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ONSOZ

Kanser Giindemi’nin yeni yayin hayatinin 9. Yilina girdik. Geg¢tigimiz 8 yilda ¢ocuk yas grubu maligniteleri ile
ilgili tek say1y1 2016 yilinda 4. voliimiin 1 ve 2. sayilari olarak, 300 sayfaya varan, bir kitap hacminde yayinlamistik.
O say1y1, dogaldir ki, agirlikls olarak pediatrik onkolog ve hematologlar olusturmusglardi. Bu say1y1, cok degerli cocuk
cerrahisi uzmanlari, Prof. Dr. Cenk Biiyiikiinal’1n editorliigiinde, cerrahi agirlikli olarak olusturdular ve Kanser Giin-
demi’nin eksik kalmis spektrumunu tamamladilar. Hepsine, aktardiklart nemli deneyim ve bilgi birikimi nedeniyle
tesekkiir ediyoruz.

Gectigimiz yi1l yasadigimiz 6nemli ekonomik sikintilar ve pandemi, ayrica bu saymin bazi yazarlarinin bile bizzat
hastaliktan etkilendikleri bir ortamda, yayini siirdiirmek kolay olmadi. S6z konusu yazarlara ve onlar yiireklendiren
Cenk hocaya bir kez daha minnetlerimizi sunariz.

Elinizdeki sayinin pediatrik onkoloji ve cerrahi camiasina yararli olmasini; 2021 yilinin, iilkemize ve tip camia-
miza ¢ok daha giizel giinler gostermesini diliyoruz.

Prof. Dr. Metin ERTEM Prof. Dr. Sabri ERGUNEY
Tiirkiye Kanserle Savas Vakfi Editor
Baskan
DUZELTME VE OZUR

Dergimizin 2147-6160 olan ISSN numarasumin, baslangictaki sayuarda dogru olarak yazilirken, volume: 2
sayi: 2’°de bir tasarim degisikligi sirasinda, sehven 0094-0143 olarak yazilmis oldugunu ve hatanin bugiine kadar
siiregeldigini tespit ettik. Baslangicta fark etmedigimiz icin yillarca dikkatimizden kacan bu hatayi, bu sayidan
itibaren diizeltiyor; yayin camiasi ve okurlarunizdan, ayrica soz konusu sayilarin yazarlari ve say editorlerimizden
oziir diliyoruz.



SAYI EDITORU ONSOZ

Cocukluk ¢agi tiimorleri hig¢ kuskusuz bir aile i¢in en 6nemli endise ve tiziintii kaynaklari arasinda yer almaktadir.
Bununla beraber, son yillarda gerek cerrahi teknik ve olanaklarin gelismesi gerekse kemoterapi protokolleri, 151n teda-
visi gibi alanlardaki olaganiistii gelismeler nedeniyle 1980’lere gore cok daha basarili sonuglar alinmaya baglanmistir.
Gegmis yillarda iki yillik olarak bildirilen ¢ocuk sagkalim oranlari, artik 5 ve 10 yillik siireler ve hastaliksiz sag kalim
oranlart olarak verilmeye baslamistir. Tedavi yontemlerindeki gelismeler, organ koruyucu girigimlerin sayisini ve
uygulama alanlarini arttirmistir.

Uygun endikasyonlarin bulundugu Wilms tiimérii olgularinda nefron koruyucu cerrahi yontemlerin giindeme ge-
liyor olmasi, pelvik rabdomiyosarkomlarda organ koruyucu girisimlerin uygulanabilmesi, testis ve over tiimorlerinde
gonad koruyucu girisimler artik uygulama alanina girmistir.

Robotik cerrahi ve tiim minimal invazif cerrahi alanindaki ilerlemeler bu alandaki caligmalara ayr1 bir boyut
kazandirmistir.

Neyse ki, cocukluk ¢ag1 tiimorlerine erigkin yas tiimorleri kadar sik rastlanmamaktadir. Bu nedenle sinirhi olgu
sayilar1 ve deneyimin erigkinlere oranla siirli olmasi yeni ve ortak protokollarin gelistirilmesini zorlastirmaktadir.
Bu nedenle cocuk onkologlar1 6zverili girisimleri ile biiyiik bir bagsariya imza atmiglardir. Kurumlar ve iilkeler arasi
is birlikleri saglanmig ve ortak seriler olusturularak kisa siire iginde yeni tedavi yontemlerinin ortaya ¢cikmasi gergek-
legmistir.

Giiniimiizde SIOP, POG gibi iki biiyiik caligma grubunun olusturulmasi ile gerek Avrupa, gerekse A. B. D capinda
¢ok basaril sonuglar elde edilmisgtir.

Ulkemizde cocuk tiimér caligma gruplarinin ortaya ¢tkmasi bu alandaki bagarmin artiginda 6nemli bir paya sahip-
tir. Bu konuda Hacettepe, Cerrahpasa, Capa, Ege, Cukurova Tip Fakiilteleri oncii bir rol oynamiglardir.

Cocuk onkolojik cerrahisinin gelismesinde bu brangm kurucu hocalart Akgiin Higsénmez, Thsan Numanoglu,
Acun Gokdemir, Nebil Biiylikpamukcu, Daver Yeker, Isik Olcay, Nur Danismend gibi hocalarimizin emekleri bii-
yiiktiir. Son yillarda ¢ocuk karaciger ve pankreas tiimorleri cerrahisi konusunda biiyiik katkilart olan Osman Faruk
Senyiiz’iin katkilar1 da unutulmamalidir.

Cerrahi bagarmin artmasinda bizlere yardimci olan ¢ocuk anestezisi ve yogun bakim gruplarina, ¢cocuk medikal
onkologlarimiza, radyasyon onkologlarimiza tesekkiirii bir borg biliyoruz.

Bu sayidaki konular icinde Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Namik Kemal T1p Fakiil-
tesi ve Kog Universitesi Tip Fakiiltesi’nde gorevli ¢ocuk cerrahlarimizin degerli katkilarini izleyeceksiniz.

Cocuk cerrahlarina bu olanagi saglayan dergi editoriimiiz Prof. Dr. Sabri Ergiiney’e de siikranlarimizi sunmak
isteriz.

Prof. Dr. S. N. Cenk BUYUKUNAL
FRCS (hon), FEAPU, FEAPS

Cocuk Cerrahisi ve Urolojisi Uzmant
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COCUKLARDA ONKOLOJIK CERRAHININ
TEMEL ILKELERI

Dr. Yunus Soylet

Istanbul Universitesi - Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Cocuk Urolojisi Bilim Dali

ﬁzet:

Cocuk onkolojik cerrahisi, disiplinler arast ekip calismasinin, birlikte biiyiik bir bilgi ve
tecriibe havuzu olusturulmasimin harika orneklerinden birisidir. Medikal onkologlar, radyas-
yon onkologlart, radyologlar, cocuk cerrahlari, cocuk iirologlart cok yakin bir calisma diizeni
icinde, her cocugu defalarca detayli olarak konusup tartisarak tedavilerini, algoritmalara
gore, ancak sub-grup deneyimlerini de dikkate alarak, miimkiinse her cocuga ozel tedavi ola-
rak planlarlar. Cocuklarda atilacak her adimda wygulanan tiim tedavi yontemlerinin kisa,
orta ve uzun etkilerini iyi diisiinmek gereklidir. Bir yanda tiimoriin yok edilmesi gerekirken,
diger yanda uzun yasam beklentisi oldugundan cerrahi tedavi nedeniyle olusabilecek organ
ve doku kayiplart dikkate alinmak zorundadr. Tiim bu girisimlerde bir yandan tiimorlii doku-
lart yaymamak, uygun olgularda sagkalimi tehlikeye atmadan doku koruyucu parsiyel organ
rezeksiyonlarni tercih etmek, evreleme islemlerini bilgili ve 6zenli yapmak, uygun olgularda
geride tiimor birakmadan kitleyi tiimiiyle ¢ikarmak, genetik sendromlarda profilaktik cerra-
hiler, ikinci baki amagl (second look) cerrahiler, metastazlara miidahale, onkoloji grubu ile
yapilan toplantilar ve alinan ortak kararlar sonucu gercgeklestirilir. Ulusal ve uluslararasi
calisma gruplart araciligiyla da bilgi ve tecriibe birikiminin tiim ¢ocuk onkoloji hastalarina
ulagmast saglanr.

Abstract:

Pediatric oncology surgery is one of the great examples of interdisciplinary teamwork
and creating a great pool of knowledge and experience together. Medical oncologists, radi-
ation oncologists, radiologists, pediatric surgeons and pediatric urologists, in a very close
working order, talk and discuss each child in detail over and over, and plan their treatment
according to algorithms, but also taking into account the sub-group experiences, and even if
possible ordering a spesific management plan for each child. It is necessary to consider the
short, medium and long effects of all treatment methods applied in every step to be taken in
children. While the tumor must be destroyed, on the one hand, organ and tissue losses that
may occur due to surgical treatment must be taken into account, since children have a long
life expectancy. Not to spread tumorous tissues, to prefer tissue-preserving partial organ re-
sections without jeopardizing survival in appropriate cases, to make the staging procedures
informed and careful, to remove the mass completely without leaving a tumor in appropriate
cases, prophylactic surgeries in genetic syndromes, second look purposes surgery; all of these
interventions for metastases is always performed as a result of meetings and joint decisions
with the oncology group. It is ensured that the knowledge and experience accumulation reach-
es all pediatric oncology patients through national and international working groups.

www.kanservakfi.com
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1. GIRiS

Cocuklarin fizyolojileri ve iyilesme kapasiteleri
eriskinlerden tamamen farklidir. Ilag segimleri ve doz-
larinda oldugu gibi, radyasyon tedavileri ve cerrahi
yaklagimlarda da cocuklara 6zgii davranmak gerekir.
Cocuklarin korpe dokularmi hirpalamadan ustalikla
ameliyat etmek, ciddi bir bilgi, beceri ve tecriibe gerek-
tirir. Yanlig bir hamlenin bedelini ¢ocuklar yagam boyu
o0demek zorunda kalabilirler. Onkolojik hastalarda ha-
yati risk tagiyan hastaliklarla ugrastyor olsak bile uzun
yasam beklentilerini yine de dikkate alarak organ koru-
yucu davranmak temel prensiplerden birisidir. Elbette
bu olgulart ne zaman ameliyat edilecegi, nasil ameliyat
edilecegi kadar nerede ameliyat edilecekleri de onemli-
dir. Multi-disipliner onkoloji ¢alisma grubu olan cocuk
onkoloji merkezleri, sayilar1 az olan bu olgularin top-
lanmast ile daha ¢abuk deneyim ve bilgi biriktirirler™™.

Cocuk kanserlerinde cerrahin rolii, doku teshisine
yonelik biyopsi iglemlerinden, minimal invazif cerrahi-
lere; acik cerrahi ile tiimor rezeksiyonlari ve lenf gang-
lionu orneklemeleri yaparak tlimoriin lokal kontrol ve
evrelemesinden; sitorediiksiyon amagli doku ve organ-
larin feda edildigi biiyiik ve uzun cerrahi girigsimlere ka-
dar degisir. Bircok hastada uzun siireli damar yolunun
saglanmasi veya beslenme amagli kateter ve stomalarin
uygulanmasi da ¢ocuk cerrahinin gorevidir. Cocuk on-
kolojisi hastalariin tedavisi giderek daha kisiye 6zel
hale geldikge, solid tiimor cerrahisinde tecriibenin 6ne-
mi de artmaktadir®.

2. COCUK ONKOLOJIiK TEDAVISINDEKI
GELISMELER

1948 yilinda Sidney Farber tarafindan ALL (akut
lenfoblastik 16semi)’li hastalarda bir folik asit antago-
nisti olan aminopterinin gegici de olsa iyilesme sag-
ladig1 bildirilene kadar kemoterapi kullanilmiyordu.
Birkag yil sonra bir bagka folik asit antagonisti olan
methotrexate koriyokarsinomada etkili oldu. O tarihe
kadar solid cocuk tiimérlerinde tek tedavi imkant olan
ve %20 kadar hastada iyilesme saglayan cerrahi tedavi
hizla cok disiplinli bir tedavi planinin pargasi olmaya
bagladi®.

En giizel 6rnegi olan Wilms tiimorii basta olmak
iizere bir¢ok timor tipinde, cerrahiye ek olarak verilen
tek ilag kemoterapi programlari, cok ilagl ve radyasyo-
nun da eklendigi multidisipliner tedavilere doniisti®.

Yillar ilerledik¢e kemoterapi, radyasyon ve cerrahi
tedavi tgliisii degisik protokoller ¢ergevesinde, has-
taligin evresine gore birlikte kullanilmaya baglandi.
Gincel tedavi planlar artik “subgrup”lar1 kapsamaya

yonelmekte, ¢alisma gruplart ve alt gruplardaki hasta
sayist istatistik degerlendirmelere uygun hale geldikce,
asil amag olan “her hastaya 0zgii ayr1 bir tedavi proto-
kolii” hedefine dogru yaklagilmaktadir®. Yetiskin kan-
ser oranlarina gore ¢ocuk yas grubunun kanser oranlari
¢ok daha diisiiktiir. Tim yag gruplarini kapsayan istatis-
tiklere gore cocuk kanserlerinin oran1 %2 civaridadir.
Kanser hastalig1 cocuk dliimlerinin yaklasik %1-2 sinin
nedenidir ve 1-14 yag grubunda travmadan sonra ikinci
6liim nedeni olarak bildirilmektedir®.

Cocuk kanserlerinin kombine ortalama 5 yillik sag-
kalim oranlar1 1970’lerin ortasindan 2012’de ¢ocuklar-
da %58’den %83’¢e, adolesanlarda ise %68’den %84’¢
yiikselmigtir®.

Bu gelisimin mimar1 olan uluslararasi ¢aligma grup-
lar1, germ hiicreli tiimorler ve karaciger tiimorlerinde
de olugsmus, daha nadir goriilen bu tiimorlerde 6nemli
geligsmelerin siiriikleyicileri olmugtur®.

Grup caligmalar1 sayesinde germ hiicreli timorle-
rin adolesan grubundaki prognozunun hem ¢ocuk hem
yetiskinlerden farkli oldugu ortaya konmustur. Cost ve
arkadaglar1 2014 yilinda yaptiklar1 bir calismada primer
testis germ hiicreli tiimoriin sagkalim siirelerinin ado-
lesanlarda %59.9 olmasina karsin ¢ocuklarda %87.2,
yetiskinlerde ise %80 oldugunu saptamiglardir®.

Tedavi bagarisinin bu denli yiikselmesinde en dnem-
li faktor, ulusal ve uluslararasi ¢caligma gruplari tarafin-
dan ortaya konan ilkeler ve protokollerdir®.

En sik yapilan solid tiimor cerrahileri Wilm’s tiimo-
rii, ndroblastom, germ hiicreli tiimorler, sarkomlar ve
hepatoblastom olgularidir.

3. PEDIYATRIK ONKOLOJIK TEDAVIDE
CERRAHININ ROLU

Bircok hastada ¢ocuk cerrahlari uzun siireli kulanim
icin santral yerlesimli damar yollarinin cerrahi olarak
acilmasini saglarlar. Bu saymin makalelerinin birisinde
bu konu detayli olarak incelenmektedir. Ayrica beslen-
me amagli kateter ve stoma uygulamalar1 da biiyiik 61-
¢iide ¢cocuk cerrahlarinin isidir.

Her hastalikta oldugu gibi ¢cocuk tiimérlerinde de ilk
adim tanidir. Tan1 agamasinda tiimoriin cinsi, histolo-
jik, biyolojik, genetik ozelliklerinin yanisira yayginlik
derecesi hakkinda da bilgi edinilir. Goriintiileme yon-
temlerindeki biiyiik gelismelere ragmen ozellikle organ
smirlarint agan lokal yayilima, lenf ganglionlarindaki
metastazlarin detayina yine cerrahi eksplorasyon ve ek-
sizyonlardan sonra kesin karar verilebilir.

Tan1 sonrasi1 pediyatrik onkoloji grubu tarafindan
hastanin tedavisi planlanir. Bu plan bir protokol ¢erge-
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vesinde yapilir. Baz1 olgularda ve bazi gruplarin (SIOP
gibi) protokollerine gore cerrahi rezeksiyon Oncesi ke-
moterapi ile cerrahinin morbidite ve mortalitesi sinir-
landirilmaya ¢aligilir. Tedavinin merkezinde ¢ocuk on-
kologlar1 bulunur ve grup ¢aligmasini organize ederler.
Kurumlarinda onkoloji konseyi bulunan ve bir takimin
iiyesi olan cerrahlar, salt cerrahi tedaviyi degil, ameliyat
ettikleri cocuklarin diger tedavi yontemlerinin kullani-
m1 sonrasini kisa ve uzun vadeli olarak gérme sansina
sahip olurlar. Onkolojik cocuk cerrahisinin sadece bir
kitleyi ustalikla ¢ikarmaktan ibaret olmadig1 konusun-
da engin bir deneyime sahip olurlar. Multidisipliner te-
davinin cerrahlar iizerine etkisi, Cocuk Onkoloji Grubu
(COG)’nun anket caligmasinda ortaya konmustur. Bu
caligmada bircok ¢ocuk cerrahi ve ¢ocuk tirologunun tii-
mor cerrahisini oldukg¢a az sayida yaptig1 belirlenmistir.
Diger bir deyisle bu cerrahlarin toplam is yiiklerinin kii-
¢lik bir kismin1 tiimor cerrahisi olusturmaktadir. Anketi
cevaplayan cerrahlarin cogunlugu yilda 1-2 adet Wilms
timorii cerrahisi yapmaktadir (ortalama %50.7, cocuk
cerrahlarinin %52. 9’u, ¢ocuk iirologlarinin %46.3’1i).
Anketi cevaplayanlarin %16.7°si ise hi¢ bobrek timor
cerrahisi yapmamaktadir (¢cocuk cerrahlarmin %8.3’ii,
cocuk iirologlarmin %4.2°si)®.

COG veya SIOP gibi bir ¢alisma grubunun iiyesi
olan, yerel ¢cocuk onkolojisi konseylerine rutin katilan
ve calistiklart klinik bu agidan bilinen ¢ocuk cerrahi
veya ¢ocuk lirologlarinin tiimor cerrahisi yogunlukla-
rinin daha fazla oldugu saptanmigtir®.

Bu anket caligmasma katilanlarin %20 kadarinin
Wilms tiimoriiniin cerrahi evrelemesi ve lenf ganglion
orneklemesi konusunda eksik bilgilere sahip oldugu
belirlenmigstir. Gerek konsey toplantilari, gerekse ku-
rum i¢i egitimlerle bu eksikligin giderilmesi gerektigi
agiktirD,

BIYOPSI

Doku tanisindaki ilk adimdir. Bu amagla 6nce timo-
riin lokalizasyonu, organ komsuluklari, damarlanmasi,
kistik ve solid alanlar1 gibi 6zellikleri, elimizdeki gelis-
mis tan1 yontemleri ile ayrintili olarak ortaya konur ve
ne kadar doku gerektigine karar verilir. Timoriin histo-
patolojik, biyolojik, immiinolojik ve genetik ozellikleri
belirlenmek iizere biyopsi islemi planlanir.

Biyopsi islemleri i¢in perkiitan igne, minimal inva-
zif cerrahi (MIC) veya acik cerrahi yontem kullanilir.
Insizyonel veya eksizyonel biyopsiler yapilir.

Cocuk tiroid kanserlerinden toraks ici kitlelere, sant-
ral yerlesimli retroperitoneal ileri evre timorlerinden
pelvisin derinliklerinde yerlesen kitlelere gore degisen

bir spektrumda diisiinmek ve uygun olan biyopsi yonte-
mini titizlikle planlamak gerekir.

Interiano ve arkadaglari, on yillik bir periyodda has-
tanelerinde 769 hastada yapilan 1025 biyopsi islemli
olguyu en az 3 ay takip ederek sonuclar1 yayimlamiglar-
dir. Hastalarin %93’iinde iglem genel anestezi ile yapil-
mustir. Kas ve kemik biyopsileri en sik uygulanan iglem
(%31.6) olmusg, bunu abdomen/pelvis (%31.5), bag/
boyun (%20.1), akciger/mediasten (%16.8) biyopsile-
ri takip etmistir. Biyopsilerin yaklagik yaris1 agik veya
MIC ile, diger yarisi perkiitan yontemle yapilmustir.
Hastalarin hemen tiimiinde radyolojik tan: yontemle-
rinden yardim alinmistir (ultrason, fluoroskopi, bilgi-
sayarl1 tomografi). Komplikasyon orant %7.7 olmus-
tur. En sik rastlanan major komplikasyonun >10 cc/kg
transfiizyon gereksinimi oldugu bildirilmektedir. Direkt
biyopsiye baglanan 2 6liim gergeklesmistir. Bu biyop-
silerin %90.3’1 tan1 konabilmesi i¢in yeterli olmustur.
Ayrica 45 hastada biyopsi tekrar/lari ile tani kesinles-
tirilmigtir (toplam tani oran1 %94.9). Perkiitan biyop-
silerde %78.0, acik cerrahi veya MIC ile yapilanlarda
%95. 9 oraninda dogru tan1 konulmustur. Tan: etkinligi
eksizyonel biyopsilerde daha fazladir. Biyopsinin alin-
ma teknigi gibi biyopsi alinan bolge de tani etkinligini
etkilemektedir. Toraks ici biyopsiler bu agidan en yiik-
sek tan1 oranlariin saptandigi bolgedir. Abdomen/pel-
vis ici biyopsiler bunu takip etmektedir. Tan1 etkinligi
yiiksek olmasina kargin toraks i¢i biyopsiler en yiiksek
komplikasyonun goriildiigii bolgedir. Kas/iskelet bol-
gesine gore toraks biyopsilerinde komplikasyon orani
4 kat daha fazla olarak saptanmigtir'?.

