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Gocukluk Cag1 Primer Mediastinal
Tiimorli Olgularin Degerlendirilmesi

Evaluation of Patients with
Primary Mediastinal Tumors in Childhood

OZET Amag: Primer mediastinal tiimorlii olgularimizin demografik, klinik, laboratuvar ve his-
topatolojik 6zelliklerini degerlendirmektir. Gereg ve Yontemler: Agustos 1999-Agustos 2008
tarihleri arasinda boliimiimiize bagvuran mediastinal tiimorlii hastalarin kayitlar retrospektif
olarak degerlendirildi. Bulgular: Caligma periyodu igerisinde, bolimiimiizde 302 (16semi harig)
hastada benign ve malign tiimér gozlendi. Bunlarin 53'iinde tiimoriin primer yerlesim yeri, me-
diasten idi. Kitle, olgularin %77'sinde 6n ve orta mediastenden, %23’iinde ise arka mediasten-
den koken aliyordu. Mediastinal tiimérlerin %92’si (n= 49) malign karakterli idi. Histopatolojik
olarak bunlarin %41 (n= 20)’ini Hodgkin dis1 lenfoma, %39 (n= 19)'unu Hodgkin lenfoma, %12
(n= 6)’sini noroblastom, kalan %8 (n= 4)’ini ise diger tiimorler olusturmakta idi. Bu olgularin
%069’u ileri evre hastaliga sahipti. Benign tiimorler tiim olgularin %8 (n=4)’i olup, 2’si ganglio-
noérom, 1'i lipoblastom ve digeri ise matiir kistik teratom idi. En sik bagvuru sikayeti, boyunda-
ki bezelerde sislik idi. Hastalarin 3 yillik genel ve olaysiz yasam hizi sirasiyla %88.5 ve %64.5
olarak bulundu. Sonug: Calismamizda ¢ocukluk ¢ag1 tiimérlerinin (16semi disi) %18'inin pri-
mer yerlesim yerinin mediasten oldugu goriildii. Bunlarin ¢ogu malign idi. Bu bulgularla, me-
diastinal kitlesi olan hastalarin semptom ve bulgularin ciddiyetine bakilmaksizin en hizlh sekilde
degerlendirilip malign tiimorlerin ayrici tanisinin yapilmas: gerekliligi bir kez daha vurgulan-
du.

Anahtar Kelimeler: Cocuk; mediastinal tiimérler

ABSTRACT Objective: We aimed to evaluate the demographic, clinic, laboratory and histopato-
logic features of the cases with primary mediastinal tumors. Material and Methods: Cases with
mediastinal masses admitted to our unit between August 1999 and August 2008 were evaluated
retrospectively. Results: During the study period, benign and malign tumors (except leukemia)
were observed in 302 patients admitted to our unit. The primary tumor was located in the medi-
astinum in 53 cases. The mass were localized in the anterior and middle mediastinum in 77% and
posterior mediastinum in 23% of the patients. Ninety-two percent of the mediastinal tumors
(n= 49) were malignant. Histopathologic diagnosis were Non-Hodgkin lymphoma in 20 (44%),
Hodgkin lymphoma in 19 (39%), neuroblastoma in 6 (12%), and the other tumors in 4 cases (8%).
Sixty-nine percent of these cases had advanced stage disease. Benign tumors constituted 8%
(n=4) of all cases; 2 cases were ganglioneuromas, 1 case was lipoblastoma, and 1 case was matu-
re cystic teratoma. The most common presenting symptom was swelling of lymph nodes at neck.
Overall and event free survival were 88.5% and 64% respectively, for whole patients. Conclusi-
on: In our study, 18% of all childhood tumors (except leukemia) were located in mediastinum.
Most of them were malignant. With these findings, it was emphasized once again that the pati-
ent with mediastinal mass must be evaluated immediately without considering severity of signs
and symptoms, and the differential diagnosis with malign tumors should be performed as soon as
possible.

