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Koroid pleksus tumorleri (kisa bilgiler)

1. Hastalik tablosu

Koroid pleksus timorleri (yabanci dilde CPT olarak kisaltilir) veya kisaca pleksus timorleri merkezi
sinir sisteminin (MSS) nadir gorilen timorleridir. Pleksus koroideus olarak adlandirilan beynin arka
odacigindaki (beyin ventrikili) damar agindan kdken alirlar. Tamérler siklikla bliyiik beyinin iki
yan ventrikullerinden kdken almakla beraber, orta beyindeki Ill. ventriklil veya beyin sapindaki IV.
Ventrikll veya serebellopontin agidan (beyincik kdpriiciik agisi) da kaynaklanabilirler.

Hem iyi hem kotl huylu koroid pleksus timdrleri varir. Habaset derecesine gére Diinya saglik
drgutiinin habaset (DSO/WHO Klassifikasyonu/siniflamasi) siniflamasi uyarinca asagida
gorulen gruplandirma kullanilir.

« lyi huylu koroid pleksus papillomlari (CPP, WHO-Grad |)
» Orta derecede kotl huylu atipik koroid pleksus papillomlari (APP, WHO-Grad II)
* Yuksek derecede habis koriod pleksus karsinomlari (CPC, WHO-Grad Ill)

Yukarida adi gegen tirler esit siklikta gorulirler. Pleksus papillomlari (WHO-Grad | ve 1) sadece
beyin ventrikilleri i¢cinde buyulrlerken, kétl huylu pleksus karsinomlari gevre beyin dokusuna
yayllma egilimindedirler. Ancak tiim pleksus tiimorleri (yani sadece pleksus karsinomlari degil)
beyin omurilik sivisi (likdr) icine yayilarak omurilik icinde gogalabilirler (omurilik metastazlari).

Olusum bdlgeleri nedeni ile koroid pleksus timérleri siklikla su kafa (hidrosefali) bulgusu (bakiniz
semptomlar béliimii) ile ortaya cikarlar.

2. Gorulme sikhgi

Cocuk ve genclerde gorilen merkezi sinir sistemi timorlerinin (MSS tiiméri) ancak yuzde 0,5’ini
koroid pleksus timorleri olusturur. Siklkla bir yas altindaki kiiglik gocuklarda ortaya ¢ikar, nadiren
genglerde de gorilebilir.

Almanya’da her yil 15 yas altindaki ¢ocuk ve genclerin yaklasik 10 tanesi koroid pleksus tumaoru
tanisi alir. Bu 1.000.000 ¢ocuk ve gencte 1gorulme sikligi anlamina gelir (tim yas gruplari igin).
Koroid pleksus timarlerinin en sik géruldigu yas grubu olan erken ¢ocukluk ¢aginda merkezi sinir
sistemi timorleri icindeki sikliklari goreceli olarak daha yliksektir: bir yas altindaki gocuklarda %13
kadar.

3. Sebepleri

Koroid pleksus timorleri, beyin odaciklarindaki damar agi hticrelerinin degisimi (dejenerasyon)
sonucu ortaya gikar. Bu degisimin neden oldugu heniz bilimemektedir. Ancak bazi dogumsal
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malformasyonu olan (6rnedin Li-Fraumeni sendromu gibi) ¢ocuk ve genclerde koroid pleksus
timora, ozellikle de pleksus karsinomu goérilme riskinin ylksek oldugu bilinmektedir. Ancak siklikla
hastalik eslik eden baska bir kalitimsal bozukluk olmaksizin ortaya gikmaktadir.

Kalitimsal faktorler diginda koroid pleksus timor hicrelerinde (6zellikle pleksus karsinomlarinda)
bazi genler ve kromozomlarda degisimler gérilmektedir. Bu dedisimlerin sonucu olarak ortaya
¢tkan hucre gelisim bozukluklarinin ve hucre iletim sistemi degisikliklerinin, saglikli bir hiicrenin
kanser hlcresi haline donismesine yol agmasi s6z konusu olabilir. Bununla birlikte, genel olarak,
timoér dokusunda saptanan bu gen mutasyonlari kalitsal degildir ve blyuk olasilikla gelisimin ¢gok
erken bir asamasinda ortaya c¢ikarlar.

4. Semptomlar (bulgular)

Diger gdrevlerinin yani sira, beyin ventrikillerindeki damar agi, beyin ve omuriligi yaralanmalarda
koruyan ve onu besleyici maddelerle besleyen, beyin omurilik sivisini (BOS) olusturma goérevini
Ustlenir. Koroid pleksus timdrleri bu dokudan ortaya ciktiklarindan, hacimleriyle dodru orantili
olarak, beyin omurilik sivisini ¢ok buyuk miktarlarda olusturrark su kafa (hidrosefali) denen duruma
sebebiyet verebilirler. Hidrosefali timor, beyin omurilik sivisinin beyin odaciklari igindeki dolagimini
engellediginde de ortaya c¢ikabilir.

Artan beyin omurilik sivisi Gretimine bagl olarak yaslara bagl degisen asagidaki semptomlar ortaya
cikabilir:

* Henlz bingildagi (bingildak, fontanel) agik bebek ve kugik ¢ocuklarda makrosefali adi verilen
asir kafatasi blyUmesi ortaya gikabilir. Ayrica biling degisiklikleri, beslenme bozukluklart,
nérolojik bulgular (basin yamuk tutulmasi, ice sasilik gibi) veya asir eksitabilite (6rnegin
sebepsiz yere ¢ok siddetli aglama) bir beyin timéri sonucu ortaya cikabilir.

