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Ozet

Cocukluk caginda, mediyastende, nérojenik, germ hicre-
li, kistler, lenfomalar, timik ve mezankimal timorler basta
olmak Uzere ¢ok genis bir timér yelpazesi vardir. Buyuklik,
lokalizasyon ve malignite basi semptomlarinda belirleyicidir.
Tanida, radyolojik yontemlerin yeri blyuktir, fakat dnemli bir
kisminda tani igin cerrahi invaziv islemler gerekir. Cocukta,
mediyastinoskopi, mediyastinotomi ve VATS, tanida, eris-
kinde oldugu gibi kullanilabilir. Benign tiimdrlerde cerrahi
eksizyon kuratif olur fakat birgok timérde taniya gére uygun
kemoterapi ve radyoterapi gerekli olmaktadir.

Anahtar kelimeler: Mediyasten, pediyatrik, timor

Abstract

Common tumors of mediastinum in childhood are neuroge-
nic, germ cell, cysts, lymphomas, thymic and mesenchymal
tumors, but numerous types of tumors may be found in the
mediastinum. Bigness, localization and malignancy are the
causes of compression symptoms. Radiological methods are
usefull in diagnosis, but most of the mediastinal tumors need
a surgical invasive procedure for diagnosis. Mediastinoscopy,
mediastinotomy and VATS are easily and simply may be used
in the diagnostic work up of mediastinal tumors in children
as they are used in adults. Surgical excision is curative for
benign mediastinal tumors. But many of the children with
mediastinal tumor need chemotherapy and/or radiation the-
rapy according to the diagnosis.
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Cocukluk cagi toraks timdrlerinin cogu mediyas-
tende bulunur. Pediatrik mediyastinal timd&rler malign
veya benign olabilir. Erigkinden farkli olarak cocuk
mediyastinal timdrlerde hem malign timdr sikhiginin
fazla olmasi hem de mediyastenin daha kiigiik olmasi
nedenleriyle semptomlar daha erken ortaya c¢ikar.

Mediyasten timorlerinin lokalizasyonu taniya katki
saglar. On mediyastende; lenfoma, timik timérler
ve teratomlar, orta mediyastende; kistik lezyonlar ve
lenfoma, arka mediyastende ise ndrojenik timorler,
hemen sadece lokalizasyon nedeniyle tani algoritma-
sinda dusunulmelidir. Mediyasten timdrlerinde tani,
diger timorlerde oldudu gibi, kesin olarak histopato-
lojik inceleme sonunda konulmalidir. Mediyasten, ula-
slimasi nisbeten zor olan bir bdlge olmasi nedeniyle,
mediyastinal bir timdr varliginda biyopsi i¢in siklikla
cerrahi islemlere gerek duyulmaktadir. Kimi zaman
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tani ve tedavinin birlikte planlandigi cerrahi islemler
kullaniimaktadir.

Pediyatrik mediyastinal timoérler sik degildir. Bir
galismada, 110284 malign timoérin 22 tanesinin
(%0.02), pediyatrik mediyastinal timér oldugu bil-
dirilmigtir (1). Turkiye’den bir ¢alismada ise 16 yilda
31 pediyatrik mediyastinal timor tesbit edilmis olup,
bu kinikte yilda yaklasik 2 olgu goérilimastir (2).
Bezmialem go6gts cerahisi klinigimizde ise, son 6 yilda
33 mediyastinal timo&r ameliyatl yapilmistir ve bunun 7
tanesi pediyatrik olgulardir.

MEDIYASTEN ANATOMISi VE TUMOR IiLiSKisi
Mediyasten, iki akciger arasinda kalan bdlge olup

yukarida torasik outlet, asagida diyafram, énde ster-
num arka yUzl ve arkada vertebra on yuzleri ile
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sinirhdir. Ug bélgeye ayirarak incelenmektedir. On
mediyasten, sternum ile perikart ve ana damarlar ara-
sinda kalan bélgedir. Bu bdélgede, timus, lenf nodlari,
mammarya interna damarlari, yagl doku ve konnektif
doku bulunur. On mediyastende gérilen tumérler
ise, lenfoma, timik timorler, germ hucreli timorler,
lenfanjiyoma, ektopik tiroid ve paratiroittir. Arka medi-
yasten, kalbin arka yuzU ile vertebral kolon arasi ve
paravertebral bdlgeyi icerir. Bu bdlgede, inen aorta,
6zofagus, azigos ven, lenf nodlari, interkostal damar
ve sinirler, duktus torasikus, sempatik zincir, vaguslar
ve konnektif doku ve yag dokusu bulunur. Bu bdlge-
ye paravertebral sulkus da denir. Arka mediyastende
hemen daima ndrojenik timoér gorulir. Bu bélgede
lenfomalar da gorulebilmektedir. Orta mediyasten, én
ve arka mediyasten arasinda kalan bélge olup hayati
organ ve olusumlarin bulundugu bir bélgedir. Perikart,
kalp, kalbin ana damarlarn olan ¢ikan aorta ve arkus
aorta ve dallari, vena kavalar ve dallan, firenik sinir-
ler, trakea, ana karina ve ana bronslar, vaguslar ve
lenf nodlari orta mediyastendedir. Orta mediyastene,
viseral mediyasten de denir. Lenfoma bu bdélgenin sik
timoradur. Baska bolimde tartisilacak olan kistler de
bu boélgede gorillr.