Key Words: Child; mediastinal neoplasms
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ediasten; toraks boslugunda iki plevral
‘ \ / I zar ve diyafragma arasinda yer alan bol-
gedir.! Lenfanjiyomlar ve bronkojenik
kistler gibi malformasyonlarin yani sira benign ve
malign tiimorler mediastende kitleye neden olabi-
lir.>? Cocuklarda lenfoma, néroblastom gibi malign
timorlerin en sik abdomenden ve takiben medias-
tenden koken aldig: bilinmektedir. Yapilan bir ¢a-
lismada, toplam 110.284 malign tiimorlii erigkin ve
¢ocuk hastanin 219 (%0.2)'unda tiimoériin yerlesim
yerinin mediasten oldugu ve bunlarin 1/10’unun
pediatrik yas grubunda bulundugu belirlenmigtir.*
Literatiirde tiim ¢ocukluk ¢ag: tiimorlerinin ne ka-
darinin primer olarak mediastinal yapilardan ko-
ken aldigini bildiren bir ¢aligmaya rastlanmamusgtir.
Bu calismada, Karadeniz Teknik Universitesi Tip
Fakiiltesi, Cocuk Onkoloji Boliimiinde izlenen ol-
gularda tiimoriin anatomik bolgelere gére dagilimi
belirlenmis ve primer mediastinal tiimorli olgula-
rin demografik, klinik, laboratuvar ve histopatolo-
jik ozellikleri degerlendirilmistir.

I GEREG VE YONTEMLER

Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Co-
cuk Onkoloji Boliimiinde Agustos 1999-Agustos
2008 tarihleri arasinda mediastinal timor tanisi
alan hastalar retrospektif olarak degerlendirilmistir.
Timik hiperplaziye baglh kitleler ile mediastendeki
lenf nodlarinin 16semik infiltrasyon veya metastaz
nedeni ile olusturdugu kitleler ¢calisma diginda bi-
rakilmigtir. Mediasten anatomik olarak literatiirde
belirlendigi gibi 6n, orta ve arka olarak ii¢ bolgeye
ayrilarak incelenmigtir.! Hastalarin dosya kayatlar:
incelenerek demografik 6zellikleri, bagvuru yakin-
malar ve stiresi, laboratuvar bulgulari, radyolojik
tetkik [6n-arka ve yan akciger grafisi, bilgisayarh
tomografi ve bazi hastalarda manyetik rezonans go-
rintileme (MRG)] kayitlarindan kitlenin hangi
bolgede lokalize oldugu ve histopatolojik tanilar:
kaydedildi. Hastalik evrelemesi icin Hodgkin len-
foma (HL)’larda “Ann Arbor”, Hodgkin dis1 lenfo-
ma (HDL)larda “Murphy” ve noroblastomda
“INSS” evrelemesi kullanilmigtir. Tiim hastalarin
tam kan sayimyi, 16kosit formiili, eritrosit sedimen-
tasyon hizi (ESH), karaciger ve bobrek fonksiyon
testleri, elektrolit, kan sekeri, laktat dehidrogenaz
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(LDH) seviyeleri degerlendirilmistir. Hastalar, LDH
diizeyleri 500 U/L’'nin ve ESH 20 mm/saat’in iize-
rinde veya altinda olmasina gore degerlendiril-
mistir. Norojenik kokenli oldugu disiiniilen
olgularin 24 saatlik idrarlarindan vanil mandelik
asit (VMA) seviyesi 6l¢tilmiistiir.

Tan1 gruplarina gore hastalarin yas ortalama-
lar1, yakinma stireleri, laboratuvar parametreleri
Student-t testi ile karsilastirilmis, tan1 gruplarina
gore hastalarin ortalama izlem siireleri ve Kaplan
Meier yontemiyle genel ve olaysiz yasam hizlar
hesaplanmustir.

I BULGULAR

Caligma periyodu icerisinde tinitemizde 302 hasta
lenfoma ve solid tiimor tanilariyla izleme alinmig
olup, primer tiimor yerlesim yerleri; 96 (%31) olgu-
da abdominopelvik, 70 (%23)’inde santral sinir sis-
temi (SSS), 53 (%18)inde mediasten, 48
(%16)’inde bas-boyun ve 35 (%12)’inde govde ve
ekstremite olarak saptanmustir.