* Bingildagi kapanmis ¢ocuklarda tumor ve veya asiri Uretilen beyin omurilik sivisi, kafa igi
basinci arttirarak, bas ve/veya sirt agrilarina, bas dénmesine, istahsizliga, bulanti ve kusmaya
(beyin timorlerinde tipik olarak besin alimindan bagimsiz 6zellikle sabahlari a¢ karnina), kilo
kaybina, asiri yorgunluk ve performans disukligune, konsantrasyon bozukluklarina ve biling
degisikliklerine sebep olabilir.

Ayrica tumoérin buyudigu beyin bdlgesine ve bu bdlgedeki beyin fonskyionlarini engelleme
derecesine gore timdérin bulundugu bolgeye 6zel semptomlar ortaya ¢ikabilir. Bdylece bliyiik beyin
ile arabeyin arasindaki bir timoér feclere ve havale nobetlerine (sara nébeti) sebep olabilirken,
beyincik ile beyin sapi arasindaki bir timoér denge bozukluklarina veya hareket bozukluklarina
sebep olabilir. Muayeneyi yapan hekim bu semptomlardan yola ¢ikarak timoérin beyindeki yerlegimi
hakkinda bir fikir edinebilir.
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Bilinmesi gerekli bilgi: Yukarida sayilam semptomlarin bir veya bir kaginin bulunmasi bir
koroid pleksus tumorl veya bir bagka beyin timérinin mutlaka oldugu anlamina gelmez. Bu
sayillan bulgular beyin timori ile higbir ilgisi olmayan bir ¢ok zararsiz hastalikda da ortaya
cikabilir. Bu bulgularin varliginda (6rnegin israrci basagrilarinda veya hizla biytyen kafagevresi
varliginda) sebebi belirlemek i¢in bir doktora bagvurulmalidir. E§er gercekten bir beyin timori
s6z konusu ise derhal tedaviye baglanmaldir.

5. Tani

Eger cocuk doktoru/doktor hastalik dykiist ve fiziksel muayene bulgulari ile bir habis merkezi
sinir sistemi timoérinden slphelenirse, hastayi gocuk ve genglerde kanser hastaliklari konusunda
uzmanlasmis bir merkeze (Cocuk Hematoloji Onkoloji bélimui) sevk edecektir. CUnkl boyle bir
timdrden siphe edildiginde ¢ok cgesitli tetkikler yapilmali, konusunda uzman bir ¢ok farkh bilim
dalindan hekimin goérisi alinarak gercekten bir merkezi sinir sistemi timoérinin (MSS timoéri)
s6z konusu olup olmadigina, eger beyin timoru varsa hangi cins oldujuna ve hastaligin ne
kadar ilerlemis bir evrede olduguna karar verilmesi gereklidir. Bu konularin aydinlatiimasi hastanin
mimkian olan en iyi tedaviyi almasi, dolayisiyla en iyi sagkalima (prognoz) sahip olabilmesi igin
¢ok dnemlidir.

Taninin kesinlestirimesi i¢in gerekli tetkikler

Koroid pleksusu timdru tanisi koyabilmek icin, detayli hastalik dykust (anamnez) ve nérolojik fizik
muayene yaninda oncelikle manyetik rezonans goérintileme (manyetik rezonans tomografisi, MR/
MRT) gibi bir gériintileme ydntemine ihtiyag vardir. Bu yéntem ile merkezi sinir sisteminde bir timor
olup olmadigi anlasiimis olur. Ayrica timorin yeri ve blyukligl, komsu dokularla iliskisi ve beyin
icinde veya beyin omurilik kanali iginde yayilim olup olmadigi (metastaz) tespit edilmis olur.

Bir bebek veya siit gocugunda MRT ile beyin ventrikiilii icinde kontrast madde tutan (incelemenin
kontrast madde verilerek yapilmasi gereklidir) bir kitle saptandiginda koroid pleksus timéri
olasihdi mevcuttur. Taninin kesinlesmesi ancak timor dokusundan érnek alinarak histolojik olarak
incelenmesi ile mimkinddr. Timor 6rnedi alinmasi beyin cerrahisi tarafindan bir ameliyat ile
gerceklesir, genellikle bu girisim sirasinda timorin tamami gikarilir (tedavi béliimiine bakiniz)

Hastaligin yayginhgini arastiran tetkiler

Eger koroid pleksus timaoru tanisi kesinlegirse, hastaligin merkezi sinir sistemi icindeki yayginhgini
arastirmak igin ek tetkiksler gereklidir. MRT ile hem tum beyin hem de beyin omurilik kanalinin
tamaminin goérintilenmesi disinda, beyin omurilik sivisi iginde timdr hicrelerinin olup olmadigi
da arastiriimalidir. Bu amagla beyin omurilik sivisina en iyi ulasilan bolge olan lomber omurga
bdlgesinden bir igne ile (lomber ponksiyon) bu sivi tetkik i¢in alinmalidir.

