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OZET :

7 yasinda erkek bir hasta posterior mediastinal kitle én tamsi ile ameliyat
“edildi. Sag hilus ve parakardiak alam kaplayan kitle ¢ikarild. Patolojik incelen-
mesinde Matiirasyon gosteren Ganglionérobmastoma olarak bildirildi. Ganglions-
_roblastomalar literatiir i51g1 altinda incelenerek sunuldu.

Giris

Noroblastom cocukluk cagmnin en sik goriillen tiimérlerindendir ve Wilm’s
timorl, glioma ve 16semi ile birlikte ¢ocukta belii bash kanserleri teskil eder.

7 801 5 yagin altinda, 9 351 2 yasin altndaki ¢ocuklarda izlenir. 15 yasm
iistiinde seyrektir. Hastanin vasl ile prognozu arasinda dnemli bir iliski mevcuttur.
Néroblastom sporadi’k olarak goriilebilirse de en azindan baz vakalarin ailevi-
genetik ozellifi vardir. Bu tiir vakalarda tiiméorler her iki adrenali tutabilir veya
multipl primer yerlesme yerleri olabilir. Otozomal dominant bir gen ale gecis
ve es zamanh tutulmus ikizlere dair bildiriler mevcuttur (5). .

Noral krest hiicrelerinden kaynaklanan noroblastomlar geslth yerlerde buluna-
bilirler. Adrenal medulla veya komsu poste: 1or karin duvarmdaki retropeutoneal
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dokularda gdriilme oram (% 50-80 olarak bildirilmistir. Ikinci siklikla genellikle
paravertebral olarak arka mediastendedir. Ayrica pelvis iginde, servikal bolgede,
alt karin i¢i sempatik zincirde nadiren arka kranial fossada ve diger bolgelerde
izlenebilir. Retinada yakindan alakali bir tiimdr Retinablastomdur (5).

Noroblastomlarin: bir ¢ogunda mikroskopik olarak degisik seviyelerde
diferansiyasyon izlenir. Tiimor fibrdz stroma zeminine yayilmis bir ganglionoro-
maya doniisebilir. Saf néroblastom ve saf gangliondroma arasinda farkli seviye- -
lerde diferansiyasyon izlenerek gangliondroblastom adini alir.

Klinigimizde 1986 yilinda rastlanmus posterior mediasten kdkenli bir gang-
lionsroblastom olgusu sunulmus ve konu ile ilgili literatiir gdzden gecirilmistir.

VAKA TAKDIMI :

7 yasinda bir erkek gocugu gdgiis agrisi, istahsizlik, zayiflama ve sol kasi-
ginda agri nedeniyle Istanbul’da bir iiniversite kliniginde Aids yoniinden incelenmis
ve menfi bulunmus. Daha sonra Erzurum’a gelen hasta poliklinigimizden gekilen
grafilerindeki goriiniimle, posterior mediastinal kitle tanst ile yatirildi. Oz ve soy
gegmisi 6zellik arzetmeyen hastada fizik muayenede miispet bulgu olarak dinlemek-
le sag hemitoraksda zellikle orta zonda solunum seslerinin alinamadigt belirlendi.
Bu sahada perkiisyonla matite aliniyordu. Karaciger 3 cm ele geliyor ve yumusakt1.

Laboratuvar tetkiklerinden patolojik olarak Sedim: 140 -162/1-2 saat,
PPD 1 om, periferik yaymada hipokromik anemi belirlendi. Katekolamin ve
prostoglandin tayinleri yapilamadi.

PA Toraks grafisinde sag hilus ve parakardiak alam kaplayan diizgiin kenarl,
8 cm gapta solid, yuvarlak kitle goriildii. (Resim 1). Yan grafide kitle posterior
‘mediastendeydi (Resim 2).

