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PariLLer Kranioraringioma VE TanisaL Y AkLAsivr

(OLGU SUNUMU)

Dr. Pinar KARABAGLI, Dr. Berrin GUGLUER, Dr. Aynur SUTLUAS

OZET: Kraniofaringiomalar, sellar bélgenin benign, kistik, epitelyal timéarleridir. Adamantinomatdz ve papiller iki tipi vardir. Papiller kraniofaringiomalar bu tiimér-
lerin %20'sini olugturan, erigkinlerde gériilen nadir tipidir. Olgumuz 45 yasinda, suprasellar yerlesimli kistik lezyonu bulunan erkek hastadir. Makalemizde pa-
piller kraniofaringiomalar klinik, patolojik ve radyolojik bulgulan ile degerlendirilerek bélgenin diger kistik lezyonlari ve tlmérleri ile ayirici 6zellikleri tartigil-

mgtir. :
ANAHTAR KELIMELER: Kraniofaringioma, sella, kist

SUMMARY: PAPILLARY CRANIOPHARYNGIOMA AND APPROACH TO DIAGNOSIS: A CASE REPORT. Craniopharyngiomas are benign, cystic epithelial tu-
mors of the sellar region. They are of two types being adamantinomatous and papillary. Papillary craniopharyngiomas are rare type found in adults which
comprise the 20% of craniopharyngiomas. In our case, the patient is 45 years old male with a cystic lesion localized in the suprasellar region. In this article,
the clinical, pathological and radiological findings in papillary craniopharyngiomas, with their differentiating features from other cystic lesions and tumors of

the region are discussed.
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GIRIS

Kraniofaringiomalar, sellar bélgenin benign, kismen
kistik epitelyal timorleridir. Rathke kesesinin epitelyal ka-
lintilarindan kaynaklanirlar. intrakranial timérlerin %1.2-
4.6'sini olusturan kraniofaringiomalar Diinya Saglk Or-
gitd'ndn sinir sistemi timdorleri siniflamasinda “sellar bél-
ge tumorleri” grubu icinde yer alirlar. Farkl klinik ve mor-
folojik ozelliklere sahip ‘adamantinomatéz’ ve ‘papiller’
tipleri vardir. Papiller tip, tim kraniofaringiomalarin %20’si-
ni olusturur. Hemen daima erigkinlerde géruldr. Siklikla
suprasellar ve 3. ventrikil yerlesimlidir. Benign olmakla
birlikte bolgesel invazyon ve tedavi sonrasi yineleme egi-
limi gosterirler (1,2,3,4,5,6). Bu timérlerin klinik, radyolo-
jik ve patolojik 6zelliklerinin bilinmesi, bdlgenin kistik lez-
yonlar ve timérleri ile ayirici tanilari nedeniyle énemlidir.

GEREC VE YONTEM

Kistik kitlenin gdnderilen eksizyon materyalinin tama-
mina ait parafin blok kesitleri histopatolojik olarak ince-
lendi. Olgunun klinik, biyokimyasal ve radyolojik bulgula-
r1 ile birlikte ayinci 6zellikleri sorguland..

OLGU

45 yasinda erkek hasta iki yildan beri siiren basagri-
si sikayeti ile bagvurmustur. Norolojik muayene bulgulari
normal olarak degerlendirilmistir. Radyolojik olarak “Man-
yetik Rezonans Gorlntileme” (MRG) ile, 2,5x2x2 cm 6l-
cllerinde, suprasellar yerlesimli, kistik natirde, intrave-
noz kontrast madde verildiginde kist periferinde halkasal
tarzda kontrast tutan kitle saptanmistir (Resim 1 ve Re-
sim 2). On hipofiz fonksiyonlarinin biyokimyasal analizin-
de FSH 0,62 mlU/ml (1,7-12 miU/ml), LH 0,36 mIU/mi
(0,8-8,3 mlU/ml) ve Total Testesteron 0,14ng/ml(2,45-
11,1 ng/ml.) olarak diisiik degerlerde bulunmustur. Diger
hormon deg@erleri normal sinirlardadir. Makroskopik ola-
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rak kist icerigi sari renkli, viskbzdir. Gonderilen cidari do-
ku 1,5x0,4x0,2 cm élgiilerinde kirli beyaz renktedir. Histo-
patolojik incelemede kist cidarn skuaméz epitel ile doseli-
dir. Bir alanda iyi diferansiye skuamoz epitel fibrovaski-
ler kor yapilar olustururken, diger alanlarda epitel yassi-