Tedaviye baslanmadan 6nce yapilmasi gereken tetkikler

Tedaviye baslanmadan tedaviye hazirlik amaciyla érnedin elektrokardiyografi (EKG) velveya
ekokardiyografi (ECHO) kalp fonksiyonlari, bébrek veya karaciger gibi tim organlarin iglevlerini



Koroid pleksus timaorleri (kisa bilgiler) Sayfa 6

kontrol etmek amaciyla genis kapsamli kan tetkikleri, tedavi sirasinda dikkate alinmasi gereken
metabolizma hastaliklari arastiriimalidir. Bu baslangi¢ tetkikleri ve dizenli kontrol tetkikleri
ile tedavi sirasinda ortaya cikabilecek degisiklikler erken zamanda tespit edilerek daha iyi
degerlendirilebilirler.

6. Tedavi planlamasi

Tani kesinlestikten sonra sira tedavi planlamasina gelir. Olabildigince hastaya 6zel, hastaligin
durumuna ve hastaligin geri gelme (rezidiv) riskine uygun (risiko adapte edilmis tedavi) bir
tedavinin belirlenmesi icin, tedavi ekibi hastanin prognozunu (sagkalimini) belirleyen faktorleri
(riziko faktorleri, prognoz faktérleri) gbz éniinde bulundurur.

En 6nemli riziko belirleyici faktor hastanin sahip oldugu koroid pleksus timaortnin tipidir. TGmor
tipi bllyiime egilimi ve habaset konusunda bilgi verdigi gibi (bakiniz hastalik tablosu béliimii, WHO
evresi) hangi tedavinin en uygun olduguna karar verilmesinde de énemlidir. Ayrica Li-Fraumeni
sendromunun belirlenmesi de dnemlidir, ¢inkl bu sendromda prognoz daha kétudir ve diger aile
bireylerinin de hastaliga yakalanma olasiligi vardir. Bundan bagimsiz olarak bu sendromu olan
hastalar icin 6zel tedavi dnerileri ve tedavi sonrasi kontrol énerileri bulunmaktadir.

Tamoérun yerlesimi, buydklugu, yayginhgi, ameliyat ile c¢ikariip c¢ikarnlamadidi, tmorin
kemoterapiye velveya isin tedavisine verdigi yanit prognozu etkileyen diger fakoérlerdir. Ayrica
hastanin yasi ve genel saglik durumu da 6nemli rol oynamaktadir. Ayrica hastanin tani anindaki
yasl, I1sin tedavisi uygulanip uygulanamayacaginin kararinin alinmasi i¢in de énemlidir. Her hasta
icin en iyi sonug verebilecek tedavinin planlamasi icin tim bu faktorlerin dikkate alinmasi gereklidir.

7. Tedavi

Koroid pleksus tumorunidn tedavisi ¢ocuk hematoloji onkoloji merkezinde yapilmalidir. Bu
merkezlerdeki kaliteli ekip (doktorlar ve hasta bakicilar) kanserli ¢ocuklarin tedavisinde
uzmanlagmiglardir ve en gincel modern bilgilere sahiptirler. Bu merkezlerde calisan doktorlar
hastaliklara 6zel ayrilan galisma gruplari ile yakin temas igindedirler ve hastalarini sirekli gelistirilen
ve dlzenli olarak iyilestiren tedavi protokolleri cercevesinde tedavi ederler. Tedavinin amaci yuksek
bir tedavi basarisi elde etmenin yaninda midmkun oldugunca yan etkileri azaltmak ve ge¢ yan etkileri
en aza indirmektir.

Koroid pleksus timord olan hastalar i¢in cerrahi girisim, kemoterapi ve hastanin yagina bagh
olarak 1sin tedavisi gindeme gelebilir.

Gonemli not: Halen koroid pleksus timorli hastalar igin glincel bir tedavi galismasi yoktur. Asagida
aktarilan tedavi Onerileri avrupa pediatrik hematoloji onkoloji dernedi beyin timérleri grubunun
(SIOP-E BTG) bir 6nceki galismasinin sonuglari ve onerileri dogrultusundadir (bakiniz ayrica tedavi
iyilestirme g¢alismalari ve veri tabani). Calisma grubu/veri tabani merkezi dnerileri aktariimaktadir.
Hastanin doktoru, tedavinin nasil yapilacadi kararini hasta yakinlari ile yapacagi gériasme ile
belirler.
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7.1. Ameliyat

Koroid pleksus timorli bir hastada ilk ve en énemli adim cerrahi girisimdir (operasyon, ameliyat).
Ameliyatin amaci mimkin oldugunca timérin tamamen cikariimasidir ¢inkd timdrin beyin
cerrahi tarafindan tamamen c¢ikarilabilir olmasi hastaligin seyrini etkiler: Cerrahi ne kadar radikal
(genis) olursa, sagkalim sansi o kadar artar. Bu nedenle cerrahi olarak histolojik inceleme igin timor
dokusu alinmasi sonrasi geriye kalan timdriin tamaminin ¢ikariimasini hedefleyen ikinci bir cerrahi
girisim gerekli olabilir.

7.2. Izlem veya cerrahi disi yontemlerle tedavi

Ameliyat sonrasi hastaligin durumuna goére hastanin izlenmesi veya cerrahi digi bir ydntemle
tedaviye devam edilmesi s6z konusudur. Bunlardan hangisinin uygun oldugu timarin cinsine,
tani aninda timériin yayginhgina ve cerrahi tedavinin basarisina baglhidir.

7.21. Izlem
Metastaz yapmamis klasik koroid pleksus papillomlu (CPP, WHO-Grad I) ve tamamen ¢ikarilabilmis
atipik pleksus papillomlu (APP, WHO-Grad Il) hastalar, ameliyat sonrasi izleme alinir. Hastaligin
seyri manyetik rezonans tomografisi ile yakindan izlenir. Eger hastada yeni bir timor gelisimi tespit
edilirse ek tedavi uygulanir. Bir gok hastada tek bir ameliyat ile tamamen iyilesme s6z konusudur.

