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GIRiS

Mediyastinal tumorler, farkli doku ve organlarin mediyastende yer almasi nedeni ile
genis bir histopatolojik dagilima sahiptirler. SUt cocuklugu, cocukluk, ergen ve eriskin
dénemlerde olmak Uzere her yasta ortaya cikabilirler. Mediyasten yerlesimli timarler
arasinda yer alan noérojenik timaorler embriyonik néral krest hiicrelerinden kaynakla-
nirlar. Bu timorler siklikla posterior mediyastende, paravertebral sulkuslarda (%90-
95), gd6gUs duvarinda ya da nadiren intraparankimal olarak yerlesirler. Her iki paraver-
tebral sulkusta esit olarak gorulrler. Mediyasten tumérlerinin eriskinlerde %20'sini,
cocuklarda %34-58'ini nérojenik timorler olusturmaktadir (1,3).

Norojenik timorlerin malignite orani eriskinlerde %5-10 iken, cocukluk déneminde
%40-60'lara ulasmaktadir (2). Yas kiculdikce timoérin malign olma olasiligr artmakta-
dir. Norojenik timorler koken aldiklari noral krest hiicrelerine gore dort grupta incele-
nirler ve her grubun benign ve malign tipleri vardir (Tablo 1) (4).

1. SINIR KILIFINDAN KAYNAKLANAN NOROJENIK TUMORLER

Eriskinlerde en sik rastlanan mediyastinal norojenik timoérlerdir. Bu grupta yeralan
benign timorler; nérilemmoma (schwannoma), melanotik schwannoma, nérofibro-
ma, malign timorler ise; malign schwannoma ya da nérojenik sarkomdur. Eriskin yas
grubunda sinir kilifi kaynakli nérojenik timérlerin %98-99'u benigndir. Benign lez-
yonlar genc ve orta yastaki eriskinlerde gortlmektedir. Kadinlarda erkeklerden daha
sik izlenmektedir. Genelde tek bir lezyon seklinde ortaya cikar. Multipl olanlarda néro-
fibromatozis (Von Recklinghausen) hastaligi birlikte rastlanir (3,5).
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Tablo 1. Cocuk ve eriskinlerdeki mediyastinal nérojenik timor siniflamasi.

Koken aldigi hiicre Benign Malign

o Norilemmoma )
1. Sinir Kilifi o Malign Schwannoma
Norofibroma

Ganglionéroblastom

2. Sempatik Ganglion Ganglionérom )
Néroblastom
A Feokromositoma Malign feokromositoma
3. Paraganglial Hucreler ) _ ]
Paraganglioma Malign paraganglioma
4. Periferal noroektodermal Melanotik progonoma Askin TUmord

tumor

Bu tumorler siklikla posterior kostovertebral sulkusta yerlesirler. Nadiren vagus ve fre-
nik sinirden kaynaklanabilirler. Ayrica, brakiyal pleksus ve interkostal sinirden de geli-
sebilirler (5). %92-94 oraninda asemptomatiktir. Bazi timdrlerde sinir basisina bagli
ploritik agri, Horner Sendromu, ses kisikhigi gordlebilir. Tamorin intraspinal yayilimi
olabilir. Tani asamasinda %30-40 oraninda intraspinal yayilimin oldugunu belirten
yayinlar bulunmaktadir (3).

Radyolojik olarak genellikle vertebraya bitisik, yuvarlak, dizgin sinirli kitle olarak go-
ralir. Kemikte erozyon ya da intervertebral aralikta genislemeye yol acabilir. Kalsifi-
kasyon nérojenik timorlere eslik edebilir. Malign timorler daha yaygin ve dizensiz
gorinimdedir, kemik destriksiyonu ve erozyonu daha sik gorulur. Bilgisayarli tomog-
rafi ile timorin yayilimi, periferal néral doku ile iliskisi, vertebra ve spinal kanal ile
iliskisi degerlendirilebilir. Spinal kanal icine yayihmi olan timérlerde MRG ve miye-
lografiden yararlanilabilir. MRG “Dumbell” timorlerde yol gostericidir. T8-L1 arasina
lokalize tumorlerde Adamkiewicz arterini gdstermek icin anjiografi yapilabilir (6,7).