Resim 1: MRG'de koronal planda suprasellar yerlegimli kistik kitle
ve periferinde kontrast madde tutulumu izlenmektedir.

Resim 2: MRG'de kist periferinde kontrast tutulumu halka
seklindedir.
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Resim 3: Papiller kraniofaringioma’ da nonkeratinize papiller sku-
amdz epitel ve kronik yangisal infiltrasyon. (HE x 100)

Resim 4: Adamantinomatiz kraniofaringioma’da epitelde periferal
palizatik dizilim, stellate retikulum ve 1slak keratin nodiilii.
(HE x 100)

lagsmis gériinimdedir. Stromada lenfosit ve plazma hiic-
relerinden olusan yangi hiicreleri vardir (Resim 3).

TARTISMA

Papiller kraniofaringioma, nadir bir timaérdir. Hemen
daima erigkinlerde gorilir. Ortalama yas, 40-45 olarak
bildiriimektedir. Cocukluk ¢aginda sadece 2 olgu bildiril-
mistir (2). Cinsiyet ayrimi yoktur. Siklikla suprasellar
(%94) veya 3.ventrikil (%6) yerlesimli olup, 3. ventrikil,
sella veya bazal ganglia'ya uzamim gésterebilirler (1,2,
3,5). Genellikle 1cm'den kiigik mural nodili bulunan kis-
tik kitlelerdir. Sadece solid (%35), ya da kistik (%12) ola-
bilirler (1). Kist icerigi tipik olarak viskdz ve sari renklidir.
Bilgisayarli tomografi (BT) ve MRG'de nodiilde ve kist
periferinde kontrast tutulumu izlenir. Kalsifikasyon yoktur
(1,2,7).

Histopatolojik olarak, papiller kraniofaringiomalarin so-
lid alanlarinda matiir skuaméz epitel fokal ya da yaygin
papiller yapi sergiler. Kistik alanlarda ise epitel genellikle
basit veya yassilasmis skuaméz tiptedir. Epitelde tek tik
ya da kigik gruplar halinde goblet hiicrelerinin (%33) ve
siliali hiicrelerin (%4) varligi bildirilmistir (2). Bazi olgular-
da kiiglk keratinize hiicre gruplari gérillebilirse de keratin
tabakalari ya da 1slak keratin nodiilleri yoktur. Stromada ti-
pik olarak lenfositler, plazma hiicreleri ve bazi olgularda
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kiicik kopiikli histiosit gruplan goriilmektedir. Kolesterol
birikimi, nekrozis ve fibrozis ¢cok az ya da yoktur. Mikro-
kalsifikasyon %4 oraninda bildirilmistir (1,2). immunohis-
tokimyasal olarak tiim epitel hiicreleri, sitokeratin (CK) ve
epitelyal membran antijenleri (EMA) ile kuvvetli boyanir-
lar. Prolaktin, ACTH ve _- FSH ile boyanma yoktur (1).
Olgumuzda skuamoz epitel, bir alanda papiller yapida,
devaminda ise yassilasmis tiptedir. Epitelde goblet ve si-
lial hiicreler izlenmemistir. Keratin yoktur. Stromada len-
fosit ve plazma hucre infiltrasyonu bulunmaktadir.