Lokalizasyon ve timér iligkisi timérin buytyerek
komsu mediyastinal bélgeye ilerlemesi ile bozulabilir.
On mediyastenden kéken alan bir germ hiicreli timér
vertebraya kadar uzanabilir veya bir non-Hodgkin len-
foma tim mediyasteni kaplayabilir. Bu durum ¢ocuk-
larda ve blyUk timdrlerde daha siktir ve akilda tutul-
maldir.

MEDIYASTINAL TUMORU TAKLID EDEN
LEZYONLAR

intratorasik guatr

Substernal guatr ve plonjan guatr da denir. Cocukluk
caginda nadirdir. U¢ formda olabilir. 1) Boyunda guatr
ve blc¢lk bir substernal uzanim (%82), 2) Parsiyel intra-
torasik, buyuk kismi mediyastende (%15) ve 3) komplet
intratorasik, tUm guatr toraksta, boyunda guatr yok
(%3). Genellikle brakiyosefalik damarlar ile sternum
arasindadir, fakat trakeanin, hatta 6zofagusun arkasin-
da bile olabilir. Trakea basisi yapabilir. Ses kisikligi var
ise malignite lehine yorumlanmalidir. Damarlari hemen
daima inferior tiroid arterden gelir. Ektopik mediyasti-
nal tiroitte ise damarlanma mediyastenden olmaktadir.
Cerrahi eksizyonunda servikal tiroid insizyonu %98
olguda yeterli olmaktadir. Nadiren sternotomi veya tora-
kotomi gerekir (3). Bu agidan ve muhtemel intraoperatif
komplikasyonlar yéniyle gégls cerrahinin hazir olmasi
gereklidir. Bir calismada ise, 19662 guatrn %5.4°U

substernal (servikomediyastinal) imis. Bunlarin %6.5’ine
manubriyotomi gerekmis. Servikomediyastinal guatr-
larda, semptomlar, malignite orani, cerrahi morbidite
ve reklrrens paralizisi sadece servikal guatr olgularina
gbre daha ylUksek bulunmus (4).

Servikomediyastinal kistik higroma

Servikal kistik higroma bir lenfanjiom olup, dogum-
da veya erken infant ddéneminde tesbit edilen bir
konjenital anomalidir. Juguler lenfatiklerin bir malfor-
masyonudur. Mediyastene uzanim %3 olguda gorildr.
Nadirdir. Tedavi cerrahidir (5).

Vertebral kordoma

Primitif notokortun ektopik embriyonik kalintilarinda
kéken alir. Nadirdir. Malign bir timérdir. Genis rezek-
siyon ve spinal rekonstruksiyon gerekir.

Paravertebral apse

Pott apsesi veya soguk apse veya tliberkiloz apse-
si de denir. Ulkemizde siktir, fakat cocuklarda nisbeten
az gorlllr. Persistan sirt agrisi ile prezente olan 26
cocuktan 2 tanesinde pott apsesi tesbit edilmis (6).
Tedavide drenaj yeterli olur.

Diger

Anterior meningosel, ekstrameduller hematopoietik
doku, vaskuler lezyonlar, 6zofagiyal lezyonlar, akciger
timorleri ve diyafram altindan gelen lezyonlar (hiatal
herni, morgagni hernisi veya pankreatik psédokist) (3)
da mediyastinal timd&rU taklit edebilmektedir.

MEDIYASTINAL TUMORLERDE SEMPTOM VE
BULGULAR

Mediyastinal timdrlerin eriskinde Ugcte biri, cocukta
ise Ugcte ikisi semptomatiktir. Malign timorlerin %75-
85’i semptomatik iken, benign timérlerin %33-46'si
semptom vermektedir (7). Mediyastinal timdrlerde
semptom ve bulgular genellikle timérin cevre olu-
sumlara basisi sonucu olusur. Ayrica, mediyastinal
bir timoér semptom veriyorsa genellikle malign olmak-
tadir. Cocuklarda malign timérlerin daha sik olmasi,
mediyastenin daha kicik olmasi, trakea ve damarlarin
daha kicuk ¢aph olup basiya yatkin olmasi nedenle-
riyle mediyastinal timéorler gcocukta, eriskine gére daha
fazla oranda semptomatik olmaktadir.

Trakea-brons basisi veya invazyonu

Hava yollar kiiglk ve yumusak oldugu igin erigkine
gbre daha abartil ortaya ¢ikar. Dispne, takipne, stridor,
respiratuar distres, hemoptizi gérilUr.
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Diger cevre organ ve olusumlara basi veya

invazyon

Ozofagusa basi ile disfaji, vena kava siiperior
sendromu, Horner sendromu, firenik sinir basi veya
invazyonu ile diyafram paralizisi, rektrren sinir etkilen-
mesi ile ses kisikligi ve plevra ve perikart invazyonu ile
eflizyon semptom ve bulgular bulunur.

Metastaz semptom ve bulgulari
Bas agrisi, kemik agrilan ve karin agrisi gibi metas-
tatik bolgeye ait semptom ve bulgular goérilebilir.

Paraneoplastik sendromlar
Myastenia Gravis, hipertansiyon, hiperkalsemi, vb.