Elli G¢ olgunun %47’sinde tiimoriin 6n,
%23’ tinde arka, %19’unda orta, %11’inde ise hem
6n hem de orta mediastende yerlesim gosterdigi
saptanmigtir. Hastalarin 49 (%92.5)’'unda timor
malign natiirde olup, bunlarin 39 (%80)unu lenfo-
malar, 6 (%12)’sin1 da néroblastom olusturmaktay-
di. Benign tiimorler ise tiim olgularin %8 (n= 4)’i
olup, bunlarin 2’si ganglionérom, 1’i lipoblastom
ve digeri ise matiir kistik teratom idi (Tablo 1).

Hastalarin 21 (%40)’i kiz, 32 (%60)’si erkek
olup, ortalama yaslar1 9.5 + 4.6 (7 ay-17 yas) yil bu-
lunmugtur. Lenfomalar erkeklerde yaklasik iki kat
daha fazla saptanmigtir. Ttiim lenfomalarda ortala-
ma yas 10.2 + 3.8 yil iken, sempatik sinir sistemi
tiimorlerinde (SSST) ortalama yas 4.9 = 3.9 yil idi
(p=0.005). Mediastinal yerlesimli Ewing ailesi tii-
morlerin ise adélesan donemde tani aldig: izlen-
mistir (Tablo 1).

Olgularin 25 (%47)’i boyundaki bezelerde sis-
lik; 19 (%36)’u ates, gece terlemesi ve kilo kayb: gi-
bi sistemik belirtiler; 17 (%32)’si oksiiriik, nefes
darlig1 ve morarma gibi solunum sistemi yakinmala-
11; 6 (%11)’s1 kusma, karin agris1 gibi gastrointesti-
nal sistem (GIS) sikayetleri; 4 (%8)’ii ekstremite-
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TABLO 1: Histopatolojik tanilara gére olgularin demografik dzellikleri ve timdriin mediastendeki yerlesimi.

Mehmet MUTLU ve ark.
Toplam Cinsiyet E/K Ortalama
n* %* Yas (yil)

HDL 20 38 14/6 98:4.0
HL 19 36 13/6 10.8+37
SSST 8 15 35 49+39
ETA 2 4 171 15.8+25
RMS 1 2 1/- 2
TK 1 2 -1 16
MKT 1 2 -1 11
LPB 1 2 -1 1
Toplam 53 100 32/21 95+46

On mediasten

n**
12
12

1
25

Orta mediasten On-orta mediasten Arka mediasten

oyt Nt o N A Nt g
60 3 15 3 15 2 10
63 6 32 1 5

8 100
2 100
1100
1 100
1 100

100

47 10 19 6 1 12 23

* Her tani grubunun tim mediastinal tiimérler icindeki orani, **Her tani grubunun mediasten icindeki dagilimi.
HDL: Hodgkin disi lenfoma, HL: Hodgkin lenfoma, SSST: Sempatik sinir sistemi timorleri, ETA: Ewing tiimér ailesi, RMS: Rabdomiyosarkom, TK: Timik karsinom, MKT: Matur kistik

teratom, LPB: Lipoblastom.

lerde kuvvet kayb1, uyusma ve karincalanma gibi
norolojik yakinmalar; 3 (%6)’t huzursuzluk gibi 6z-
glin olmayan sikayetler; 1 (%2) olgu ciltte morarma
yakinmasi ile bagvurmustu. Bir (%2) olgu ise iiftirim
nedeni ile gekilen akciger grafisinde kitle goriilmesi
lizerine iinitemize sevk edilmigti (Tablo 2). Bu has-
talarin 2 (%4)’sinde vena kava siiperior sendromu, 2
(%4)’sinde stiperior mediastinal sendrom, 2 (%2)’in-
de de Horner sendromu tespit edilmistir. Boyun be-

zelerinde sislik sikdyeti ile bagvuran hastalarin; 7’sin-
de submandibiiler, 18’inde ise boyun bdlgesinde lo-
kalize, ortalama biiyiikliigli 2 cm olan, tek, agrisiz,
hareketli ve lastik kivaminda lenf bezesi saptanmis-
tir. Sikdyetlerin baslangicindan itibaren bagvuruya
kadar gecen ortalama siire HL'lerde; hem SSST’lerde
hem de HDL’lerde belirlenen ortalama siireden an-
laml derecede uzundu (sirastyla p= 0.006 ve p=0.05)
(Tablo 2).