Karaciger kitlelerinden yapilan perkiitan biyopsi-
lerde tiimor icine veya digina kanama ¢ok yakin takip
gerektirir. Fibrin yapistiricilar bu iglemler esnasinda
kullanilarak kanama ihtimali azaltilabilir. A¢ik cerra-
hi biyopsiler ¢ogu zaman tiimor rezeksiyonu ve lenf
gangliyonu orneklemeleri ile ayn1 anda yapilmig olur.
Bazen de tedavinin ileri evrelerinde ortaya ¢ikan lokal
veya uzak niikslerin canli hiicre icerip icermedikleri ay-
dinlatilmasi gereken bir durum olusturur. Second look
girisimler ve biyopsiler yapilir. Seri biyopsilerle artik
sadece baslangic tan1 ve tedavi planlama amacinin Gte-
sinde, kanserlerin genom analizleri yapilarak tiimorle-
rin heterojeniteleri ve klonik gelisimlerine bakilmakta,
yetiskin kanserlerinde oldugu gibi edinsel mutasyonlar
ve kemoterapotiklere direng takip edilmektedir®.

Biyopsi iglemleri esnasinda dokularin ¢evreye ya-
yilmasindan kesin olarak kagcinmak gerekir. Yayilma
oldugunda Wilms tiimoriindeki evre artisi, ek tedavile-
re gerek duyulmasi ve prognozun kotii etkilenmesi cok
tipik bir 6rnektir.
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Minimal invazif cerrahilerde kaniil (port) giris yer-
lerinde tiimor inokiilasyonu ve metastazlarin geligimi
biyopsiler icin de gecerlidir. Metzelder ve arkadaglari,
Burkitt lenfoma nedeniyle laparoskopi uygulanan bir
olgu dolayisiyla bu konuya bir kez daha dikkat ¢ekmis-
lerdir®®.

Lenfomalarda cerrahin baslica rolii biyopsidir. Ge-
nellikle igne biyopsisi yeterli olur. Perkiitan biyopsileri
miimkiin oldugunca cilde yakin tiimorlerle (boyun, ak-
silla gibi) smirl tutmak uygun olur. Se¢ilmis olgularda
torakoskopi ile yapilir. Ancak torakoskopi uygulamala-
11 Oncesi Ozellikle trakea kompresyonuna BT ile ayrin-
tili olarak bakmak ve olugabilecek anestezi komplikas-
yonlari agisindan dikkatli olmak gerekir>-19.

COG (Childrens Oncology Group)’un PEC (Project
Every Child) isimli caligmasinda, tan1 amacl biyopsi
yapan tiim cerrahlar ve girisimsel radyologlarin bu gi-
risimden haberdar olmalari, biyolojik arastirmalar igin
ek parcalar alinmasi ve 2015°de grup tarafindan yayin-
lanan doku bankacili§1 protokolleri ¢ergevesinde sak-
lanmast ve gerektiginde incelenmesi onerilmektedir®.

GENEL ANESTEZI ALTINDA MUAYENE (GAAM)

Tedavi siirecinde 6zellikle pelvik kitlelerde bu yon-
teme bagvurulur. Agrili rektal muayenelerin cerrah tara-
findan bu sekilde yapilmasi gerekebilir.

LOKAL TUMOR KONTROLU

Cocuk cerrahinin en 6nemli isi primer tiimoriin lokal
kontroliidiir. Biitiin bu hedeflere miimkiin oldugunca
organ koruyarak ve cevre dokulara zarar vermeyerek
ulagilmaya caligtlir. Tiimor histolojisi, lokalizasyon ve
hastaligin yayginlik derecesine gore cerrahinin zaman-
lamas1 degisir. Ideal olani tam rezektabl bir tiimoriin
riiptiire edilmeden saglam sinirlardan tiimiiyle ¢ikaril-
masi, evreleme ve tedavi planlamasi igin gerekli lokal
orneklemelerin yapilmasidir.

Epeyce sayida tiimor ileri safhalarda karsimiza gel-
digi i¢in cerrahinin zamanlamasi tiimoriin kiiciiltiilmesi
icin neoadjuvan tedavi sonrasina ertelenebilir. Temiz ve
basarilt bir cerrahi, hastalarin tedavisinde ¢ok onemli
bir adimdir. Ornegin Wilms tiimérlerinde total timor
rezeksiyonu ile birlikte dogru lenf ganglionu drnekle-
mesi en 6nemli prognoz kriterlerinden birisidir7-'®.

Lokal rezidiiel doku ve ameliyat esnasinda riiptiir
gelismesi Wilms tiimorlii hastalarin sadece prognozunu
kotiilestirmez, tedavi protokoliine Adriamicin ve rad-
yoterapi eklenmesi zorunlulugu nedeniyle hastalarin
yasam konforunu olumsuz etkiler ve ortaya ¢ikabilecek
erken ve gec komplikasyonlar arttirir. Bu nedenle pre-

operatif olarak 6zellikle BT de tiimor biiytikliigii riiptiir
acisindan anlamli bir faktor olarak ortaya konulmus-
tur™®.

Lenf ganglion 6rneklemesi Wilms tiimoriiniin ev-
relemesi agisindan 6nemli bir teknik 6zelliktir. Yapil-
madig1 olgularda tiimor niiksii daha fazla olmaktadir®.
Preoperatif tant yontemleri®?? ve cerrahin makrosko-
pik degerlendirmesi tam dogru sonu¢ vermez, mutlaka
histolojik inceleme gerekir®?.

NWTS (National Wilms Tumor Study) 4 ve 5’in so-
nuglara gore ideal ornekleme bolgeleri hiler ve ona
komsu paraaortik veya parakaval lenf ganglionlaridir.
Bunlarin bobrek lenfatik drenajinin ilk durag: (sentinel
= nobetgi ganglionlar) oldugu bilinmektedir®®.

Wilms tiimori rezeksiyonu esnasinda timor riiptii-
rii oran1 Cocuk Onkoloji Grubu (COG)’ nun bu konu-
ya 0zel ¢alismasinda %9.7 bulunmustur. Bu orana ek
olarak renal ven trombektomileri sirasinda ayrica %1.8
daha olmaktadir. Sagdaki tiimorlerde ve tiimor capinin
12 cm tizerinde oldugu olgularda riiptiir anlaml1 olarak
daha fazla goriilmektedir®.

Wilms tiimorii rezeksiyonu esnasinda siirrenalekto-
mi de yapilan olgularda, muhtemelen tiimor boyutuna
bagli veya bagka teknik nedenlerle belirgin olarak daha
fazla riiptiir olmaktadir®®.

Kava-atrium uzantili ileri evre Wilms tiimérlerinin
yaklagik %5’inde goriiliir®. Bu grup hasta gerek ke-
moterapi zamanlamasi, gerekse cerrahinin zamanla-
masi ve boyutu acisindan ¢esitli zorluklar barindirirlar.
Ameliyat oncesi kemoterapi, bazi hastalarda kardiyo-
pulmoner bypass ve radyasyon gerektirirler®®.

Nefron koruyucu tedavi Wilms tiimériinde tek bob-
rekli hastalarda, bilateral tiimorlerde, atnali bobrekte ve
herediter sendromlarda onerilmektedir. Biiyiik bir on-
koloji merkezinde parsiyel nefrektomi ile tedavi edilen
42 hastanin 39’unda (%92.9) renal parenkim korumak
miimkiin olmugtur®,

Nefron koruyucu cerrahi’nin literatiirde 1000’in
tizerinde bildirildigini saptayan ¢aligmalarinda Vanden
Berg ve arkadaglari, lokalize tiimorlerde radikal nef-
rektomi ile esdeger sonuglari oldugunu aciklamiglardir.
Parsiyel nefrektomi / Radikal nefrektomi serilerinde
sagkalim siireleri %88 / %85, morbidite-riiptiir oranlar1
%7 | %13, niiks oranlart %11 / %12 olarak bulunmusg-
tur®o,

Ozellikle noroblastomlu hastalarda eksizyon mikta-
rinin prognoza olan etkisi tartigmalidir. Almanya’dan
bildirilen bir ¢alismada, Evre IV ve 18 aydan biiyilik
noroblastomlu 278 hastada, cerrahi eksizyonun (biyop-
si, tam veya kismi rezeksiyon) lokal kontrol ve prognoz
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tizerine etkisinin olmadigi gosterilmistir®>. Caligmanin
bircok zayif noktalar1 olmasma karsin ameliyat mor-
bidite ve mortalitesi ile hastanin tiimoriinii yok ederek
sagkalimi arttirmak arasinda kalindiginda akilda kal-
masit gereken bir bildirimdir. Ancak alt satirlarda tam
tersini sOyleyen ¢aligmalar da vardir.

Buna kargin bir bagka tek merkezli calismada kok
hiicre nakli yapilan yiiksek riskli noroblastomlu 87 has-
tada, %90’1n iizerinde rezeksiyon yapilanlarda progno-
zun olumlu olarak etkilendigi gosterilmigtir®?.

Cocuk Onkoloji Grubu (COG) ve Avrupa Norob-
lastom Caligma Grubunun verilerine gore ileri evre
noroblastomlarda, primer tiimoriin totale yakin (>
9%90) rezeksiyonu neoadjuvan tedavi sonrasi olgularin
%70’inden fazlasinda miimkiin olmaktadir. Cerrahin
agresif rezeksiyonu ve primer tiimor bolgesinin rad-
yoterapisi ile sagkalim siirelerinin arttig1 bu gruplarin
caligmalarinda gosterilmistir. COG (Children’s Onco-
logy Group) tarafindan her timér evresi ve tipi igin al-
goritmler belirenmigtir®®.

Noroblastomlarda ileri evrelerde agresif cerrahi ya-
pilarak tiimoriin tam ¢ikarilmasinin Evre 3 ve 4 norob-
lastomlarda prognoza yansimasi konusunda, yukarida
ornekleri verilen zit deneyimleri aydinlatabilmek igin
Mullassery ve arkadaglari bir sistematik aragtirma ve
meta-analiz ¢aligmas: yapmigslardir. Bunun sonucu, ag-
resif cerrahi ile ileri evre noroblastomlarda sagkalim
stirelerinin fazla uzamadigi, hastaliksiz gegen siirelerde
uzama saglanabildigi yoniindedir®®.

International Neuroblastoma Risk Group (INRG),
giincel olarak farkli lokalizasyondaki noroblastomlarin
tedavisinin planlanmasinda, hastalarin goriintiilemele-
rinden yola ¢ikarak yirminin iizerinde preoperatif risk
faktorii (Image Defined Risk Factors, IDRFs) ile hasta-
lar degerlendirilmesini 6nermistir. Biyolojik ve deger-
lendirmeler, yag gibi prognostik faktor verileri ile yapi-
lan eski risk siniflamasinin (¢ok diisiik, diisiik, yiiksek,
cok yiiksek) yerini alabilecek bir oneri olarak goriin-
mektedir. Goriintiilemeyle belirlenmis risk faktorleri
(IDREF) ile rezeksiyona uygunluk, ameliyat komplikas-
yonlarinm 6ngoriilebilmesi, MIC ile rezeksiyonun ya-
pulabilirligi gibi sorulara bu yeni degerlendirme sekli
ile daha kolay karar verilebilmekte, IDRF olmayan
veya ¢ok az olan olgularda cerrahi komplikasyon ¢ok
diigiik goriilmektedir-3>.

Yiiksek riskli abdominal ve pelvik noroblastomlarin
cerrahisi i¢in Kiely tarafindan belirlenen temel prensip-
ler bu girisimleri yapan cerrahlarca bilinmelidir. Biiyiik
damarlarin iizerinde oturan bu tiimorlerin cerrahisi igin
Kiely 3 agsama belirtmistir: 1. Damarlarin lokalize edil-

mesi, 2. Damarlarin ana damarlara girdikleri yere kadar
tiimori de acarak ortaya konmasi, 3. Kitlenin ¢ikartil-
mas1. Yayinda insizyondan baglayarak cerrahi agamalar
ayrintili olarak anlatilmaktadir®®.

Serviko-torasik bolge ve iist mediasten noroblas-
tomlar1 da yine cerrahi agidan bircok zorluk barindi-
rirlar. Bu bolgedeki ameliyat teknigi ayrintilari icin De
Corti ve Christison-Legay’in yayinlar1 genis bilgiler
sunmaktadir®’-39),

Habis germ hiicreli tiimorler yolk sac, germinoma,
koriyokarsinoma ve embryonal karsinoma gibi farkli
histolojik tiplerle ve adolesan ¢agda daha faza olmak
lizere bazen kombine olarak kargimiza cikar. Cogun-
lukla gonadlarda, ama retroperitoneal, sarokoksigeal ve
mediastinal yerlesimli olarak goriiliirler. Kemoterapi,
total tiimor rezeksiyonu, retroperitoneal lenf ganglion
disseksiyonu ve uzak metastazlarin hedefe yonelik te-
davisi ile bu tiimorlerin ¢cogu artik tedavi edilebilmek-
tedir®*40).,

Germ hiicreli tiimorlerin ¢ocuklar ve adolesanlarda
en sik yerlestigi doku overlerdir. Bunlarm %10-20 ka-
dar1 habis karakterdedir. Preoperatif biyokimyasal, hor-
monal ve radyolojik degerlendirmeler sonrasinda habis
oldugundan siiphelenilen olgularda COG grubu “agik
cerrahi” dnermektedir. Total tiimor rezeksiyonu “lokali-
zasyonu ne olursa olsun” germ tiimorlii hastanin en bii-
yiik sansidir ve overlere ait biiyiik tiimorlerde bu sanst
acik cerrahi ile kullanmanin avantajli oldugu savunul-
maktadir. Bagka bir grup 7, 5 cm’den kiigiik tiimorlerde
laparoskopinin uygun oldugunu bildirmektedir®*.

Sarkomlarin tedavisinde de tiimoriin ¢ikartilmasi
lokal kontrol i¢in ¢ok dnemlidir. Tiimoriin ideal olarak
sinirlarin en az 0.5 cm 6tesinden, 6nemli bir fonksiyon
ve sekil kaybina yol agmadan ¢ikarilmasi hedeflenir.
Biyopsi sonrasi veya biiyiik rezidiiel tliimor dokusu kal-
diginda ve ozellikle tiimoriin sinirlart belirsiz ise, pos-
toperatif degerlendirmelerde kemoterapi baslamadan
da iyi bir hazirlikla tiimériin ¢ikarilabilecegine karar
verilirse ozellikle viicut ve govdeye ait sarkomlarda
“primer re-eksizyon (PRE)” uygun olur®?.

Perine, retroperiton, mesane/prostat, paratestikiiler,
ekstremite lokalizasyonlarinda sik goriilen rabdomyo-
sarkomlarda %?23 oraninda lenf ganglion metastazi bu-
lunur®. Berrak hiicreli, sinovyal hiicreli, epiteloid hiic-
reli non-rabdomyosarkom grubunda da lenf ganglion
metazlart oldukca sik goriiliir ve cerrahi girisimlerde ek
islemler acisindan degerlendirilmelidir. Her iki sarkom
tipinde de hastalarin %25-40 kadarinda lenf ganglion
orneklemesine ihtiyac olur ve cerrahi esnasinda genis
lenf disseksiyonlar yerine, FDG-PET incelemelerinden
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daha hassas oldugu bildirilmis olan “sentinel ganglion”
(bolgesel nobetci gangliyon) drneklemesi tercih edilir.
Rabdomyosarkomlarda lenf gangliyon metastazlari lo-
kal radyoterapiye iyi cevap verirken, non-rabdomyo-
sarkomlarda sentinel gangliyon pozitifligi sonrasi genis
disseksiyonlara daha ¢ok ihtiyag¢ olur® .

Paratestikiiler rabdomyosarkomlarda da 10 yas istii
tim hastalar icin evreleme amaciyla retroperitoneal
lenf gangliyon disseksiyonu onerilmektedir. Intergroup
Rhabdomyosarcoma Study (IRS) grubun IRS IV ¢alis-
masinda adolesan grubunda goriintiileme yontemleri ile
lenf ganglionu metastazlarmin saglikli olarak detiger-
lendirilemedigi ve eksik evreleme nedeniyle lokal niiks
ve mortalitenin artti31 bildirilmektedir>.

Cocuk yas grubunda nadir goriilen karaciger timor-
lerinin %80’i hepatoblastomdur, ikinci siklikta hepate-
selliiler karsinom gelir. Altin standart halen acik cerrahi
rezeksiyondur. Cogunlugun sag lob lokalizasyonlu ol-
mast, tiimorlerin biyiikliigii ve prognozda tam rezeksi-
yonun 6nemi nedeniyle agik cerrahi tercih edilir®.

Karaciger cerrahisi varyasyonlarla birlikte cerra-
hi anatomi bilgisinin en 6n plana c¢iktig1 bir siirectir.
Ameliyat Oncesi goriintiilemeler varyasyonlarin 6nce-
den fark edilmesi acisindan ¢ok onemlidir. Karaciger
tiimor cerrahisinde amag, saglam sinirlardan tiimoriin
tam cikarilmasi, geride karaciger yetmezligine neden
olmayacak kadar organin birakilmasidir“®.

International Liver Tumor Study Group tarafindan
popiilarize edilen ve PRETEXT (PRE-Treatment EX-
Tent of disease) hastalik siniflamasinin temelini olustu-
ran 4 seksiyonlu karaciger boliimlemesi tiimoriin olma-
dig1 seksiyonu saptamak agisindan 6nemlidir. Roebuck
ve arkadaslari tarafindan 2005’de revize edilmigtir®”.

Ayni evreleme sistemi POSTEXT ismi ile preopera-
tif kemoterapi sonrasi da tiim diinyada dil birligi sagla-
mak iizere kullanilmaktadir®®:+,

Yetigkinlerin aksine ¢ocuklarda akciger yerine me-
diasten bolgesi timdr acisindan yogundur. On, orta ve
arka mediastende lenfoma, timiis tiimorii, sarkom, an-
jiom ve norojenik tlimor gibi cesitli olusumlar geligir.
Torakoskopi giderek daha ¢ok olguda kullanilmasina
kargin biiylik ve ana damarlarla komsu olan santral
tiimorlerde agik cerrahi halen daha giivenilir bir yon-
temdir.

Akciger metastazlarinda eksizyon gecmiste cesitli
cocuk tiimorlerinde uygulanmis olmakla birlikte yetis-
kinlerde belirgin katkisinin gosterilmemesi nedeniyle
cocuklarda halen sorgulanmaktadir®®.

GECIKMIS PRIMER REZEKSIYON

Diisiik veya orta riskli rabdomyosarkomlarda in-
diiksiyon kemoterapisi yaklasik 12 haftada tamam-

landiktan ve BT veya MR kontrolii yapildiktan sonra
rezidiiel timor varsa ve cerrah 6nemli bir morbiditeye
yol agmadan ¢ikarabilecegini diisiiniiyorsa “gecikmis
primer rezeksiyon” yapilir. Gecikmis primer rezeksiyo-
nun 6nemli gayesi rezidiiel tiimorii ¢ikarmak ve lokal
kontrolii saglamak olabilecegi gibi kemoterapiye doku
cevabini anlamak icin de yapilabilir (second-look). Bu
olgularda 12. Haftada yapilan gecikmis primer rezeksi-
yonlarin radyoterapi dozunun ciddi oranda diismesini
miimkiin hale getirdigi ve radyoterapinin uzun etkili
komplikasyonlarini azalttig1 saptanmigtir®'-52).

MINIMAL INVAZIF CERRAHI (MIC)

MIC (Minimal Invazif Cerrahi) cocuklarin solid
tiimorlerinde biyopsi amaciyla kullanilmaya baglamis-
tir. Wilms, toraks ici ve siirrenal noroblastomlar, over
tiimorlerinde biyopsi ve kiiciik kitlelerin eksizyonu,
sakrokoksigeal teratomlarda pelvik damar ligasyonu
MIC’in ¢ocuk onkoojisinde gelistigi hastaliklardr.
Kullanim alanlari hizla gelismeye devam etmistir®®.