MEDYASTINAL TUMORLERDE TANI:
NONINVAZiIV TANI YONTEMLERI

Fizik muayenede akciger enfeksiyonu bulgulari
veya plevral sivi bulgulan olabilir. Patognomonik mua-
yene bulgusu yoktur. Tani genellikle tetkikler ve invaziv
bir ydntemle alinan biyopsi ile konur.

Akciger grafisi

Ozellikle yan akciger grafisi timérin hangi medi-
yastinal boélgede oldugunu gdéstermesi bakimindan
énemlidir.

Ozofagografi
Disfaji semptomu da olan hastalarda uygundur.

Bilgisayarh toraks tomografisi (BT)

Mediyastinal kitle tanisinda en 6nemli radyolojik
yéntemdir. Kontrastli ¢ekilmelidir. TUmoérin igindeki
dokularin 6zellikleri, cevre invazyonu, solid/kistik olma-
si ve hangi mediyasten bolgesinde oldugu aksiyel,
koronal ve sagital kesitlerde degerlendirilir. BT esligin-
de biyopsi de sik kullaniimaktadir.

Manyetik rezonans goériintiileme (MRG)

Damar invazyonu, kalp invazyonu ve c¢evre kemik
doku invazyonlarini daha iyi gésterebilir. Ug boyutlu
spiral BT ve BT-anjiografinin gelisimi ile daha az kul-
laniimaktadir.

Ekokardiyografi (EKO)

Kalp komsulugundaki mediyastinal tlimorlerin
degerlendiriimesinde, perikardiyal sivi tesbitinde ve
myokart invazyonu tesbitinde faydalidir.

Niikleer tip tetkikleri

lyot 131 tiroid sintigrafisi ile mediyastinal tiroidi,
Teknesyum-99m MIBI sintigrafisi ile ektopik mediyas-
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tinal paratiroid adenomlarini, Octreotide ile néroen-
dokrin timorleri, iyot-131-MIBG (metiliyodobenzilgu-
anidin) ile feokromositomalari géstermek mumkundur.
Galyum sintigrafisi ile malign lezyonlar taninabilir fakat
PET’in devreye girmesi ile fazla kullanilmamaktadir.

Pozitron emisyon tomografi (PET)

Bir nUkleer tip teknigi olan PET’ten ayrica bahset-
mek uygun olacaktir. Timérin malign/benign ayri-
minda, lenfomalarda yayginhgin, uzak metastaz olup
olmadiginin ve tedaviye yanitin tesbitinde kullanilir.

Timor markerlar

Tumdr marker’t veya belirteci, o tUmérin varligini
gOsteren tUmorin biyolojik bir Grinididr. Gogunlukla
tani igin spesifik degildir ve tarama, taniyl destekleme,
tedavi cevabinin takibi ve niksleri tesbiti icin kullanilir.
Mediyastinal timdrler ve ilgili timdr markerleri Tablo 1°de
gosterilmistir (8).

MEDIYASTINAL iNVAZiV YONTEMLERI

Mediyastinal timoér tanisinda esas olan biyopsi
ile histopatolojik tani konulmasidir. Mediyastenden
biyopsi nisbeten zordur, ¢clinki mediyasten ulagiimasi
kolay olmayan bir bdlgedir ve vaskuiler olugsumlarin
fazlaca olmasi biyopsi isleminin riskini arttirmakta-
dir. Mediyastinal timdrden biyopsi genellikle genel
anestezi altinda uygulanan cerrahi bir islemle yapilir.
Tedavide cerrahi olarak timoérin gikartiimasinin gerek-
tigi disinilen hastalarda tani ve tedavi birlikte ve ayni
seansta planlanabilir.

Tablo 1. Mediyastinal timé&rlerde tUmo&r markerlari
Timor Timor marker
Nonseminomatdz germ hiicreli timdr AFP
(6zellikle endodermal sinds,

Yolk sac, timord)

Nonseminomat6z germ hicreli timor Beta HCG
(6zellikle koryokarsinoma)

Seminom PLAP
Noéroendokrin timér (timik, NSE,
feokromositoma, néroblastom, kromogranin,
ganglionéroblastom sinaptofizin
Paratiroid adenomu PTH
Feokromositoma, néroblastom, Katekolaminler,
gangliyonéroblastoma VMA, HVA
AFP: Alfafetoprotein, HCG: Human chorionic gonadotropin, PLAP:
Plasental alkalen fosfataz, NSE: Noron spesifik enolaz, PTH: parat-
hormon, VMA: Vanil mandelik asit, HVA: Homo valinik asit
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Transtorasik ince igne aspirasyon biyopsisi

(TIIAB)

Akciger lezyonlarinda ve diger bir ¢cok organ timor-
lerinde IAB (igne aspirasyon biyopsisi) kabul gérmiis
ve tani degeri ylksek bir tekniktir. Bilgisayarli tomog-
rafi veya ultrasonografi esliginde yapilir. YUz elli yedi
olguluk bir mediyasten timoéru calismasinda; %82
olguya kesin tani konabilmistir. Bunlarin %29.6’sI pri-
mer mediyasten timorl ve %56.2’si metastatik timor
olup, %78 olguda histopatolojik olarak IAB tanisi dog-
rulanmistir (9).