a. Norilemmoma (Schwannoma)

Schwann hicrelerinden kaynaklanan, benign, kapsulli timorlerdir. Genellikle tek bir
lezyon olarak bulunur. Gri-kahverengi, kapsullu, sert lezyonlardir. Kistik ve kalsifiye
dejenerasyon alanlari gorilebilir. Antoni-A ve Antoni-B hiicrelerinden birini icerebilir.
Antoni-A tipi, yogun avaskuler spindle htcrelerden olusur. Antoni-B tipinde ise kistik
alanlar ve kanama alanlari gortlmektedir. Bu hicrelerin ayri ayri gérilmesi ya da bir-
likteligi klinik olarak farklilik yaratmamaktadir. Noérilemmomanin malign dejenerasyo-
nu oldukca nadirdir. %2 oraninda malign transformasyon bildiriimistir. Kesin tedavisi
cerrahi eksizyondur ve nuiks nadirdir (8).

Pleksiform schwannoma: Nérofibromatozisli hastalarda tanimlanan benign bir lez-
yondur. Non-neoplastik konnektif dokuda birbiriyle iliskisiz, multipl timér nodulleri
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ile = ve schwannoma ile karakterizedir. Noérofibromatozis tip 1 ile birlikte daha siklikla
gorilmektedir.

Selliiler schwannoma: Histolojik olarak malign timérler ile karisabilir. Psédosarka-
matdz gérinime sahiptir, ancak mitotik aktivitesi dustk, benign bir timdérdar. Sik-
likla paravertebral alanda gordldr. Bu timérler nadiren niks eder, ancak metastaz
yapmazlar.

b. Melanotik Schwannoma

Sinir kilifindan kaynaklanan pigmente timorlerdir. Kural olarak sempatik ganglionlar-
dan kaynaklanan pigmente timaorler malign, sinir kilifindan kaynaklananlar ise benign
karakterdedir. Bu timorler yUksek oranda spinal kanala uzanim gosterirler. Makrosko-
pik olarak mavimsi siyah renktedirler. Mikroskobik olarak, dizi ve demetler olusturan
pigmente spindle hlicreler mevcuttur ve psdmmomatoz kalsifikasyon gérdlebilir.

Tedavisi cerrahi eksizyondur. YUksek intraspinal uzanim orani nedeniyle operasyon
planlamasi beyin cerrahisi ile birlikte yapilmalidir. Prognozlari iyidir, lokal rekirrens
gorilebilir, ancak metastaz bildirilmemistir.

¢. Norofibroma

Periferik sinir hicrelerinin tim elemanlarindan (schwann hicreleri, perinéral doku ve
endonodral fibréz doku) koken alirlar. Heterojen yapida ve iyi sinirlidir. Makroskopik
olarak gri-sari renkli, yumusak, yuvarlak, kapsulsiz ve benign timaorlerdir. Genellikle
soliterdir. Mediyastinal nérofibromlu hastalarin % 14-30'una nérofibromatozis (von
Recklinghausen hastalig) eslik eder (16). Multipl nérofibromada ve von Recklinghau-
sen hastaligina eslik edenlerde malign dejenerasyon siktir. Tedavide cerrahi eksizyon
yeterlidir (9).

Plexiform nérofibroma; nérofibromanin bir varyasyonudur, periferik sinir trunkusu bo-
yunca difftiz fusiform genisleme ve/veya multipl kitle seklindedir. Nérofibromatozis
ya da ailesel hastalik hikayesi ile iliskilidir. Lezyonlar genellikle toraks disinda goraldr.
Toraks tutulumu olanlarda vagus ya da frenik sinirde gorulebilir.

d. Malign Schwannoma

Periferik sinir hicrelerinin en sik goérdlen ve kétd prognozlu malign timéradur. Me-
diyastinal ndrojenik timaorlerin % 1-2'sini olusturur. Von Recklinghausen hastaligi ile
%4 oraninda birliktelik bildiriimistir. Bu hastalikla birlikte olanlarda gérilme yasi ikinci
dekattir. Kalitsal olmayan formlari radyasyon ile iliskilidir. Radyasyon etkisini takiben
latent periyod 15 yil olarak belirtiimektedir.
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2. SEMPATIK GANGLIONLARDAN KAYNAKLANAN
NOROJENIK TUMORLER

