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SEEE

OZET

Serebellar Hemangioblastomalar santral sinir sisteminin sik gorilmeyen
neoplazileridir ve tiim intrakranial tiimorlerin Yo 1.2-2’sini, posterior fossa tiimérle-
rinin 9 7.3-12’sini kapsarlar.

Bu calbigmada 1977-1989 yillan arasinda Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi
Noéroloji ve Noroginirji klinikleri tarafindan teshis, tedavi ve 8 yila kadar postope-
ratif takipleri yapilan 11 serebellar hemangioblastomal: hasta klinik, néroradyolojik
cerrahi ve histolojik ozellikleri acisindan tartisilds.

SUMMARY
Cerebellar Hemangiomas

Serebellar Hemangioblastomas are uncommon neoplasm of CNS and com-
prise 1.2-2 % of all intracranial, 7.3-12 % of posterior fossa tumours. In this study,
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11 patients with hemangioblastoma; diagnosed, operated on and followed up to
eight years by Neurology and Neurosurgery Departments of Medical Faculty Hospi-
tal of Uludag University between 1977-1989, were discussed on the light of clinical,
neuroradiological, histological and surgical aspects.

GIRIS

Hemangioblastomalar f5tal hayatin ilk 3 ay1 esnasinda sinir sistemindeki
mesodermal orijinli embriyonal artiklardan kaynaklanan benign vaskiiler timor-
lerdir’. :

Genel olarak serebellumda, daha az siklikla medulla oblangata ve spinal
kordda nadiren de supratentoriel bolgede yerlesim gﬁstcrirlcrz'?’.

Bu ¢alismada, nadir goriilen tiimér gruplarindan olan hemangioblastoma-
lar klinik, tam yontemleri, tedavi ve histopatolojik yonden incelenmis ve olgula-
rin ortalama 5 yilhik siire ile postoperatif takipleri yapilarak degerlendirilmigtir.

MATERYAL VE METOD

Bu galigmaya 1977-1989 willan arasinda U.U. Tip Fakiiltesi Noroloji ve
Norogirirji kliniklerinde yatinlarak tetkik ve tedavileri yapilan 550 intrakranial
timorlii hastadan hemangioblastoma tamis: konularak opere edilen 11 olgu ahn-
mugtir. Olgularin 7’si erkek, 4’1 kadin olup ortalama yaglar 38.5 idi.

1 olguda (11 no.lu) aile anamnezi pozitif idi ve serebellar hemangioblas-
toma ile birlikte sag bobrekte ve pankreasta kistik olusumlar saptandi. Retinal
anjioma yoktu. Olgu Von Hippel Lindon Sendromu olarak degerlendirildi.

Hastalarin sikayetlerinin baglangg siiresi 1.5 ay ile 5 yil (ort. 16.6 ay) ara-
sinda degigmekte idi. Hastalarin klinik semptomlar: Tablo: P'de gosterilmistir.

Tablo: | - Hastalarin Klinik Semptomatolojisi

Bag agnsi % T2
Dengesizlik %o 65
Bulanti-kusma Yo 45
Bag donmesi % 36
Gorme azalmasi % 18
Isitme azalmas: % 18
Cift gdrme % 18
Kulak ginlamas: %9

Hastalarin norolojik muayene bulgulari Tablo: Ide gosterilmigtir.
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Tablo: Il - Hastalarin Norolojik Muayene Bulgulari

Papilia 6demi % 13
Ataxi %o 55
Dismetri % 63
Disdiadokokinezii % 55
Nistagmus % 21
VL. kranial sinir % 18
VIIL kranial sinir %9
Gorme keskinlifinde azalma % 9
Parezi %0 9

3 olguda polisitemi (olgu no. 3.8.10) saptandi. Hb degerleri 16 mgr.in, Ht
ise % S50’nin izerinde idi.
Nororadyolojik incelemeler Tablo: IIP’de gosterilmistir.