Mediyastinotomi

Anteriorior mediyastinotomi veya Chamberlain
prosedirl de denir. Sadece 6n mediyastinal bélgeye
ulagilabilir. Mediyastinal tUmdrin yerine gbre, ikinci
veya Uclncl sol veya sag kikirdak kostanin eksizyo-
nu ile 6n mediyastene girilerek biyopsi yapilmasidir.
Lezyonun el ve parmak ile muayenesinin yapilabil-
mesi, direkt gézlemle biopsi alinmasi ve daha biyuk
biyopsi parcalarinin alinabilmesi avantajlari vardir.
Acilan bu pencereden mediyastinoskopun sokulmasi
daha derin boélgelerin gorintiilenmesini saglayabilir.
Boylece mediyastinotomi ve mediyastinoskopi birlik-
te kullanilmis olmaktadir. Akciger kanseri evreleme-
sinde, solda 5 ve 6 no’lu mediyastinal lenf nodlarinin
biyopsisi icin kullanilir. Mediyastinal lenfomali 95 olgu
4 gruba ayrimis. 1) anterior mediyastinal 22 olguya
mediastinotomi, 2) orta mediyastinal 19 olguya medi-
yastinoskopi, 3) ve 4) anterior ve orta mediyastende
ayni anda bulunan 27‘ser olguya randomize olarak
mediastinotomi veya mediyastinoskopi yapilimis. Tani
konulamayan olgulara baska ydntemlerle lenfoma
tanisi konulmus. Sonug olarak; mediyastinal lenfoma
tanisinda tani dogrulugu, mediyastinoskopi ile %80.4,
mediastinotomi ile %95.9 bulunmus. Yazarlar farkin
anlamh oldugunu bildirmisler (10).

Mediyastinoskopi

Trakeostomi cilt insizyonu seklinde yapilan insiz-
yon ile trakeaya ulasilir ve trakea 6n bdlgesi, her iki
yan bdlgesi ve subkarinal bdlge ve her iki ana brong
etrafi bolgeye ulasilabilir. Daha ¢ok akciger kanseri
evrelemesinde mediyastinal lenf nodu érneklemesinde
kullaniimasina ragmen, trake cevresi ve orta mediyas-
ten timorleri tanisinda sik kullanilir. Kiigtik ¢cocuklarda
kullanimi zor olabilmektedir.

VATS (Video asiste torakoskopik cerrahi)

Plevral bosluk i¢inden tim mediyastinal bélge-
lere, torakoskopi ile rahatlikla ulasilabilmektedir.
Mediyastinal timérin yeri ve ana damarlar, kalp,

6zofagus vb. vital olusumlarla anatomik ilsikisi ve
plevral bosluktan ulasilabilirligi radyolojik olarak dik-
katle degerlendirilerek VATS biyopsi karari verilmelidir.
Posterior mediyasten timdrlerine ulagimda, mediyasti-
noskopi ve mediyastinotominin kullanimi olmadidi i¢in,
tek invaziv segenektir. Bir kisim timdrlerde VATS ile
timorin komplet cikartiimasi da mimkin olabilecegi
icin, bu olgularda VATS, tani ve tedavinin ayni anda
planlandidi bir girisim haline dénebilmektedir (11).

EBUS (endobronsiyal ultrasonografi) ve EUS
(6zofagiyal ultrasonografi) ilAB (ince igne
aspirasyon biyopsisi)

Endodzofagiyal veya endobronsiyal ultrasonografi
esliginde mediyastinal timdrlerden aspirasyon ile sito-
lojik inceleme yapilabilir. YUksek sensitivite ve spesifite
bildiriimesine karsin yaygin kullanima girmemistir (12).
Cocuklarla ilgili ciddi ¢calismalar heniiz yoktur.

Torakotomi

Diger yontemlerle tani konulamayan durumlarda,
mediyasten timdrlerinin tanisi icin torakotomi gere-
kebilir. Bu ise mediyasten tUmérlerinin tanisinin zor
olabilecegini ifade etmektedir. VATS kullanimi ile medi-
yasten timori tanisi icin torakotomi kullanimi cok azal-
mistir. Sternotomi ile mediyasten timori tanisi hemen
hicbir zaman gerekmez.

TiMiK TUMORLER

Timoma

Timus timédrlerinin %95’i 5n mediyastende bulunur.
Cocukta nadirdir. Epitelyal ve lenfositik formlari vardir;
%22 lenfositik, %27 epitelyal ve %50 mikst tip timoma
goruldr. Timoma histopatolojik olarak benign gérinim-
|G hicrelerden olusur. Fakat %30-40'1 invaziv karakter
gosterir ve malign timoma veya invaziv timoma olarak
adlandirilir. invaziv olmayan timomalar kapsullidir
ve benign timoma denir. Benign timomalarda %2-12
lokal niks ve %17 kapsul invazyonu bildiriimektedir.
Bu bilgiler; kapsilli timomanin da malign potansiyeli
oldugunu ve tuim timomalarin malign kabul edilip genis
ve komplet rezeksiyon yapiimasi ve takibinde lokal
kontrol icin radyoterapi disiUnUlmesi gerektigini ifade
eder. Timomalarda genellikle uzak metastaz gértlmez.
invaziv ve noninvaziv timomali 283 olguluk bir seride
%3 uzak metastaz bildirilmistir. Timoma evrelemesi
icin en uygun evreleme Masaoka evrelesidir (Tablo 2).
Otoimmuinitenin bir ifadesi olarak, timomalarda %40
olguda bir ve %30 olguda iki paratimik sendrom eslik
eder. Paratimik sendromlar; Myastenis Gravis, timo-
malarin %30’unda vardir (Myasteni Gravisli hastalarin
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ise %10’unda timoma vardir), “pure red cell aplazi”
timomada %5 bulunur. Ayrica, immin yetmezlikler,
SLE ve non-timik kanserler de diger paratimik send-
romlardandir.