TABLO 2: Histopatolojik tanilara gére basvuru yakinmalari.
Yakinmalar
Boyunda sislik Solunum yakinmalar Sistemik yakinmalar GiS yakinmalari Norolojik yakinmalar ~ Diger Yakinma siiresi
Tami n % n % n % n % n % n % (giin)
HDL 1 55 [ 30 9 45 2 10 1 5 2 10 53+ 18
{7-365)
HL 13 68 5 26 7 37 4 21 1 5 118 +27
(1-365)
888T 3 38 2 25 2 25 2 25 29+9
(7-75)
ETA 1 50 1 50 1 50 53+ 11
RMS 1 100 20
TK 1 100 1 100 90
MKT 1 100 60
LPB 1 100 30
Toplam 25 47 17 32 19 36 6 11 4 8 6 11 73+95

* [ortalama + Standart hata (minimum-maksimum)].

HDL: Hodgkin disi lenfoma, HL: Hodgkin lenfoma, SSST: Sempatik sinir sistemi timdrleri, ETA: Ewing timdr ailesi, RMS: Rabdomyosarkom, TK: Timik karsinom, MKT: Matiir kistik

teratom, LPB: Lipoblastom.
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Laboratuvar bulgular1 degerlendirildiginde;
HDLl1 vakalarin 13 (%65)’iinde, HL'li olgularin 10
(%53)’'unda LDH diizeyinin 500 U/L’nin tizerinde
oldugu gozlenmistir (Tablo 3). HDLli olgularin 11
(9%55)’inde, HL'li olgularin 12 (%63)’sinde ESH'nin
20 mm/saat’in tizerinde oldugu belirlenmistir (Tab-
lo 3). HL'’li hastalarda ESH’nin SSST’li hastalarda-
kinden anlamli derecede yiiksek oldugu (p= 0.03);
HDLli hastalarla kiyaslandiginda ise daha yiiksek
olmakla beraber aralarindaki farkin anlamli olma-
dig1 izlenmistir (p= 0.06). HDLli hastalarda LDH
diizeyi hem HL’li hastalardan (p= 0.05) hem de
SSST’1i hastalardan (p= 0.05) yiiksek bulunmustur.
Tan1 gruplar: karsilastirildiginda trombosit sayisi-
nin SSST’1i hastalarda, HL'li ve HDLli hastalarla ki-
yaslandiginda anlamli derecede yiiksek oldugu
belirlenmistir (sirasiyla p= 0.04 ve p=0.01). N6rob-
lastomlu olgularin %83 (5/6)tintin 24 saatlik idra-
rinda VMA diizeyi yiiksek bulunmustur (Tablo 3).

Serimizin biiyiik kismini olusturan lenfomal
olgularin yaklasik yaris1 HDL, diger yarisi ise HL
tanis1 almistir. Her iki grubun biiyiik cogunlugun-
da timorin 6n mediastende (HDL %60, HL %63)
lokalize oldugu saptanmustir.

HDL'li olgularin %35’i Evre 111, %65’i Evre IV
hastaliga sahipti. Histopatolojik alt gruplar; olgula-
rin %70’inde lenfoblastik lenfoma, %20’sinde Bur-

Mehmet MUTLU ve ark.

kitt lenfoma ve %10™unda biiyiik B hiicreli lenfo-
ma olarak belirlenmistir. HL’lerin %47’si nodiiler
sklerozan, %42’sinin karigik hiicreli ve %11’inin ise
lenfositten zengin tipte oldugu goriilmiistiir. HL'li
olgularin %47’si Evre II, %37’sinde Evre III ve
%16’s1n da Evre IV hastalik oldugu goriilmiistiir.

Arka mediastende kitle saptanan 12 olgunun
8’1 SSST olup, histopatolojik tani 6’sinda néroblas-
tom, 2’sinde ise ganglionérom idi. Néroblastomlu
olgularin %66’s1 Evre 1II, %17’si Evre III ve %17’si
Evre IV hastaliga sahipti. Néroblastomlu bir olgu-
da sag siirrenal ile birlikte arka mediastende, T,_Tq
paravertebral alandan kaynaklanan iki ayr1 primer
bolgede kitle saptanmistir. Diger arka mediastinal
tiimorlere ise histopatolojik olarak Ewing tiimor ai-
lesi (n=2) ve anaplastik bityiik hiicreli lenfoma (n=
2) tanis1 konmustur.