Pediyatrik onkoloji hastalarinda minimal invazif
cerrahinin (MIC) en 6nemli avantaji, hastalarin posto-
peratif donemde kemoterapilerine erken baglanabilme-
sidir. Ancak MIC uygulamalarinda pediyatrik onkolojik
cerrahinin tiim temel prensiplerine uymak zorunlulugu
vardir. Agik cerrahi ile yapilanlar ayni 6zen ve titizlikle,
higbir ayrintidan taviz vermeden uygulanmalidir®.

MIC uygulamalarinda endise kaynag1 olan pnémo-
peritoneumun ve Ozellikle karbondioksidin, timor ya-
yilimina neden olma riski ile ilgili bir deneysel hayvan
calismasinda, Ure ve arkadaslar1 lokal yayilima neden
olmadig1, ancak noroblastomlu farelerde sistemik yayi-
Iim goriildiigiini saptamiglardir®.

Ancak yeterince uzun siiredir kullanilan laparosko-
pinin, abdominal ¢ocuk tiimérlii olgularin klinik takip-
lerinde prognozu olumsuz yonde etkilemedigi bildiril-
mektedir®.

Laparoskopi biyopsi ve kiiciik tiimor rezeksiyonla-
11 ile sinirli kalmamug, tiimor nefrektomileri, komplike
noroblastom kitleleri, karaciger tiimorlerinin rezeksi-
yonlarinda da kullanilmaya baglanmigtir®:33-36-57,

Wilms tiimorii, cocuk onkolojisinin en yiiz giildii-
riicli alanlarin baginda gelir. Evreye bakilmaksizin sag-
kalim oran1 %90’ {izerine ¢ikmigtir. Ancal MIC igin
biiyiik nefroblastom eksizyonlari, kii¢iik caligma alani,
artmig timor riiptiirii riski, lenf gangliyon &rnekleme
zorluklart nedeniyle laparoskopi agisindan ¢ok sikinti-
lidir. SIOP grubu bu nedenle bu olgularda preoperatif
kemoterapiyi ongormektedir. Bu grubun preoperatif
kemoterapinin 6nemi konusunda ileri siirdiigli bir bas-
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ka goriis de nefron koruyucu cerrahinin bu tedavi bi-
cimiyle daha fazla yapilabildigidir. SIOP protokoliiniin
MIC acisindan en 6nemli avantaji, timoriin fibrozisi
ve kiiciilmesi sonrasi cerrahi esnasinda timor riiptiirii
ihtimalinin diigmesidir. Nefron koruyucu tedavi yapi-
labilecekse yapilmali, miimkiin degilse laparoskopik
rezeksiyon uygulanmalidir7-5).

SIOP RTSG 2014’de agik cerrahi ve laparoskopi
sonuglar1 arasinda cerrahi komplikasyonlar prognoz
agisindan fark olmadigini yaymlamigtir®.

Fuchs kendi laparoskopi deneyiminde lenf ganglio-
nu orneklemesini ¢ok biiyiik olmayan kitle rezeksiyon-
larindan 6nce yapmay1 daha avantajli buldugunu belirt-
mektedir. Bobrek kitlesi ortaya konup bobrek damarlari,
vena cava ve lreter belirlendikten sonra drneklemeyi
yapmay1 Onermektedir. Tiimor yayilimini 6nlemek i¢in
tiim dokular ve kitle eksizyon sonrasi torbaya alinmali,
kiiciik kitleler periumblikal, biiyiik kitleler Pfannenstiel
insizyondan ¢ikartilmalidir. Timor rezeksiyonu sonra-
st lenf ganglion dokularinin retrakte olmasi nedeniyle
disseksiyon ve drnekleme zorlagabilmektedir®. Ancak
yine de lenf ganglionu 6rneklemesi Wilms tiimoriinde
MIC’yi zorlagtirir.

MIC grubunda tiimér boyutlar1 agik cerrahi yapi-
lanlara gore oldukga kiigiiktiir. Her iki grupta da timor
riiptiirii oranlar1 dikkatli bir cerrahi ile diisiiktiir. Koz-
metik gorliniim, ameliyat sonrasikonfor ve yara iyiles-
me siireci laparoskopilerde belirgin olarak daha iyidir®.

Wilms tlimoriiniin biyolojik davranisi yetigkin bob-
rek karsinomlarindan tamamen farkli oldugu icin lapa-
roskopik nefron koruyucu girisimler ancak az sayida iyi
sec¢ilmis hastada uygulanmalidir®.

Nefron koruyucu parsiyel nefrektomiler yetigkin
karsinomlarinda uygulanabilirken, az sayida bildirilmig
olgu olmasina kargin Wilms tiimdrlerinde laparoskopik
parsiyel nefrektomiler sonrasi yaygin peritoneal yayi-
Iimlarin bildirilmis olmasi bu teknigin ¢ocuklarda kul-
lanimini ¢ok siirlamaktadir®?:

Kaniil giris yerlerindeki inokiilasyon riskinden bi-
yopsi boliimiinde bahsedilmistir. Diger karmn veya to-
raks i¢i solid tiimorlerde de agik cerrahi prensiplerine
aynen uymak gereklidir.

Bobrek cevresine tiimdor infiltrasyonu varsa, kitle
orta hatt1 geciyorsa, trombiis s6z konusu ise ve kemo-
terapiye direncli bir timér s6z konusu ise MIC kontra-
endikedir.

Sadece Wilms tiimorlerinde degil noroblastom ve
diger solid timorlerde de timor boyutu MIC karari
alirken dikkate alinmasi gereken onemli faktorlerin
baginda gelmektedir. MIC uygulanan olgularda timor

boyutu noroblastom ve sarkomlarda da acik cerrahide
cikarilanlara oranla daha kiiciiktiir. Ornegin laparosko-
pi uygulanan néroblastomlarda 4 cm capin altinda veya
voltimii 100 ml’den diisiik olanlarinin giivenle ¢ikarila-
bildikleri belirtilmektedir®.

Noroblastomlarda ilk adim olarak tiimor biyopsisi
prognoz kriterlerini (mycN amplifikasyonu, 1p/3p de-
lesyonu, andploidi) belirlemek acisindan 6nemlidir ve
laparoskopik olarak %100 etkinlikle yapilabilmektedir.
Giintimiizde bir¢ok cocuk cerrahi laparoskopik ve to-
rakoskopik girisimleri ¢cocuk solid tiimdrlerinin sade-
ce biyopsisi icin degil rezeksiyon cerrahisi i¢in de iyi
secilmis olgularda giivenle uygulamaktadir. Buradaki
en onemli eksiklik, prospektif randomize caligmalarin
olmamasi ve bilinen ¢aligma gruplar tarafindan cerra-
hi tedavi algoritmalarinin i¢ine dahil edilmemis olmast
olarak goriilmektedir®,

Laparoskopi L1 evre ve kiiclik noroblastomlarda
yaygin olarak kullanilmaktadir. Dort cm’den kiigiik
capli noroblastomlarda tiimoriin tam eksizyonu olgula-
rin %88-100’tinde gerceklestirilmektedir. Ancak acia
gecme orani halen %10-15, cerrahi komplikasyon orani
ise %10-30 arasindadir®®.

Overler ¢ocuk ve adolesanlarda germ hiicreli tii-
morlerin en ¢ok goriildiigii organdir. Over tiimorleri-
nin %80-90’1 selim karakterlidir. Laparoskopi, organin
ozelliginden dolay1 over tiimdorlerinde sik kullanilmak-
tadir ve organ koruyucu etkin cerrahi eksizyonlar ya-
pilmaktadir. COG (Childrens Oncology Group) tiimérii
yaymadan total rezeksiyonun hayati 6nemine vurgu
yaparak acik cerrahi dnermekte, baska yazarlar ise 7,5
cm. ‘den kiigiik tiimorlerde laparoskopinin uygulana-
bilecegini, laparoskopi esnasinda diyafragmalar dahil
tiim karinin inspeksiyonun yapilabilecegini, periton si-
vis1 drnedi, omentum, karaciger ve karsi overin inspek-
siyon ve biyopsisinin bu yontemle miikemmel olarak
yapilabildigini vurgulamaktadir®'-¥.

Habis immatiir teratomlarda MIiC’in yeri smirlidir.
Bu tiimorlerde saglam sinirlardan tam rezeksiyon ve
riiptiir olmamasi prognozda ¢cok 6nemlidir®-%.

Cocuk yas grubunda oldukca nadir goriilen kara-
ciger tiimorlerinde laparoskopik formel rezeksiyonlar
anektodal olarak bildirilmigtir. Daha ¢ok hamartoma,
hemanjioma, karaciger metastazlari, kistler gibi kiigiik,
selim lezyonlarda yapilan lokal eksizyonlar yayinlan-
mustir. Sol lateral segmente lokalize karaciger kanserle-
rinde ve bildirilmis formel segmentektomiler vardir®- 67

Cocuklarda MIC’in temel kurallar1 ¢ok iyi calisma
alani saglamak, tiimorii daima ¢evreden merkeze dogru
prepare etmek, tiimor dagiliminin kesinlikle 6nlenme-
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si ve bunun sadece disseksiyon sirasinda degil tiimor
cikartilirken de ayni 6zenle yapilmasi, kanamaya yol
agmadan ilerlenmesi ve ani kanamalar i¢in ek planlarin
hazir olmasidir®.

4.SONUC

Cocuk onkolojisi deneyim biriktirmenin zor oldugu
bir alandir. Ancak multidisipliner ¢alisma ve merkezles-
me ile bu handikap ortadan kaldirilabilir. Timor cerra-
hisi ister agik ister endoskopik yontemle yapilsin, temel
prensipler aynidir. Preoperatif tiimor, komsu damarlar,
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YENIDOGAN DONEMINDE TUMORLER
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dzet:

Dogum sonrasi ekstrauterin hayata wyumun gerceklestigi yenidogan donemi yasanun ilk

bir aymi kapsar. Bu siirecte ¢cocukluk ¢aginin neredeyse tiim kanser tipleri goriilebilir. Ancak

seyir, tedavi yaklasumlar: yenidogamin ozellikleri de dikkate alindiginda farklidr.

Bu yazida yenidogan doneminde goriilen tiimorler, tam ve tedavi yaklasimlarimin anla-

tilmast amaglanmustir.

Abstract:

The extrauterine life adaptation of the fetus occurs in the neonatal period which com-

prises the first month after birth. Nearly all the cancer types of childhood can be observed in

this period. But their progression, treatment modelities might be different due to the neonatal

characteristics.

The aim of this article is to evaluate the tumours of the neonatal period; approaches in

their diagnosis and treatment.

GIRIS

Yenidogan donemi dogumu takip eden ilk 28 giin ya
da ilk bir ay olarak tanimlanmaktadir. Anne karninda
gegirilen siirecte fetusun tiim gereksinimleri plasenta
araciligryla saglanir. Dogumla beraber yenidogan be-
bek ekstrauterin yasama adapte olmak ve tek basina
organ sistemlerinin fonksiyonlarini yiirtitmek duru-
mundadir. Fetal hayat siirecinde 6zellikle organogene-
zin gergeklestigi evrelerde ¢ok hizli hiicre boliinmeleri
izlenir. Dogum sonrasinda da -0zellikle yenidogan
doneminde- cesitli sistemlerde hiicre ¢gogalmalar1 hizlh
sekilde devam eder. Proliferasyonun bu kadar hizli ol-
masina ragmen yenidogan doneminde kanser siklig1 sa-
sirtict sekilde cok yiiksek degildir. Farkli serilerde tiim
cocukluk c¢agi kanserlerinin % 2 kadarint yenidogan
donemi kanserlerinin olusturdugu saptanmigtir®. Sik-
lik olarak 12500-27500 canli dogumda bir yenidogan-
da kanser goriildigii bildirilmistir®. Yenidogan donemi
kanserleri tiim ¢ocukluk donemi kanserlerinin %2’sini
olugturmaktadir® . Ulkemizde ¢ocukluk yast kanser-
www.kanservakfi.com

lerinin dagiliminda 16semi ve lenfoma 6n siralarda yer
almaktadir. Solid tiimérler olgularm 2/3’{inti olusturur.
Yenidogan doneminde de agirlikli olarak solid tiimor-
lerle karsilagilir. Bir seride solid tiimorlerin yenidogan
kanserlerinin %75’ini kapsadig1 bildirilmistir®. Prena-
tal ultrasonografi incelemelerinde cogunlukla sakro-
koksigeal bolgede kitle olarak ortaya ¢ikan teratom ye-
nidogan dénemindeki en sik neoplazm olsa da cerrahi
olarak eksize edildiginde genellikle benign tiimér do-
kusuyla karsilagilir®. Siitgocuklugu déneminde nérob-
lastom, Wilms tiimorii, medullablastom, hepatoblastom
ve retinoblastom gibi tiimérlerin daha biiyiik ¢ocuklara
oranla daha sik oldugu dikkat cekmektedir. Yenidogan
doneminde goriilen tiim kanser olgularinda noroblasto-
mun aksine diger yaslardakine gore daha kotii seyirler
goriilmektedir®. Noroblastom yenidogan doneminin
en sik malign timoriidiir. Tarama programlarinin, sap-
tanmis noroblastom siklifini iki kat arttirirken biiyilik
cocuklardaki ileri evre tiimor sikligini azaltmadigi gos-
terilmigtir!- > 7. Sakrokoksigeal matiir ya da immatiir
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teratomlar yenidogandaki en sik germ hiicreli tiimor
grubunu olusturur. Yenidoganda overde cogunlukla
benign, fonksiyonel kistlerle karsilagilir. Bu donemde
nadiren neoplazi saptanir ve bu da seks-kord stromal
timor seklindedir. Testis tiimorleri de nadirdir. Yumu-
sak doku tiimorleri yenidogan donemi malignitelerinin
%8-10"unu olugturur. Benign lezyonlar agirlikta olsa da
dogumsal rabdomyosarkom, fibrosarkom, malign rab-
doid tiimor yenidoganda goriilen yumusak doku tiimor-
leri arasindadir. Dogumsal rabdomyosarkom siklikla
ekstremiteleri tutar; daha biiylik ¢ocuklardakinin aksi-
ne deri nodiilleri goriilebilir ve erken beyin metastazi
yapar. Prognoz kotiidiir. Ekstremitelerin distal kisimla-
rinda rastlanan fibrosarkom ¢ok hizli biiyiise de iyi se-
yirli bir tiimordiir. Malign rabdoid tiimér yenidoganda
baglica santral sinir sistemini ve bobregi tutar. Agresif
ilerler. Perinatal tiimorlerin %35 kadar1 bobreklerden
koken alir. Bunlar arasinda mezoblastik nefroma, fibro-
sarkom, Wilms tiimorii, rabdoid tiimor, berrak-hiicreli
sarkom sayilabilir. Yenidoganda bobregin solid kitlele-
rinin %80’ini mezoblastik nefroma olusturur. Heman-
jiom ve mezenkimal hamartom yenidoganda siklikla
kargilagilan benign karaciger kitleleridir. Dogumsal he-
patoblastom ise karacigerin yenidogandaki en sik ma-
lign tiimortidiir. Hemihipertrofi, Beckwith-Wiedemann
sendromu veya ¢ok diisiik dogum agirligiyla (<1000
g) iligkili oldugu bildirilmistir. Neonatal retinoblastom
cogunlukla kiigiik retinal tiimorler seklinde ortaya ¢i-
kar. Olgularin %70’ine yakini aileseldir. Retinoblastom
olgularinda kromozom 13q14’te bulunan retinoblastom
geninin kismen veya tamamen delesyona ugradig be-
lirlenmistir. Noroblastomdakinin aksine retinoblastom
tarama programlari olumlu sonuglar saglamistir. Gast-
rointestinal stromal tiimor, kalpte rabdomyom, dogum-
sal ploropulmoner blastom yenidogan donemindeki
diger nadir tiimérlerdendir. Fetus ve yenidoganda nadir
olan santral sinir sistemi tiimorleri makrosefali, hidro-
sefali ile ortaya ¢ikabilir. Yenidoganda 16semi ikinci en
stk malignitedir ve bu donemde maligniteden Oliimiin
en onde gelen sebebidir. Daha biiyiik ¢ocuklarda akut
lenfoblastik 16semi olgularin %80’ini olustururken ye-
nidoganda akut lenfoblastik ve akut myeloid alt tiplere
esit oranda rastlanir. Down sendromlu bazi yenidogan-
larda gegcici 16semi veya myeloproliferatif bozukluk

saptanabilir ancak bunlarda spontan remisyon siktirt:
2,3.4,5)

TANI

Giintimiizde gebelerin rutin kontrollerinin daha
diizenli yapilmasi ve prenatal takipte kullanilan tek-
nik ekipmanin gelismesiyle dogum Oncesi tani siklig

artmaktadir. Tiimor ultrasonografi ile direkt saptanabi-
1ir®. Kitle etkisiyle fetusta olusan komplikasyonlar da
timor tanisini saglayabilir. Intrauterin 6liim bu komp-
likasyonlardandir®. Polihidramniyos, hepatosplenome-
gali varligr da tiimériin indirekt gostergeleri olabilir.
Non-immun fetal hidrops bir diger komplikasyondur.
Katekolamin iiretimi, agir1 aldosteron salgisi, yaygin
karaciger tutulumu, kalbe bas1 ve anemi sonucu gelisti-
&i bildirilmistir. Prenatal donemde tanty1 nadiren anne-
deki belirtiler de koydurabilir. Bunlar arasinda annede
metastaz veya preeklampsi gibi komplikasyonlar yer
almaktadir®.

Cocukluk doneminde bazi kanserlerin dogumsal de-
fektli bir grup olguda daha siklikta oldugunu bildiren
caligmalar vardir. Erigkinlerde kanser icin en Onem-
li risk faktorii yas iken ¢ocukluk ¢agindaki kanserler
daha cok gelisimsel bir defekt olarak tanimlanmaktadir.
Cevresel faktorlerin yenidogan kanseri gelisimine etki-
leri biiyiik cocuklar ve erigkinlerdekinden daha azdir.
Yine de radyasyon temasi, annenin ila¢ kullanimi gibi
etmenlerin roliinden bahseden ¢aligmalar vardir. Anor-
mal hiicrelerin de varligini siirdiirmesi ya da hiicrelerin
anormal lokasyonlarda yerlesik kalmas1 gelecekteki tii-
mor gelisimine zemin olusturabilmektedir. Bu sebeple
dogumsal defekti olan cocuklarin segilip takibe alin-
mast ilk lezyon ve gelisen tiimor arasindaki baglantiy:
belirlemede 6nem tagir® ',

Kanser geligsimine yatkinlik olusturan sendromlarin
varlig1 da ¢ocukluk cagindaki kanserlerin tanisinda giin
gectikce daha dikkat cekmektedir'”. Her ne kadar pe-
diatrik kanserlerin %10’undan azinin predispozan bir
sendromla iligkisi gosterilmigse de kanser genetiginin
daha iyi anlagilmasiyla bu oranin artacag diisiiniilmek-
tedir. Kansere yatkinlik olusturan bu sendromlar 6zel-
likle perinatal donemde tani alan her tiimor olgusunda
akla getirilmelidir. Bilateral veya multifokal hastalik
varligi, eslik eden dogumsal malformasyonlar ve yakin
akrabalarda kanser gézlenmesi de kansere predispozan
sendromlarin varligini diigtindiiriir® -1,

Bunlarin arasinda WAGR (Wilms tiimorii, aniridi,
genitotiriner anomaliler, mental gerilik), Denys-Drash,
Beckwith-Wiedemann, Fanconi anemisi, Perlman
sendromu, Li-Fraumeni, retinoblastom sayilabilir:3- 10,

Bu sendromlarla siki birliktelik gosteren perinatal
tiimorler arasinda rabdoid tiimdr, retinoblastom, adre-
nokortikalkarsinom, ploropulmoner blastom, hepatob-
lastom, koroid-pleksus karsinomu, over seks-kord stro-
mal tiimorleri, Wilms timéri yer alir?-319,

Prenatal donemdeki takipler ve bilinen genetik yat-
kinliklar zemininde tan1 konulmasinin artig1 bir taraf-
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tan gebelik ve dogum sirasinda optimum tedavi sansint
saglarken 6te yandan belki de spontan gerileyebilecek
lezyonlarin daha siklikla tan1 almasina yol agmaktadir.