Biyopsi ile tani konmalidir. Myastenia Gravis aran-
malidir. Uzak metastaz taramasi gerekmez. Ayiric
tani i¢in Alfa fetoprotein ve Beta HCG bakilmalidir.
Cerrahi eksizyon tedavinin temelini olusturur. Seckin
cerrahi yaklasim mediyan sternotomidir. Uygun olgu-
larda torakotomi veya VATS da distnulebilir. Cok
ktglk Evre | timoma disinda her olguda postoperatif
radyoterapi énerilmektedir. Evre lll ve Evre IV’'te mul-
timodal tedavi esastir. Kemoterapi, sonrasi cerrahi ve
postoperatif radyoterapi en sik yapilan uygulamadir.
Lokal rekurrensler de re-rezeksiyon i¢in distnidlimeli-
dir. Timomada prognoz iyidir. Evre I; 5 yillik sagkalim
%95-97, 10 yillik sagkalim %80-95, Evre II-1ll; 5 yillik
sagkalim %60-70, 10 yilik sagkalim %50, Evre IVA-
B; 5 yillik sagkalim %40. Timusun diger timorleri,
timik karsinom, timik karsinoid, timus hiperplazisi ve
timolipomadir (13).

Timik karsinom

Nadirdir. Skuamoz, bazaloid ve mukoepidrmoid
tipleri diusik malign potansiyele sahiptir. Anaplastik
ve sarkomatdz tipler agresif seyreder. Tedavi akciger
kanseri gibidir.

Noéroendokrin Timik timérler

Timik karsinoid ve timik kug¢Uk hucreli kanser
formlari vardir. Akciger néroendokrin timorleri gibidir.
Agresif seyredebilirler.

Timus hiperplazisi

Timusun biylmesi demektir. Lenfoid ve follikiiler
blytme gorilir. Otoimmn hastaliklarla birlikte gora-
lebilir. Bazi hastaliklarda veya timdr tedavileri sonrasi
immunsupresyon gelisir ve timus atrofiye olur. Tedavi
kesilince “rebound” blyume ile hiperplazi gelisebilir.
Masif timik hiperplazi ise ayr bir formu olup genellikle
idyopatiktir.

Timolipoma

Temelde mezenkimal bir timordir. Yag dokusu
iceren timik benign tUmérlerdir. Buylk boyutlara ula-
sabilirler.

GERM HUCRELi TUMORLER
Cocukluk cagi kanserlerinin %2-3’0, mediyasten

kitlelerinin %20’si germ hdcreli timorler (GHT) dir
(14, 15). Yolk sak endoderminden gonadlari olustur-
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mak Uzere gb¢ eden ilkel germ hicrelerinin, gé¢ yolu
Uzerinde olusturduklan hastalik grubudur. Torasik
GHT’ler 6n mediastende lokalizedir, nadiren istisnai
vakalar bulunmaktadir. infant ve oyun cocuklarinda
havayolu basisina bagll 6ksurik, dispne, ortopne,
ve vena kava superior sendromu gibi ciddi olabilen
solunum semptomlari goérulirken, addlesanlar genel-
likle asemptomatiktir. Histolojik olarak en sik matur ve
immatir teratomlar goérulir. Teratomlar yenidoganda
en sik gorilen timérdir. ilk 5 yasta teratomlar siktir.
Klinefelter sendromlu adolesan ve yetigkinlerde medi-
yastinal germ hucreli timorler siktir (14). Teratomlar
endoderm, mezoderm ve ektoderm elemanlarindan
en az birini igerir. Genellikle kapsulli ve kistik yapi-
dadirlar. Matir teratomda kemik, kikirdak, dis, sac,
beyin, hematopoetik ve intestinal yapilar bulunabilir.
Bunun disinda endodermal sinds tUmérl, germinom
ve embriyonal karsinom da bildirilmistir. Bu olgularda
alfa-fetoprotein (AFP) ve beta human korionik gona-
dotropin (B-HCG) timér markirlari olarak istenmelidir.
Goruntllemede, akciger grafisi; 6n-arka ve yan grafi
olarak cekilmelidir. Bilgisayarli tomografi (BT) kitlenin
on mediastende oldugunu gosterir. Kesin tani his-
topatolojik inceleme ile konur. Tedavi plani tUmérin
histolojisine, lokalizasyonuna ve hastaligin evresine
(Tablo 3) goére yapilir (14-16). Teratom gibi benign
tUmodrlerin tedavisinde sadece cerrahi eksizyon yeter-
lidir. Matir lezyonlarda sagkalim oranlan %95’e

Tablo 2. Timomada Masaoka evrelemesi

Evre Ozellikler

Evre | Kapsulli, kapsul invazyonu yok
Evre lIA invazyon (+): Yag dokusu veya plevra
Evre IIB invazyon (+): Kapsiil

Evre lll invazyon (+): Perikart, damar, akciger
Evre IVA Plevral, perikardiyal diseminasyon
Evre IVB Uzak metastaz