. Hastanin pelvis grafisinde sol eklemde diizensizlik belirlendi. (Resim 3)

Hasta ameliyata alindi. Sag standart torakotomi yapilip, posterior medias-
_tendeki 5x7x7 cm lik kitle kapsiilii ile birlikte ¢ikarildi. Cevre dokulardaki 3-4
nodiil benzeri olusumlar temizlendi, toraks kapatildi. Postoperatif donem sorunsuz
gecti (Resim 4) Sol kalga eklemindeki olay nedeniyle Ortopedi konsiiltasyonu yapil-
di1, kemik metastazina bégh olabilecegi diisiiniildii. Patolojik tan1 Matiirasyon gds-
teren Ganglioblastom olarak geldi. Hasta radyoterapi icin ileri merkeze sevkedildi.

Patoloji raporunda: Gonderilen materyalin solid kisimlarindan hazirlanan
kesitlerde fusiform goriiniimde hiicrelerin olusturdugu sinir demetleri ve bunlarm
arasinda biiyiik ganglion hiicreleri bulunmaktadir (Resim 5). Kanamali kisimlar-
dan ve ufak goriiniimdeki nodillerden alman kesitlerde ise, hiperkromatik, yu-
varlak hiicreli, dar stoplazmali hiicrelerin olusturdugu yer yer rozet yapilarindan,
yer yer diffiize yapilardan olusan, nekkroz iceren yaygin tiimoral gelisme gozlen-
mistir (Resim 6) Tani: Matiirasyon gosteren Gangliondroblastom.
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TARTISMA :

Néroblastomlarin klinik seyirleri oldukga cesitli olmasima ragmen, ¢abuk ya-
yima ve salgt triinlerinin etki hakimiyeti temel iki ozelligini teskil eder.

~ Yorgunluk, kilo kayb, solukluk, karin sisligi, diizensiz ates muhtemelen hiz-
I timdr biiyiimesi ve nekrotik iiriinlerine baghidir. Ayrica % 90’dan fazlasi bagli-
ca Noradrenalin olmak iizere Katekolaminler salgilar. Bazilarmin Prostoglandin
salgiladifima dair bulgularda mevcuttur. Béylece Katekolamin ve Prostoglandin
tayinleri teshise yardimci olabilir. Metastazlar ¢ok degisik yerlesimlerde ortaya
cikabilir, orbita, kafa derisi, cilt alt1 vb. Gergekte dogumda tiimérii olmayan
hastalarn 3/4 iinde teshis esnasinda yaygin metastaz mevcuttur.

Metastazlar ¢abuk ve yaygin bir sekilde meydana gelir. Lokal infiltrasyon
ve lenf diigiimii metastazina ilaveten kan yoluyla karaciger, akciger ve kemiklere
yayilma olur. Ozellikle kafatasi ve orbitaya agir kemik metastazlar1 ekzoftalmi
ile birlikte Hutchinson-tipi néroblastomu olusturur. Ayrica kemik iliginde yaygin
‘metastazlar gene baska bir dzélligi meydana getirir. Karacigere yaygin metastaz
Pepper Sendromunu olusturur. Gizli bir néroblastomun kemige yayilmas: ile
yanlis olarak Ewing tiimorii teshisi konabilir.

Bu tiimorlerin en sasirtici noktas kendiliginden geriliyebilmeleridir. Bu en
sik siit ¢ocuklarinda (ortalama 3 aylik) ufak primer tiimérleri ve muhtemelen
dokulara metastazlar1 (kemige degil) olanlarda goriilmektedir. Bu gériiniim evre
4-S (S: Special) tarzinda ifade edilir, kemige metastaz varsa evre 4 denir. Bazen
regresydn primer ve metastazlarin kaybolmasi bazende ganglioneuromaya don-
mesi tarzindadir. 1 yasin istiinde spentan regresyon nadirdir. Adrenal dist tii-
mdrlerde daha iyi bir seyir vardir, ve lezyonda ganglion hiicrelerininde olmasiyla
prognoz iyilesir. :

Radyoterapi ve kemoterapi eklenmis cerrahi ile yasama siiresi biraz artmigsada,
I yagin iistinde metastazlara sahip saf noroblastomlu cocuklardan ¢ok azi bir
yildan fazla hayatta kalmaktadir.