Yardimci iireme tekniklerinin bazi tiimor tiplerinin
gelisiminde rol oynadig bildirilmektedir. Bu uygula-
malar sonrasinda dogmus noroblastom, retinoblastom,
medullablastom ve akut lenfoblastik 16semi olgulari
bildirilmistir. Zhang ve arkadaglar1 yaptiklart metaana-
liz calismasinda in vitro fertilizasyon, intrasitoplazmik
sperm enjeksiyonu, fertilite ilaglarinin pediatrik kanser
artigina etkilerinin olmadigini; ancak donmus embryo
transferinin bazi tip kanserlerin artisiyla iligkisi olabile-
cegini belirtmiglerdir® 13-4,

Prenatal tan1 almig bir tiimor varliginda olgu, i¢in-
de fetomaternal cerrahi uzmanlari, neonatolog, on-
kolog, radyolog ve cocuk cerrahlarindan olusan bir
ekip tarafindan degerlendirilmelidir. Dogum oncesi
ve sonrasi seyir, yaklasim secenekleri, olusabilecek
komplikasyonlar multidisipliner olarak ele alinmal
ve aile bilgilendirilmelidir. Gelisebilecek obstetrik ve
fetal komplikasyonlar dogum zamanlamasini ve sekli-
ni belirlemekte de rol oynar. Siklikla konservatif takip
yoniinde karar alinsa da bazi olgularda gebeligin son-
landirilmas diigtiniilebilir® #1319,

Belirgin polihidramniyos varliginda amniyorediik-
siyon yapilabilir. 11k kez 1996 yilinda Harrison tara-
findan agik fetal cerrahi ile sakrokoksigeal teratoma
miidahale edilmistir. Giimiimiize kadar yapilan prenatal
donemdeki sakrokoksigeal teratomlara acik fetal giri-
simler gostermistir ki biiylik timor kitlesinin ¢ikaril-
mas1 yiiksek debili kalp yetmezliginin patofizyolojisini
tersine cevirmekte ve erken girisim fetusun sagkalimi
acisindan en iyi secenek olmaktadir. 2016 yilinda int-
raperikardiyal teratom olgusuna fetal cerrahi girigim
uygulanmigtir®-17.,

Sakrokoksigeal teratomlarda preterm dogum tercih
edilebilmektedir. Biiyiik timor kitlelerinde sezaryen
endikasyonu vardir®.

Yenidogan tlimorlerinin tanisinda fizik muayene
onem tasir. Bircok tiimor goriiniir ya da palpe edilebilir
bir kitle ile ortaya ¢ikar. Kitle basisina bagh tikanma
belirti ve bulgular1 gozlenebilir. Karinda sislik, kusma,
gaz ve gaita ¢ikisinin olmamasi gibi barsak tikaniklig
belirtileri; spinal basiya bagli norolojik belirtiler, so-
lunum sikintist saptanir. Metastaz yapmig tiimorlerde
cilt tutulumuyla kargilagilabilir. Noéroblastom, rabdom-
yosarkom ve l6semide ciltte yaygin nodiiller bulunur.
Yenidoganda deride nodiillerin bir malignite gdstergesi
olabilecegi akilda tutulmalidir ve olgu bu ac¢idan mu-
hakkak degerlendirilmelidir. Kafa i¢i kitlelerde makro-

sefali, fontanellerin acik olmasi, nobet ataklarina rastla-
nir. Emme giicliigii, ates, letarji gibi atipik belirtiler ya
da rutin laboratuar incelemelerindeki anormal sonuglar
dogrultusunda yapilan arastirmalar sirasinda da kanser
olgular1 yakalanabilir® 71319,

Biyokimyasal inceleme olarak rutin kan sayimui, ka-
raciger ve bobrek fonksiyon testleri yapilir. Noroblas-
tom siiphesinde idrarda katekolamin atilimi aragtirila-
bilir. Germ hiicreli tiimor veya teratom agisindan serum
alfa feto protein ve beta humann koryonik gonadotro-
pin diizeyi degerlendirilir. Ancak yenidogan dénemin-
de bu belirteglerin normal serum diizeylerinin yiiksek
oldugu akilda tutulmalidir. Tiiméor belirtecleri yenido-
gan tiimorleri i¢in spesifik degildir ama takipte niiksleri
belirlemede kullanilirlar®?.

Fetus ve yenidoganin iyonizan radyasyona duyar-
lilig1 yiiksektir. Radyolojik olarak iyonizan radyasyon
bulundurmayan ultrasonografi ve manyetik rezonans
goriintiileme gibi teknikler 6n planda tercih edilir. Bil-
gisayarl1 goriintiileme daha kolaylikla uygulanabilir
olsa da yiiksek radyasyon dozu nedeniyle acil tablolar
ve akcigerin degerlendirilmesi gereginde kullanilmali-
dir. Sintigrafik ¢alismalardan da 6zellikle ndroblastom
olgularinda yararlanilir®. Histopatolojik tanilamada
da yeterli materyel alinabilmesi agisindan zorluklar
vardir. Ayrica fetus ve yenidoganda normal gelismekte
olan dokular veya malign olmayan lezyonlar neoplazi-
yi taklit eden ozellikler sergileyebilir. Malignite tanisi
icin kullanilan kriterler yenidogan déneminde uygun
olmayabilir®.

TEDAVI

Cerrahi rezeksiyon birgok solid tiimériin tedavisin-
de en dnemli kismi olugturur. Multidisipliner bir ekibin
bulundugu, deneyimli bir merkezde cerrahi girisimin
yapiliyor olmasi morbidite ve mortalite agisindan risk-
leri azaltacaktir. Yenidoganlarda kemoterapiye bagh
yan etkilere biiyiik cocuklardan daha sik rastlanir. Yaga
bagl viicut s1v1 dagilimi, ila¢ metabolizmasindaki fark-
liliklar, bobrek ve karaciger fonksiyonlarinin yeterince
olgunlasmamasi bunda etkendir. Tiim bunlar dikkate
alinarak yenidoganlara 6zel kemoterapi protokolleri
gelistirilmistir. Bu bebeklerde kemoterapi, kan tirtinleri
transfiizyonu ve parenteral beslenme i¢in santral venoz
kateter yerlestirilmesi uygundur. Radyoterapinin biiyii-
me ve kognitif fonksiyonlar iizerine olumsuz etkileri
vardir. Sekonder malignite riski olugturabilir® .

SONUC

Yenidogan doneminde daha biiyiik yaslarda goriilen
her tiimor tipiyle karsilagilabilir. Prenatal tani sikligi
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giiniimiizde artmistir. Bazi dogumsal defektlerin ve
genetik yatkinlik olusturan sendromlarin tiimérlerle
iligkisinin ortaya ¢ikmasi taninin daha erken konmasi-
n1 saglamaktadir. Cogunlugu solid tipte tiimorler olan
yenidogan tiimérlerinin en sik fizik muayene bulgusu
goriilir ya da palpe edilebilir kitledir. Yenidoganin
kendi karakteristik 6zellikleri nedeniyle tiimorler diger
yaslardakinden daha farkl seyir gostermektedir. Mul-
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dzet:

Noroblastom noral krest hiicrelerinden kaynaklanan embryonik bir kanserdir. Cocukluk
cagmn en sik karsilasilan tiimorlerinden oldugu gibi aymi zamanda en heterojen olamidir.
Uluslararasi protokoller dogrultusunda tiimor davramisi ve relaps riski ongoriilerek multidi-
sipliner tedavi planlar diizenlenir. Yenilenen tedavi secenekleri ve gelisen molekiiler anlayisa
ragmen yiiksek riskli hastalarda halen ciddi mortalite ile karsilasilmaktadir. Cerrahi tedavi
zorludur ve multidisipliner yaklasimin ana yapitasglarindandir.

Abstract:

Neuroblastoma is an embyonic cancer that originates from neural crest cells. Being
amongst the most common tumors of pediatric age group, it surely is the most heterogenous
one. Multidiciplinary treatment protocols are developed according to universal guidelines
that evaluate tumor behaviour and the risk of relapse. Despite new treatment strategies and
growing understanding of molecular basis, mortality still remains seriously high for high risk
patients. Surgical treatment can be challenging and is one of the main treatment modalities

of multidiciplinary approach.

INSIDANS VE EPIDEMiYOLOJi

Noroblastom yagamin ilk 12 ayimi kapsayan infan-
til donemin sik goriilen kotii huylu tiimoriidiir. Tiim
cocukluk cagi incelendiginde ise en sik karsilagilan
ekstrakranial solid tiimordiir®. Farkli klinik bagvuru
bulgulari, tedaviye yanit gibi de8isken ozellikleri ne-
deniyle hekimleri en ¢ok sasirtan ve diisiindiiren tiimor-
lerdendir.

Noroblastomun giincel insidans:t yas gruplarina
gore degigse de ortalamal00. 000’de 1 olarak kabul
edilmektedir®. Yillik yeni olgu sayist ABD’de ortala-
ma 700’diir”. On bes yagindan kiigiik hastalarda tim
malignensilerin ortalama %8’ini olusturmakta iken,
siklig1 ile orantisiz yiikseklikte bir mortaliteye sahiptir
ve c¢ocukluk caginda kansere bagli oliimlerin %15’ini
olugturmaktadir®.

Olgularin %75’1 2 yas altinda bagvururken ortalama

izlenme yag1 18-22 aydir®. Tani anindaki yas klinik se-
www.kanservakfi.com

yir agisindan 6nemli bir ipucudur. On sekiz ay altinda
bagvuran olgularda spontan regresyon beklenebilir ya
da tek bagina cerrahi tedavi yeterli gelebilirken, yas1
biiyiik olan cocuklarda coklu tedaviye rezistan, agresif
tiimorler ile siklikla kargilagilir®.

Noroblastom etiyolojisi net olarak bilinmese de mo-
lekiiler temeli son yillarda iyi anlagilmaya baglanmistir.
Bununla birlikte tiimor gelisimine katki saglayan cev-
resel bir faktor net olarak gosterilememisgtir. Noroblas-
tom genellikle sporadik gelisen bir tiimor olsa da ol-
gularin %2’si ailevidir®. Ailevi noroblastom tablosuna
ndrofibromatozis, Hirschsprung hastaligi ve konjenital
santral hipoventilasyon sendromu gibi noral krest hiic-
relerini ilgilendiren patolojiler eslik edebilir®.

HISTOPATOLOJi

Noroblastom, fetal donemde sempatik sinir siste-
mini olugturan noral krestten gelisir. Bu nedenle noral
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krest hiicrelerinin go¢ rotasindaki herhangi bir diizeyde
(adrenal medulla ve paraspinal sempatik ganglionlar)
izlenebilir. Histopatolojik olarak ¢ocukluk ¢aginin “kii-
clik, yuvarlak, mavi hiicreli tiimorleri” grubuna girer ve
gruptaki diger Ewing sarkomu, rabdomiyosarkom ve
lenfoma gibi kanserlerden ayirt edilmelidir. Tiimore ka-
rakteristik goriintimiinii Homer Wright rozetleri verir.
Rozet merkezinde eozinofilik néronal uzanti, ¢evresin-
de ise noroblast hiicreleri bulunur. Noroblast hiicreleri-
nin tariflenmesi ile tiimoriin “ndroblastom” olarak ad-
landirilmas ilk defa 1910 yilinda James Homer Wright
tarafindan yapilsa da®, ilk tanimlamanin 1864 yilina
dek uzandig1 ve Rudolph Virchow tarafindan belgelen-
digi bilinmektedir®.

Histopatolojik olarak tiimor hiicrelerinin matiiras-
yonu degiskenlik gostermektedir. Burada belirleyici
faktorlerden biri Schwannian stroma varligidir. Stro-
manin noronal farklilasmay1 indiikledigi ve tiimoral
cogalmayi inhibe ettii bilinmektedir®. Bu nedenle
noroblastom, %50’den az miktarda Schwannian stro-
ma igermesi ile “periferik noroblastik tiimorler” ara-
sinda malign potansiyeli en yiiksek olandir. Stromadan
zengin norojenik tiimorler ise gangliondroblastom ve
gangliondromlardir. Gangliondroblastomlar %50°den
az miktarda noroblast icerir ancak noroblastik kom-
ponentleri ile agresif seyrederler. Gangliondromlar ise
matiir ganglion hiicreleri igerir ve ileri derecede biiyii-
yebilseler de benign kabul edilirler®.

Noroblastoma yonelik klasik histopatolojik sinif-
lama Shimada tarafindan 1984 yilinda yapilmistir®.
Burada tiimor hiicrelerinin olgunluk derecesi (farkli-
lagsmamus, az farklilagmig ve farklilagmakta olan), mi-
toz-karyoreksis indexi (MKI) ve stroma varlig1 hasta-
nin yast ile baglantili olarak degerlendirilir ve tiimorler
“iyi” ve “kotii” olmak tlizere iki prognostik alt gruba
ayrilir. Shimada smiflamasi 1999 ve 2003 yillarinda
Uluslararas1 Noroblastom Patoloji Siniflamasi (INPC)
ad1 altinda yeniden tanimlanmig ve tiim noroblastik tii-
morleri igermektedir®.

MOLEKULER BiYOLOJI

Giinlimiizde noroblastom olgularina yaklagimda
tan1, prognostik 6ngorii, risk siniflamasi ve multidisip-
liner tedavi planlanmasinda genetik analiz vazgecilmez
ve 6n plandadir. Noroblastom gelisiminde segmental
kromozom aberasyonlari (ska) rol oynamaktadir ve re-
laps tahmininde en giivenilir belirteclerdir"”. Bunlar-
dan en sik kullanilan ve ciddi prognostik 6neme sahip
olan 2. Kromozomun kisa kolunda bulunan MYC-N
proto-onkogen amplifikasyonudur!®. Tiim néroblas-
tomlarin %25’inde bildirilmek ile birlikte, diisiik evre-

li olgularda bu deger %5-10 iken ileri evre olgularda
%40’a kadar c¢ikmaktadir®. Bununla paralel olarak
MYC-N amplifikasyonu kotii prognostik bir belirtectir
ve hastaligin hizli ilerleyecegine isaret eder. MYC-N
ile birlikte en kuvvetli prognostik belirtec DNA indek-
sidir. Noroblastomlarin ¢cogu hiperdiploid yapidadir ve
diploid/tetraploid tiimdrlerin 2 yas alti hastalarda kot
prognozlu oldugu bildirilmektedir®. Ailesel néroblas-
tom olgulariin yarisinda 2. kromozomun kisa bacagin-
da bulunan anaplastik lenfoma kinaz (ALK) onkogen
mutasyonunun aktarildig1 saptanmistir. Bu mutasyon
ailesel olmayan olgularda somatik olarak da ortalama
%10 oraninda saptanabilir'. MYC-N amplifikasyon
diizeyinin ALK somatik mutasyonu eslik ettigi durum-
da arttig1 belirtilmigtir’®. MYC-N amplifikasyonu ve
diger yiiksek risk faktorleri ile ciddi iligskisi bulunan
ska 1p delesyonudur ve ileri evre hastalikta %70 ora-
ninda saptandig1 belirtilmigtir®”. Yiiksek risk faktorleri
ile ilgili olan diger ska lar ise 11q delesyonu ve 17q
kazanimidir™. Bu belirteglerin orta riskli cocuklarda
kemoterapi siiresini belirlemede devreye girmesi bek-
lenmektedir. Biiyiik yas grubunda ve tedaviye direngli
olgularda telomer yapisina etki ederek calisgan ATRX
geninin inaktive edildigi saptanmigtir. Bu grupta ATRX
proteininin tedavi edici ajan olarak kullanilmasi bek-
lenmektedir'?.

KLINIK BASVURU

Hastalarin bagvuru yakinmalari tiimoriin anatomik
yerlesimi ve yayilimi ile ilgilidir. Noroblastom en sik
olarak %75 oraninda abdominal ve retroperitoneal
alanda goriiliir. Bunun %451 siirrenal bez kaynaklidir.
Lokalize tiimorler genelde asemptomatik olsa da semp-
tomatik hastalarin en sik bulgusu c¢ocuk yikanirken/
sevilirken/muayene edilirken ele gelen kitledir. Tkinci
stk yerlesim %20 ile arka mediastendir. Nadiren disfaji
ve solunum giicliigii izlenebilir. Kitlelerin %5’i pelvik
(Zuckerkandl organi) yerlesimlidir. Pelvik organ veya
spinal kord basisina ikincil iseme ve digkilama sorun-
lar1 ve yiirtime bozuklugu goriilebilir. Boyun tutulumu
%3 oraninda goriiliir. Toraks girimine yakin olgularda
ilk bagvuru aninda ya da ameliyat sonrasinda Horner
sendromu (pitozis, miyozis, anhidroz), enoftalmoz, iris
heterokromisi izlenebilir®. Aile bu risk ile ilgili 6zellik-
le bilgilendirilmelidir. Olgularn %90°1 asir1 katekola-
min salgilar ve buna ikincil sempatik sistem aktivasyon
bulgular1 izlenebilir. Vazoaktif intestinal popipeptid sa-
Iinimina bagli ishal ve kilo kaybi goriilebilir®®.

Hastalar %40 kadar 6nemli bir kismi ilk bagvuru
aninda metastatik evrededir. Bu hastalar diigkiin gorii-
niimdedir. Kemik iligi tutulumunda anemi, kemik kor-
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teks tutulumunda kronik agr1 goriilebilir. Retroorbital
venoz pleksus yayilimina bagli olarak “rakun gozii” go-
riiniimii olabilir. Siit cocuklarinda karaciger metastazi
ile birlikte ciddi hepatomegali ve cilt yayiliminda kii-
¢iik mavi metastatik subkiitan nodiiller (“yabanmersini
keki bebegi”) saptanabilir.

Opsoklonus-myoklonus, “dans eden gozler” bulgu-
su, serebellar ataksiye eslik edebilir. Dis bakida aileler
i¢in endige verici bir tablo olsa da genellikle iyi klinik
seyirle ile iligkilidir. Metastatik bir tablo degildir, im-
miin sistem kaynakl1 bir paraneoplastik sendrom olarak
kabul edilir. Baz1 olgularda remisyon sonrasi semptom
gerilemeyerek kalici olabilmektedir®".

Laboratuvar tetkiklerinde tiimor yiikiinii ve hizli
progresyon riskini gosteren iki 6nemli belirte¢ serum
laktat dehidrogenaz (LDH) ve ferritin degerleridir.
Kotii prognoz gostergeleri olmalart diginda tedavi yani-
t1 degerlendirme ve remisyon takibinde kullanilabilme-
leri 6nemlidir. Spot idrarda katekolamin yikim iiriinleri
neredeyse tiim olgularda saptanir. Vanilmandelik asit
(VMA) / homovanilik asit (HVA) oranmin yiiksek ol-
masi iyi prognoz gostergesidir®?.

RADYOLOJIK DEGERLENDIRME

Torasik noroblastomlarin yarist bulgu vermeden
once insidental olarak akciger filminde kitle opasitesi
ve kalsifikasyon saptanmasi ile taninir. Ultrasonografi
ilk bagvuruda kitlenin varligini belirttikten sonra ileri
incelemelerin yapilmas: sarttir. Tan1 aninda tiimdriin
kaynaklandig1 organ, komsu organ invazyonu, major
vaskiiler yapilar ile iligki, bolgesel lenf nodu tutulumu,
uzak metastaz ve intraspinal uzanim belirlenmesi ko-
suldur. Risk degerlendirmesinde radyolojik inceleme
merkeze konumlandirilmig durumdadir.

Bilgisayarli tomografi (BT) ilk tani, kemoterapiye
yanit degerlendirilmesi ve ameliyat 6ncesi hazirlik sii-
recinde en sik tercih edilen yontemdir. Ancak son yil-
larda magnetik rezonans goriintiilemenin (MRG) BT ye
dstiinliigii tartigilmaktadir. Kontrastsiz BT noroblas-
tomlarin %85’inde kalsifikasyon saptanmasini saglar®®
(Resim 1A). Noroblastomun onemli bir 6zelligi retro-
peritoneal major vaskiiler yapilari sararak gelismesidir.
Arter, ven ve gerektiginde portal fazli kontrastli BT
ameliyat oncesi degerlendirmede tiimoriin damar yapi-
lar1yla olan iligkisinin anlagilmasini saglar (Resim IB).
Hastalik yayilim derecesi, kemik korteksi ve kemik iligi
tutulumu ile noral foramenden intraspinal alana timor
uzanimi kontrastli BT ile gosterilebilse de, MRG’nin
bu noktalardaki duyarliliginin daha yiiksek oldugu
diistiniilmektedir (Resim 1C). MRG’nin son yillardaki
dikkat ceken baska bir 6zelligi ise diffiizyon agirlikli

goriintiilerde tiimor histolojisinin ongoriilebilmesidir®®
(Resim 1D). Tiim viicut kemik tutulumu aragtirilirken
BT yanmna kemik sintigrafisi eklendiginde duyarlilik
orant %97’ye ¢ikmaktadir®. Bu konuda etkin olarak
kullanilan bir diger yontem metaidobenzylguanidine
(MIBG) sintigrafisidir. Bu metabolit norepinefrin ile
benzer sekilde kromafin hiicrelerinde tutulmaktadir. Bu
nedenle primer timdor alani, lenf nodlar1, kemik kortek-
si ve kemik iligi goriintiilenebilir. Evrelemede kemik
iligi tutulumu degerlendirilirken rutin olarak yapilan
islem bilateral kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisidir.
Biyopsi 6rneginden MCY-N amplifikasyonu calisilma-
s1 tedaviyi modifiye edebilmektedir.