Cocukluk caginin en sik gérilen mediyastinal noérojenik timorleridir. Bu grupta gang-
liondrom, noroblastom ve gangliondroblastom yer alir. Olgularin ortalama yasi 22
aydir. %25'i bir yas altinda tani alir. %97'si on yasindan 6nce gorullr. Sempatik zincir
ve adrenal medulladaki ganglion hticrelerinden kaynaklanirlar. Tamamen immatur in-
diferansiye noral krest hiicrelerinden gelisen timérlere néroblastom, immatur indife-
ransiye hicrelerle beraber olgun ganglion hiicreleri de iceriyorsa ganglionéroblastom,
tamamen diferansiye ganglion hcreleri icerenlere ganglionérom adi verilir. Norob-
lastomda spontan regresyon, ganglionérom ve ganglionéroblastoma diferansiyasyon
goralebilir.

a. Ganglionérom

Matur ganglion hucrelerinden kéken alan benign timaordir. Primer olarak ortaya ci-
kabilecegi gibi néroblastomun matirasyonu sonucu da gorilebilir. Sempatik ganglion
kaynakli nérojenik timaorlerin %42'sini olusturur. Cocuk ve ergenlerde daha sik ol-
makla birlikte genc eriskinlerde de gorulebilir.

Yilzeyleri dizgin, sert kivamh, kapsulla kitlelerdir. Kesit ylzeyi sari-beyaz renkte-
dir ve leomiyoma benzer. Huicre sitoplazmasi eozinofilik ve hiicre cekirdegi belir-
gindir. Genellikle paravertebral sulkusa yerlesirler ve interkostal ve sempatik sinir
govdesine yapisik haldedirler. Spinal kanala uzanim gdésterebilir, ancak bu durum
nadirdir.

Klinikte hastalar asemptomatik olabilir. Posterior mediyastene yerlesen biyuk kitleler
oksuruk, dispne, Horner sendromu ve goégus agrisina yol acabilir. Laboratuarda, serum
VMA ve HVA degerleri normaldir. Vazoaktif intestinal polipeptid (VIP) salinimina bagl
ishal goralebilir. VIP salinimi iyi prognoz gostergesidir (9).

Radyolojik olarak direkt grafide; paravertebral alanda, iyi sinirli, oval veya lobile, solid
kitle olarak gordltr. %50'sinde kalsifikasyon mevcuttur. BT'de daginik, serpilmis se-
kilde gorulen kalsifikasyon benign lezyon lehine degerlendirilir. BT'de homojen ya da
heterojen hipodens alanlar goralir. MRG ile spinal kanala uzanim degerlendirilebilir.
Ganglionéromun tedavisi cerrahidir. Lokal ntks nadirdir.

Cerrahpasa Cocuk Cerrahisi klinigine 6ksurik sikayeti ile basvuran bes yasindaki kiz
hastanin akciger grafisinde sag hemitoraksta dtizgUn sinirli kitle gortilmesi tGzerine BT
ve MRG inceleme yapildi. MRG'de T5-6 hizasindan kitlenin noral foramenlere uzan-
digr izlendi. Sag posterolateral torakotomi ile kitle total olarak cikarildi. Histopatolojik
incelemede ganglionérom saptandi. Hasta 1.5 yildir sorunsuz olarak izlenmektedir
(Resim 1-3).
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Resim 1. Oksirik nedeni ile
cekilen akciger grafisinde sag
hemitoraksta saptanan kitle.
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_R(lesirg_s. MR'da kitlenin T5-6'da néral forameni genislettigi ve noral foramane girdigi
izlendi.

b. Noroblastom

Tamamen immatUr noral krest hicrelerinden kaynaklanir. Cocukluk cagr timorleri-
nin % 10'unu kapsar. Olgularin yarisindan fazlasi iki yasin altindadir. Erkek-kiz orani
1,2:1"dir. Sempatik sinir dokusunun bulundugu her yerden gelisebilir. Servikal bolge,
posterior mediyasten, retroperitoneal paraspinal ganglionlar, adrenal medulla ve Zuc-
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kerkandl organinda ortaya cikabilir. Olgularin %75’inde timor retroperitoneal bdlge-
de, %20'sinde posterior mediyastende, %5’inde servikal bolge ve pelviste lokalizedir.