Tablo: llI - Olgularin Néroradyolojik Inceleme Sonuglan

Olgu Adi Soyad

No. Prot. No. Anjiografi CT
1 F.D. Sol vertebral anjiiografide
136204-B sol serebellumda boyanan kitle —
2 AT. Sag vertebral anjiografide; sag sere-
204217-B bellum 6n yiiziinde boyanan kitle —
3 . ND. Sag vertebral anjiografide;
1535-81 sag serebellar hemisferde
boyanan kitle
4 M.B. Serebellum orta hatta Posterior fossada orta
214/82 avaskuler alan + hatta solid kitle +
herniasyon bulgusu hidrosefali
5 N.Y. Sag karotis anjiografide; Sag serebellar hemis-
225/82 hidrosefali fer ve parietalde izo-

dens kontrast madde
tutan kitle + hidrose-

fali
6 s.0. = Sag serebellumda hi-
329523-B podens, kistik yapida

4x4 cm boyutunda
kitle + hidrosefali
Ventrikulografide Aqua-

"y



10

11

H.S.
157716-Y

M.E.

C.B.

S.D.

B.D.

duct'ta amputasyon
Orta hatta, altta saga

iistte sola lateralize
2x5 cm boyutunda
hafif hiperdens, belirgin
kontrast madde tutan
ve 4. vent. basi yapan
kitle + hidrosefali

Sol serebellumda 5x4
cm boyutunda kistik ya-
pi ve kenarda izodens
bir alan kontrast veril-
mesi ile izodens alan
kontrast tutuyor ve 4.
ventrikiile basi + hid-
rosefali

Orta hatta 4 Gncil vent-
rikiili arkadan iten izo-
dens kitle kontrast mad-
de ile hafif hiperdens
oluyor + hidrosefali

Ortahatta, kismen sag
sersbelluma gegen
hiperdens 4. ventrikiile
basi yapan kitle +
hidrosefali

Sag serebellumda 3x3
cm ebadinda hipodens
kontrast madde tutma-
yan kistik tGmor.
Abdomen CT de sa§
bdbrek ve pankreasta
kistik olugumlar

Posterior fossada kitle tanis: ile operasyona alinan 11 olgudan 4’iinde tii-
mor solid, 7sinde ise kistik yapida idi. 7 olguda tiimor total olarak, 4’iinde ise
subtotal olarak gikarildi Subtotal olarak gikarilan 4 olgudan 3’iinde tiimér beyin
sapina dogru yayimigti. Tiim olgularin histopatolojik tanisi hemangioblastoma

olarak geldi.

Postoperatif erken donemde, 1.ci giin ve 4 ncii giinlerde 2 hasta oldi. 3
ncil hasta ise operasyondan 1.5 ay sonra kardiopulmoner yetersizlik nedeni ile

kaybedildi.

Kalan 8 hasta ortalama 5 yil siire ile takip edildiler. Bu ¢aligma planlan-
diktan sonra tim olgulara mektup yazilarak hastaneye davet edildi ve son kon-

trol muayeneleri yapildi. Hastalarin postoperatif son ndrolojik muayene bulgula-

r1 Tablo: IV’de gosterilmistir.

— 408 —



Tablo: 4 - Hastalarin Postoperatif Degerlendirilmesi

Adi Soyadr 1. operasyon Operasyon II. operasyon Tiimdriin
Yasn tarihi gekli tarihi natiirii Son nérolojik muayene Takip siiresi
F.0. (30) 1979 Total = Kistik Post staz atrofisl, 151k hissl disinda 4 yil
gérme yok. Diger néroio]ik muaye-
neler normal
A.T.(22) 1980 Total -_ Kistik Sag frist periferik facial parailzi 8 vil
disinda diger ndrolojik bulgular normal
N.D. (23) 1981 Subtotal 1984 Kistik Solda dismetrl, distiadokokinezl, ataksi, 7 yil
Solda friist hemiparezi Solda Babinski(+)
M.B. (34) 1982 Subtotal — Solid K.|.B.A.S. + Serebellar bulgular devam 1yl
ediyordu, Daha sonra kontrole gelmedi.
N.Y. (52) 1982 Total — Solid Nérolojik defisit yok 6 yil
5.0. (34) 1984 Total - Kistik Norolojik defisit yok 4yl
H.S. (60) 1984 Total - Solid Postoperatif 1.5 ayda 6/dl. —
M.E. (49) 1987 Subtotal 4 ay sonra Kistik Sol hemiparezl + solda isitme kaybi 1yl
C.B. (30) 1987 Subtotal — Kistik Postoperatif 4. giinde didl 7
s.D. (60) 1988 Total — Solid Postoperatif 1. ginde oidi —
B.D. (31) 1989 Total - Kistik Ndrolojlk defisit yok 6 ay