EVRELEME VE RiSK GRUPLARINA
YONELIK TEDAVI DUZENLENMESI

Uluslararasi Noroblastom Evreleme Sistemi (INSS)
klasik tanimlamasinda tiimoriin cerrahi ¢ikartilabilirli-
8i, orta hatt1 gecip gecmedigi, ayn1 ve karsi taraf lenf

Resim 1 B
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Resim 1 C

Resim 1D

Resim 1: Norojenik tiimorlerde BT ve MR goriintiileri. A) Orta
hat yerlesimli noroblastomda kontrastsiz BT de kalsifikasyon
odaklari. B) Kontrastli BT de bir gangliondroblastom olgu-
sunun major vaskiiler yapilar ile yakin iliskisi. C) Evre 4 sol
noroblastom olgusunun spinal invazyonunun MR ile goriintii-
lenmesi. D) Kotii prognozlu sol siirrenal noroblastom olgusu-
nun ileri derecede diffiizyon kisitlamasz.

nodu tutulumu temel alinir (7ablo 1). Bununla birlik-
te timor davraniginin spontan regresyondan agresif
dirence degisebilen heterojenlikte olmasi, tedavi stra-
tejilerinin belirlenmesinde evrelemeye ek olarak bir
risk gruplamasi gereksinimini dogurmustur. Bu yakla-
stmla diisiik riskli hastalarin gereksiz onkolojik tedavi
toksisitesinden etkilenmesi Onlenirken, yiiksek riskli
hastalarin gereken zamanda gereken yogunlukta tedavi
almalar1 amaclanmaktadir. Gruplamada kullanilan be-
lirtegler hastanin yasi, evresi, MYC-N ve DNA Index
statiisii, iyi veya kotii histolojiye sahip olmasidir. Buna
gore hastalar diisiik, orta ve yiiksek risk olmak iizere
lic grupta incelenir. Gruplar i¢in goriilen hastaliksiz
sag kalim olasilig1 sirast ile %95, %90 ve <%30’dur!'".
Tedavi, 6n goriilen relaps riski gdz oniinde bulunduru-
larak modifiye edilir. Bu modifikasyonlar Cocuk Onko-
loji Grubu’nun (COG) 6nderliginde yiiriitiilen onlarca
evrensel calismanin iiriiniidiir. Ulkemizde de Tiirk Pe-

diatrik Onkoloji Grubu tarafindan 2020 yilinda nérob-
lastom protokolii olusturulmugtur (TPOG-NB-2020).
Diisiik riskli hastalarda adjuvan kemoterapi ya da rad-
yoterapi gerekli degildir. Yas1 6 aydan kiigiik, kitlesi lo-
kalize ve diisiik hacimde (solid ise 16cc, kistik ise 65¢cc
altinda) olan hastalar i¢in herhangi bir tedavi uygulan-
maksizin yakin klinik, radyolojik ve biyokimyasal iz-
lem yeterlidir. izlem siiresinde regresyon izlenmemesi
durumunda ise cerrahi rezeksiyon yeterli olmaktadir®®.
Orta riskli hastalarda sagkalim arttirilirken morbidite-
nin azaltilmasi hedeflenmektedir. Siklofosfamid, dok-
sorubisin, karboplatin ve etoposid dortlii kemotorapatik
ajan olarak iyi histolojiye sahip hastalara 4, kotii histo-
lojiye sahip hastalara ise 8 kiir uygulanir. Kemoterapiye
direngli cerrahi yiikii yiiksek hastalik haricinde radyo-
terapi kullanilmaz®”. Kemoterapi oncesi ¢ikarilabilir
olmayan tiimorlerden tru-cut biyopsi alinmasi onerilir.
Cerrahi eksizyon kemoterapi seanslar1 sonrasi “gecikti-
rilmig” olarak uygulanir.

Noroblastik hiicreler kemoterapiye duyarlidir. Buna
ragmen disemine hastaliga sahip olgularda mutlaka bir
stire sonra kemoterapi direnci gelisir ve kiir saglana-
maz. Bu nedenle yiiksek risk grubunda genel yaklagim
yiiksek doz yogunlagtirilmig kemoterapi indiiksiyonunu
takiben ikinci kiir sonu miyeloablasyon ile kok hiicre
toplanmast, 5. Kiir sonu primer ve metastatik timor ek-
sizyonu yapilmasi, sonrasinda kemik iligi transplantas-
yonu (KiT) yapilmasidir®. KiT e ek destek tedavileri
uygulanir. Bunlardan biri oral retinoik asit tedavisidir.
A vitamini tiirevlerinin MYC-N ekspresyonunu azalt-
t181 ve hiicre farklilasmasini uyardigr kanitlanmigtir®.
Yeni gelismekte olan umut veren bir segenek de immii-
noterapidir. Noroblastom hiicrelerindeki predominan
gangliosid antijenini hedef alan GD2 antikorlar: sito-
toksisite i¢in kullanilabilmektedir®®.

Tablo 1: Uluslararas1 Noroblastoma Evreleme Sistemi
(INSS). *Orta hat vertebra olarak belirlenmistir.

EVRE TANIM
1 Lokalize tiimor. Tam cerrahi gikarim (mikroskobik rezidii olsa dahi).

psilateral komgu lenf nodlarinda (tiimore bitisik olanlar degil)
mikroskobik olarak tutulum yok (negatif).

2A | Lokalize tiimér. Tam olmayan cerrahi ¢ikarim. Ipsilateral lenf nodlart negatif.

2B | Lokalize tiimor. Tam ya da tam olmayan cerrahi ¢ikarim.
Ipsilateral lenf nodlart pozitif. Bilytimils kargt taraf lenf nodlart negatif.

3| -Orta hattr* gecen inoperabl tek tarafli timor (+/-) bolgesel lenf nodu tutulumu
-Lokalize tek tarafli tiimor (+) kargt taraf lenf nodu tutulumu

-Orta hat kaynakh fakat bilateral uzanim gosteren inoperabl tiimar

(tiimr infiltrasyonu veya lenf nodu tutulumu ile)

4 | Herhangi bir primer tiimér (+) uzak lenf nodu, kemik, kemik iligi, karaciger,
cilt veya diger organ tutulumu (evre 4S harig)

4S | Lokalize primer tiimor ( evre 1,2A ya da 2B) ve cilt, karaciger ve kemik iligine

(< %10) smrlr yaythm (1 yagindan kiigiik siit gocuklarma ozel)
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INSS evrelmesi ile ilgili yillar icerisinde klinik uy-
gulama zorluklar1 gelismistir. Cerrahi bulgularin temel
alindig1 bu evreleme, agresif bolgesel cerrahi uygula-
malarina yol agmistir. Bu nedenle 2009 yilinda Ulus-
lararas1 Noroblastom Risk Grubu (INRG) tarafindan
biitiin hastalar1 kapsayacak ve herhangi bir tedavi bas-
langicindan Once uygulanabilecek yeni bir evreleme
sistemi sunulmustur (7ablo 2). Bu evrelemede esas ali-
nan tant anindaki radyolojik risk faktorleridir (IDRF)
(Tablo 3). Timoériin vital yapilar ile olan iligkisinin,
glivenilir ve tam bir cerrahi rezeksiyon i¢in prognostik
6nem tagidig1 kanitlanmigtir®?.

Tablo 2: Uluslararasi Noroblastom Risk Grubu (INRG)
evrelemesi

tehdit eden tablolar gelisebilir. Bu durumda lokal rad-
yoterapi, diisiik doz kemoterapi veya kisitli rezeksiyon
uygulanabilir®.

Tablo 3: Lokalize noroblastomlarda rezeksiyon icin
belirlenen “Radyolojik Risk Faktorleri” (IDRF)

Boyun
» Major damarlart saran tiimor (ortak karotid arter, vertebral arter, internal juguler ven gibi)
+ Kafatabanma uzanim

+ Trakeaya bast
+ Brakial pleksusu saran tiimor
Toraks

» Major damarlart saran tiimor ( subklavyan damarlar, aorta, superior vena kava)

+ Trakea veya ana bronglara bast

+ Alt mediastende T9-T12 arast kostovertebral bileske basisi (Adamkiewicz arter tutulumu
olabilir)

EVRE | IDRF faktorlerinden higbirini icermeyen lokalize timar
L1 | * Tek bir viicut kompartmaninda (boyun, gogiis, karin, pelvis) smirhidir.
 [z0le intraspinal stnirl timr olabilir.

Bir ya da daha cok IDRF iceren bolgesel lokalize tiimor

L2 | *Ayni taraf viicut kompartmanlar (boyun-gogiis, gogiis-karm, karin-pelvis)
arasinda gecis olabilir.

+ Ust batin yerlesimli timér kaynaklr, alt mediastinal lenf nodu tutulumu;

bolgesel lokalize tiimor kabul edilir.
+ Pelvik kokenli timoriin kaynakli inguinal lenf nodu tutulumu; bolgesel lokalize
tiimor kabul edilir.

Karm

+ Porta hepatis ve/veya hepatoduodenal ligaman tutulumu

» Colyak arter ve/veya superior mezenterik arter kokiinii saran timor

+ Bir ya da her iki renal pediikil tutulumu

+ Aorta ve/veya vena kava tutulumu

« {liak damar tutulumu

» Siyatik centigi gecen pelvik tiimor

Spinal kanal kompresyonu yaratan “dumbbell” timor (herhangi bir lokalizasyon)

Komsu organ/yapt infiltrasyonu: Diyaftagma, bobrek, karaciger, duodenopankreatik blok,

mezenter

M | Uzak metastaz (MS haric)

+ Primer hastalik uzanimi degildir.

* Bolgesel olmayan lenf nodu tutulumu uzak metastaz kabul edilir.

» Asit, plevral efiizyonda malign sitolojinin metastatik kabul edilmesi igin primer
tiimorii farkl viicut kompratmaninda yerlesmesi gereklidir.

MS | 18 aydan (547 giin) kiiiik hastalarda, cilt, karaciger ve/veya kemik iligi (<%10)
snirlt metastatik hastalik

* Kemik/ kemik iligi MIBG negatif olmalidir.

+ Primer tiimor MIBG pozitif ise ek kemik taramasina gerek yoktur.

+ Primer tiimor L1 veya L2 dzellikte olabilir.
Multifokal hastalig1 olan olgular, en biiytik uzanimima gore evrelendirilmeli,

Asit ve plevral efiizyonu olan olgularmn evrelendirmesine dikkat edilmelidir.

Tedavi baglangici 6ncesine yonelik evreleme sistemi
olusturulduktan sonra prognostik degiskenler irdelene-
rek yine tedavi baglangicindan 6nce kullanilmak {ize-
re yeni bir risk degerlendirmesi gelistirilmigtir. Daha
once bir arada incelenen yas, histoloji gibi faktorler
bagimsizlastirilmistir. Iyi prognoz icin yas sinir1 18 ay-
liga yiikseltilmigtir. Burada 16 risk grubu belirlenerek
beklenen sagkalim yiizdelerine gore dorder alt gruba
ayrilmigtir'.

Noroblastomun 6zellikli bir grubu da “evre 4S/MS”
noroblastomdur. Bu siit ¢ocuklarina 6zgii bir tablodur.
Soliter kii¢iik bir primer timor olmasina ragmen kara-
ciger, cilt ve kemik iliginde (%10’dan az hiicre) yay-
gin metastatik hastalik vardir. Bu hastalarin ¢ogunun
histolojik ve biyolojik olarak iyi prognostik 6zellikleri
vardir ve hi¢ tedavi almaksizin spontan regresyon gos-
terebilirler. Ancak dev hepatomegaliye ikincil hayati

CERRAHI TEDAVI

Cerrahi eksizyon bolgesel hastalik icin biiyiik ¢o-
gunlukla tedavi edicidir. Yiiksek riskli, yaygin tutulum
olan hastalar icinse cerrahinin yeri daha belirsizdir.
fleri evre ve metastatik tiimorlere cerrahinin yaninda
yogun multimodal tedavi se¢enekleri de uygulanmakta
ve prognoz tiimoriin biyolojik karakteri ile degisken-
lik gostermektedir. Bununla birlikte klinik caligmalarin
cogunda tiimoriin herhangi bir evrede tam veya tama
yakin ¢ikarilmasimin sagkalima katki sagladigi ve re-
kiirrensi azalttigi gosterilmigtir® 3. Cerrahide amag,
miimkiin olan tiim tiimor dokusu eksize edilirken kom-
su organ hasarinin onlenmesi ve organ fonksiyonlari-
nin korunmasidir. Metastatik olmayan fakat orta ya da
yiiksek risk grubuna ait biiylik bolgesel tiimorlerde,
major organ ve damar hasar1 beklentisi yok ise, ileride
gelisecek diren¢ g6z Oniine alarak kemoterapi oncesi
cerrahi uygulanabilir®. Bir yas iizeri bolgesel timorii
olan hastalarin biiyiik ¢ogunlugunda kemik iligi tutu-
lumu saptanmaktadir. Bu hastalarin cerrahi eksizyon
oncesi neoadjuvan kemoterapi almalar1 gerekmektedir.
Yaygin hastalig1 olan yiiksek riskli hastalarda ise, timor
voliim kaybu ilk li¢ kiir sonrasi yavaslasa da, besinci kiir
tamamlandiktan sonra geciktirilmis cerrahi uygulanir.
Evre 4 tiimorii bulunan siit cocuklarinda iyi prognoz
beklendiginden agresif cerrahiden kacinilmalidir. An-
cak MYC-N amplifikasyonu var ise kiir sans1 az olaca-
gindan tam rezeksiyon denenmesi énerilir®>.
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Abdominal nérojenik tiimorler icin tercih edilen
kesiler subkostal transvers kesi, bilateral subkostal
(Chevron) kesi ya da ortahat kesi olabilir. Diyafragma
iizeri uzanimi olan olgularda torakoabdominal kesi ter-
cih edilebilir. Cerrahi alan tiim retroperitoneal organlar,
damarsal yapilar ve lenfatik zincirlerin yeterli degerlen-
dirmesine uygun olmalidir. Noroblastom cerrahisine bir
vaskiiler cerrahi algis1 ile yaklagilmalidir. Inferior vena
kava, bilateral renal ven ve arterler, abdominal aorta
ve major dallart siklikla disseke edilir ve tiimor invaz-
yonundan subadventisyal planda diseksiyon yapilarak
serbestlestirilir (Resim 2). Bu sirada ozellikle renal
hilus seviyesinde renal arter ve ven etrafindan timor
ayrilirken en-blok eksizyon i¢in ugrasilmamali, timor
dikkatlice kiigiik pargalar halinde ¢ikarilmalidir. intima
hasar1, spazm veya trombiis nedeni ile renal iskemi ve
ileride bobrekte atrofi gelisebilir'V. Malign goriiniimde
ve erigilebilen lenf nodlari eksize edilmeli ancak lenf

nodu diseksiyonu i¢in ugragilmamalidir®®.

Resim 2)B§)

Resim 2: Evre 4 sol siirrenal noroblastom olgusunda her iki

abdominal yarumdan yaklasim ile tam retroperitoneal disek-
siyon. A) Sol kolon, mide, dalak ve pankreas mobilizasyonu
sonrast ekspoze tiimor. B) Sol taraf rezeksiyuonu sonrasi tam
mobilize edilmis sol bobrek ve askida renal ven ile arter. C)
Sag yaklagim ile lenf nodu diseksiyonu oncesi ekspoze edilen
aortakaval alan.

Torasik tlimorler vaskiiler yapilardan daha kolay
ayrilabilse de tiimoriin intervertebral foramen uzanimi
siklikla saptanmaktadir. Bu durumda tiimériin kitlesel
cikarimimdan sonra foramen igi eksizyon denenmesi
oldukga risklidir ve kanitlanmig bir katkist yoktur®”.
Cerrahi sonlandirilmadan once siklikla loj titanyum
klipsler ile olast radyoterapi icin isaretlenir®. En siki
cerrahi komplikasyon kan kaybidir. %10 oraninda bii-
yiik damar hasar1 ve %5 oraninda mide, bagirsak, ka-
raciger, dalak ya da bobrek gibi komsu organ hasari
goriilebilmektedir. Bunlardan en yaygin olan1 bobrek
hasaridir. Primer cerrahide tiimoriin total olarak eksi-
ze edilebilmesi ugruna nefrektomi yapilmasi kesinlikle
onerilmeyen bir uygulamadir. Ancak cerrahi sirasinda
geri doniislimsiiz hasar gelismesi durumunda nadiren
yapilmasi gerekebilmektedir. Bu durumda da uygunsa
parsiyel nefrektomi denenmelidir. Kemoterapi etkinligi
icin hastalarin renal fonksiyonlarinin korunmasi 6nem-
lidir. Bunlarin diginda post-operatif ileus, invajinasyon,
lenfatik kacak ve katekolamin desarjina ikincil hiper-
tansiyon olasi erken donem sorunlardir. Diisiik evreli ve
biiyiik olmayan tiimorlere laparoskopik/torakoskopik
yaklagim uygulanabilir®®.
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YENI STRATEJILER VE GELECEK

Tiim diinyada uzun siiredir devam eden ve yakin za-

manda baglatilmis klinik ¢alismalar ile molekiiler pro-

filleme sonucunda hedefe yonelik tedavi segenekleri
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Ozet:

Cocukluk caginda karsilasilan bobrek kaynaklt kitleler selim veya malin karakterde ola-
bilir. Bazi selim lezyonlar zamanla malin degisim gosterebildigi gibi selim goriiniimlii bazi
kistik olusumlarda ise malinite olabilmektedir. Bu nedenle ¢cocukluk ¢agi bobrek kaynakly kit-
lelerin degerlendirme ve tedavisinde ¢ok dikkatli olmak gerekir.

Wilms tiimorii cocuklarda en sik karsilasilan bobrek tiimorii, noroblastom sonrast en stk
karsilasilan ikinci karwn ici tiimordiir. Ayirict tam giicliikleri, tiimor histolojisi, evresi ve ge-
netik farkliliklara gore cerrahi tedavi, kemoterapi ve radyoterapi planlama gerekliligi Wilms
tiimorii tam ve tedavi siireci multidisipliner ortak ¢alismayr zorunlu kilar. Evrensel ¢calisma
gruplarimin izledigi protokoller arasinda farkliliklar olmakla birlikte dogru zamanda ve dog-
ru uygulanmug cerrahi girisimle kitlenin ¢ikarilmasi tiim risk gruplarimin tedavisinde onemli
bir basamaknir. Tiimor cerrahisi prensiplerine wygun cerrahinin dnemini drneklemek gerekir-
se; cerrahi swrasinda tiimor riiptiirii tiimor evresini artirarak daha yogun kemoterapi ve ek
radyoterapi gerekliligine, yetersiz lenf nodu drneklemesi ise tiimor evresini oldugundan diisiik
degerlendirilmesi sonucu ve yetersiz tedavi uygulanmasi yol acacaktir.

Giiniimiizde ¢cocukluk ¢cagi bobrek kaynakli kitlelerin tedavisi, giincel tedavi protokolle-
rinin gerekliliklerine uygun olanaklara sahip, deneyimli merkezlerde ve multidisipliner yak-
lasimla yapilmalidir. Boylece sag kalim orani artirillarak ve uzun donem ek sorunlart azalti-
labilecektir.

Abstract:

Renal tumors of pediatric age group can be benign or malignant. Certain benign leisons
may undergo malignant transformation. Malignant potential should also be kept in mind for
cystic leisons that appear to be benign. Wilms tumor, being a malignant one, happens to be
the second most common abdominal tumor and the most common renal tumor in children.
Management of Wilms tumor requires multidisciplinary approach. Tumor histology, stage and
genetic profile is essential for treatment planning and prognosis. While there are differences
present between protocols set by universal study groups, surgery in accordance with safe on-
cologic surgical principles is present in the management of every risk group. Tumoral rupture
during surgery automatically upgrades tumor stage and indicates radiotheraphy in addition
to a more intense chemotherapy. Inadequate lymph node sampling will falsely present the tu-
mor to have a lower grade than it actually does, resulting in inadequate treatment. Therefore,
management of pediatric renal tumors taking place in experienced centers with circumstances
set in proportion with current treatment protocols is a necessity for lowering of long term
problems and increasing overall patient survival.
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GIRiS

Cocuk yas gurubunda bobrek kaynakli tiimorler,
noroblastomadan sonra ikinci en sik kargilagilan karmn
yerlesimli tiimdrlerdir. Bobrek kaynakli tiimorlerin ayi-
ric1 tanisinda selim, premalin ve malin lezyonlar yer
almaktadir’V (Tablo1). Ayrica kitlesel etki yapan kistik
hastaliklar, hidronefroz ve hematom gibi tiiméral ol-
mayan lezyonlar da tanisal siirecte diglanmasi gereken
hastaliklar arasindadir. Nefrojenik kalmtilar gibi solid
selim lezyonlarin malin potansiyeli olabilecegi gibi,
bobrek kaynakli kistik lezyonlar ¢ogunlukla selim ol-
makla birlikte, kistik yapida malin lezyonlarin da olabi-
lecegi unutulmamalidir.