Néroblastlar c yol izleyerek klinik durumu belirler:

1. Spontan regrese olurlar.
2. Noroblastomdan benign ganglionéroma maturasyon gosterirler.
3. Progrese olarak tedaviye direncli malign timor haline gelirler (10).

Klinik yakinma tumaoriin yerlesim yeri, metastaz varligi ve timaortn metabolik trinleri-
ne gore degisiklik gdstermektedir. Mediyastinal yerlesimli néroblastomlarda hastalar-
da genellikle 6ksuruk, dispne, gogus agrisi mevcuttur. Servikal ya da Ust mediyastinal
tutulum olan olgularda Horner sendromu gorilebilir. Orbita kemiklerine metastaz
yaparak propitozis ya da periorbital ekimoza (panda gézii) neden olabilir. intraspinal
uzanimi olan dumbell ya da kum saati tumérler spinal kanala basi yaparak nérolojik
semptomlara yol acarlar. Tumor metabolitlerine bagli semptomlar da goértlebilir. Kate-
kolamin salinimi nedeni ile %25 olguda hipertansiyon géralur. Flushing, asiri terleme,
huzursuzluk eslik edebilir. Otoimmun mekanizmalarla olusan akut serebellar ataksi ve
nistagmus ( danseden g6z sendromu) gortlebilir. Bu durum daha cok bir yas alti, evre
1-2, mediyastinal timorlere eslik eder ve iyi prognoz belirtisidir (10-12).

Noroblastom lokal, lenfatik ya da hematojen yolla yayilir. Lenf nodlari, karaciger, kemik
ve kemik iligi tutulumu siktir. Akciger metastazi olgularin %4'tnde bildirilmistir (2). Me-
diyastinal néroblastomlarin uzak metastazlari nadirdir.

Noroblastom

Amine Precursor Uptake and Decarboxylation (APUD) grubu timorlerdendir. Olgula-
rnn %85-92'sinde katekolamin yikim Griinleri artmistir. immatir ve indiferansiye ti-
morld olgularin 24 saatlik idrarlarinda VMA ve HVA degerleri artmis olarak bulunur.
VMA/HVA oraninin prognostik oldugu ve bunun 1-1.5"tan yiksek oldugu olgularda
prognozun iyi oldugu bildirilmistir (13,14).

Noron spesifik enolaz (NSE) sinir hiicreleri ve noroblastlar tarafindan yapilan bir en-
zimdir. NSE'nin serum duzeyinin 100 ng/L'den fazla olmasi néroblastom tanisini des-
tekler. Artmis serum LDH ve ferritin dlizeyi de eslik eden laboratuar bulgularindandir.

Direk grafide olgularin %50'sinden fazlasinda nokta seklinde kalsifikasyonlar izlenir.
Kotlarda erozyon ve intervertebral foramenlerde genisleme gorilebilir. BT olgularin
%80'inde kalsifikasyonu gosterebilir. MRG intraspinal yayilimi gostermede oldukca
etkin bir yéntemdir. Yumusak doku ve kemik metastazlari géstermede MIBG (metai-
yodobenzilguanidin) sintigrafisi yararlidir.

Noroblastom evrelemesinde daha 6nceki yillarda Evans ve St.Jude evreleme sistemi
kullanilirken 1986 yilinda International Staging System for Neuroblastoma kriterleri
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olusturulmus ve 1993'te glincellenmistir. Bu evreleme sistemi tUmdorin tamaminin
cikarihp cikarilamadigini, orta hatti gecip gecmedigini, cevre lenf nodlarinin tutulup
tutulmadigini gozetir (Tablo 2) (10-12).

Noroblastom makroskopik olarak buydk, vaskiler, gri-mor renkte, solid-kistik
alanlar iceren kitle seklindedir. Oldukca frajil bir psdédokapstle sahiptir ve cerra-
hi sirasinda kanama ve ruptir gérilebilir. Ozellikle indiferansiye formlarda timor
nekrotiktir. Tumor ne kadar matdr ise solid komponent o kadar fazladir. Tumor
mikroskopisinde hicreler néroblastlardan farklilasmamis ktictk yuvarlak hiicrele-
re kadar degisim gosterir. 1/3'inde Homer Wright psédorozet formasyonu goru-
[Ur. Stromadan fakir néroblastomlar diger kictk yuvarlak mavi hicreli timorler
(Ewing sarkom, rabdomyosarkom, non-Hodgkin lenfoma, PNET) ile karistirilabilir.
Taniyi kesinlestirmek icin elektron mikroskopisi ve immunhistokimyasal calismalar-
dan yararlanilir.

