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Kraniofaryngeoma
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Kraniofaryngeoma, Aivolisékekasvain

Yleisyys

Alle 15-vuotiaiden lasten kaikista aivokasvaimista n. 10% on kraniofaryngeomia. Sen
mukaisesti Suomessa todetaan vuosittain nelja-viisi uutta lasten kraniofaryngeomaa.

Oireet ja l6ydokset

Kraniofaryngeoma on kudosopillisesti hyvanlaatuinen, hitaasti kasvava, herkasti
kalkkeutuva ja usein kystinen (onteloinen) kasvain, joka sijaitsee aivojen keskiviivassa
kallon pohjassa aivolisékkeen seudussa. Kasvain saa alkunsa mitd ilmeisimmin jo varhain
sikibkaudella kun aivolisdke muotoutuu. Sen alkusolut nayttaisivat olevan peraisin ns.
Rathken taskusta ja siihen liittyvasta sikiokautisesta valiaikaisrakenteesta,
kraniofaryngeaalisesta tiehyesta.

Tyypillisimmin taté aivolisakkeen seudun kasvainta tavataan lapsilla ja nuorilla, joskin se
voi ilmeté missa iassa tahansa.

Tarkeimmat oireet ovat paansarky, aivolisakkeen toiminnanvajauksesta eli
hypopituitarismista johtuvat oireet seka erilaiset nakohairiot. Oireiden vaikeusaste liittyy
oleellisesti kasvaimen kokoon ja sijaintiin, siis siihen, miten kasvain painaa tai vahingoittaa
ymparilla&n olevia rakenteita.

Aivolisakkeen etulohkon erittamat ns. vapauttajahormonit (GH eli kasvuhormoni, LH eli
luteinisoiva hormoni, FSH eli follikkelia stimuloiva hormoni, TSH eli kilpirauhasta stimuloiva
hormoni, ACTH eli lisdmunuaisen kuorta stimuloiva hormoni) sdatelevat muiden
umpieritysrauhasten toimintaa. Aivolisédkkeen takalohkosta erittyy ADH-hormonia, joka
saatelee nesteen poistumista elimistdsta munuaisten kautta, ja oksitosiinia, joka séaatelee
mm. maidoneritysta imetyksen aikana ja kohdun supistumista synnytyksen aikana.

Aivolisékkeen vajaatoiminta voi olla osittaista, jolloin vain osa em. vapauttajahormoneista
puuttuu. Taydellisessé aivolisdkkeen vajaatoiminnassa (panhypopituitarismus) aivolisdke
ei eritd lainkaan vahintaan kahta tai ei mitdan eri vapauttajahormonia. Vajaatoiminnan
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oireet riippuvat siitd, mink& hormonin tuotanto on estynyt. Herkimmin héairiintyy
kasvuhormonin eritys, ja sen seurauksena lapsen kasvu hidastuu, ilmaantuu lihasten
heikkoutta ja rasvakudoksen lisaantymista. Mikali TSH-eritys vahenee tai lakkaa,
ilmaantuu hypotyreoosi eli kilpirauhasen toiminnanvajaus, jonka oireita lapsilla ovat mm.
kasvun hidastuminen, yleinen vasymys ja lihominen. ACTH-erityksen estyminen heikentaa
lisimunuaisen kuorikerroksen kortisonituotantoa ja siitd aiheutuu yleista vasymista ja
joskus ihon pigmentaation lisddntymista. ADH-erityksen vaheneminen johtaa
lisddntyneeseen virtsan eritykseen ja sen seurauksena janon tunteen lisaantymiseen (ns.
diabetes insipidus eli vesitystauti). FSH- ja LH-eritysten heikkeneminen johtaa
puberteettikehityksen estymiseen.

Nakohairiot tai nakdvammaisuus ovat myos yleisia kraniofaryngeoman yhteydessa.
Tavallisimmin alkuvaiheessa voi ilmeta nadn sumenemista kohtauksittain ja
naontarkkuuden heikkenemista. Kraniofaryngeoma voi kasvaessa myods painaa
nakdhermoristeyksen eli kiasman ristitsevia nakbhermoratoja ja aiheuttaa siten ns.
bitemporaalisen naktkenttdpuutoksen. Tama tarkoittaa molempien silmien ulkoisen
nakokentan kapenemista. Koska muutos on yleensé hitaasti eteneva, ei asianomainen sita
usein huomaa ennekuin nakoékenttapuutos aiheuttaa sivuilla oleviin esteisiin tormailemista.

Mikali kasvain painaa tai vahingoittaa ylapuolella sijaitsevaa aivokudosta eli
hypotalamusta, saattaa oirekuvaan liittya myo6s kaytoshairioita, ahmimista ja lihomista,
psykomotorisen tason laskua, tunne-elamén epavakautta ja muistihairiita. Oirekuva voi
olla vaikeaselkoinen ja viitata psyykkiseen problematiikkaan.

Diagnostiikka

Tarkein diagnostinen apuvéline on MRI eli aivojen magneettikuvaus, joka antaa hyvan
kasityksen kasvaimen koosta, ulottuvuudesta, sijainnista ja jossain maarin laadustakin.

Lis&ksi aina tehd&&n suuri joukko muita tutkimuksia, joilla mé&éaritelladn muun muassa
umpieritysrauhasten toiminnan taso, nako ja nakdkentéat seka myds neuropsykologisia
selvityksia.

Hoito ja kuntoutus

Hoidossa pyritaan kirurgisesti poistamaan kasvain mieluiten kokonaan siten, etta
elintarkeitd ymparoivia rakenteita vaurioitetaan mahdollisimman vahéan. Ihannetilanteessa
kasvain poistetaan kokonaan ymparistéa vahingoittamatta. Kaytannossa kasvain on usein
ehtinyt vaurioittaa ymparoivia rakenteita, ja se on todennékoisesti niissa osittain tiukasti
kiinni, jolloin totaalipoisto ei ole mahdollinen. Kirurgisen hoidon jalkeen voidaan
tarvittaessa jatkaa sadehoidolla.

Kraniofaryngeoman poiston seurauksena on yleensa taydellinen aivolisékkeen
vajaatoiminta. Aivolisdkkeen vajaatoiminnan hoito perustuu puuttuvien hormonien
korvaamiseen ladkevalmisteilla. Hoito on elinik&inen, joskus korvattavia hormoneja
joudutaan ian karttuessa lisdamaan toiminnanvajauksen pahentuessa. Korvauksessa
pyritaan jaljittelemaéan elimiston omaa tuotantoa ja eritysta ja siind yleensa nahtavaa
rytmisté vaihtelua. (Ks. tarkemmin tautiseloste Aivolisakkeen vajaatoiminta tai
Hypopituitarismi)
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Ennuste

Lapsilla ja nuorilla 5-vuotisennuste eloonjaamisen kannalta on hyva. Seurantaa jatketaan
yleensa ainakin 5 v. kasvaimen poistosta, koska kasvaimen uusiutumisriski on suuri,
etenkin kystisen kasvaimen osalta ja silloin kun kasvaimen totaalipoisto ei ole onnistunut.

Hormonikorvaushoidoista huolimatta voi ilmeta erilaisia hormonaalisia oireita ja nakohairiot
voivat olla pysyvia. Mikéli leikkaushoidon lisaksi on jouduttu antamaan sadehoitoa, voi
myohemmin ilmeta kaytdosongelmia ja oppimisvaikeuksia — etenkin jos sadehoito on
jouduttu antamaan alle kouluiasséa. Osa potilaista valittaa myds jatkuvia univaikeuksia
séadehoidon jalkeen.
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