7.2.2. Cerrahi dig1 tedavi
Metastaz yapmis pleksus papillomlu (CPP, WHO-Grad I), tam olarak ¢ikarilamamis atipik pleksus
papillomlu (APP, WHO-Grad Il) veya pleksus karsinomlu (CPC, WHO-Grad lll) hastalarda sadece
cerrahi yontemle tedavi yeterli degildir. Bu durumlarda timorin tekrar buyidme riski veya geri gelme
riski gok yuksek oldugu igin cerrahi girisimi takiben, cerrahi digi bir yontemle (kemoterapi) ve
hastanin yasina bagh olarak mimkinse 1gin tedavisi uygulanir.

Kemoterapide hiicre buylimesini engelleyen (sitostatikler) ilaclar ile kanser hicrelerinin
bldydmesinin dnlenmesi ve ortadan kaldirilmasi hedeflenir. Isin tedavisi ile enerjisi ylksek
elektromanyetik 1ginlar tutulu bélgenin derisinin Gzerinden uygulanir. Bu isinlar timaor hicrelerinin
ureme sistemlerini zarara ugratarak élmelerine sebep olurlar. Geleneksel 1sinlama yénteminin
disinda, daha hedef odakli olan ve gevre dokuya daha az zarar verdidi icin gocuk ve genclerde
gorulen kanserlerin tedavisinde gittikge artan énem kazanan partikll 1sinlama yéntemi (proton
iIsinlama) da uygulanabilir.

Tedavi yonteminin belirlenmesinde hastanin tani anindaki yasi ve tumoérin tipi buylk 6nem
tasimaktadir. Ameliyat sonrasi tedavi edilmesi gereken hastalar genel olarak kemoterapi alirlar.
Ug yasindan biiyiik olan pleksus karsinomlu hastalara veya metastatik atipik pleksus papillomlu
hastalara ek olarak i1sin tedavisi de uygulanir.

Kemoterapi

Kemoterapi bir ¢ok tedavi dongisl boyunca uygulanan gesitli sitostatik ilag kombinasyonlarindan
(polikemoterapi, c¢oklu ilagla kemoterapi) olusur. Halen koroid pleksus tiimérlerinde standart
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olarak 4 haftalik aralarla toplam 6 kez uygulanan, karboplatin, etoposid ve vinkristinden olusan
ilag kombinasyonu infiizyon olarak uygulanir. Hastaligin durumuna gére daha fazla sayida ilag
donguleri veya baska sitostatik ilag c¢esitleri de kullanilabilir; baska ilag kombinasyonlari da
mimkindir. ilaglar damardan infiizyon olarak verilirler (sistemik kemoterapi).

Bazi istisnai durumlarda beyin ventrikiilii igine (intraventrikiler, beyin odaciginin igine) direkt ilag
enjekte edilmesi de séz konusu olabilir. intraventrikiiler kemoterapi uygulanabilmesi igin kiigiik bir
beyin cerrahisi girisimi ile adi Ommaya rezervuari olan bir aletin kafa derisi igine yerlestiriimesi
gerekir. Bu rezervuar sayesinde sadece ilag uygulamasi gergeklesmez, ayrica kontrol incelemeleri
icin beyin omurilik sivisinin elde edilmesi de mimkun olur.

Isin tedavisi

Li-Fraumeni sendromu olmayan hastalara, (¢ yasini gegmis tim pleksus karsinomlu (metastazli
veya metastazi olmayan) veya metastazli atipik pleksus papillomlu hastalara kemoterapiye ek
olarak 1sin tedavisi de uygulanir. llk iki kemoterapi dénglsinden sonra uygulanir. Isin tedavisi
sonrasl kemoterapiye devam edilir. Metastazi olamayan hastalarda sadece timdr yatagi i1sinlanir
(fokal 1sinlama), metastazli hastalarda ise timor yatagina ilave olarak tim merkezi sinir sistemi
(kranyospinal 1sinlama) isinlanir.

Li-Fraumeni-Sendromlu hastalarda genellikle 1sin tedavisi 6nerilmemektedir, ancak nadiren proton
Isinlama (bakiniz yukari b6ltiim) ydntemi ile fokal isinlama glindeme gelebilir.

Tedaviyle es zamanl yapilan tetkiler: Tedavi sirasinda belirli araliklarla dizenli olarak
goruntileme yontemleri ile (ultrasonografi velveya manyetik rezonans tomografisi) ve lomber
ponksiyon ile hastaligin tedaviye verdigi yanit kontrol edilir. Boylelikle tedavi guncel hastalik
durumuna gére uyarlanir.

8. Tedavi iyilestirme ¢alismalari (arastirmalari) ve veri
bankasi

Koroid pleksus tumaorla hastalar Almanya’da genellikle tedavi iyilestirme arastirmalari veya veri
tabani dnerileri uyarinca tedavi edilirler. Tedavi iyilestirme ¢alismalari kontrolli klinik ¢galigmalardir;
amagclari hastalari mevcut en guncel bilgiler 1siginda tedavi etmek ve ayni zamanda tedavi
imkanlarini daha da iyilestirmek ve gelistirmektir.