Bobrek kaynakli kitlesel lezyonlar yas ile iligkili da-
gilim gosterir. Kongenital mezoblastik nefroma, malin
rabdoid tiimor, Wilms, berrak hiicreli sarkom tiimori
gibi lezyonlar gorece daha kiiciik yaslarda daha sik
rastlanirken, renal sarkom, renal hiicreli karsinom gibi
lezyonlar ise biiyiik ¢ocuklarda daha sik ortaya ¢ikmak-
tadr.

Tablo 1: Yasa Gore Cocukluk Cag1 Bobrek Kaynakh
Tiimor Spektrumu

Yag Bobrek Kaynakh Tiimérler
Geng Yag Konjenital mezoblastik nefroma
(infantil d6nem,

Kistik nefroma / Parsiyel kistik nefroma
Infantil ossifiye renal timor

Bébregin malin rabdoid tiimérii

Nefrojenik rest

Diffiiz hiperblastik perilobar nefroblastomatosis

erken gocukluk)

Wilms tiiméri (iyi / kotii histoloji)

Berrak hiicreli sarkom

Renal hiicreli sarkom

Renal teratom

Renal ndrojenik timor

Tleri Yag Anjiyomiyolipom

(gec cocukluk, addlesan) | Metanefrik timor (adenom, stromal tm, adenofibroma)
Renal adenokarsinom

Renal mediller karsinom

Renal hiicreli karsinom

KONJENITAL MEZOBLASTIK NEFROMA
(KMN)

Konjenital mezoblastik nefroma (KMN) infantil do-
nemin en sik bobrek tiimoriidiir. Ortalama tani yagt 3,
5 ay olmakla birlikte antenatal donemde siklikla tani
alabilmektedir®. Genellikle tek bagina radikal cerrahi
ile kiir saglanir. Cerrahi sirasinda bobrek etraf bag do-
kusuna uzanim olabilecegi akilda tutulmalidir. KMN
dis bakida fibromat6z tomiirlere benzer bir goriiniime
sahiptir. Hiicresel histolojik alt tipi fibrosarkom ile ka-
ristirilabilir ve metastaz riski tasir, bu nedenle bu gruba
cerrahi sonras1 kemoterapi 6nerilir®. (RESIM 1)

»* £ 4
- /
RESIM 1: Sag bobrek kaynakli konjenital mezonefrik blastem

tanult bir olgunun koronal ve aksiyel planda kontrastli bilgi-

A

Resim 1

sayarli tomografi goriintiileri. Ok: Dev multilokiile kistik yapt

ceperinde kontrast tutmus normal bobrek parankimi.

KiSTiK NEFROMA ve PARSIYEL
DIFERANSIYE KiSTiK NEFROBLASTOMA
(PDKN)

Multilokiiler kistik nefroma (MKN) veya “soliter
multilokiiler kist” nadir goriilen selim bir lezyondur.
Olgularin yaris1 erkek ¢ocuklarda, yarisi ise ge¢ kadin-
larda goriiliir. Bobrek parankimi komprese eden, kapsiil
ile ¢evrilmig farkli boyutlarda lokiile septali kistlerden
olugur. PDKN ve berrak hiicreli sarkom ile radyolojik
ve makroskopik olarak karisabilir. Histolojik olarak
kist duvarinda yalnizca matiir hiicrelerin goriilmesi ile
MKN ayirt edilir. PDKN, MKN ile ayni baglik altinda
incelense de malignite potansiyeli acisindan orta dii-
zeyde kabul edilir ve degisik diizeylerde farklilagmis
blastemal hiicreler igerir. Nefrektomi ile kiir saglanir
ancak niiks olasihg1 vardir®. (RESIM 2A-D).

BOBREGIN RABDOID TUMORU

Bobregin rabdoid tiimorii, en agresif ve en dliimciil
olan ¢ocukluk ¢agi bobrek tiimoriidiir. Bobrek tiimorle-
rinin %?2’sini olusturur. Genellikle kiiciik yasta (<16ay)
ve ileri evrede saptanir. Kemoterapiye direnclidir. Wil-
ms tiimdriinden farklr olarak beyine metastaz yapar ve
kiigiik yas kotii prognostik faktordiir®.

Resim 2 A
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Resim 2 B

Resiny 28D

RESIM 2: Aile éykiisiinde kistik displazi olan 9 yas kiz olguda
sol bobrek kaynakli dev multilokiile kistik kitle. (A) Radyolojik
goriintii (B) Klinik ve cerrahi insizyon. Kistik nefroma veya
malin lezyonlar ile benzer. Frozen biyopside malinite olmama-
st iizerine bobrek koruyucu kitle eksizyonu yapildi. Patoloji:
Parsiyel diferansiye kistik nefroblastoma (C) Ilk cerrahide
Saglam bobrek ile simir ve bobrek pedikiilii goriinmekte. (kalin
ok: renal ven; ince ok: renal arter) (D) Tam ¢ikarim ve temiz
cerrahi simira ragmen 10 ay sonra gelisen niiks lezyona ikinci

cerrahide nefrektomi uygulandu. (Prof Dr Haluk EMIR)

BERRAK HUCRELI SARKOM

Berrak hiicreli sarkom bobrek tiimorlerin %3’ tidiir
ve oldukca malindir. Wilms tiimoriinden farkli olarak
siklikla beyin ve kemik metastazi goriiliir. Bobrek si-
niis invazyonu olmayan evre 1 olgularda dahi yiiksek
niiks riskinden dolay1 cerrahiden sonra radyoterapi uy-
gulanir. Doxorubisinin sagkalimi arttirip niiksii azalttigi
gosterilmistir. Iyi prognoz kriterleri diisiik evre, kiigiik
yas, doxorubisin verilmis olmasi ve tiimor nekrozunun
bulunmamasidir®.

RENAL ANJIYOMIYOLIiPOM

Renal anjiyomiyolipom, tuberoskleroz tanili ¢ocuk
hastalarda %50-80 sikliginda goriilebilen hamartoma-
toz bir lezyondur®. Yas arttik¢a biiyiime egilimindedir
ve bobrek fonksiyonunu etkileyebilir. U¢ cm ve iize-
ri biiytliyen lezyonlar kanama riski tagir ve miidahale
onerilir. Altin standart mTor inhibitorii (sirolimus) ile
medikal tedavidir. Yanitsiz olgularda embolizasyon
ya da cerrahi uygulanabilir. Aktif kanama durumunda
oncelikle embolizasyon uygulanir. Elektif embolizas-
yonda tekrar iglem olasili1t %35°tir®. TS tanili cocuk-
larda bilateral anjiyomiyolipom, bobrek kisti, polikistik
bobrek ve renal hiicreli karsinom gibi ¢oklu patolojiler
gelisebileceginden nefron koruyucu yaklasim onerilir.

RENAL HUCRELI KARSINOM

Renal hiicreli karsinom ileri yasta goriilen timor-
lerde 6n planda akla getirilmelidir. RCC, yirmili yas-
larda en sik kargilagilan malin bobrek tiimoriidiir fakat
yalmzca %5’1 cocukluk ¢aginda saptanir. Bu olgularda
Xpll. 1 kromozomunda yerlesen TFE3 geninde 6z-
giin bir translokasyon saptanmigtir”. Erigkinlere oran-
la daha sik papiller histoloji, lenf nodu tutulumu ve
yiiksek evre ile karsilagilir. Pozitif lenf nodu tutulumu
erigskinlerdeki gibi kotii prognostik faktor olarak kabul
edilmemekle birlikte niiks oranini arttirir. Kemoterapi
ve radyoterapiye direncli olan bu tiimérde tam cerrahi
rezeksiyon en 6nemli prognostik etkendir®. Cocukluk
cagina daha spesifik bir RCC tipi olan renal mediiller
karsinom ise orak hiicreli anemi tanili hastalarda go-
riiliir. Ortalama tiimor saptanma yagt 13’tiir. Genellikle
ileri evrede tani alir ve mortalitesi yliksektir.

WILMS TUMORU

Renal tiimorler icerisinde en sik karsilagilan ve aras-
tirilan siiphesiz ki Wilms tiimorii (WT), diger bir ismiy-
le nefroblastomadir. WT tiim ¢ocukluk ¢ag: kanserle-
rinin %7’sini olustururken 15 yag alti primer bobrek
kanserlerinin %95’ini olusturmaktadir®. WT immatiir
bobrek kalintilarindan gelisen embryonal bir tiimordiir
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ve %80’i 5 yas altinda saptanirken ortalama tan: alma
yagi 3. 5’tur®. Kuzey wrklarinda kiz ¢ocuklarinda daha
sik Dbildirilirken?, erkek cocuklarda tiimoriin daha
erken yasta saptanabildigi raporlanmistir®. WT siya-
hi irklarda daha sik goriildiigii ve daha kotii seyrettigi
bilinmektedir'?. Cografi ¢evresel faktorler ve perinatal
etkilenmelerin etiyolojik 6nemi azdirV. Timor gene-
tigi ise on planladir ve son yillarda giderek artan bir
randiman ile aragtirilmakta, hasta yonetiminde yer al-
maktadir.

WT sendromlar ile yakin iligkilidir ve olgularinin
%10’u sendromiktir. Bunlarim baglica bilinenleri nefro-
pati, bobrek yetmezligi ve erkek tipi cinsiyet bozuklugu
ile birlikte giden Denys-Drash sendromu (DDS); hipe-
rinsiliinemik hipoglisemi, hemihipertrofi, omfalosel ve
organomegali ile seyreden Beckwith-Wiedemann send-
romu (BWS); aniridi, mental retardasyon ve genitoti-
riner malformasyonlar ile seyreden WAGR sendromu-
dur. Bu sendromlara sahip hastalarda WT gelisim riski
normal ¢ocuklara gore %30 artmigtir ve hastalar timor
gelisimi a¢isindan yakin takipte izlenirler®.

MOLEKULER GENETIK

WT gelisiminde rol alan bircok gen mutasyonu ve
genetik materyal kaybr ile giden kromozomal bozuk-
luklar (“loss of heterozygosity”-LOH) tanimlanmigtir.
Tiimor biyolojisi giiniimiizde prognoz tayini ve tedavi
diizenlenmesinde aktif olarak kullanilmaktadir. WT ile
iligkilendirilen ilk gen 11p13 kromozomal yerlesim-
li WT1 genidir. WT1 geninin 6ncelikli olarak WAGR
sendromlu sonrasinda da DDS tanili hastalarda kalitsal
aktarimi tanimlanmigtir. WT1 geni normal bobrek ve
gonad gelisimi icin gereklidir. Inaktivasyonu ile geni-
totiriner anomaliler izlendigi gibi erken yasta tan1 alan,
bilateral olabilen, stromadan zengin iyi histolojiye sa-
hip ve intralobar nefrojenik rest kokenli WT ile iligkisi
vardir. WT1 geninin somatik mutasyonlar1 da tanimlan-
mistir.

WT ile ikinci iligkilendirilen gen ise BWS tanili has-
talarda tanimlanan 11p15 kromozomal yerlesimli WT2
genidir. Bu hastalarda WT daha ge¢ baslangicli, blaste-
mal veya epitelyal tip histolojide goriiliir®. Anaplastik
histolojiye sahip WT %75’inde TP53 gen mutasyonu
saptanmigtir'?. WT gelisimindeki net klinik etkisi bi-
linmemekle birlikte en sik saptanan (%30) gen mutas-
yonu WTX tiimor baskilayict geninin somatik mutas-
yonudur. WTX geni erkeklerin tek X kromozomunda
yer alirken kadinlarin aktif X kromozomunda yer alir
ve benzer siklikta inaktive olur®. CTNNBI1 geninin
somatik mutasyonu da %15 oraninda saptanir ve be-
ta-katenin yolagi iizerinden etki eder. Beta-katenin fos-

forilasyonu WT1, WTX ve CTNNBI mutasyonlarinin
ortak noktasidir(14). LOH, klinik pratikte prognostik
on goriide siklikla kullanilir. Tyi histolojiye sahip olgu-
larda 11p, 1p ve 16q kromozomlarinda LOH izlenmesi
kotii prognoz gostergesi olarak kabul edilir>. 1p lokas-
yonlu LOH %35 oraninda saptansa da aynt kromozomun
“kazanilmas1” WT olgularinda goriilen en sik sitogene-
tik bozukluktur (%30) ve benzer sekilde kotii prognoz
ile iligkilendirilmigtir'®.

PATOLOJI

Normal embryolojik gelisimde nefrogenez 34-36.
Gestasyonel haftada tamamlanmig olmalidir. Bu siire-
den sonra ¢oklu veya yaygin “nefrojenik rest (NR)” bu-
lunmasi “nefroblastomozis” olarak adlandirilir ve WT
gelisimi i¢in oncii kabul edilir. NR intralobar (daha ¢cok
DDS ile iligkili) veya perilobar (daha ¢cok BWS iligkili)
lokalizasyonda bulunabilir. Gelisim evresine gore NR
uykuda, hiperplastik veya sklerozan fazda olabilir®”.
WT gelisim riski hiperplastik NR i¢in gecerlidir ve kli-
nik pratikte WT ile ayirt edilmesi giigtiir. WT i¢in bek-
lenen yalanct kapsiil varligi NR ayriminda 6nemlidir.
Bu nokta bobrek tiimorlerinde perkiitan biyopsi yerine
siir1 igeren eksizyon 6nerilmesinin nedenlerinden biri-
dir"™. Diffiiz hiperplastik perilobar nefroblastomatosis
(DHPLN) muasif biiyiimiis bobrek bulgusu ile saptana-
bilir. WT ile ayrimda nekrozun olmamasi ve bobrek
kortikomediiller yapisinin korunmusg olmasidir®.

WT histolojisi “iyi” ve “kotii” olarak iki ana grupta
incelenir. Vakalarin biiyiik cogunlugu (%90) iyi histolo-
ji smifina girer ve farkli oranlarda ii¢ ana parcaya sahip-
tir; blastem, stroma ve epitel tiibiilleri. Kotii histoloji ise
fokal veya yaygin anaplazi ile karakterizedir. Anaplazi
siklikla 2 yas alt1 cocuklarda goriiliir. Kotii histolojinin
prognozda 6nemli bir belirte¢ oldugu klinik ¢aligmalar
ile gosterilmigtir'®. Niiks ve mortalite orani, yaygin
anaplazi olgularda fokal anaplazi olgularindan daha
fazladir®.

EVRELEME

Giinlimiizde WT olgulart ¢ogunlukla Amerika ko-
kenli Children’s Oncology Group (COG) ve Avrupa
kokenli (SIOP) gruplarinin sistematik ¢alismalar1 ve
klinik deneyleri temel alinarak tedavi edilmektedir. Her
iki grubun kendine 6zgii bir evreleme sistemi bulun-
maktadir (7Tablo 2). Hem COG hem de SIOP sisteminde
5 evre belirlenmistir. Birinci evrede her iki sistemde
de tiimor tamamen rezeke edilmistir fakat COG’a gore
bobrek kapsiil ya da pelvis tutulumu evre I kabul edil-
mezken, SIOP’a gore kapsiil dig ylizeyine ya da pelvis
duvarina ulagmadig siirece evre I olarak kabul edilir.
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Her iki sistemde de bobrek siniis damarlart tutulumu
evre II olarak degerlendirilir. Tiimorden cerrahi On-
cesi biyopsi alinmig olmast SIOP’a gore evre II iken,
COG’a gore riiptiir ile esdeger kabiil edilir ve evre III
olarak degerlendirilir. Cikartilamayacak tiimor, periton
ici tutulum, karin i¢i lenf nodu metastazi, damar ici ya
da tireter i¢i trombiisiin kesilmis olmas1 gibi durumlar
her iki sistem icin de evre III kabul edilir. Kan yolu ile
uzak organ metastazi (akciger, karaciger, kemik, beyin)
ve karin dis1 lenf nodu metastazi her iki sistem i¢in de
evre IV’tiir. Her iki bobrekte WT bulunmasi ise hem
COG hem SIOP sisteminde evre V’tir ve her bobregin
kendi ozelliklerine gore ayr1 evrelenmesi gerekmekte-
dir.

COG herhangi bir “adjuvan” tedavi verilmeden
once cerrahi olarak lokal tiimor yiikii ve yayilim de-
recesini belirler. Lokal yiike gore radyoterapi, yayilim
derecesine gore ise kemoterapi planlar belirlenir. SIOP
ise rutin olarak biyopsi alinmaksizin dnce kemoterapi
sonra cerrahi uygulamasini onererek evreyi cerrahi si-
rasindaki makroskopik ve mikroskobik bulgulara gore
belirler. Bu yaklagimin ortaya ¢ikis nedeni ilk ¢alisma-
larda kemoterapisiz cerrahi girisimlerde tiimor hiicresi
“dokiilme-sacilma” oranlarmin yiiksek raporlanmig
olmasidir. SIOP yaklagiminin dezavantaji selim has-
taliklara gereksiz kemoterapi verilme (%1.3) ve WT
olmadig1 anlagilan tiimérlere uygunsuz tedavi verilme
(%5) olasiligidir™®.

KLIiNiK BASVURU

WT en sik bulgusu karinda ele gelen kitledir. Tipik
olarak asemptomatik kitleler aile cocugu severken, yi-
karken veya rutin cocuk doktoru muayenesinde fark
edilir. Fakat yeni raporlarda WT olgularinin %85’inin
tan1 aninda semptomatik oldugu bildirilmektedir. En
stk semptomlar karinda kitle, karin agris1 ve hematiiri-
dir®". Hematiiri mikroskobik (%24) ya da makroskopik
(%18) olabilir. Karinda ele gelen kitlede noroblastom,
hepatoblastom, rabdomyosarkom gibi diger malign
karin i¢i ¢ocukluk cagi tiimorleri ayiric1 tanida diigii-
niilmeli iken, hematiiri bulgusunun Wilms dis1 bobrek
tiimorlerinden biri olan RCC’de daha sik goriildiigii
bilinmelidir®”. WT olgularinin dértte birinde plazma
renin seviyesindeki artiga bagli hipertansiyon gelisir.
Ates, istahsizlik ve kilo kaybi gibi sistemik semptom-
lar %10 oraninda goriiliir. Bagka 6zellikli bir durum
ise kiint karin travmalari sonrasi saptanan tiimorlerdir.
Bu durumda sessizce biiylimekte olan kitlelerin karin
icerisine riiptiire olarak ya da kanayarak travma ile
orantisiz siddette bir klinik ile karsimiza cikabilecegi

unutulmamalidir®. WT 6nemli bir davranig sekli damar
ici tiimor trombiisiidiir. Inferior vena kava i¢i uzanim-
I1 tiimor trombiisii yatar pozisyonda dahi gerilemeyen
varikosel veya hepatomegali ile atriuma uzanan bir tii-
mdr trombiisii ise kalp yetmezligi ile bulgu verebilir®.
Sendromik olgularin ilk bulgusunun WT olabilecegi de
on goriilerek hastalar aniridi, hemihipertrofi ve genitoii-
riner anomaliler gibi ek dzellikler agisindan da incelen-
melidir®.

Tablo 2: COG ve SIOP gruplarinin WT Evreleme Sistemi.

Tm: timor

EVRE | KRITER
COG EVRELEME SISTEMI
I Tm bobrek ile sinirli ve tamamen gikarilmis.

Tm riiptiire degil veya cerrahi dncesi biyopsi almmamig.
Bobrek kapsiil veya siniis damar invazyonu yok.
II | Tm bobrek kapsilii digma uzaniyor fakat tamamen cikarilmig ve rezeksiyon
sinirt ve dtesinde tm kanitt yok.
Bobrek kapstil veya bobrek siniis damar invazyonu var.
I | Ameliyat sonrast makroskopik veya mikroskobik kalmti, ¢ikarilamayacak tm,
pozitif cerrahi sinir, cerrahi sirasinda timér “dokiilmesi”, bolgesel lenf nodu
metastazi, pozitif peritoneal sitoloji veya transekte edilmig timdr trombiisii
Cerrahi 6ncesinde timdr riiptirii veya biyopsi alinmig olmast
IV | Karin digt hematojen veya lenf nodu metastazt bulunmast (akeiger, karaciger,
kemik, beyin)

V| Iki tarafls bobrek timéril. Her tarafin kendi evresi verilebilir.
SIOP EVRELEME SISTEMI

[ | Tmbobrege sinirlt ya da bobrek dist uzantyorsa fibroz yalanct kapsiil igerisine

siurls.

Babrek kapsiil invazyonu var fakat dig yiize uzanmuyor ve tam ¢ikartlmis.
Bobrek pelvis veya tireter icine uzanimi var fakat duvar invazyonu yok.
Babrek siniis damarlart invaze degil. Bobrek ici damarlar invaze olabilir.

1T | Tm bobrek kapsiliinii gegerek bobrek etraf yag dokusuna uzantyor fakat
tamamen ¢ikarilmis.

Bobrek siniis infiltrasyonu var veya bobrek parankim digindaki kan ve lenfatik
damarlar invaze fakat tm tamamen cikarilms.

Komsu organlar veya vena cava infiltre fakat tm tamamen cikarilmis.

Ameliyat oncesi kemoterapi veya cerrahi gikarim dncesi agik (kama) biyopsi
almmug.