Noroblastomda prognozu belirleyen en énemli faktérlerden biri timériin histolojisidir.
Shimada tarafindan tanimlanan kriterlere gére hastaligin iyi ve kotl prognoza sahip
olup olmadigi belirlenmistir.

Shimada'nin kriterleri; Schwann hdcrelerinin varligi, stromanin 6zelligi, mitoz/
karyoreksiz indeksi (MKi) ve hiicresel farklilasmanin derecesidir. Shimada'ya gore
noroblastomda stroma ne kadar fibrotikse ve ne kadar fazla hiicre ganglion hicre-
sine farklilasmissa prognoz o kadar iyidir. Stromadan fakir timorler farklilasmamis
noral krest hicreleri icerirler ve mitotik karyoreksiz indeksleri ytksektir. Shimada
siniflamasinda;

Tablo 2. Evreleme International Neuroblastoma Staging System (INSS).

Makroskopik olarak tam cikarilmis lokalize timor (mikroskobik rezidd olsun

207 veya olmasin). Ayni taraf ya da karsi taraf lenf nodlarinda metastaz yoktur.
Makroskopik olarak tam cikarilamamis lokalize timor, ayni taraf ve karsi taraf
Evre 2A
lenf nodu tutulumu yoktur.
Evre 2B Makroskopik olarak tam veya kismen cikariimis lokalize timérle birlikte ayni

taraf lenf nodu tutulmustur.

Orta hatti gecen ve cikarilamayan timor. Bolgesel lenf nodlari tutulmus veya
tutulmamistir.

Evre 3 Tumor orta hatti gecmemis ancak karsi taraf lenf nodu tutulmustur.

Tumor orta hattin iki tarafina da yayilmistir veya her iki taraftaki lenf nodlari
tutulmustur.

iskelet sistemi, kemik iligi, yumusak doku, uzak lenf bezleri gibi uzak organ ve

Bl doku tutulumu
Evre 1 veya 2'deki lokal hastalikla beraber baska uzak metastaz olmaksizin
Evre 4S deri, karaciger ve/veya kemik iligi tutulumunun (kemik iliginde tumaor htcrele-

rinin orani < %10 olmali) olmasidir. Bir yas altinda goérdltr. (kemik metastaz
olmaksizin)
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a. Farklilasmanin derecesi ne olursa olsun diisiik MKi olan 18 aydan kiiciik cocuklar,
b. Zengin stromali ve iyi diferansiye timorler,

c. lyi diferansiye, distik MKi'li 18 ay-5 yas arasi cocuklar iyi prognoza sahiptir.

Kotu prognoz grubunda ise;

a. Yastan bagimsiz olarak indiferansiye histoloji ve yiksek MKi olanlar,

b. indiferansiye histoloji, orta veya yiiksek MKi, 18 ay-5 yas arasi cocuklar,

. Bes yasindan buydk buttn cocuklar,

d. Noduler yapiya sahip timorler yer alir.

Shimada ayrica N-myc amplifikasyonunun da prognoz da etkili oldugunu bildirmistir. On
kopyadan fazla N-myc amplifikasyonu ileri hastalik ve kotl prognoz ile iliskilidir. Yasam
oranlari favorable histolojiye sahip olanlarda %85, unfavorable tiplerde ise %41'dir.
Prognoz Uzerinde etkili olan ttim faktorler tabloda 6zetlemistir (Tablo 3) (10).