Hastalar, hastaliklari sirasinda gtincel bir tedavi iyilestirme ¢alismasinin olmadigi durumlarda veya
calismaya alinma kriterlerini (sartlarini) saglayamadiklarinda, siklikla veri tabanlarina kaydedilirler.
Bu veri tabanlarinin amaci hastalarin tedavisini bilimsel olarak izleyebilmektir. En uygun tedavinin
uygulanabilmesini saglamak igin, ilgili calisma grubu detayli tedavi dnerileri olusturur ve hastayi
tedavi eden doktorlara hastalari igin en uygun tedavi segenegini segme konusunda tavsiyeler verir.

Almanya’da 2010 yilinda, koroid pleksus timdorli gocuklar ve gengler i¢cin uzun yillar sirmus
olan uluslararasi bir galisma sonlanmigtir: CPT-SIOP 2000 galismasi. Halen sirduriimekte olan
glncel bir galisma protokoll bulunmamaktadir. Yeni tani konan hastalar CPT-SIOP-veri tabanina
kaydedilebilirler.
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Veri tabani ¢galisma merkezinin tavsiyeleri CPT-SIOP 2000 ¢alismasinin ara dénem sonuglarina ve
dizenli olarak yapilan veri tabani bilgilerinin degerlendiriimesine dayanir. Bu veriler 6zellikle pleksus
karsinomu olan hastalarin olabilecek en genis timor cerrahisi sonrasi uygulanan kemoterapi ve
hastanin yasina gére i1sin tedavisinden fayda gérebileceklerini géstermektedir. Bununla birlikte,
sonug olarak tedavi, tedaviyi tstlenen doktorun takdirine baglidir.

Almanya icin ulusal veri tabani ve g¢alisma yuritme merkezi, PD Dr. med. Uwe Richard Kordes
tarafindan ydnetilen Hamburg-Eppendorf Universitesindeki gocuk Klinigidir.

Prognoz (sagkalim)

Koroid pleksus timoérli hastalarin iyilesme sanslari (prognozlari) timérin cinsine gore
degdismektedir. Koétu huylu timorlerde timér biyolojisi, timoéran yayilimi, metastazlarin olup
olmamasi (beyin omurilik sivisina yayilim) ve 1sin tedavisinin uygulanir olup olmamasi da énemli
rol oynamaktadir.

Klasik pleksus papillomlu (CPP, WHO-Grad |) hastalarda 5 yillik sagkalim ylizde yilize kadar
cikmaktadir. Atipik pleksus papillomlu (APP) hastalarin da iyilesme olasiliklar yiiksektir: CPT-SIOP
veri tabani merkezi verilerine gore 5 yillik sagkalim %95 civarindadir; yaslari 2'nin altinda olan
¢ocuklara bu oran %100, yaslari 2’'nin Uzerinde olan ¢ocuklarda %85 civarindadir.

Pleksus karsinomlu hastalarda, blylk oranda ameliyatin basarisina ve uygulanacak ek
tedavi olanaklarina bagh olmakla beraber, 5 yillik sagkalim ortalama %60 civarindadir.
Ornegin isinlanabilen hastalarda prognoz isinlanamayanlara gére daha iyidir. Ancak pleksus
karsinomlarinda hastaligin geri gelme olasihigi (tekrar etme, niks etme) oldukca yuksektir. Yine de
pleksus karsinomu oldugu halde uzun dénem sagkalabismis ¢ok sayida hasta vardir, dolayisiyla
bdyle bir tani hemen 6lim fermani anlamina gelmemektedir.

Not: Yukarida s6z edilen sagkalim oranlari istatistiki verilerdir. Bu tip beyin timoérlerine sahip
hastalarin toplam sayisi igin dnemli ve dogru bir ifadeyi temsil ederler. Ancak bir hastanin tedavi
edilip edilemeyecegi sadece istatistiki veriler ile tahmin edilemez.

Burada iyilesme "timdérden arinmis olma" olarak anlagiimalidir. Glnimuzde uygulanan mevcut
tedavi yontemleri uzun sureli timdérden arinma saglasalar da, timérin blyumesinin verdigi tahribat
ve tedavinin uzun sireli yan etkileri hastalarda geg yan etkilerin orataya ¢ikmasina neden olabilir.
Bu yan etkiler uzun vadeli tibbi bakim ve yogun rehabilitasyon gerektirebilirler.



Koroid pleksus timaorleri (kisa bilgiler) Sayfa 10

Kaynakca

[1] Fleischhack G, Rutkowski S, Pfister SM, Pietsch T, Tippelt S, Warmuth-Metz M, Bison B, van
Velthoven-Wurster V, Messing-Jinger M, Kortmann RD, Timmermann B, Slavc |, Witt O,
Gnekow A, Hernaiz Driever P, Kramm C, Benesch M, Frihwald MC, Hasselblatt M, Muller
HL, Sérensen N, Kordes U, Calaminus G. ,ZNS-Tumoren®, in: Niemeyer C, Eggert A
(Hrsg.): Pédiatrische Hdmatologie und Onkologie. Springer-Verlag GmbH Deutschland, 2.
vollsténdig lberarbeitete Auflage 2018: 359, 978-3-662-43685-1 isbn

[2] Kaatsch P, Grabow D, Spix C. ,German Childhood Cancer Registry - Annual Report
2017 (1980-2016).%, Institute of Medical Biostatistics, Epidemiology and Informatics
(IMBEI) at the University Medical Center of the Johannes Gutenberg University
Mainz, 2018, http://www.kinderkrebsregister.de/typo3temp/secure_downloads/22605/0/
bd894cced68c7950a69875dc2588a29281fd6fbc/jb2017_s.pdf uri