Resim: 1
2 nolu olguda histopatolojik goriiniim (H.E.-125 )

Resim: 2
2 nolu olguda vertebral anjiografide
boyanan kitle
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Resim: 3
7 nolu olguda CT goriintilsii

TARTISMA VE SONUC

Serebellar hemangioma, anjioretikuloma ve Lindau tiimérleri olarakta
isimlendirilen hemangioblastomalar, vaskiiler on]mlt, neuraxis igerisinde gorulen
histolojik olarak benign, nadir goriilen tiimorlerdir 24281

Literatiirde tiim intrakranial timérelrin % 1.2-2’sini'® ve posterior fossa
timorlerinin % 7.3-12’sini olugtumrlarz":;4 i

Bizim serimizde hemangioblastomalar tiim intrakranial tiimorlerin %
1.7sini ve posterior fossa tiimorlerinin ise % 7.9’unu olusturmaktadir. Bu tiimér-
ler genellikle kiigiik vaskiiler bir mural nodiilii olan kistik yap: gosterirler, olgula-
rin % 20-25’1 ise solid yap:dadu'2 Jeffreys’in serisinde ise % 72 kistik, % 28 solid

yapida idi*. Serimiz, literatiire uygunluk gostermekte olup % 63 kistik, % 37si
ise solid yapida idi.

Hemangioblastomalar genéllikle sporadik olarak goriiliirler. Fakat hasta-
larin % 4-20’sinde inkomplet penctransh otosomal dominant gecis gdsteren po-
7itif aile anamnezi mevcuttur>481% ‘Familial anamnezli Von Hippel-Lindau
Hastahginda serebellar hemangloblastoma ile birlikte retinal anjioma, renal, pan-
kreatik yada epididimal kistler, renal karsinoma, feokromositoma gibi multisis-
tem tutulmalan mevcuttur> 6710 . Bizim 1 olgumuzda Lindau tiimorii tespit edil-
mistir.

Klinik semptomlarin baglama yas1 degisiktir. Fakat hayatin 3. ve 5 inci de-
katlarinda artma gosterir. Bizim serimizde olgularin % 70’inde 3. ve 5. dekatlar-
da klinik semptomlar ortaya cikmustur.
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Klinik hikayenin siiresi ortalama olarak 8-14 ay arasinda degismektedir’,
Bizim serimizde ise ortalama siire 18.2 ay idi. En sik goriilen semptomlar intra-
kranial hipertansiyon ve sercbellar fonksiyonlarda bozulmadir. Hastalarimizin
semptomlan literatiir ile uygunluk gostermekte idi. Norolojik muayenede papilla
odemi-nistagmus ve ataxi triadi en siktir. Kranial sinir tutulmalari motor ve
duyusal defisitler kiiciik yiizdelerde goriiliir.

Serebellar tiimor ile birlikte periferik kanda Hb ve eritrosit seviyelerinde-
ki artma ilk kez 1943 yillinda Cargenter ve Walker tarafindan tarif edilmistir',

Serebellar tiimorlii olgularin ortalama % 50’sinin eritrositoz ile birlikte ol-
dugu bildirilmigtir. Polisitemi ozellikle infratentoryel hemangioblastomal hasta-
larda goriiliir'2, Palmer'in serisinde, infratentoryel hemangioblastomalarda poli-
sitemi % 49 oraminda bulunmustur. Polisiteminin, tiimdr tarafindan eritropoetin
salgilanmas: sonucu oldugu diiginiilmektedir®. Serimizde olgularm % 2Tsinde
polisitemi bulunmustur. '

Supratentoryel hemangioblastomalar oldukga nadirdir. Literatiirde §im-
diye kadar 40 olgu bildirilmigtir. Aym1 hastada hem infratentoriyel hem de supra-
tensoryel hemangioblastomanin birlikte goriilmesi ise ¢ok nadirdir. Literatiirde
simdiye kadar 1 olgu bildirilmistir'>,