Tablo 3. Gonad disi germ hicreli timdrlerde evre-
leme

Evre . Tam rezeksiyon (sakrokoksigeal bolgede koksiks
dahil), cerrahi sinirlar negatif, timor belirtecleri
pozitif veya negatif, lenf nodu tutulumu yok

Evre Il. Mikroskopik rezid, lenf nodlar negatif, timor
belirtecleri pozitif veya negatif

Evre lll. Makroskopik rezidii veya sadece biopsi, lenfnod-
lar pozitif veya negatif, timor belirtegleri pozitif
veya negatif

Evre IV. Uzak organlara yayilim




PEDIYATRIK MEDIYASTINAL TUMORLER

ulasmaktadir (14, 15). Patolojik olarak fark edilmeyen
malign odaklar nedeniyle nilks gérilebilir. immatir
teratomlarda prognozu immatur teratomun miktar,
kalinti tim&r varligi ve patolojik olarak tepit edileme-
yen malign komponent belirlemektedir. Malign kom-
ponenti bulunan immatlr teratomlarda bleomisin,
VP-16 ve cisplatinium iceren BEP kemoterapisi kulla-
nilmalidir. Ancak malign odak tasimayan komponent
kemoterapiye duyarsizdir. Malign GHT’lerde, lokal
kontroli saglamak igin timorin cerrahi olarak tam
sekilde cikarilmasi esastir. Ancak timérlerin damarsal
yapilarla komsulugu ve buyuklidkleri nedeniyle cogu
zaman bu muimkin olamamaktadir. Bu durumda
biyopsi sonrasinda tUméri kiglltica ve ikincil cerra-
hiye izin veren BEP kemoterapi kombinasyonu uygu-
lanmaktadir (14-16). Kemoterapiden sonra rezidi
kalmig ve cerrahi olarak ¢ikarilamayan germinomlarda
radioterapi de tedavide yer almaktadir. Prognoz k&ti
olmakla beraber olaysiz yasam %57-%88’e kadar
cikmaktadir (14, 15).

Lenfomalar

immiin sistem hiicrelerinin malign proliferasyonu
sonucu olusan heterojen bir malign hastalik grubu-
dur. Gocukluk ¢cagi kanserlerinin %25’ini teskil eder-
ler. Lenfomalarin %60’ non-Hodgkin lenfomalardir
(NHL). NHL, en sik 7-10 yas arasinda ve %20-30
oraninda mediyasten tutulumuyla kendini g&sterir
(17, 18). On mediyasten primerli hastalikta superior
vena kava sendromu (SVKS) siktir. SVKS’ye en sik
yol acan kanserler HL, NHL ve T hucreli I6semidir.
Boyun venlerinin sismesi, ylizde ve boyunda 6édem,
dispne, ortopne, suur bulanikhgi ve senkopa varan
bulgularla kendini gésterir. Acil tedavi gerektiren bu
komplikasyonda, steroid tedavisi ile kitlenin kia¢ultil-

mesi yoluna gidilir. Hasta rahatladiginda hemen doku
biyopsisi yapilir. Mediastinal lenfomalar hizla kemik
iligine sicrayarak lenfoblastik 16semiye dénusdrler. ilik
aspirasyonu ile tani konulabilir. Bunun yani sira plev-
ra ve perikard tutulumu sonucu bu bosluklarda sivi
toplanmasina yol acabilirler. Bu durumda alinan sivi
orneginden hizlica taniya gidilerek, genel durumu ¢ok
iyi olmayan bu hasta grubunda doku tanisina gerek
kalmamaktadir. NHL’de primer tedavi kemoterapidir.
Kemoterapi yogunlugu evreye ve hastalik tipine gore
degismektedir (Tablo 4). Amerikan, Alman ve Fransiz
kaynakli protokollerin kullaniimasiyla lokalize hastalikta
%80-90, yaygin hastalikta %60-80 uzun sireli yasam
oranlar elde edilmektedir (17, 18). Niks hastalikta ise
prognoz iyi degildir. HL’da ise mediastinal yerlesim,
%60 oraninda tespit edilir. Hastalarin %60’inda intra-
torasik hastalik vardir. En ¢ok anterosuperior, parat-
rakeal, ve trakeabronsial lenf nod gruplan tutulur.
Mediyastinal tutulum, noduler sklerozan tiple birlikte
olan adolesan hastalarda siktir (19, 20). HL'da pul-
moner parankim tutulumu ve plevral eflzyon nadir-
dir. BlyUk kitlesi olan hastalarda perikard eflizyonu
ekokardiyografi ile saptanabilir. BT, evrelendirme
(Tablo 5) ve parankim tutulumunu saptamada cok
onemlidir. Tani, patolojik boyutta lenf nodu eksiz-
yonel biyopsisi ile konur. Lenf nodu aspirasyonu
yaniltici sonuglar verebilir. Periferde lenf nodu yoksa
goérintileme altinda perkitan igne biyopsisi, medi-
astinoskopi, gerekirse agik biyopsi yapilir. HL’da
tedavide; evre ve timdorin cevabina gére kemoterapi
kir sayisi degismektedir. Konsolidasyon amaciyla
kemoterapiyi takiben radyoterapi uygulanmaktadir.
HL’da kemoradyoterapi ile 5 yillik hastaliksiz yasam
orani erken evrelerde %95-98, ileri evrelerde %80
civarindadir (19, 20).

