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Santral sinir sistemi (SSS) tiimorleri gcocuklarda
gorulen en sik soliter timor olup kansere bag-
Il 6limlerin 0-14 yas grubunda birinci ve 15-19
yas grubunda (adolesan ¢cagda) ise ikinci sebebi
olarak bilinmektedir (1,2). Supratentorial timor-
ler 0-3 yas arasli ve 10 yasindan sonra; infraten-
torial timorler ise 4-10 yas arasinda daha sik
goritlmektedir. Erken cocukluk ¢aginda medul-
loblastom veya atipik teratoid/rabdoid timorler
(ATRT); ge¢ gocukluk caginda ise glial timaorler
daha sik tani almaktadir (3).

Cogu beyin timorunin patogenezi tam ola-
rak bilinmese de gocukluk ve adolesan kanser-
lerinin %8'den fazlasi norofibromatosis tip 1
(NF-1), tlberoskleroz, Li-Fraumeni sendromu,
Gorlin veya Turcot gibi genetik sendromlar ze-
mininde gelisebilmektedir (4). Beyin timorl ge-
lisimiyle kesin iliskili oldugu bilinen tek cevresel
faktor ise radyasyon maruziyetidir (5).

GUnumuzdeki cerrahi ve adjuvan tedaviler-
deki gelismeler sayesinde medulloblastom ve
dusuk dereceli glial timorlerde %75'lere ulasan
5 yillik sag kalim (5-y GS) oranlarina karsin dif-

flz intrinsik pons gliomu (DIPG) ve yiiksek dere-
celi orta hat gliomlarinda sonuclarin son derece
kotd oldugu bilinmektedir (6-9). Bununla birlik-
te, uzun yasam suresi beklenen iyi prognozlu
gruplarda ya da etkin tedavilerle uzamis sagka-
im elde edilen hastalarda ge¢ donem sekel ve
yan etkilerin sorun teskil etmesi hastalarin daha
homojen gruplara ayrilarak risk gruplarina gore
hak ettikleri tedavileri alma ihtiyacini ortaya ¢I-
karmistir (10).

Fenotipik ve immun histokimyasal farklilikla-
r temel alan eski SSS timorleri siniflamasi, ge-
notipik ve molekiler 6zelliklerin de siniflamaya
eklenmesiyle fenotipik ve genotipik temelli bir
siniflama haline donismustur. Bu siniflama ile
timorlerin biyolojik olarak daha homojen grup-
lara ayrilmasi (11), molekiler hedeflerin tanim-
lanmasiyla hedefe yonelik tedavilerin risk grup-
larina gore planlanabilmesi ve ayrica tedaviye
yanitin da 6n gorilebilmesi hedeflenmistir (12).
ilgili bolimde baslica pediatrik beyin timarlerin-
deki (PBT) glincel tedavi yaklagimlari molekdler
gelismeler isiginda 6zetlenmeye calisiimistir.
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sinda pik seviyesine ulagsmakta; diger gosterge
olan kortikal ylizey alani ise 2. yasla birlikte ye-
tiskindeki degerinin %69'na ulagsmaktadir (18).

Kortikal gelisimin en ylksek oranda ges-
tasyonun Il. yarisi ve dogumdan sonraki ilk 3
ayda gergeklestigi ve bu donemdeki gelisimin
sekteye ugramasinin otizm, dikkat eksikligi-hi-
peraktivite bozuklugu ve sizofreniyle iliskili ol-
dugu bildirilmektedir (84). iki yasindan sonraki
gelisimsel sureg ise organizasyon, ince ayarlar,
plastisite ve kortikal noronlarin daha karmasik
ve kompleks hale geldigi bir donem olarak at-
fedilmektedir (18). Beynin gelisimsel siireci 40
yasina kadar devam etse de norokognitif kaza-
nimlarin ilk 2 yilda bdytk oranda sekil kazanma-
sI(84), istisnai durumlar disinda bu dénemin RT
acisindan adeta ugusa kapali alan oldugunu is-
patlar niteliktedir.

Kranial RT alan ¢ocuk hastalarin %3-4'nde
yillar/on yillar i¢cinde gelisebilen kafa igi karotid
arterlerin ve proksimal dallarinin ateroskleroz
disi daralmasi ve buna bagl olarak kan akimin-
da azalma ve anormal yapida kollateral olusum-
la karakterize serebrovaskiler olay Moyamoya
(duman bulutu) olarak bilinmektedir(85). Hasta-
larin iskemik atak, kognitif bozukluklar, bas ag-
rsi, nobet ve koreiform hareketlerle basvurdugu
bildiriimektedir. Beyindeki Willis halkasinin RT
sahasinda olmasi, NF-1, Down sendromu, optik
kiazma ve sinirlere >50 Gy RT uygulanmasi ve
genetik baslica risk faktorleri olarak bilinmekte-
dir(85).

Diger RT iliskili yan etki ototoksisite olup
posterior fossa yerlesimli timorlerde kohleanin
RT'ye maruziyetiyle iliskilendiriimektedir. Ortala-
ma <30 Gy risk distkken; kohleanin >40 Gy al-
masl durumunda yuksek frekansta isitme kaybi
riski mevcut olup gortlme sikhidi %18-24'lere
kadar ¢ikabildigi bildirilmistir(85).

Hipotalamus ve hipofizin 240 Gy RT'ye ma-
ruz kalmasi basta buyime hormonu olmak ze-
re tiroid stimulan hormon, kortizol ve seks hor-

monlarinin tedaviden yillar i¢cinde etkilenmesine
neden olabilmektedir. Periferik yerlesimli timor-
lerde kil follikullerinin >50-60 Gy RT'ye maruziye-
ti kalici kellikle iliskili olup dozun 40 Gy'in altinda
tutulmasinin bu riski azalttigr gosterilmistir (85).

Pediatrik beyin timarlerinde nuks veya ilerle-
yici hastallk disinda ge¢ donemdeki dnemli bir
olim sebebi de ikincil kanserlerdir (86). Kanser-
den kurtulan hastalarin 20 yildan sonra %3'nde,
30 yildan sonra ise %8nde gelisebildigi bildirilir-
ken, uygulanan RT dozunun ve hacminin artma-
slyla riskin de artti§i gosterilmistir (85).

Sonuc olarak, pediatrik beyin timaorleri kendi
icerisinde heterojen prognoz ve klinik ozellikler
gosteren tumorlerdir. ilerleyen sirecte moleku-
ler patolojinin ve hedefe yonelik tedavilerin daha
etkin kullaniimasi ve risk bazl tedavi protokolle-
rinin daha on plana ¢ikmasiyla radyoterapi gibi
ozellikle ilk 3 yasta uygulanmasi durumunda
agir norotoksik yan etkiler ihtiva eden tedavile-
rin geri plana gekilmesini saglarken; endikasyo-
nu olan hastalarda gelismis radyoterapi teknik-
lerinin kullanilmasiyla hi¢ siphesiz daha kalitel
ve daha uzun sagkalim sureleri elde edilecektir.
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