Klinik olarak papiller kraniofaringiomalarda sellar ve
suprasellar kitle etkisine baglh yakinma ve bulgular izle-
nir. Gorme kaybi, basagrisi ve yorgunluk oldukca siktir.
On hipofiz yetmezligi %27 oraninda bildirilmistir. Hipofiz
sapina basi durumunda serum prolaktin seviyesi yliksek-
tir. Kraniofaringiomalarda kisilik degisiklikleri ve kisa sii-
reli hafiza kaybi gibi psikiyatrik bozukluklar gériilebilmek-
tedir (2,3,8). Olgumuzda benzer olarak iki yildir siiren ba-
sagrisi sikayeti ile biyokimyasal olarak diisiik FSH, LH ve
testosteron seviyeleri dikkati cekmektedir.

Papiller kraniofaringiomalar, yerlesimleri, klinigi, rad-
yolojik bulgulari ve/veya histopatolojik 6zellikleri ile ben-
zerlik gosterebilen adamantinomatéz kraniofaringioma,
Rathke'nin yarik kistleri, araknoid kist ve epidermoid kist-
ler ile ayinimalidir.

Klinik ozelliklere bakildiginda, adamantinomatéz tip
kraniofaringiomalar siklikla gocukluk ve erken addlesan
doneminde gorilirken, papiller tip hemen daima eriskin-
lerde bildirilmistir. Her iki tipte de kadin ve erkek cinsiyet-
leri esit oranda etkilenirler. Kitle etkisi nedeniyle goriilen
basagrisi, gérme bozuklugu gibi bulgular, sellar/suprasel-
lar yerlesim gésteren diger kitlelerde de gérulebilir. Ada-
mantinomatoz kraniofaringioma, Rathke’nin yarik kisti, arak-
noid kist gibi kistik kitleler yaninda, bélgenin metastatik ti-
mérleri, meningiomu, hipofiz adenomu, grandler hiicreli ve
germ hicreli tdmdorleri ile inflamatuar ve vaskiler lezyonla-
ri da benzer klinik belirtileri gosterebilirler (2,3,8). Kisilik
degisiklikleri ve kisa sireli hafiza kaybi gibi psikiyatrik bo-
zukluklar diger kistik lezyonlarin aksine kraniofaringioma-
larda %33 oraninda bildirilmistir (8). Ozellikle kraniofarin-
gioma ve Rathke'nin yarik kistlerinde hipofiz hormon yet-
mezligine sik rastlanir. Bir ¢alismada operasyon éncesi
endokrinolojik problemlerin gdrtlme orani, sellar yerlesim
gosteren kraniofaringiomalarda %95, Rathke'nin yarik
kistlerinde %81 ve araknoid kistlerde %40 iken (8), diger
bir calismada bu oran papiller tip kraniofaringiomalarda
%27 olarak bildirilmistir (2).

Radyolojik olarak, adamantinomat6z kraniofaringioma-
lar siklikla suprasellar yerlesimli, kalsifiye, kontrast tutan,
kistik kitlelerdir. Daha az siklikla 3. ventrikil, nazofarinks,
pineal ve infratentoryal yerlesimli olabilirler. Papiller tip ile
radyolojik benzerlik gosterirler. Kalsifikasyon varligi ada-
mantinomatéz tip i¢in 6nemli bir bulgudur. Kitlenin 3. vent-
rikiilde yerlesimi daha siklikla papiller tipi distindirmelidir.
Rathke’nin yarik kistleri genellikle iyi sinirli, intrasellar veya
suprasellar kistlerdir. Kalsifikasyon nadirdir (%13). MRG'de
déseyici epitel ve kist icerigi beyin omurilik sivisi (BOS) ile
benzer dansitededir. Igerigin mukoid oldugu olgularda he-
terojen goriinim karakteristiktir. Proteinden zengin kist
icerigi ise T1'de parlak beyaz sinyal verir. Araknoid kistler,
subaraknoid yerlesimli olup sellar bélgede de izlenebilirler.
BOS icerigi radyolojik olarak kolayca ayirtedilebilir. Kont-
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rast tutulumu gdstermezler. Epidermoid kistler ise siklikla
serebello-pontin agida ve parasellar bolgede yerlesirler.
BT'de hipodens veya izodens gérinimde olup kontrast
tutmayan kapsdl ile cevrilidir. MRG'de icerdigi lipid, koles-
terol ve keratin miktarina gére farkl sinyal verirler (4,9).