[3] Kdhl J, Korinthenberg R ,ZNS-Tumoren. In: Gadner H, Gaedicke G, Niemeyer CH, Ritter
J (Hrsg.): Padiatrische Hamatologie und Onkologie®, Springer-Verlag 2006: 777-822,
3540037020 isbn

[4] Louis DN,Perry A,Reifenberger G,von Deimling A Figarella-Branger D,Cavenee WK,Ohgaki
H,Wiestler OD,Kleihues P,Ellison DW ,The 2016 World Health Organization Classification
of Tumors of the Central Nervous System: a summary.®, Acta neuropathologica 2016
Jun;131(6):803-20, 27157931 pubmed

[5] Ruland V,Hartung S,Kordes U,Wolff JE,Paulus W,Hasselblatt M ,Choroid plexus carcinomas are
characterized by complex chromosomal alterations related to patient age and prognosis.®,
Genes, chromosomes & cancer 2014;53(5):373-80, 24478045 pubmed

[6] Rutkowski S, Trollmann R, Korinthenberg R, Warmuth-Metz M, Weckesser M, Krauss
J, Pietsch T ,Leitsymptome und Diagnostik der ZNS-Tumoren im Kindes- und
Jugendalter, Gemeinsame Leitlinie der Gesellschaft fiir Neurop&diatrie und der
Gesellschaft filir Padiatrische Onkologie und Hématologie 2016, http://www.awmf.org/
uploads/tx_szleitlinien/025-0221_S1_ZNS-Tumoren_Kinder_Jugendliche_2016-09.pdf uri

[7]1 Schneider D.T, Brecht I.B., Olson Th.A., Ferrari A. (Eds.) ,Rare Tumors In Children and
Adolescents®, Series: Pediatric Oncology, Springer-Verlag 2012, 978-3-642-04196-9 isbn

[8] Wrede B, Hasselblatt M, Peters O, Thall PF, Kutluk T, Moghrabi A, Mahajan A, Rutkowski S, Diez
B, Wang X, Pietsch T, Kortmann RD, Paulus W, Jeibmann A, Wolff JE. ,Atypical choroid
plexus papilloma: clinical experience in the CPT-SIOP-2000 study.“, J Neurooncol 2009,
95(3):383-92, 19543851 pubmed



Sozluk

ameliyat

anamnez

arabeyin

beyin omurilik sivisi

beyin sapi

beyin ventrikili

beyincik

Koroid pleksus timaorleri (kisa bilgiler) Sayfa 11

tedavi amaciyla bir hastaya uygulanan cerrahi iglemdir. Bazi
ender durumlarda tanisal amacli olarak da uygulanabilir. Cerrahi
girisim Ozel aletler kullanilarak genel anestezi (narkoz) altinda
gerceklestirilir.

Hastallk gegmisi, 6ykUsu; hastalik belirtilerinin  gelismesi;
hastaligin mevcut durumu ve gecmisiyle ilgili bilgilerin
tumd. Doktorun hastasiyla yapacadl anamnez konusmasinda,
sikayetlerinin baslamasi, seyri ve risk faktorleri (6rnegin irsi
hastalik durumu séz konusu olup olmadigi) sorulur, arastirilir ve
aciklanir.

Arabeyin (diensefalon) beynin hayati 6neme sahip bir pargasidir
ve birgcok yasamsal islevi kontrol eder. Beyin koku ile blyuk
beyin arasinda yer alir ve islevine gore gesitli boliimlerden olusur.
Ornegin talamus hangi hislerin bilince ulasacagina karar verir ve
bunlari islem merkezlerine aktarir. Hipotalamus ise hormon ve
sinir sistemi arasinda bir araci gérevi gérur ve 6rnegin 1s1 dengesi,
su dengesi, karbonhidrat degisimi, yag ve protein degisimi,
tansiyon gibi metabolizma islevlerini yonlendirir. Buna karsin
hipofiz bezi ise kendisine bagh bircok diger bezlerin iglevlerini
kontrol eder. Ara beynin diger parcgalari ise 6rnegin kas hareketleri
ve organizmanin gece gunduiz ritmini idare ederler.

Beyin ventrikelindeki hucrelerden olusan sivi. Yaralanmalardan
korumak ve besin maddeleriyle beslemek amaciyla beyni ve
omuriligi igine alir.

Beyin ile omuriligin baglanti noktasi. Solunum, kalp atislar ve
tansiyon gibi hayati 6Gneme sahip fonksiyonlari idare eder. Ayrica
g6z kapaklarinin agilip kapanmasi, yutkunma veya Okstrme
refleksi, gbdzyaslarinin akmasi ve tikurik olusturulmasi gibi
Onemli diger refleksleri idare eder. Beyin sinirlerinin ana hareket
noktasi da beyin sapinda bulunmaktadir.

Beyin omurilik sivisi (Liquor cerebrospinalis) ile dolu bulunan
beyin karinciklarina beyin ventrikGll (ventrikeli) denir. Beyinde
dort ventrikel bulunmaktadir. Bunlar omurilik kanalinin beyinde
dort karinciga ayrilan devamini olusturur.

Beynin bir pargasidir, biiyiik beyin ile arka kafatasi gukurundaki
beyin kokl arasinda yer alir. Beyincik 6rnegin vicudun tim
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hareketlerini koordine eder. Ayrica dengeyi saglamada en 6nemli
rold Ustlenir.