Histopatolojik alt gruplardan bagimsiz olarak
ortalama izlem siiresi 52 + 5.7 ay olup, genel ve
olaysiz yagsam hizlar1 sirasiyla %88.5 ve %64 olarak
hesaplanmistir. HDL'li olgular tanidan itibaren or-
talama 3.9 + 2.9 (1-10) y1l takip edilmis olup 11'inin
tedavisi sonlandirilmig ve hastaliksiz izlenirken se-
kiz hasta kaybedilmistir. Genel yasam hiz1 %54,
olaysiz yasam hizi ise %46 olarak hesaplanmistir.
HLli olgular tanidan itibaren median 5.0 + 3.5(0.5-
10) yil izlenmis olup, ayn: zamanda Diamond

TABLO 3: Histopatolojik tanilara gére laboratuvar bulgularr.

Hb (gr/dl) BK (x10%ul)
HDL (n=20) 1504 154236
(7-13.8) (3.4-62.9)
HL (n=19) 109405 10912
(45-14.3) (3500-19700)
SSST (n=8) 1.5+03 12318
(9.8-14.9) (7.9-24.0)
ETA (n=2) 10404 5931
(10.1-10.7) (2.79.0)
RMS (n=1) 124 18
TK (n=1) 16 108
MT {n= 1) 10.7 11.4
LPB (n=1) 117 182

Plt: (x10%/ul) LDH (UIL) ESH (mm/saat)
265 + 47 1487 + 349 29:4
(8-794) (31-5316) (2-70)
379+ 32 686 + 110 49+7
(136-698) (111 £ 2250) (6-113)
531 + 82 666 + 136 20+6
(342-1037) (400-1523) (8-56)
298 + 117 404 £ 53 2:8
(181-416) (458-351) (14-30)
752 567 30
348 752 94
512 431 55
469 480 18

* [ortalama + standart hata (minimum-maksimum)].

HDL: Hodgkin disi lenfoma, HL: Hodgkin Lenfoma, SSST: Sempatik sinir sistemi timérleri, ETA: Ewing timdr ailesi, RMS: Rabdomiyosarkom, TK: Timik karsinom, MKT: Matir kistik
teratom, LPB: Lipoblastom, Hb: Hemoglobin, BK: Beyaz kire PIt: Platelet, LDH: Laktat dehidrogenaz, ESH: Eritrosit sedimentasyon hizi.
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Blackfan sendromu olan 1 hasta kaybedilmistir.
HL’li hastalarimizda 3 yillik genel ve olaysiz yasam
hizlan sirasiyla %94 ve %89 olarak hesaplanmigtir.
HDL ve HLli 1’er hastanin ise tedavileri hastalik-
siz olarak halen devam etmektedir.

Noroblastomlu 6 olgunun ortalama 3.8 + 1.6
(1-5) yillik izlem stiresinde 3’ti kaybedilmis olup,
3t ise hastaliksiz yasamini stirdiirmektedir. Ewing
timorii, rabdomiyosarkom ve timik karsinom ta-
nilartyla takip edilen 1’er hasta ise kaybedilmistir.