Il | Tiimoriin tam olmayan ¢ikarimi. Rezeksiyon sinirt sonrasinda makroskopik veya
mikroskobik tm varlig1.

Herhangi bir karin ici lenf nodu tutulumu meveut. Cerrahi dneesi veya sirasinda
timor riiptiird meveut.

Peritoneal tm implantlart varlig1.

Ureter trombiisii transekte edilmis veya parca parca ¢ikarilmig, Damar
rezeksiyon siirmda tm trombiisii meveut.

IV | Hematojen metastaz (akciger, karaciger, kemik, beyin) veya karmn ve pelvis dit
lenf nodu metastazi.

V| Iki tarafls bobrek timori. Her tarafin ayn alt evrelemesi yapimalidir.

Laboratuvar incelemelerinde tam kan sayimi, genis
biyokimya paneli ve koagiilasyon caligmalar1 olmalidir.
Hastalarin %8’inde von Willebrand faktor etkilenme-
sine bagli koagiilopati gelisir. Gercek von Willebrand
hastalig1 ile fark WT’de protrombin ve parsiyel trom-
boplastin zamanlarinin uzamig olmasidir®.
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RADYOLOJIK DEGERLENDIRME

Karinda kitle ve karmn agrisina yaklagimda ilk ba-
samakta en sik kullanilan radyolojik yontem ultraso-
nografidir. Kitlenin solid olusu, kaynaklandig1 organ ile
birlikte damar i¢i veya iireter i¢i timor uzanimini de-
gerlendirmek i¢in ultrasonografi onerilse de giiniimiiz
uygulamasinda damar ici kontrastl bilgisayarli tomog-
rafi (BT) goriilmesi rutine binmistir. BT nin vena kava
ve atrium i¢i trombiisleri saptamada yeterli oldugu, bu
nedenle sonrasinda rutin doppler ultrasonografiye ge-
rek olmayabilecegi one siiriilmiistiir®. Eski nesil BT
cihazlarinda kars1 bobrek lezyonlarinin saptanamama
orant %10 civarinda oldugundan cerrahi teknikte her
iki bobregin eksplore edilmesi onerilmekteydi. Gii-
niimiiz cihazlarinda bu oranin %0.25’e diismesi ile
birlikte artik kargi tarafin rutin cerrahi eksplorasyonu
Onerilmemektedir®. BT ayn1 zamanda noroblastom ile
ayirici tanida yardimeidir. Noroblastomun bobrege basi
uyguladigi, WT ise bobregin yapisini bozarak ve ince
bir parankim ¢eperi birakarak (penge bulgusu) bobregin
icerisinden biiyiidiigii goriiliir. Bununla birlikte WT di-
ger malin bobrek tiimorlerinden (RCC veya CCS) ileri
inceleme ile net sekilde ayirt edilememektedir®®. Kli-
nik ve radyolojik olarak WT diisiiniilse de %5-10 ora-
ninda uyumsuz biyopsi sonucu alinan klinik ¢aligsmalar
mevcuttur®. Evreleme i¢in iki 6nemli nokta metastaz
varli1 ve tlimor riiptiiriidiir. Radyolojik incelemelerle
degerlendirilen retroperitoneal lenf nodu tutulumunun
cerrahi ve patolojik bulgular ile kiyaslandiginda an-
lamli oranda yanlis pozitif ya da negatiflik verebilecegi
gosterilmistir®. En sik metastaz yeri akciger oldugun-
dan toraks BT goriilmesi esastir. Karacigere metastaz
ikinci siklikta goriiliir. Timor riiptiiriinii saptamada
cerrahi bulgular ile kiyasla BT nin yetersiz kalabildigi
belirtilmistir®.

BT yerine damar i¢i gadolinium ile manyetik rezo-
nans goriintiileme (MRG) de BT ile esdeger giivenilir-
likte kabul edilebilir. MRG radyasyon etkisini ortadan
kaldirsa da kiiciik ¢cocuklarda anestezi esliginde ¢ekim
yapilmasi gereklidir®. Pozitron emisyon tomografinin
(PET) geleneksel yontemlere iistiinliigii gosterilmemis-
tir®o,

TEDAVI

WT yonetiminde cerrahi, kemoterapi ve bazi olgu-
larda radyoterapi kullanilir. Ana ¢aligma gruplar ta-
rafindan olugturulan risk simiflamasinda tiimor dokiil-
mesi-sacgilmasi, kotii histoloji, ¢ikarllamayan lezyon
kalmasi, lenf nodu tutulumu ve ¢coklu LOH varlig: te-
mel alinir. Gegtigimiz yillarda tiimor genetiginin daha
iyi anlagilmasi ve genetik risk faktorlerinin incelenmesi

ile birlikte lokal niiks ve metastaz riski ¢ok diisiik olan
hastalar belirlenebilmektedir. Bu hasta grubunda ge¢
donem kemoterapi etkilerinden kaginilarak cerrahi te-
davi yeterli goriilebilmektedir. Yiiksek riskli hastalarda
ise karin i¢i niiks olasilig1 yiikselecek, en az evre III
kabul edilecek ve ameliyat sonras1 donemde radyote-
rapi alacaklardir®. Tiim hasta gruplari i¢in ortak amag
tedavi yiikiiniin azaltilarak sagkalimin arttirilmasidir.

WT tarihsel olarak daktinomisine yanit alinan ilk
malin ¢ocukluk cag: tiimoriidiir. Halen evre I hastalarda
yalnizca daktinomisin ve vinkristin kullanilir. Anaplas-
tik histoloji gibi yiiksek risklere sahip olgularda siklo-
fosfamid, ifosfamid, karboplatin, irinotekan ve etoposid
tedaviye ilave edilebilir. Fakat ne yazik ki anaplastik tii-
morler kemoterapi ve radyoterapiye siklikla direnclidir.
Radyoterapi karin, “flank™ veya akciger alanina uygu-
lanabilir. Karm bolgesine radyoterapi ameliyat oncesi
veya sirasinda belirgin riiptiir durumunda ve peritona
ekilme varliginda uygulanmalidir. Evre I ve I hastalari-
nin cogunda uygun kemoterapi varliginda gerekli olma-
maktadir. Evre III hastalarda da iyi histolojik bulgular
altinda doz azaltimma gidilmektedir. Radyoterapinin
ameliyattan sonraki 10-14 giin igerisinde baglatilmasi
ozellikle kotii histolojiye sahip olgularda niiksiin engel-
lenmesi i¢in 6nemlidir.

CERRAHI

Cerrahi ¢ikarim ¢alisma gruplarinin bazisinda ilk
basamak bazisinda ikinci basamak olarak onerilse de
tedavideki yeri kritiktir ve amaclari nettir. WT cerrahi-
sinde ana amaclar; tiimoriin giivenli tam rezeksiyonu,
tlimoriin evresini yiikseltecek riiptiir benzeri kompli-
kasyonlardan kacinilmasi, cerrahi bulgularin cok iyi
betimlenmesi ve dogru evrelemenin yapilmasidir. Tiim
bunlar icin yeterli eksplorasyon sarttir. Bu nedenle ge-
nelde tercih edilen insizyon genis gobek {istii transvers
ya da ozellikle diyafragma tizeri seviyede trombiisii bu-
lunan olgularda torakoabdominal insizyondur. Pediatrik
bobrek tiimorlerinde erigkinlerden farkli olarak “flank™
insizyonu kullanilmamalidir™®. Yetersiz genislikte bir
insizyon siklikla timdr riiptiirii ile sonuglanmaktadir.
Intraoperatif riiptiir gelisimi hem tiimor evresini hem
de niiks riskini arttirmaktadir®”. Yine bu nedenle, nef-
rektomi yapilmamasina karar verilmedikce bir bobrek
kitlesinden biyopsi alinmamalidir. Dogru evreleme i¢in
karma girildiginde periton i¢i uzanima yonelik komsu
organlar ve metastatik lezyona yonelik karaciger mu-
hakkak incelenmeli, kitle ¢ikarildiktan sonra ilgili lenf
nodu drneklemeleri mutlaka yapilmalidir®?.

Ana cerrahi iglem radikal nefrotireterektomidir (RE-
SIM 3A-D). Alanmin tam ekspozisyonu i¢in sag tarafta
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ResiniSiC)

Resim 3 D

RESIM 3: A) Sol WT olgusunda sol kolon, dalak ve pankreas
kargi tarafa devrilmig, sol renal arter, ven ve iireter askida.
B) Sol renal arter ve ven baglandiktan sonra renal pedikiil
goriiniimii. C) Bobrek kitle ile birlikte tam mobilize. Sart as-
kida iireter, kirmizi askida sol gonadal ven, mavi askida infe-
rior mezenterik arter mevcut. D) Nefroiiretrektomi spesimeni.
(Prof. Dr. Yunus Soylet, Dog. Dr. Senol Emre)

sag kolon ve duodenum, sol tarafta ise sol kolon, da-
lak ve pankreas devrilir. Klasik tarifte oncelikle renal
arter veya arterler saptanarak baglanir. Sonrasinda re-
nal ven saptanir, timor uzanimi ekarte edildikten sonra
baglanir. Hiler damarlar kontrol altina alindiktan sonra
tiimoriin etraf dokulardan nazik diseksiyonu ile devam
edilir. Gonadal damarlar baglandiktan sonra iireter dis-
talden kesilir. Cok biiyiik tiimorlerde bébrek hilusunun
giivenli bir sekilde kontrol altina alinabilmesi i¢in si-
ralamanin tersten ilerlemesi ve once kitlenin mobilize
edilmesi gerekebilir. Aksi takdirde 6zellikle sol tarafli
biiyiik tiimorlerde siiperior mezenterik arterin istemsiz
ligasyonu gergeklesebilmektedir®®. Nefroiireterektomi
sonrast cerrahi sinirlar radyoterapi olasiligina yonelik
olarak titanyum klipler ile isaretlenir.

Bobrek iist poliinde yerlesen kitlelerde genellikle
siirrenal bezin de rezeke edilmesi gerekmektedir. Ka-
raciger, dalak ve pankreas gibi organ uzanimlari olan
tiimorlerde ise cerrahi komplikasyonlardan sakinilarak
organlarin korunmasi ve yalnizca ana kitleden biyopsi
alimasi 6nerilir®?.

LENF NODU ORNEKLEMESI

Bobrek hilusu, vena cava ve aorta etrafindaki lenf
nodalarinin 6rneklenmesi evreleme ve radyoterapi ka-
rar1 icin sarttir. Diseksiyon Gerota fasyasinin iizerinden
bobrek etraf yag dokusunun eksizyonu ile beraber iler-
ler ve hiler lenf nodlari ile birlikte tiimor en-blok reze-
ke edilir. En az 7 adet komsu lenf nodu 6rneklenmesi
onerilir®. Makroskopik olarak timor tutulumu diigii-
niilmeyen lenf nodlarinin ii¢te birinde histolojik olarak
timor hiicresi saptanmistir®. Lenf nodu orneklemesi
yapilmayan evre 1 hastalarda niiks riskinin arttig1 gos-
terilmigtir®. Genis retroperitoneal disseksiyonun ise
etkisi kanitlanmamigtir®.

RUPTUR RIiSKi

Riiptiir gelismesi i¢in en anlamli risk faktorleri 15cm
tizeri timor boyutu ve diyafragma yapisikligidir®®. Ye-
terli insizyon ile tiimoriin arka yiizii mobilize edilirken
dikkatli olunmasi ve gerekli ise tiimorle bitisik diyaf-
ragmanin rezeke edilmesi OnerilirV. Rezeksiyon veya
trombilis ¢ikarimi sirasinda tiimor kapsiil biittinliigiintin
bozulmas1 “dokiilme” olarak tanimlanir. “Riiptiir” ise
periton i¢i veya arkasina tiimor hiicrelerinin yayilmig
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olma durumudur. Karin igerisine girildiginde kan ile
karsilagilmas1 ya da bobrek kapsiiliinti yirtarak biiyii-
miis tiimor varligi riiptiir olarak kabul edilir ve ameliyat
notunda detaylica belirtilmelidir®. Tiim bu durumlar
evre 3 olarak kabul edilir ve tedavi evre 2 ye gore yo-
Sunlagtirilmig kemoterapiye ek olarak radyoterapiyi de
icerir.

KOMPLIKASYONLAR

WT cerrahisinde bildirilen ortalama komplikasyon
orant %12. 7°dir. Bunlarin arasindan en sik bagirsak
tikanikliklaridir (%5). Bu durumda invajinasyon akla
getirilmelidir. Masif kanama %?2, yara enfeksiyonu %2
ve ana damar hasar1t %1. 5 oranindadir. Lenf nodu di-
seksiyonu sonrasi $iloz asit gortilebilir. SIOP tarafindan
yapilan ve ameliyat 6ncesi kemoterapi verilen hastalar-
da komplikasyon oran1 %8 olarak saptanmistir. Komp-
likasyon riskini arttiran tiimore ait faktorler yiliksek de-
receli damar i¢i trombiis ve dev kitleler iken, cerraha
ait iki onemli faktoriin yanlis insizyon ve cerrahi brang
oldugu gosterilmigtir. Branglar arasinda komplikasyon
orani en fazladan en aza dogru genel cerrahi, yetigskin
iirolojisi ve pediatrik cerrahi/tirolojisi olarak belirtil-
migtir®.

MINIMAL INVAZiV CERRAHI

Son yillarda WT laparoskopik ve robotik cerrahi
deneyimleri yaymnlanmistir. Bu yontemler genellikle
kemoterapi sonrasi kiiciilen lezyonlara uygulanmakta-
dir. A¢ik cerrahide kemoterapi gordiikten sonra “dokiil-
me” ve diger cerrahi komplikasyon risklerinin azaldig1
belirtilse de®” minimal invaziv cerrahinin risk statiisii
heniiz net degildir.

CIKARILAMAYACAK TUMORLER

WT i¢in kabul edilen ameliyat i¢in uygunsuzluk kri-
terleri sunlardir; her iki bobrekte WT, tek bobrekli bir
hastada WT, yaygin akciger metastazina bagli pulmoner
yetmezlik, adrenal bez ve diyafragma disinda tam cika-
rim icin ek organ kaybimin gerekiyor olmasi, hepatik
ven seviyesinden ileriye uzanan vena kava trombiisii.
Bu durumlarda muhakkak cerrahi 6ncesi kemoterapi
uygulanmasi gerekir. Tek bobrekli olgularda kemote-
rapi sonrasi parsiyel nefrektomi planlanir. Hepatik ven
seviyesine ulagip daha ileriye uzanmayan trombiis var-
liginda da kesin karsitlik olmamak ile birlikte 6n planda
rezeksiyon denenmemesi 6nerilir”.

DAMAR iCi TROMBUS

Cocuk yas gurubunda inferior vena kavaya en sik
uzanim gosteren malinite WT dir. WT renal ven uza-

nimi hastalarin %11’inde, inferior vena kava igerisine
uzanimi ise %3-8 oraninda goriiliir®. Damar i¢i trom-
biislerin %50’si ameliyat 6ncesi donemde asemptoma-
tiktir®». Bu nedenle bobrek mobilizasyonundan 6nce
inferior vena kavanin tiimor trombiisii aragtirilarak pal-
pe edilmesi Onerilir. Cerrahi planlamada trombiis uza-
nim derecesi 6nem arz etmektedir. Daum ve ark.’nin
belirledigi ven ici trombiis siiflamasi trombiisiin ulag-
t1g1 en yiiksek seviyeye gore yapilir®?. Birinci evre re-
nal ven igerisine, 4. evre ise sag atrium igerisine uzani-
mi belirtir. Trikiispid kapaga uzanimin 5. evre olarak
tanimlanmas1 Onerilmis, bu durumun pozitif basingl
ventilasyon sirasinda ani kardiyak debi azalis1 ile gi-
debilecegi vurgulanmigtir®. Damar i¢i tromboz varhig
timor tamamen ¢ikarildig: siirece prognozu etkileme-
mektedir. Fakat bobrek mobilizasyonu sirasinda damar
ici trombiisiin embolize olmasi cerrahinin en 6nemli ve
Oliimctil riskidir. Bu hasta grubunda kardiyopulmoner
bypass (KPB) hazirligi yapilmalidir. Kemoterapi ve-
rilmeden cerrahi uygulanan hastalarda %70 oraninda
ciddi KPB komplikasyonlar1 gelismistir. Cerrahi 6n-
cesi kemoterapi verildiginde ise trombiislerin cerrahi
sirasinda KPB gereksinimi ortadan kaldiracak seviyeye
dek gerileyebildigi gosterilmistir (RESIM 4A-D). Ke-
moterapi sirasinda da vena kava veya atriyum i¢i trom-
biisler ilerleyebilir ve anlamli oranda komplikasyon
gozlenebilir. Fakat komplikasyon ciddiyetinin kemo-
terapisiz cerrahilerde daha siddetli oldugu belirtilmis-

tir“Y. Kavotomi ile trombiis ¢ikarilmasinin miimkiin
W,
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RESIM 4: A) Atriyuma uzanan (ok) trombiislii bir riiptiire sag

WT olgusunun kemoterapi oncesi bilgisayarlt tomografi go-
riintiisii. B) Kemoterapi sonrast tiimoriin inferior vena cava
icerisine gerilemesi sonucu kardiyopulmoner bypass gereksi-
nimi olmadan total vaskiiler izolasyon ile trombiis cikarild.

Kavatomi goriintiisii. C) Trombiisten temizlenmis sag ve sol
renal ven-vena kava agilim alanlart D) Kavatomi onarim hat-
ti. (Prof. Dr. Haluk Emir, Dog. Dr. Senol Emre)

olmadig1 inat¢1 tikanikliklarda tiimor ile birlikte kavek-
tomi yapilabilir. Bu tabloda iyi gelismis kollateraller
sayesinde yeniden vaskiiler yapilandirmaya gereksinim
kalmaksizin saglikli bosalim saglanabilmistir®?.

URETER iCi UZANIM

Mobilizasyon sirasinda iireter tiimor varligi igin pal-
pe edilmedir. Ureter i¢i tiimdr uzanimi damar igi uza-
nimlara gore nadirdir (%2) fakat mevcut uzanimlarin
yalnizca %30 unun ameliyat 6ncesi donemde saptana-
bildigi bildirilmistir. Ameliyat 6ncesi donemde hema-
tiiri, idrar ile doku gelisi, tiretral sislik ve hidronefroz
varhig1 iireter i¢i uzamim siiphesi dogurur®?. Hematii-
risi bulunan hastalarda tiimor trombiisiiniin kesilme
riskinin en aza indirilmesi amaciyla ameliyat sirasinda
sistoskopi ve retrograde sistografi yapilarak mesane ve
tireterovezikal bilegkenin degerlendirilmesi 6nerilir.
Hematiiri yok ise iireter mesaneye yakin bir seviyeden
rezeke edilir.

ATNALI BOBREK

Atnali bobrek varliginda malinite olasilig1 artar.
Atnal1 bobrekte WT gelistiginde genellikle vertebraya
basi yaparak erken evrede palpe edilebilen asempto-
matik kitle ile bulgu verir(*®. Fakat radyolojik incele-
melerde isthmus varlig1 orta hatt1 gegen tiimor imaji ile
kapatilmig olabilir ve tiimoriin atnali bobrek kaynagi
laparotomide farkedilebilir®® (RESIM 5A, 5B). Damar
anatomisinin ise radyolojik incelemelerle ayrintili ince-
lenmesi 6nemlidir. Clinkii atnali bobreklerin %70’ inde
venoz anomaliler, duplike/triplike arter sistemleri go-
riilebilir. Bobrek alt pol ve isthmus kanlanmasi renal
arter, aort, inferior mezenterik arter, iliak ya da sakral
arterlerden kaynaklanabilir®®. Tek tarafli tiimorlerde
tiimore ait taraf ile birlikte isthmus da ¢ikarilir ve lenf
nodu orneklemesi yapilir”. Kitle kaynag: isthmus ise
isthmus ile birlikte temiz cerrahi sinir saglanmast igin
bilateral bobrek alt pol rezeksiyonu yapilabilir. Coklu
tiimor varliginda ise kemoterapi sonrasi nefron koruyu-
cu cerrahi uygulanir®.

BILATERAL WILMS TUMORU

Bilateral WT klinik serilerde %13’e varan siklikta
bildirilmektedir®". Genel sagkalim oranlari tek tarafli
olgulara gore diisiiktiir (%69) ve son donem bobrek
hastalig: riski yiiksektir. Nefrotoksik kemoterapi, rad-
yasyon nefriti ve bobrek parankim kaybi bobrek fonk-
siyonlarini etkiler. SDBH 6zellikle Denys-Drash (%75)
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Resim 5 A

Resim 5 A
RESIM 5A: Amali bibrek tamli olguda isthmus kaynakli ve
bilateral pelvis invazyonu bulunan WT bilgisayarli tomografi

goriintiileri.