Beynin arka kismiyla beyincik arasinda bulunan ufak bir
alandir. Bu dar alanda toplam 12 adet beyin sinirinden 10
tanesinin merkezi boélimleri bulunmaktadir. Beyincik kdprucik
acisinda hastalik sonucu meydana gelebilecek degisiklikler
beyin sinirlerinin ve beyincigin islev kaybina arizalanmasina yol
acabilirler, 6érnegin kafa ici basinci artigi bulgulari (intrakranyal
basing artisi).

Kafatasinda kafa kemikleri arasinda bulunan, tizeri bag dokusu ile
kapli kemik boslugu, normal sartlarda en ge¢ 2. Yasta tamamen
kapanmis olur.

Beynin en biyuk en gelismis kismina blylk beyin denir. Hemisfer
adlandirilan iki pargadan yani lobdan olusur. Bunlar kalin sinir
baglariyla biribiriyle irtibatlidir. Beyin loblari degisik gorevier
Ustlenirler. Beynin en dis tabakasi olan buyuk beyin kabugunda
o6grenme, konusma ve disiinme merkezleri ve bunlarin yanisira
biling ve hafiza merkezleri bulunmaktadir. Ornegin gézlerden ve
kulaklardan gelen bilgiler beynin bu tabakasindaki merkezlerde
islenir.

Kalbin ultrasonla muayenesi; Kalp fonksiyonunu degerlendirmek
hedefiyle ultrasonla yapilan bir muayenedir; bundan kasit,
kalp kapakgiklarinin konumunu, kalp kasinin duvar kalinhgini,
pompalanan kani hacmini vesaire dlgmektir.

Kalbin elektriksel aktivitesini 6lcme metodu.

Elektromanyetik 1ginlar (elektromanyetik dalgalar) birbiri ile
baglantili elektrik ve manyetik alanlardan olusur. Rdéntegn
Isinlari, gama isinlari, radyo dalgalari, 1si dalgalari ve isik,
elektromanyetik i1sinlara érnek olarak sayilabilir.

tani yani teshise yodnelik muayenelerin énemli bir unsurudur.
Vicudun bazi organlarini ellemek veya dinlemek ve ayrica bazi
refleksleri kontrol etmek seklinde gerceklesir. Amag olasi hastalik
belirtilerinin, hastaligin ve seyrinin tespitidir.

Kromozomdaki  kalitsal  birimdir;  belirli  bir  proteinin
olusturulmasina yarayan bilgileri igeren desoksiribonuklein
asitinin (DNA) bir pargasidir.

Sayfa 12
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Su kafasi terimi, hidrosefali anlamina gelir. Beyindeki
ventrikel (ventrikil) denilen sivi toplanma karinciklarinin gesitli
sebeplerden dolayi genislemesiyle olusmaktadir.

Vicudun dokulariyla ilgili; bir histolojik muayenede (hassas
dokusal incelemede) doku 6rnekleri 6zel bir hazirliktan sonra
(doku kesitleri alinir ve 6zel bir ydntemle boyanir) mikroskop
altinda incelenir.

Genelllikle bir damar kateteri yoluyla uzun sireli olarak
sivilarin serum seklinde viicuda zerk edilmesi. inflizyon viicuda
ornegdin su, elektrolit, protein ve/veya ilaglarin yogun bir terapi
cercevesinde verilmesinde kullanilir.

kot huylu bazi hastaliklarin iyonize edici 1ginlar yardimiyla
kontrolll tedavisi.

Organizmadaki timdr hucrelerinin -~ frenlenmesi  amaciyla
kemoterapdétik veya sitostatik denilen tirden ilaglarin kullaniimasi.

Vicuttaki olusumlarin ve vicut fonksiyonlarinin daha iyi
bir sekilde goéruntilenebilmesi igin kullanilan maddelerdir.
Kontrast maddeler 6zellikle rontgen gorintilemelerinde (réntgen,
bilgisayarli tomografi), manyetik rezonans goruntilemede (MR)
ve ultrasonografik islemlerde kullanilirlar. Kontrast maddeler
Ozellikle rontgen goéruntilemelerinde (réntgen, bilgisayarli
tomografi), manyetik rezonans goérintilemede (MR) ve
ultrasonografik islemlerde kullanilirlar.

Hucrenin irsi 6zelliklerinin yani genetik bilgilerin tagiyicisidir.
Kromozomlar hiicre  g¢ekirdedinin  parcgalaridir;  6zellikle
desoksiribonuklein asitinden (DNA) ve proteinlerden (histon)
olusurlar. Sekil ve sayilari canhinin tiriine goére degisiktir.
insanlarin her hiicresinde 46 kromozom (23 kromozom gifti)
bulunur.

Ailesel kanser sendromu. Ayni aile iginde gesitli solid yani
dayanikh tlmerlerin gorilmesi halidir. Cocuk ve genclerde
en sik rastlanan tumorler bobrekistli bezi timorld, yumusak
doku sarkomu, l6semi ve merkezi sinir sistemi tumorleridir.
Yetigkinlerde o6zellikle kemik timorlerine (osteosarkomlara),
g6gus kanserine ve akciger kanserine rastlanir. Bu hastalik
durumlarinda genellikle p53 numarali timdér supresor geninin
degisiklige (mutasyona) ugradigi gorulir.