Tablo 4. Gocukluk ¢agi NHL lari icin St. Jude evreleme sistemi

TUm yaygin primer intraabdominal hastalik

Evrel Mediyasten ve abdomen yerlesimli olmamak sartiyla tek timor (ekstra nodal) veya tek lenf nodu (nodal) tutulumu
Evre Il Bodlgesel lenf nodu tutulumu gésteren tek tumor

Diaframin ayni tarafinda olmak sarti ile iki veya daha fazla lenf nodu tutulumu

Diaframin ayni tarafinda olmasi sarti ile iki timor (ekstranodal)

Cerrahi olarak total ¢ikanlmig olan primer gastrointestinal sistem tUmaoru
Evre lll Diaframin her iki tarafinda yer alan iki timor (ekstranodal)

Diaframin her iki tarafinda yer alan iki veya daha fazla lenf nodu tutulumu

TUm primer intratorasik timorler (mediastinal, plevral, timik)

TUmor lokalizasyonundan bagimsiz tiim paraspinal ve epidural tlimorler

Evre IV Tani sirasinda MSS veya kemik iligi tutulumu (blast orani<%25) gdsteren yukarida belirtilmis herhangi bir timor
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Tablo 5. Hodgkin lenfoma ann arbor evreleme siniflamasi

Evre |l Bir tek lenf nodu bdlgesi veya lenfoid yapi ( 6rn: dalak, timus, Waldayer halkasi) (l) veya tek bir ekstralenfatik organ
veya bolge tutulumu (IE)

Evre Il Diyaframin ayni tarafinda iki ve daha fazla lenf nodu bélgesinin tutulmasi (ll) veya sinirh ekstralenfatik organ veya
bdlge tutulumu ve diyaframin ayni tarafinda bir veya birden fazla lenf nodu bdélgesi tutulumu (IIE)

Evre lll Diyaframin her iki tarafinda da lenf nodu bélgelerinin tutulumu (lll) ve buna dalak tutulumunun eslik etmesi (I1IS) veya
sinirl ekstralenfatik organ veya bélge tutulumu (IlIE) veya her ikisi de (IIISE)
Splenik hiler, ¢dlyak veya portal nodlari iceren veya icermeyen tutulum
Paraaortik, iliak veya mezenterik nodlarin tutulumu

Evre IV Ekstralenfatik organlardan veya dokulardan birinin lenf nodu tutulumlu ya da tutulumsuz yaygin veya ilerlemis hastaligi
A; Semptom yok
B; Alti ayda aciklanamayan %10’dan fazla kilo kaybi
Aciklanamayan 38°C Uzerinde ates
Gece terlemesi
X; Bulky hastalik
Nodal kitlenin >10cm olmasi
Mediastinal kitlenin en genis transvers ¢apinin toraksin T5-T6 daki transvers ¢apina oraninin 0.33 den buiyUk olmasi
E; Sinirl ekstralenfatik organ tutulumu

NOROBLASTOM mini, boyutunu, komsu dokulara ve kemiklere (kot,

Adrenal medulla, sempatik gangliyonlar ve diger
sempatik ndronlar olusturan ilkel ndral krest hicre-
lerinden kdken alir. St cocuklugunda en sik goérilen
malign tumordir. Ortanca yas 22 aydir. Olgularin
%36’s1 <1 yas, %55’i <2 yas, %79'u <4 yasta tani
alr (21, 22). Cocukluk g¢aginin kicgik yuvarlak mavi
hicreli timorlerinden biridir. Shimada ve arkadas-
larinin gelistirdigi prognostik siniflamada hasta yasi,
stroma varligi, diferansiasyon derecesi ve mitoz-kar-
yoreksis indeksi kullanilarak histopatoloji “favorab-
le-iyi” veya “unfavorable-kétl” olarak belirlenmistir.
Taméran biyolojik karakterinin belirlenmesi de risk
grubu degerlendirmesi acisindan 6nemlidir. MYCN
onkogen amplifikasyonu (kopya sayisinin artmasi) en
onemli kétd prognoz gdstergesidir. Kopya sayisinin
10 ve Uzerinde olmasi, ileri evre hastalik, hizli timoér
blyimesi, ylksek relaps riski ve koétl prognozla
anlamli olarak iligkilidir.