Histopatolojik 6zelliklere bakildiginda, adamantinoma-
toz kraniofaringioma’'da papiller tipin aksine, epitel hiicre-
lerinde periferal palizatik dizilim, stellate retikulum, mikro-
kistik dejenerasyon ve islak keratin nodili izlenmektedir.
Kalsifikasyon, kollesterol yariklari, yabanci cisim dev hiic-
releri ve nekroz siktir. Adamantinomatdz tipte kist icerigi
kollesterolden zengin ‘makine yag!’ gériniminde, papiller
tipte ise tipik olarak sari, viskézdir (1,2,3,4,5). Bu farkl
ozelliklere ragmen literatiirde hem adamantinomatéz hem
de papiller tipte kraniofaringiomanin her ikisine ait histopa-
tolojik 6zellikleri sergileyen dért olgu bildirilmistir (1). Rath-
ke'nin yarik kistlerinin proteinden zengin kist icerigi genel-
likle mukoid vasiftadir. Kolumnar veya kuboidal epitel 6rtii-
su siklikla goblet ve siliali hiicreler sergiler. Skuaméz me-
taplazi %12 oraninda izlenebilirse de genellikle fokaldir.
Papiller kraniofaringiomalarda ise %33 oraninda tek ya da
kiigik gruplar halinde goblet hiicreleri ve %4 oraninda si-
liall hicreler gorilebilir. Araknoid kistler, meningotelyal
hicreler ile doseli ince seffaf duvarli bu kistlerin icerigi
renksizdir. Epidermoid kistler keratinize skuaméz epitelle
doselidir. Epitel bazi olgularda papillasyon gésterebilirse
de keratin varligi ayirici tamida yardimeidir. Kisith materyal
ile yapilan incelemelerde papiller kraniofaringiomanin di-
ger kistik lezyonlardan histopatolojik olarak ayirimi olduk-
ca guclesebilmektedir.

Papiller kraniofaringiomanin ayirici tanisi adamanti-
nomatéz tip kraniofaringioma ve bélgenin diger benign
kistik lezyonlari yaninda, 3. ventrikil ve hipotalamik yer-
lesimli pilositik astrositoma ile de yapilmalidir (5). Pilosi-
tik astrositoma siklikla cocuk ve geng erigkinlerde, papil-
ler kraniofaringioma ise erigkinlerde gorilmektedir. Ge-
nellikle iyi sinirli, kistik komponenti olan ve yavas biyi-
yen timérlerdir. Radyolojik olarak kontrast tutulumu gos-
terirler. Histopatolojik olarak Rosenthal fibrillerden zengin
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reaktif astrositik yanita sik¢ca neden olan adamantinoma-
téz tip kraniofaringioma ile karisabilir. Mikrokistik zeminin
varlig pilositik astrositomanin tanisinda yararli bir bulgu-
dur. Papiller tip kraniofaringiomalarda reaktif astrositik
yanit izlenmemektedir (5).

SONUC

Papiller kraniofaringiomalar nadir olgulardir. Siklikla
suprasellar yerlesim gésterirler ve kistik komponent igerir-
ler. Bu nedenle suprasellar yerlesimli kistik lezyon ve ti-
morler ile ayirici tanisi énemlidir. Benzer histopatolojik
ozelliklerin fokal olarak varligi, kiigiik 6rneklemelerde yan-
lis taniya yol agabileceginden, olgularin klinik ve radyolo-
jik dzellikleri ile bir biitiin olarak degerlendiriimesi ve mut-
laka ayirici 6zelliklerinin sorgulanmasi gerekmektedir.
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