I TARTISMA

Caligmamizda tiim ¢ocukluk ¢agi tiimorlerinin
918’inin primer olarak mediasten yerlesimli oldu-
gu belirlenmistir. Mediastendeki kitlenin lokali-
zasyonu tiimor tipini belirlemede 6nemlidir. Bu
nedenle mediasten, 6n, orta ve arka olmak tizere {i¢
boliime ayrnlmistir.! On mediastendeki kitleleri ge-
nellikle timus kaynakl tiimorler, germ hiicreli tii-
morler, lenfomalar, lipom ve lenfanjiyomlar; orta
mediastendeki kitleleri lenfomalar, perikardiyal
kist, bronkojenik kist, metastatik lenfadenopatiler
ve sistemik graniilomatoz hastaliklar; arka medias-
tendeki kitleleri ise norojenik tiimorler, bronkoje-
nik kist, enterik kist, diyafragmatik herniler ve
meningosel olugturmaktadir.’> Mediastinal kitleler-
de benign/malign timor oram literatiirdeki cesitli
calismalarda biiytik farkliliklar gostermektedir. Co-
cukluk c¢agindaki mediastinal tiimorlerin %17-
64’uniin benign, %35-82’sinin malign karakterde
oldugunu bildiren ¢aligmalar mevcuttur.>¢? Bizim
serimizde benign tiimor oraninin diisitk olmasinin,
bazi hastalarda cerrahi girigsim sonrasinda onkolo-
jik danigsma alinmamasindan kaynaklanabilecegi
distintilmistiir. Sairanen ve ark. 159 primer me-
diastinal tiimor olgusundan %35’inin 6n, %26’s1-
nin orta ve %3%unun da arka mediastende
yerlesim gosterdigini bildirmislerdir.® King ve ark.
calismasilarinda 188 olgunun %46’sinin, Tansel ve
ark. ise caligmalarinda 37 olgunun %78’inin 6n ve
orta mediastende lokalize oldugunu saptamislar-
dir.”8 Bizim ¢alismamizda Tansel ve ark.nin ¢alig-
masina benzer sekilde mediastinal tiimo6rlerin en
sik (%80) 6n ve orta mediasten yerlesimli oldugu
gozlenmistir.® Literatiirde primer mediastinal ti-
morlerin %25-55’ini lenfomalarin olusturdugu bil-
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dirilmistir.>*¢° Calismamizda bu oran %74’ii bul-
maktadir. flging olarak, lenfomali 2 (%5) olgumuz-
da kitlenin arka mediasten yerlesimli oldugu
goriilmiistiir. Essadki ve ark. HDL'lerin en sik {ist
ve orta mediastende yerlesim gosterdigini, arka me-
diastende ise yerlesim oraninin %2 oldugunu bil-
dirmiglerdir.'©

Daha 6nce yayinlanan serilerde 6n mediasti-
nal kitlelerin yaklagik %2’sini timusa ait tiimorlerin
olusturdugu, bunlarin biiyiik bir kisminin da timo-
malar oldugu bildirilmistir.>” Bizim ¢aligmamizda
sadece 1 olguda timik karsinom saptanmistir. Ayri-
ca iki HDL’li olguda timik tutulumun eslik ettigi
tespit edilmistir. Serimizde timoma olgusunun bu-
lunmamasinin nedeninin, kitle cerrahi olarak ¢ika-
rildiktan sonra benign 6zelligi nedeni ile tinitemize
danigilmamasi olabilecegi diistintilmiigtiir.

Serimizde arka mediasten kitlelerini asil ola-
rak SSST ve Ewing sarkom ailesi tiimérlerinin olus-
Cesitli
mediastinal tiimorlerin %21-44’tiniin noérojenik

turdugu  gorilmistiir. yayinlarda
kokenli oldugu bildirilmigtir.>*¢* Bizim ¢aligma-
mizdaki mediastinal yerlesimli tiimérlerin %23 (n=
12)’ti arka mediasten yerlesimli olup SSST tiim me-
diastinal timorlerin %15’ini, arka mediastinal tii-

morlerin %67’sini olusturmaktayda.

Mediastinal kitlesi olan hastalarda belirtiler
kitlenin lokalizasyonuna, biiytikliigiine ve histopa-
tolojik tipine gore degismektedir. Ozellikle én ve
orta mediastendeki kitleler solunum sistemi ile il-
gili yakinmalara, arka mediastendeki kitleler ise
norolojik bulgulara neden olur. Kitlenin vena kava
sliperiora basis1 vena kava siiperior sendromu, ve-
na kava siiperior ile birlikte trakea ve ana brongla-
ra basisi superior mediastinal sendrom gibi ciddi
klinik tablolara yol agabilmektedir. Frenik sinir ba-
s1s1 diyafragma paralizisine, stellat ganglion tutulu-
olabilir.