Bel kemigindeki omurga kanalina bir igneyle girilip beyin omurilik
sivisindan (likér) 6érnek numune alinmasi islemidir; 6rnegin
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k6tl huylu hiicre bulunup bulunmadigini arastirmak igin, veya
lumbal kanal igerisine intratekal tedavi gercevesinde ilaglarin zerk
edilmesi amaciyla veya basing disuriimesi hedefiyle uygulanan
bir tedavi seklidir.

Buyuk kafatasi; kafatasi kemikleri heniiz tam kaynamamis yani
acik fontanel bulunan ¢ocuklarda olusabilen su kafasi durumudur
(hidrosefal). Bu durum su kafalilik hali olmaksizin biyk bir timor
sebebiyle de meydana gelebilir.

Bir goérintileme metodudur; organizmanin i¢ kesimlerinin
Isinlama yapmaksizin géruntilenmesini saglar. Manyetik alanlar
yardimiyla vicudun kesitler halinde goérintileri olusturulur.
Bu kesit resimleri yardimiyla bircok organlarin ve organ
degisikliklerinin degerlendiriimesi mumkun olur.

Beyni ve omuriligi kapsar; perifer sinir sisteminden ayridir.
Vicudun merkezi entegrasyon, koordinasyon ve regllasyon
organidir; dis hislerin islenmesine ve organizmanin kendi Urettigi
uyarilarin islenmesine hizmet eder.

Kardes tumoér olusmasi veya timdrlerin vicutta g¢ogalmasi.
Tamorlt  hacrelerin - bulunduklari yerden vicudun diger bir
bélgesine aktariimasi sebebiyle olusan urlar. Ozellikle kétii huylu
timorlerde rastlanir (kanser).

Merkezi sinir sistemi timorid. MSS timori solid yani dayanikli
bir primer timdrdir, beyinde veya omurilik dokusunda olusur.
Sekunder yani ikincil MSS tiimorleri ise, diger organlarda veya
dokularda olusan timérlerden gelen metastazlardir.

Sinir sistemi ve sinir dokusu fonksiyonu ile ilgili.

kafa derisi altina yerlestirilen, sentetik bir maddeden olusan
ve beynin beyin omurilik sivisi ile dolu kismi ile baglantisi
olan sentetik bir rezervuardir. Sekli klglUk bir yastikgiga
benzemektedir. Bir ucu ventrikil kateteri ile beyin boslugunda
(genellikle yan ventrikal) diger ucu beynin beyin omurilik sivisi ile
dolu bolimu ile (6rnegdin araknoidal kist) baglantilidir. Ommaya
rezervuari (baska bir modelin adi da Rickham rezervuaridir) kisa
bir beyin cerrahi girisimi ile yerlestirilir. Bu sekilde yerlestirilmis
bir rezervuara su kafa tedavisi (hidrosefali) i¢in kullanilan bir sant
sistemi veya ventrikll kateter sistemi de baglanabilir.

Merkezi sinir sisteminin bir parcasidir. Gorevi 6zellikle beyinle
diger vicut organlari arasinda iletisimi saglamaktir. Omurilik
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Uc kath omurilik zariyla ve kemikten olusan omurga kanaliyla
korunur.

Ongérii; hastaligin olasi gelismesine yénelik tahmin veya
beklenti; tedavi basari dngorisu.

Hastaligin muhtemel gelismesini kestirebilmeye yardimci 6ngéri
faktorleri (belirleyicileri)

Bazi sinir hicrelerinin bir hastalik seklinde kontrolsiiz olarak
beyinde bosalmalari ve komsu hicrelere sigramalari. Tek
bir yere odakli (fokal) veya bitin vicudu kapsayan kramp
ndbetleri arasinda bir fark gbzetilmektedir. Fokal kramp nébetleri
beynin yalniz belirli bir kesimini etkilerler. Semptomlari beyinde
olustuklari yerlere gére degisik bir gérinim arz eder, 6rnegin
vicudun tek bir yaninin, tek bir kolun veya bacadin krampa
tutulmasi kasiimasi seklinde. Buna karsin genel sinir bosalmalari
beynin birgok bolgesini birden kapsar ve 6rnegin viicudun birgok
organinin krampa tutularak titremesine, kasilmasina veya bilincin
aniden kaybedilmesine sebep olabilir.

vicudun timini kapsayan

Hucre biylmesini onleyici ilaglar; sitostatik ilaglar, ¢ok cesitli
turdeki hlcrelerin metabolizmasina etki ederek bu hucrelerin ya
ortadan kaybolmasina ya da ¢ogalmasina neden olurlar. Ozellikle
hizli cogalan hucreler sitostatik ilaglardan daha ¢ok etkilenirler.

Hastalarin en iyi diizeyde tedavisini hedefleyen ve ayni zamanda
tedavi imkanlarinin iyilestiriimesine ve gelistiriimesine yarayan
kontrolli klinik arastirmalari. Terapi iyilestirme arastirmalan bir
yandan hastayi iyilestirme sansini arttirmayi hedefler, 6te yandan
tedaviye bagli yan ve geg etkilerin azaltiimasini saglamaya calisir.

Muayene edilecek organlara cilt Gzerinden ultrason denilen ses
dalgalari yoneltilerek goriintii elde etme yontemidir. Ses dalgalari,
doku ve organ sinirlarinda yani bitim noktalarinda geri yansir
(refleksiyon edilir), bir alici tarafindan alinip bilgisayara iletilir ve
bu suretle gorinti elde edilir.
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