Neonatal doénemde de néroblastoma rastlanabilir.

Halper'n ve ark. bir konjenital intratorasik néroblastomun neonatal kardio-
- tespiratuar distresle birlikte bulunan bir formunu sunmustur. Dogumda siddetli
solunum giicliigii ve neonatal myokarditi diisiindiiren klinik bulgular belirlen-
migtir. Bu olguda siddetli katekolamin sekresyonu kardiak disfonksiyona yol ag-
mig olabilir. Ayrica bu olguda daha &nce bildirilmemis 6zel dert lezyonlarida
belirlenmistir.(2). '

Ayrlcé. Filippi ve ark. gebeligin 37. haftasinda uterusta ultrasonla gézlenen
torasik néroblastom vakasi bilditmislerdir(6).



Testls metastazi noéroblastomun gok nadir yayilma yeridir. Kushner ve ark.
25 yillik siirede ancak 11 vakada testis metastazina rastlamiglar ve bu vakalarda
testisin iyi incelenmesi ve metastaz varsa orsiektomi veya lokal radyosyon oner-
mislerdir.(3) SR ‘

Noroblastomda prognostik faktorleri ~aragtiima amaciyla Helsinki Univer-
sitesinde bir ¢alisma yapilmustir. 1951 ve 1978 yilllant arasinda noroblastoma’
veya gangliondroblastoma tanisiyla 15 yasin altinda 88 hasta Helsinki Unlver-
sitesi Tip Fakiiltesine tedavi igin bagvurdu. (1)

Survey icin degisik prognostik faktorlerin nisbi 6nemi cox regresyon analiz-
leri kullanimi ve ayarlanan survey egrilerinin karsilastirilmalar: arastirildi. ‘Hasta .
numunelerinin smiflandiriimalar1 yapilmadan énce regresyon analizlerinde, sta-
ge cogunlukla en 6nemli prognostik faktdr olarak ortaya gikti, histoloji ve az bir
etki gdsterdi. Bu incelemede kemoterapinin higbir rol oynamadig1 ve etkisinin
olmadigi goriildii. Ayarlanan survey egrilerinin kargilastirilmalar bir yasin al-
tindaki hastalarda stage 3 ve 4 kombine durumlarda onemli derecede iyilesme
gosterdi ve stage 3 durumundaki hastalar nonradikal cerrahiyi takiben kemo-
terapi kombinasyonu ile tedavi edildiler. Boylece, bu safha en kuvvetli prognostik
faktor olurken, yasin etkisi ozellikle daha ilerlemis vakalarda ve radikal operas-
yonun miimkiin olmadigi durumlarda kemoterapinin faydali etkisi goriliir (1).

Lokalize néroblastomda cerrahinin rolii O’neill ve ark. tarafindan arastirilmis
- ve 30 yilda yas ortalamasi iki olan 83 hasta incelenmistir. Stage 1,2 ve 3 lokalize
noroblastomu olan bu hastalarda survivi etkileyen faktérler belirlenmistir. His-
tolojinin en 6nemli faktdr oldugu, cerrahinin genislifinin énem arzettigi ve tam
cerrahi rezeksiyon yapilanlarda daha iyi surviv saglandifi goriilmiistir. ).

Bizim olgumuz 7 yasinda, kemik metastazi yapmus ileri devre bir ganglio-
noroblastomdur. Ilglng: yonii kitlenin patolojisinde ganglionéroblastomun ma-
tiirasyon gostermesidir. Hastamn uzun takibi yapilamadig icin “surviv konusunda
bilgi edinilememistir.

SUMMARY :

A case of ganglioneuroblastoma with maturation

A boy, seven years old, was operated on because of prediagnosis of posterior
mediastinal mass. The mass involved in right hilus and paracardiac region was
removed. In pathological examination, it was reported as ”Ganglioneuroblas-
toma” showing matiiration.

This clinical event was discussed on the basis of the previous studies.
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