Caligmamizda en sik bagvuru sikayetinin boyun-

mu Horner sendromuna neden
daki bezelerde sislik oldugu, bunu ates, kilo kayb1
gibi sistemik ve solunum sistemi belirtilerinin iz-
ledigi goriilmiistiir. {lging olarak solunum sistemi
belirtileri sadece kitlesi 6n ve orta mediastende yer-
lesenlerde degil, arka mediastinal yerlesimli 5 ol-

gumuzda da izlenmistir. Bunlarda, kitlenin orta

Turkiye Klinikleri ] Pediatr 2009;18(3)
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mediastene dogru biiylidiigii izlenmis ve solunum
sistemi bulgularinin buna bagh oldugu diistiniil-
miistiir. HDL olgularimizin 2’sinde vena kava sii-
perior sendromu, 2’sinde siiperior mediastinal
sendromu, ganglionéromlu 1 olgumuzda da Hor-
ner sendromu gozlenmistir. Noroblastom tanisi
alan 2 hastada, paravertebral yerlesim gosteren
Ewing sarkomu ve anaplastik biiyiik hiicreli lenfo-
ma tanisi alan 1’er hastada nérolojik belirtiler iz-
lenmigtir. Kitlesi 6n mediastenden boyuna dogru
uzanan, lipoblastom tanis: alan hastamizda frenik
sinir kompresyonu sonucu diyafragma evantrasyo-
nu gelistigi tespit edilmistir.

Mediastendeki kitlelerin ayirici tanisinda yas
da 6nemli bir faktordiir. Tki yasin altindaki cocuk-
larda mediastinal kitlelerin ¢ogunu benign tiimor-
ler veya SSST’ler olugturur.?*® Bizim serimizde de
SSST’lerde ortalama yas 4.9 + 3.9 yil, lenfomali ol-
gularimizda ise ortalama yag 10.2 + 3.8 olarak sap-
tanmustir. Bes (%9) hastamiz iki yasin altinda olup,
bunlarin 3’tiindi néroblastom, 1’ini lipoblastom ve
1’ini de embriyonal tip rabdomiyosarkom olgusu
olusturmakta idi.

Calismamizda tiim tan1 gruplarinda trombosi-
tozu olan hastalar saptanmig olmakla birlikte, orta-
lama trombosit say1sinin néroblastomlu hastalarda
anlamli derecede yiiksek oldugu belirlenmistir. Co-
cuklarda bazi enfeksiytz ve inflamatuar hastalik-
larda, cerrahi girisimler sonrasinda trombopoezde
reaktif artma ve sekonder trombositoz goriilebil-
mektedir. Malign tiimérler de reaktif trombosito-
zun bilinen nedenleri arasindadir.!’ Bunlarda
patogenez tam aydinlatilamamis olmakla birlikte,
tiimor hiicrelerinden salinan trombopoetin benze-
ri maddelerin ve interlokin (IL)-6’nin trombosi-
tozdan sorumlu oldugu One stirilmisgtir.
Literatiirde trombositozu olan karaciger tiimorle-
rinde trombopoetin sentezinde artma saptandigl
bildirilmigtir. Cocukluk ¢aginda basta hepatoblas-
tom ve hepatoseliiler karsinom olmak iizere lenfo-
ma, 16semi ve ndroblastomlu olgularda trombositoz
rapor edilmigtir.!12 Ancak noéroblastomlar ve len-
fomalarin birbiriyle bu yonden kargilastirildig: ve-
ya noroblastomlarda trombositozun arastirildig bir

yayina rastlanmamistir. Bizim serimizdeki olgu sa-
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y1s1, néroblastomlarda saptadigimiz anlamli trom-
bosit yiiksekligi ile ilgili yorum yapmak i¢in yeter-
sizdir. Bu bulgu daha genis serilerde arastirilma-
Lidar.