En sik karinda Kitle ile prezentasyon yapar. Torasik
yerlesimli timodrler, genellikle enfeksiyon bulgular
nedeniyle ¢ekilen akciger grafilerinde tesadifen sap-
tanir. Toraks Ust kismi ya da servikal yerlesimli timér
nedeniyle Horner sendromu (tek tarafli pitoz, miyozis,
ve anhidrozis) gelisebilmektedir. Blyik torasik tGmor
basi ile SVKS’na yol acgabilir. Timor belirleyicilerinden
idrar katekolamin metabolitleri (VMA, HVA) tanida
onemlidir. Néron spesifik enolaz (NSE), ferritin, LDH
yuksekligi saptanabilir. Toraks BT, kitlenin yerlesi-
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vertebra) invazyonunu gosterir. Posterior mediyasten
yerlesimli kitleler, néral foraminalardan girerek, omu-
rilige basi yapabilir. Bu acil bir durumdur. Spinal kord
kompresyonu bulgulari varsa (sirt agrsi, ekstremite
kas glicsizIigl, his azalmasi veya kaybi gibi nérolojik
bulgular), spinal aksin kontrastli manyetik rezonans
incelemesi cekilmelidir. Kesin tani histopatolojik ve
immunhistokimyasal inceleme ile konur. Kemik iligi
aspirasyonunda néroblastom hlcre kimeleri ve rozet
formasyonu gériilmesi ile beraber idrarda katekolamin
metabolitlerinin ylkselmesi (VMA) ile de doku tanisi
olmadan tani konulabilmektedir (21, 22). Kemik gra-
filerinin ¢ekilmesi ve kemik sintigrafisi kemik metas-
tazlarini gostermede yararlidir. I-MIBG sintigrafisi,
tani, evreleme ve tedaviye cevap degerlendirmesin-
de 6nemlidir. Evreleme icin “Uluslararasi Evreleme
Sistemi (INSS)” bugtin tim dinyada kullaniimaktadir
(Tablo 6) (23). Evre IVS c¢ok iyi prognoza sahip, farkli
bir gruptur. Bir yas altinda, lokalize tUmdéru ve sade-
ce karaciger, cilt ve/veya kemik iligi yaylhmi (<%10)
bulunan vakalar bu grupta yer alir. Tedavi, risk grup-
larina goére belirlenir. Hastaligin tani sirasinda lokalize
veya metastatik olmasina bagl olarak disik, orta ve
ylksek risk gruplan belirlenmigtir. Evre I, Il (MYCN
amplifikasyonu olmayanlar) ve IVS disik grupta yer
alr. Cerrahi; timoérin en az %90’ ini guvenli olarak
cikartmak mimkinse tani sirasinda yapilmali, diger
durumlarda biyopsi ile yetinilmelidir. Timor, dnce
kemoterapi ile kugiltilmeli ve tam g¢ikarima uygun
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Tablo 6. Uluslararasi Néroblastom Evreleme Sistemi (INSS)

Evrel
ve kontrlateral lenf nodu tutulumu yok.

Evre lla Unilateral tm, tam olmayan makroskopik rezeksiyon. ipsi ve kontrlateral lenf nodu tutulumu yok.

Evre llb Unilateral tm, makroskopik tam veya tam olmayan rezeksiyon ipsilateral bélgesel lenf nodu tutulumu var, kontrlateral

lenf nodu tutulumu yok.
Evre lll Orta hatti asan tmzregional lenf nodu tutulumu
Unilateral tm.+kontrlateral lenf nodu tutulumu var

Orta hat tm+bilateral lenf nodu tutulumu

Evre IV Yaygin hastalik, uzak metastazlar (uzak lenf nodu, kemik iligi, kemik, karaciger ve/veya diger organlar).

Evre 4S Evre 1 ve 2 gibi lokalize primer tm. Yas<365 gln.

Sadece karaciger, cilt ve/veya kemik iligi yayilimi (timér hicreleri <%10 olmal) var.

Tumor kdken aldigi organa sinirli, makroskopik tam rezeksiyon. Mikroskopik timér artigi olabilir veya olmayabilir. ipsi

hale getirildikten sonra cerrahi yolla cikariimalidir.
Bu grup hastalarda sadece cerrahi ile %85 kir orani
bildiriimekteyken, 5 yilik genel yasam orani %92
oraninda tespit edilmistir (24). Orta risk grubunda,
evre lll (MYCN amplifikasyonu olmayanlar), <1.5 yas
ve evre IV (MYCN olmayan) ve evre IVS kétl histo-
lojili vakalar yer alir. DUsUk risk grubuna gdére daha
yogun kemoterapi verildikten sonra ikincil cerrahi
zorlanir. Bu grup iyi histolojili olgularda 4 yillik genel
yasam siresi %89 olarak bildirilirken, kétu histolojili
olgularda bu oran %73’lere diismektedir (24). Yiksek
risk grubunda ise, >1.5 yas ve evre IV olanlar, evre
IVS- 1I- lll ve IV (yasina bakilmaksizin MYCN olanlar)
vakalar yer almaktadir. Yogun kemoterapi sonrasinda
hasta cerrahiye verildikten sonra hastaliksiz durumu
pekistirmek amaciyla otolog kdk hicre nakli yapil-
maktadir. Radioterapi, kalinti timérde canl timoér
varliginda cerrahi sonrasi uygulanmaktadir. YUksek
risk grubunda prognoz kétudur. Kok hicre nakli
yerine konvansiyonel kemoterapi ile tedavi yapilan
olgularda 5 yillik genel yasam siresi %38 bulunurken,
otolog kdk hicre nakli yapilan olgularda bu oran %
31 tespit edilmigtir (24).

SONUG

Cocukta mediyastinal timorler ¢evre organ ve
olusumlara basi semptomlan ile gelirler. Genis bir
timor yelpazesi vardir. Tanida basta toraks bilgisayarl
tomografisi olmak Uzere radyolojinin katkisi blyuktdr,
fakat histopatolojik tani i¢in genellikle invaziv cerrahi
yontemler gerekir. Cocukta, mediyastinoskopi, medi-
yastinotomi ve VATS tanida erigkinde oldugu gibi kul-
lanilabilir. Benign timdrlerde cerrahi eksizyon kuratif
olur fakat bircok timdrde taniya gbre uygun kemote-
rapi ve radyoterapi gerekli olmaktadir.
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