Mediyastinal néroblastomun tedavisinde prognostik faktérler dnemli rol oynar. Buna
gore; dustk evreli (evre 1-2) hastalarda ve iyi histolojiye sahip evre 4S hastalarda tam
cerrahi rezeksiyon yapilmalidir. Rezeksiyonda bolgesel lenf nodlar da cikariimalidir.
intraspinal uzanimi olan ya da vertebraya invaze olan olgularda beyin cerrahisi ile
birlikte plan yapilmali ve gerekirse laminektomi uygulanmalidir. Laminektomiden ka-
cinmak icin cerrahi dncesi biyopsi alinarak kemoterapi de uygulanabilir. Evre 3-4 ti-
more sahip ve kétd histolojili evre 4S hastalarda kemoterapi ve cerrahi kombine edilir.
Ozellikle blyik torakal néroblastomlarda baslangicta kemoterapi veya kemoterapi
+radyoterapi uygulanir (15).

Klinigimizde, 25 glnlikken solunum sikintisi nedeniyle basvuran hastanin radyolojik
incelemelerinde sag hemitoraskta posterior mediyastende, néral foramenlere uzanan
kitle saptandi. Torakotomi ile kitle tamamen cikarildi. Histopatolojik tanisi néroblastom
idi. Favorable histolojiye sahip olan hasta 10 aydir sorunsuz izlenmektedir (Resim 4).

¢. Ganglionoroblastom

Ganglionérom ve noéroblastom arasi bir formdur. Malign karaktere sahiptir ancak
noroblastomdan daha iyi seyirlidir. Mikroskopik olarak matir ganglion hicreleri ve
noéroblastlar icerir. Toraksta gortlme sikligi néroblastom ile esittir. Genelde paraver-
tebral sulkusta yerlesir. %50'si asemptomatiktir ve rastlantisal cekilen akciger grafi-
lerinde tani konulur. Olgularin %5-10"unda kostalarda erozyon gérilebilir. Noktasal
kalsifikasyonlar icerebilir. Spinal kanala uzanimi néroblastom kadar sik degildir. VMA
ve HVA seviyelerinde yUkselme olgularin % 12'sinde gorulebilir.
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Tablo 3. N6roblastomda prognostik faktorler.

Faktor lyi Prognoz Ko6tii Prognoz
Yas < 1yas > 1 yas

Evre 1,2,4S 3,4

Shimada histolojisi Zengin stroma Fakir stroma
Tumor vaskdlaritesi Dusuk Yiksek
Lokalizasyon Mediyasten, pelvis, boyun | Adrenal, cdlyak bdlge
N-myc ekspresyonu < 10 kopya > 10 kopya
DNA indeksi Hiperdiploid DI > 1.0 Diploid DI= 1
trk-A ekspresyonu Yiksek Dusuk

trk-B ekspresyonu - Yiksek
trk-C ekspresyonu Yiksek Dusuk

CD 44 ekspresyonu Yiksek Dusuk
Serum ferritin dizeyi < 150 ng/mL > 150 ng/mL
NSE 1-100 ng/mL > 100 ng/mL
LDH < 1500 u/mL > 1500 u/mL
VMA/HVA orani >1-1.5 <1-1.5
Kromozom 1p Normal Delesyon
Kromozom 17q Normal Kazanim
Multidrug rezistan protein geni Dusuk Yiksek
Somatostatin reseptori Evet Hayir

VIP Evet Hayir

MHC klas 1 antijen Evet Hayir
Taramayla saptanan olgular Evet Hayir

Ganglionoroblastomun primer tedavisi cerrahi rezeksiyondur. Evre ve timoérin biyolo-

jik dzellikleri tedavi tutumunda rol oynar.

Ganglionoroblastomda yas ilerledikce malign olma olasiigr artmaktadir. ileri evre ve
kotl prognoza sahip timorlerde tedaviye kemoterapi ve radyoterapi de eklenmelidir.

3. PARAGANGLIAL HUCRELERDEN KAYNAKLANAN

NOROJENIK TUMORLER

Paraganglioma: Cocukluk caginda oldukca nadir gérilen timérlerdir. Paragangliomalar
sempatik ya da parasempatik ganglionlardan koken alabilir. Parasempatik paraganglio-
malar katekolamin salgilamazlar ve kromaffin negatiftirler. Bunlar kemodektoma adini

alirlar. Katekolamin sentezleyen, aktif formlarina ise feokromositoma adi verilir.
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Resim 4. Posterior mediyasten kaynakli néroblastom tanili yenidogan hastanin MR
gorintilemesi.