Hastalarimizda tani asamasinda ESH ve LDH
diizeyleri degerlendirilmigtir. Lenfomal1 25 (%64)
hastada LDH diizeyi 500 U/L’nin {izerinde, 27 (%61)
hastada ESH 20 mm/saat’in tizerinde bulunmustur.
Bu testler 6zgiil olmamakla birlikte, yiiksek degerler
Ozellikle lenfoma tanisi i¢in anlamlidir. Katekola-
min salgilayan norojenik tiimorlerde idrarda VMA
seviyesi genellikle yiiksektir. Ayrica akut stres, agi-
11 egzersiz, bazi besinler (kahve, cay, muz, vanilya,
turuncgillerden olan meyveler) ve ilaglar (asetami-
nofen, aminofilin, kafein, kloralhidrat, klonidin vs.)
VMA seviyesini yiikseltebilir.’*!* Degerlendirmede
bu durumlar goéz 6niinde bulundurulmalidir. N6-
roblastom tanisinda yiiksek VMA seviyesi taniy1
destekleyici bir bulgu olarak degerlendirilebilirse
de, normal olmas: tanmiy1 diglatmamalidir. Bizim de
noroblastomlu bir olgumuzda VMA diizeyi normal
sinirlar icerisinde bulunmustur.

Hastalarimizda histopatolojik alt gruplardan
bagimsiz olarak genel ve olaysiz yasam hizlar1 sira-
styla %88.5 ve %64 olarak hesaplanmistir. Grosfeld
ve ark. malign mediastinal timoérlerde genel yagsam
hizinin %74.4 oldugunu bildirmiglerdir.? Sarinen
ve ark. caligmalarinda 6 yillik genel yasam hizini
tim mediastinal malign kitlelerde %62, mediasti-
nal HL ve HDL’lerde sirasiyla %76.9 ve %46 olarak
hesaplamiglardir.® Diger bir caligmada ise mediasti-
nal HL ve HDL’ler i¢in 5 y1llik yagam hiz sirasiyla
%83 ve %60 olarak bulunmugtur.* Yerlesim bolge-
sinden bagimsiz olarak degerlendirildiginde HL'de
ozellikle erken evrelerde genel yasam hizlarinin
%90’lara ulastig1 goriilmektedir.”> Bizim hastalari-
mizin yaridan fazlasi ileri evre hastaliga sahip ol-
makla beraber genel yasam hizi oranlar1 %94
olarak bulunmustur. Cocukluk ¢caginda HDL'lerde,
lenfoblastik tipte prognozun diger histopatolojik
tiplerden daha kotii oldugu bilinmektedir. Bizim
serimizde de goriildiigii gibi mediastinal lenfoma-
larin biiyiik kismi lenfoblastik tiptedir. Bu hastala-
rimizin hepsinin ileri evre hastaliga sahip oldugu
gorilmiistiir. Literatiirde ileri evre lenfoblastik len-
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fomalarda genel yasam hizlar1 %60-80 arasinda de-
gismektedir.'®!” Ancak son yillarda BFM grubunun
uyguladig1 protokollerle %90’a ulasan oranlar bildi-
rilmigtir.!” Bizim HDL’li hastalarimizin yagam hiz-
lari, literatiirde bildirilen lenfoblastik lenfomal
olgularin yasam oranlarindan daha diisitk olmakla
birlikte, cesitli mediastinal tiimor serilerinde bildi-
rilen HDLli olgularin yasam hizlarina benzer bu-

lunmustur. 346

Sonug olarak, ¢aligmamizda tinitemize bagvu-
ran ve cesitli neoplazmlar nedeni ile takip edilen
hastalarin %18’inde tiimoriin primer mediastinal
yerlesimli ve bunlarin %92’sinin malign karakter-
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de oldugu goriilmiistiir. Bizim ¢alismamizda da li-
teratiirde oldugu gibi 6n ve orta mediastendeki tii-
morlerin en sik lenfomalar, arka mediastinal
kitlelerin ise cogunlukla SSST oldugu belirlenmis-
tir. Hastalar vena kava siiperior sendromu gibi cid-
di bir klinik tablo ile gelebildigi gibi 6zgiin olmayan
solunum sistemi yakinmalari ile de bagvurabilmek-
tedir. Ancak olgularimizin ¢ogunun tani aninda ile-
ri hastaliga sahip oldugu goriilmustiir. Bu nedenle
bu ¢aligma ile belirti ve bulgularin ciddiyetine ba-
kilmaksizin en hizh sekilde degerlendirilip malign
tlimorlerin ayirici tanisinin yapilmas: gerektigi bir
kez daha vurgulanmak istenmistir.
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