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Santral sinir sistemi (SSS) tiimorleri beyin ve omurilik yerlesimli tiimorlerin
timiine verilen isimdir. Amerika Kanser Derneginin son verilerine gore 2018
yilinda 23.820 malign SSS tiimoéri tanis1 konmus ve 17.760 kisinin ise SSS tii-
morleri sebebiyle hayatini kaybettigi bildirilmistir . Cocuklarda 16semilerden
sonra ikinci siklikta goriilen kanser tiiriidiir ve tiim ¢ocukluk ¢ag1 kanserlerinin
yaklasik beste birini olusturmaktadir. Bunun yaninda malign SSS tiimoérlerinde
sagkalim orani ¢ocuk hastalarda eriskin hastalardan daha ytiksektir.

SSS tiimorlerinin son yillarda, tiim diinyada ve iilkemizde siklig1 artmaktadir.
Tanidan tedaviye mutlaka multidispliner yaklasimi gerektiren bu hastalik gru-
bunda, molekiiler degisiklikler ve bu baglamda izlenecek genetik test yaklagimlar:
onemlidir. Gegtigimiz yillarda yapilan ¢alismalarla SSS tiimoérlerinin molekii-
ler-genetik fizyopatolojisinin anlagilmas1 adina 6énemli adimlar atilmis ve bu tii-
morlerde goriilen genetik degisikliklerin prognostik degerinin yani sira siniflan-
dirmada da kullanilabilecegi 6ne siiriilmiistiir. Bu bilgiler 15181nda Diinya Saglik
Orgiitii (WHO) 2016 yilinda 20 iilke ve 117 merkezin katilimryla SSS tiimérlerini
yeniden siniflandirmugtir @,

SSS tiimor tiplerinde yeni molekiiler biyobelirteglerin gelistirilmesinin hasta-
larin prognoz takip basarisinin artmasina, klinik ¢aligmalara yon vermesine ve
yeni tedavi stratejilerinin gelistirilmesine onciilitk edecegi diistintilmektedir.

GLIOMALAR

Primer SSS tiimorleri arasinda gliomalar, hem ¢ocuklarda hem de eriskinlerde
en sik goriilen ve en fazla gesitlilik gosteren kanser tiiriidiir. Diinya Saglik Orgii-
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sik goriilen genetik degisiklik kromozom 12q kazancidir. Bu degisiklik MDM2,
CDK4 ve GLII1 genlerinde ekspresyon artisina sebep olur. PIM1 ve MYC mutas-
yonlarinin proto-onkogen etkisi de bildirilen molekiiler degisiklikler arasindadir.

Primer SSS lenfomalari, gen ekspresyon profili agisindan nodal diffiiz biiytik
hiicreli B-hiicreli lenfoma ile farkliliklar gostermektedir. Primer SSS lenfomala-
rinda IL-4 yolag1 ve onun major mediatorii olan STATG6 aktif transkripsiyon fak-
torleri 6nem arz etmektedir. STAT6 genindeki ekspresyon artisi, yiiksek doz me-
totreksat direnci olusturmakta ve bunun yaninda SPP1 ekspresyonunda da artisa
sebep olmaktadir @,

SONUC

Son teknolojik gelismeler 151g1nda molekiiler genetik tani olanaklarinin tiim Diin-
yada yayginlasmasi, tilkemiz 6zelinde de tibbi genetik anabilim dallar1 ve klinik-
leri biinyesinde kurulan ve gelismeye devam eden genetik hastaliklar: tani mer-
kezlerinin artmasi sonucunda, SSS tiimoérlerinde siniflama ve prognoz takibinde
kullanilan genetik testlerin rutin saglik hizmetlerinde uygulanabilirligi miimkiin
hale gelmistir.

SSS tiimorlerinin molekiiler mekanizmalarinin anlagilmasinda son donemde
onemli veriler literatiire eklenmis olsa da, etyopatogenezde rol alan yolaklar ve
bu yolaklar: etkileyen genler heniiz tam olarak anlagilamamustir. Ilgili kanserin
molekiiler genetik yapisina gore dogru bir sekilde siniflandirilmasi, tedavi plan-
lamasinda ve prognoz takibinde basariy1 artiracaktir. Bu sebeple oniimiizdeki
donemde gelisen yeni nesil dizileme teknolojilerinin 1s181nda tespit edilecek yeni
sorumlu genler, aCGH veya alternatif yontemlerle tespit edilecek kromozomal
anomaliler ve molekiiler biyoloji ¢aligmalarinda aydinlatilacak epigenetik meka-
nizmalar timor siniflamasini ve hasta takibini 6nemli 6lgiide kolaylastiracaktir.
Ayrica SSS timorlerinin genetik mekanizmalarinin aydinlatilmasiyla, tespit edi-
len hedef molekiillere yonelik tedavi alternatiflerinin de gelistirilebilecegi diisii-
niilmektedir.
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