Kemodektomalar genellikle paravertebral sulkusta yerlesir. % 10'u malign potansiyel
gosterir. Vaskuler bir timaordur. Tedavisi cerrahi rezeksiyondur. Preoperatif anjioem-
bolizasyon cerrahi sirasinda kanama kontroltnde yarar saglayabilir.

Mediyastinal feokromositomalar, tim feokromositomalarin %2 ’sini olusturur. Genel-
likle 3-4. dekatta siktir. Katekolamin salinimina bagli olarak hipertansiyon, diyabet
ortaya cikabilir. Benign lezyonlarda cerrahi eksizyon yeterlidir. Cerrahi 6dncesi malign
hipertansiyon ve aritmiyi 6nlemek icin alfa ve beta adrenerjik bloker ajanlar kullanil-
malidir (3).

4. NOROEKTODERM KAYNAKLI NOROJENIK TUMORLER

a. Melanotik Progonoma

infantlarda gorilen pigmente néroektodermal timordir. Mediyastende nadiren gé-
ralur, en sik cene bolgesine yerlesir. Olgularin % 15‘inde lokal niiks gordlar. Tedavisi
cerrahi rezeksiyondur (3).

b. Askin Timoru

Cocuk ve adélesanlarda gorilen, torakal ve pulmoner alanlari tutan, malign, ktctk
hicreli timordur. Paravertebral bolge, posterior gégds duvari ve akcigere yerlesir.
interkostal sinirlerden kaynaklandigi duisiintlmektedir. Blyiik cocuk ve adélesanlarda
gorulur ve kizlarda Uc kat daha fazla rastlanir. Standart tedavisi genis eksizyondur.
Ozellikle tam olmayan rezeksiyon sonrasi radyoterapi ve kemoterapi uygulanabilir.
Lokal nuiks siktir, prognoz kéttudar ve ortalama sag kalim sekiz ay civarindadir.
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MEDIYASTINAL NOROJENIK TUMORLERDE CERRAHI PRENSIPLER

Tum mediyastinal noérojenik tumarlerde ilk tedavi secenegdi cerrahi rezeksiyondur. Sinir
kilifi kaynakl timorlerde torakotomi ya da torakoskopik yol ile timortn tam olarak
cikarilmast mumkdndar (15). Malign sinir kilifi kaynakli timorlerde cerrahi eksizyona
ilave olarak kemoterapi ya da radyoterapi uygulanabilir.

Sempatik ganglion kaynakli evre 1-2 noroblastomlarda cerrahi rezeksiyon kuratiftir.
Bu olgularda torakoskopik yolla basarili sonuclar bildiren cok sayida yayin bulunmak-
tadir. Lezyon spinal kanala uzanim gdsteriyor ve nérolojik semptomlara neden oluyor
ise oncelikli olarak spinal kord basisi ortadan kaldiriimalidir. Bunun icin laminektomi/
laminotomi, radyoterapi, kemoterapi uygulanabilir. Cerrahi rezeksiyon sirasinda timaor
intraspinal uzanimi ile beraber tek seansta cikariimalidir. Oncelikli olarak beyin cerra-
hisi ekibi tarafindan spinal kanala uzanan bolimune girisimde bulunulmalidir (16,17).

Mediyastinal timaorlerin cerrahi tedavisinde klasik yaklasim torakotomi ile kitlenin cikaril-
masidir. Ancak son yillarda 6zellikle benign lezyonlarda torakoskopik yaklasim da siklikla
uygulanmaktadir. Bu yéntemin avantajlari; operasyon stresi, hastanede yatis siresinin
daha kisa olmasi, postoperatif agrinin daha az olmasi, distk morbidite ve mortalite
oranlaridir. TUmor capinin 6 cm’den blydk olmasi, spinal arter tutulumu olmasi, orta
mediyastinal yerlesimli timdrlerde torakoskopik yaklasim kontrendikedir. Spinal kanala
uzanimi olan malign karakterde néroblastomlarda dahi beyin cerrahisi ekibi ile kombine
yapilan ameliyatlarda torakoskopik yaklasim uygulanabilir. Dogru uygulanan cerrahi tek-
nik ve lezyonun tam olarak cikarilmasi ile niiks oldukca nadirdir (17,19).
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