Serebellar hemangioblastomalarda CT ve vertebral anjiografi ile tam ko-
nulabilmektedir. CT ile kistik lezyonlar daima gosterilebilir ve tiimoriin 4 iincil
ventrikiil ve beyin sapi ile olan iliskisi tespit edilebilir. Ayrica kist ile birlikte mu-
ral nodulde demonstre edilir. Vertebra anjiografide hemangioblastomalar igin
oldukea spesifiktir. Anjiografi 6zellikle cerrah icin operasyon sirasmda onemli
olmaktadir>4,

Serebellar hemangioblastomalarda ideal cerrahi tedavi, kistik timérler
icin mural nodiiliin kaldirilmas: ve kistin drene edilmesi, solid timorler icin ise
radikal olarak timériin gikarilmasidir. Operatif mortalite orani % 8-20 arasinda
degismektedir™*, Operatif mortalite solid timérlerde (% 25-50) kistik timorler-
den daha yiiksektir, Postoperatif erken dénemde mortalite oram ise % 15'dir”.
Multiplisite % 7 oraninda gorilliir. Solid hemangioblastomalarda yiiksek morta-

lite ve morbidite bityiik bir olasilikla intraoperatif kanamaya egilim olmasindan

dolayidir!. Bu nedenle bazi cerrahlar radioterapiyi takiben i
operasyonu tavsiye
etmektedirler'. il R

Bizim serimizde, hemangjoblastomalanin 7si kistik, 4@t ise solid yapida
idi. Kistik timorlerin 4’inde total, 3iinde ise subtotal eku']’gsmyou uygulandu. 'Iy'z:l[:lﬁ-
rii to.tal olarak gikarilan 4 olguda halen kontrol altinda olup minimal norolojik
defisitlere sahiptirler. 2 hasta 4 yil, 1 hasta 8 yil, digeri ise 1.5 aydir takip altinda-
dlr..Tumérﬁ subtotal olarak cikarilan 3 kistik timorlii hastadan birine 3 yil sonra
yefnc.ler-s operasyon yapildi. Hasta 7 yildir kontrol altinda olup sekel nérolojik de-
fisitlieri takip altndadr. Kistik timorli diger hastaya 1 nci operasyondan 4 ay
sonra yeniden operasyon uygulands, 1 yildir nérolojik defisitli olarak kontrolde-
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dir. Diger olgu ise, tiimoriin beyin sapina yayihmi nedeniyle subtotal olarak gika-
nlmstir ve postoperatif 4 iincii giinde hasta kaybedilmistir. Solid lezyonlu 4 ol-
guda ise, timor 3 olguda total 1 olguda ise subtotal olarak gikanldi. Total olarak
tiimoériie cksize edilen 3 olgudan 1’i 6 yildir norolojik defisiti olmaksizin kontrol
altindadur. Diger 2 olgu ise postoperatif 1 nci giinde ve 1.5 ayda kaybedilmigtir.

Hemangioblastomalarda rekiirrens oram % 13-15 olarak degismcktedirl'4
ve rekiirrens siiresi degiskenlik gostermektedir. Bizim 2 olgumuz 1 nci operas-
yondan sonraki donemde 2 nci kez opere edildiler. Ancak bunlarda tiimér sub-
total olarak ¢ikarilmugti.

Yasayan 8 olgumuzda solid tumorlii 1 oiguda kitle subtotal olarak gikaril-
mustir. 1 yil sonraki kontroliinde KIBAS + serebellar bulgular devam ediyordu.
Bu olgu daha sonraki donemlerde kontrole gelmedi. Diger olgularimiz ise halen
takip altindadir.

Sonug olarak; olgularimizda en sik goriilen klinik belirtilerin basagrisi,
_dengesizlik cldugu, 3 olguda sadece anjiograli ile, 2 sinde anjiografi ve CT ile, 1
inde CT ve ventrikiilografi ile 7 sinde ise CT ile tam kondugu, tiim olgulara cer-
rahi tedavi uygulandif kesin taninn histopatolojik olarak kondugu, olgularin 6 ay
ile 8 yil arasinda takip edildigi, bulgularimizin literatiir bulgulan ile genellikle uy-
gunluk gosterdigi gozlenmistir.
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