Resim5 B a

Resim5B b

Resim 5 B ¢

Resim5B d

RESIM 5B: Pelvik rabdomyosarkom én tamst ile tru-cut bi-
yopsi alinan ve WT ile uyumlu sonug gelen hasta. a-b-c) arka
arkaya takip edilen aksiyel tomografi kesitleri d) sagittal plan-
da kaynagi net anlasilmayan pelvik yerlegimli kitle yildiz: bob-
rek, dortgen: kitle.

ve WAGR (%50) gibi sendromik olgularda ¢ok daha
siktir®”. Bu hastalarda anaplastik histoloji daha siktir
ve diffiiz anaplazi varlig1 dort yillik sagkalimi % 25°e
kadar distirmektedir®®. Nefrektomi 6ncesi ii¢ ilagh
kemoterapi (vinkrstin, dactinomisin, doksorubisin) ile
bobreklerden en az birinin tam ¢ikariminin 6nlenme-
si ve 4-6 haftanin sonunda nefron koruyucu cerrahi
(NKC) yapilmast amaglanir?. Cift tarafli bobrek tii-
morlerinin biiyiik olasilikla WT olmast ve anaplazinin
saptanma giicliigii nedeniyle eski yaklagim olan tedavi
oncesi her iki bobrekten biyopsi alinmasi artik oneril-
memektedir®. Sekiz yasindan biiyiik ve atipik bulgu-
lar1 olan hastalarda anaplazi varlig1 gosterilemeyecek
olsa bile WT dis1 bobrek tiimorlerinin diglanmasi adina
tan1 aninda biyopsi Onerilebilir. Biyopsi ile baslanacak
ise bobrekler arast %20 oraninda histolojik farklilik
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olabileceginden her iki bobrekten de alinmalidir. NKC
oncesi bobrek fonksiyonlarin anlagilmasi i¢in radyo-
niikleid sintigrafi gekimi yapilmalidir. Cerrahi sirasinda
normal bobrek dokusunu tam ekspoze edebilmek ve
rezeksiyon sinirina karar verebilmek icin Gerota fasya-
stnin tam soyulmasi gerekir®. Iyi histolojiye sahip kii-
ciik WT lezyonlarinda eniikleasyon yapilabilir (RESTM
6A-D) ancak %25 oraninda niiks olasilig1 vardir.

Resim 634

Resim 61D

Resim 6: Denys-Drash Sendromu tanili bilateral WT olgusu.
A) Ameliyat oncesi MR incelemesinde diffiizyon kisitlayan; sol
bobrek yapisim bozmus 7. S5cm’lik ve sag cepersel yerlesimli
1. S5cm’lik kitleler. B) Sol nefroiireterektomi materyali C) Sag
kitle eniikleasyonu D) Sag kitle eniikleasyonu sonrast onarim.
(Prof. Dr. Cenk Biiyiikiinal, Do¢. Dr. Senol Emre)

Anaplazi varliginda temiz cerrahi sinir saglanmasi zo-
runlu oldugundan eniikleasyon yapilmamalidir®. Ce-
pere yakin yerlesimli tiimorler kama tarzi biyopsi ile
cikarilabilirken iist veya alt pol yerlesimli tiimorlerde
kismi nefrektomi yapilabilir. Daha zor yerlesimli biiyiik
tiimorlerde rezeksiyon oncesi korunacak normal doku
sinir1 koter kalemi ile isaretlenmelidir. Kansiz sahada
NKC yapilmas: gerektiginden bobrek pedikiilii klemp
ile kapatilir. Klempaj oncesi yiizeyel buz uygulamasi
bobrek fonksiyonunun korunmasma katki saglar®.
Pelvikalisyel sisteme tiimor uzanimi NKC i¢in kont-
raendikasyon degildir. Cikarim giicliigii yasanan mer-
kezi yerlesimli biiyiik kitlelerde “bench” cerrahisi ile
ototransplantasyon bir segenektir®. Soguk koruyucu
soliisyon ile bobrek yikandiktan sonra iireter kesilerek
total olarak ¢ikarilir ve masaya alinir. Bu sekilde iskemi
onlenerek detayli ve genigletilmis diseksiyona olanak
saglanir. Onarim sonrasi bobrek heterotopik pozisyon-
da iliak damar ve liretere anastomoz edilir. Soguk al-
tinda diseksiyon sinirindan emin olunamaz ise frozen
biyopsi gonderilebilir. Bilateral WT de diftiiz anaplazi
ve DDS varliginda NKC 6nerilmemektedir®®. Eger her
iki ttimor de bir sekilde nefrektomiye gidecek ise bob-
rek nakli 2 yillik hastaliksiz sag kalim sonrasi gercek-
lestirilebilir.
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Sonug olarak WT cocukluk caginda sik karsilagi-
lan, 6zellikli bir tiimoriidiir. Bununla birlikte selim ve
farklr klinik 6zelliklerde malin bobrek kitleleri de go-
riilebilmektedir. Ayirict tant giigliikleri, tiimor histolo-
jisi, evresi ve genetik farkliliklara gore cerrahi tedavi,
kemoterapi ve radyoterapi planlama gerekliligi ¢ocuk-
larda bobrek kaynakli kitlelerin tani ve tedavi siirecinde
multidisipliner ortak ¢aligmay1 zorunlu kilar. Protokol-
lere uygun zamanlama ile tiimor cerrahisi prensipleri-
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dzet:

Rabdomyosarkomlar ¢ocuklarda en sik goriilen yumusak doku sarkomlaridir. Bu tiimor-
lerin yaklasik %15-20’si genitoiiriner sistemde yerlesir. Cocuklarda agresif seyredebilmesi
ve tani aninda tam cerrahi ¢ikaruma uygun olmamasi nedeniyle uygun tanisi, evrelemesi ve
tedavisi multidispliner bir ekip tarafindan yapilmalidir. Yapilan uluslararasi calismalar ve bu
calisma gruplarmmin olusturdugu protokollerle sagkalim orani yillar icinde artmaktadir. Lokal
kontrolii icin agresif cerrahiler yerini, konservatif organ koruyucu cerrahilere ve hedefe yo-
nelik kemoterapi ve radyoterapilere birakmistir. Bu nedenle tedavi sonrast organ fonksiyon-
larmi korumaya yonelik takipleri yillar icinde daha da onem kazannmustir. Bu boliimde ¢ocuk
genitoiiriner rabdomyosarkomlarinin histopatolojik ve klinik ozellikleri, risk faktorleri, tanist
ve tedavisinin anlatilmast amaglanmugtir.

Abstract:

Rhabdomyosarcomas are the most common soft tissue sarcomas in children. About
15-20% of these tumors are originated from genitourinary system. Because of its agressive
course, staging and treatment of these tumors should be done with a mutlidisciplinary ap-
proach. With international studies and protocols, survival rates have been increased in recent
years. Agressive surgical techniques are replaced with conservative organ-sparing and tar-
geted chemotherapy and radiotherapy regimens for local control. Thus, follow-up for pre-
serving post-treatment organ function got much more importance in years. This section aims
to describe histopathological and clinical features, risk factors, diagnosis and treatment of
pediatric genitourinary rhabdomyosarcomas.

GIRiS

Primitif mezenkimal hiicrelerden koken alan yu-
musak doku tiimorleri yag dokusu, fibroz doku ve kas
dokusunda gelisebilen sarkomlardir. Cocuklarda en sik
goriilen yumugsak doku sarkomu rabdomyosarkomdur
(RMS) ve ekstrakranial solid tiimorler icinde Wilms tii-
morii ve ndroblastomdan sonra ti¢tincii sirada yer alir).
Her yas araliginda goriilebilirse de bes yas altinda ve
adolesan donemde pik yapar. Viicutta bir¢ok farkli
bolgeden gelisebilir ve %15-20 oraninda genitotiriner
sistem tutulumu mevcuttur®. Erkek hastalarda mesane,
prostat ve paratestikiiler bolge yerlesimi sik iken kiz
www.kanservakfi.com

hastalarda vajina ve uterustan kaynaklanan tiimorler
goriilebilir®.

ETYOLOJI VE RiSK FAKTORLERI]

Etyolojik sebebi net olarak ortaya koyulamamistir.
Olgularm %90°1 sporadik gelisim gosterir. Intrauterin
radyasyon maruziyeti, gebelik sirasinda zarar verici
ila¢ kullanim1, dogumdan hemen sonra alinan antibiyo-
tik tedavisi ve diisiik sosyoekonomik diizeye sahip aile-
lerin ¢gocugu olmak, 6n goriilen risk faktorleri arasinda
sayilabilir® 3 9. Baz1 calismalarda dogumsal anomali-
ler ve erken dogumun da RMS gelistirebilme oranini
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arttirdigini saptanmustir”. Literatiirde RMS histolojik
tipinin de belirleyici bir risk faktorii oldugu goriisiinii
destekleyen yayimlar mevcuttur. COG (Children’s On-
cology Group-North America) ve UPDB (Utah popula-
tion data base) verilerini inceleyen bir ¢alismada birinci
derece akrabalarinda kanser olan hastalarda embriyonal
RMS gelisim riskinin artti81, alveolar RMS ile ise boyle
bir iligki olmadig1 saptanmigtir®.

Olgularin %5-10’unda eslik eden genetik sendrom-
lar goriilebilir. Norofibromatozis tip 1’in %0, 5 oranla
en sik eslik eden sendrom oldugu IRS-4 caligmasinda
vurgulanmigtir®. Li-Fraumeni Sendromu da p53 tii-
mor supresor geni mutasyonu ile seyreden bir hastalik
olup eslik eden rabdomyosarkom goriilebilir'?. Cos-
tello Sendromu, Gorlin bazal hiicreli neviis sendromu,
Noonan Sendromu, MEN Tip-2a Sendromu, Beckwit-
h-Wiedeman Sendromu ve Rubinstein- Taybi Send-
romu da birlikteligi goriilebilen diger genetik gecisli
sendromlardir®™.

Histolojik olarak kii¢iik yuvarlak mavi hiicreli tii-
morlerden biri olup primitif iskelet kas liflerinin go-
riiniimiinii veren ig seklinde lifler icerir. Uluslararasi
Rabdomyosarkom Calisma Grubu (IRSG) rabdomyo-
sarkomlari histopatolojik olarak embriyonal ve alveolar
olmak iizere iki gruba ayirir. Embriyonal RMS (eRMS)
en yaygin goriilen formu olup (%90) erken ¢ocukluk
doneminde goriilen tipidir. Embriyonal RMS en sik ge-
nitoiiriner sistemden kaynaklanir. Embriyonal RMS ig
hiicreli alt tipi daha ¢ok paratestikiiler yerlesim goste-
rirken botiroid alt tipi siklikla vajinal yerlesim goster-
mekte olup iiziim salkimi seklinde disar1 uzanan tiimo-
ral dokularla karsimiza ¢ikar. Alveolar RMS ise daha
cok adolesanlarda goriilen formudur ve tiim rabdomyo-
sarkomlarim %10 luk kismini olusturur®. immunhisto-
kimyasal incelemede myogenin, alveolar RMS’u ayirt
etmekte onemli bir belirtegtir ve kotii prognozu goste-
rir™. Genellikle bag boyun ve genitoiiriner sistemde
geligir. Bes yillik sagkalim oranlar1 diger tiplere gore
yiiksektir. Erken metastazlar, iskelet sistemi tutulumu
ile seyreden alveolar RMS (aRMS) prognozu diger tip-
lere gore daha kotii olup bes yillik sagkalim oranlar
diistiktir™.

MOLEKULER PATOFiZYOLOJi
VE GENETIK

Rabdomyosarkomlarin genetik zemini ile ilgili son
yillarda bircok caligma yapilmistir. Embriyonal ve al-
volar tiplerin molekiiler diizeyde sahip olduklari bazi
farkliliklar saptanmisgtir.

Alveolar RMS larin %80’inde 2. ve 13. Kromozom-
larin uzun kollar1 arasinda dengeli bir translokasyon

saptanmuigtir. Bu translokasyonlar PAX3 (1. kromozom)
ya da PAX7(2. kromozom) nin FOXOT1 geni (13. Kro-
mozom kisa kolu) ile fiizyonunda baz1 aksakliklara yol
acmaktadir. PAX3/FOXO1 ve PAX7/FOXOI1 birles-
meleri apopitozisi engelleyerek miyojenik aksakliklara
yol agar ve bu anomaliler alveolar rabdomyosarkomun
daha agresif seyri ile sonu¢lanir. Konu ile ilgili yapilan
karsilagtirmal1 bir ¢aligmada fiizyon goriilen aRMS’un
flizyon goriilmeyen aRMS’a gore kotii prognozlu oldu-
gu saptanmigtir. Ayni calismada, PAX3/FOXOL fiizyo-
nunun ise PAX7/FOXOI1 e gore daha kotii prognozla
seyrettigi tespit edilmig olup fiizyon goriilmeyen a-R-
MS larin e-RMS’larla benzer prognoza sahip olduklart
vurgulanmugtir™.

Embriyonal RMS’da tanimlanmis belirli translokas-
yonlar olmamakla birlikte 11p15 lokusunda heterozigo-
tisite kaybi goriilebilir. Bu bolge IGF-2 geninin oldugu
bolgedir ve hem embriyonal hem alvolar tipte rabdom-
yosarkom tiimor hiicre biiyiimesini uyaran biiytime fak-
torii olarak rol oynar®. Alveolar rabdomyosarkomda
PAX3/FOXOI1 translokasyonuna ek, IGF-2 tiretimi de
yiiksek miktardadir'”. Histolojiden bagimsiz olarak
rabdomyosarkom hiicrelerinin artisinda IGF-2 iiretimi-
nin 6nemli bir etken oldugu sdylenebilir'®.

Onemli bir transkripsiyon faktorii o/lan N-MYC in
amplifikasyonu da 6zellikle alveolar RMS’da prognozu
etkileyen faktorler arasinda gosterilmigtir'®.

KLINIiK OZELLIKLER

Mukoza altinda gelisen tiimorler orifislerden digari
sarkan tiziim salkimi seklindeki kitleler olarak karsi-
miza ¢ikabilirler. Cogunlukla vajina ya da mesane kay-
nakl kitleler goriiliir.

Vajinal, uterin ya da servikal rabdomyosarkomlar
tiim rabdomyosarkomlarin %3-5 ini olusturur ve siklik-
la vajinal yerlesimde kargimiza ¢ikarlar. Vajinal ka-
nama, akinti ya da ele gelen kitle yakinmalari ile bagvu-
rabilirler. Erken cocukluk doneminde vajinal kaynakli
olanlar sik goriiliirken uterus ve serviks kaynakli olanlar
adolesan hastalarda gortilebilir. Genellikle prognozu iyi
tiimorlerdir. Vulvadan kaynakli rabdomyosarkomlarin
alveolar tipte olabilecegi bilinmekle beraber yerlesim
geregi erken saptanabilmesi nedeniyle genellikle diistik
evrede tani alirlar®. Ultrasonografi tercih edilebilecek
ilk radyolojik yontem olup siiphe durumunda kesitsel
inceleme gerekebilir.

Mesane kaynakli kitleler ani sikigsma hissi, diziiri,
hematiiri ya da mesane c¢ikis obstriiksiyon bulgulart
ile tan1 alabilirler. Fizik muayenede karinda kitle ya da
dolu mesane palpe edilebilir. Mesane kaynakli kitleler,
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ozellikle kiz ¢ocuklarda iiretradan sarkan salkim sek-
lindeki yapilarla taninabilir. Tanida ilk olarak abdomi-
nal ultrasonografi tercih edilir ve sliphe halinde kesitsel
goriintiilemeler yapilabilir (Resim-1). Hastalarda kitle
basisina bagl idrar drenaji zorlastigindan foley kateter
ile mesane drenaji saglanabilir. Obstruksiyona bagli {ist
sistem dilatasyonu ciddi olan hastalarda iireteral stent-
ler ve nefrostomi kateterlerine ihtiya¢ duyulabilir. Me-
sane ve prostat rabdomyosarkomlar1 diger genitoiiriner
RMS lara gore daha kotii prognozlu kabul edilirler.
IRSG grubu bu hastalarin ikinci evrede oldugunu kabul
etmigtir ve lokalize hastalikta (metastaz yoksa) sagka-
lim oranlar1 %82 olarak raporlanmigtir®".

Resim 1

Resim-1 Her iki bobrek toplayict sisteminde dilatasyona yol
acan mesane kitlesinin (mesane rabdomyosarkomu) kesitsel
goriiniimii (ok isareti ile gosterilen).

Paratestikiiler rabdomyosarkomlar tiim kotii huylu
skrotal kitlelerin %17 sini olusturur ve agrisiz skrotal
kitleler olarak kargimiza ¢ikar®. Bes yas altinda ve 10
yas lizerinde iki pik yapar. Bu hastalar genellikle ailele-
ri ya da kendileri tarafindan farkedilen skrotal sislik ile
bagvururlar ve testis torsiyonu ya da epididimorsitten
ayurt edilmeleri 6nemlidir (Resim-2). Ayirici tanisi net
yapilamaz ise skrotal yaklagimla yapilan eksplorasyon-
lar hastaligin evresini yiikselerek ikincil cerrahi, kemo-
terapi ve radyoterapi gerektirebilir®: 2%, Paratestikiiler
RMS larm %60-80 i evre 1 hastalik olarak tani alabi-
litken %90°1n iizerinde embriyonal alt tipte olup, iyi
prognoz gosterirler® . Tamda ilk olarak ultrasonografik
inceleme ile testis ici kitlelerden ayrimi yapilabilir ve
karg1 testis de goriintiilenebilir. Ardindan mutlaka beta
HCG (beta-insan karyonik gonadotropini), AFP (alfa-
fetoprotein) ve LDH (laktat dehidrogenaz) gibi timor
belirtecleri ¢alisilmalidir. Torako-abdomino-pelvik ke-
sitsel goriintiilemeler de evreleme icin énemlidir (Re-
sim-3). Lokalize paratestikiiler rabdomyosarkomlarin
prognozu iyi seyirli iken metastatik hastalikta bes yillik
sag kalim oranlart %20 lere diismektedir®®.

Resim 2

Resim-2 Skrotal sislik ile basvuran sol paratestikiiler rabdom-

yosarkom olgusu.

Resim-3 Sol paratestikiiler rabdomyosarkomun kesitsel gorii-

niimii (ok isareti ile gosterilen).

Rabdomyosarkom 6n tanili hastalara toraks tomog-
rafisi ve abdominopelvik tomografi ya da MR gibi
kesitsel goriintiileme yontemleri ile tarama yapilmasi
zorunludur (Resim-4-5-6). Biyopsi amaciyla mesane,
prostat yerlesimli tiimorler i¢in sistoskopi, vajinal, ute-
rin ya da servikal tiimorler i¢in de vajinoskopi yapil-
masi uygundur (Resim-7). PET-CT de tan1 ve evreleme
icin kullanilabilir. Metastaz arastirmast i¢in kemik iligi

biyopsisi de yapilabilir.

EVRELEME

Avrupa ve Kuzey Amerika gruplarimin siniflamalari
esas olarak TNM (tiimor-nod-metastaz) evrelemesi ze-
mininde olusmakla birlikte bir kisim farkliliklar icer-

mektedir. Avrupa grubunun kullandig1 SIOP evrelemesi
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(Tablo-1) ve Kuzey Amerika grubunun kullandig1 COG
evrelemesi mevcuttur (7ablo-2). Giintimiizde, cerrahi
olarak ¢ikarilabilme durumu ile ilgili parametreleri de

iceren IRS evrelemesi COG evrelemesinin yerini al-
mustir (Tablo 3).

Resim 4

Resim-4 Mesane rabdomyosarkom olgusunun mesane kitlesi-

ni gosteren kesitsel goriiniimii (ok igareti ile gosterilen).

Resim 5

Resim-5 Vajinal rabdomyosarkom olgusunda vajinal liimeni

dolduran kitlenin kesitsel goriiniimii (ok isareti ile gosterilen).

RiSK SINIFLANDIRILMASI

Rabdomyosarkomlu hastalar, risk faktorleri agisin-
dan, yerlesim yeri, tiimor ¢api, patolojik 6zellikler, yas,
lenf nodu tutulumu ve cerrahi sonras: degerlendirme
parametrelerine gore siniflandirilir (7ablo-4). Avrupa ve
Kuzey Amerika ¢alisma gruplarinin farkli siniflamalart
mevcuttur. Avrupa ¢alisma grubu (EpSSG RMS2005)

bu faktorlere gore hastalari 5 grupta incelerken (Tab-

lo-5), Kuzey Amerika ¢alisma grubu (COG) 3 grupta
inceler®2? (Tablo-6).

Resim-6

Resim-6 Mesane rabdomyosarkomlu olguda mesane liimenin-

deki kitlenin kesitsel goriiniimii (ok isareti ile gosterilen).

Resim 7

Resim-7 Mesane boynu yerlesimli rabdomyosarkom olgusun-

da kitlenin sistoskopik goriiniimii (ok isareti ile gosterilen).
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Tablo-1 SIOP evrelemesi (Avrupa)

Evre Tiimor Bolgesel lenf nodu Metastaz

Tl-sinirh NO- klinik negatif

N1-klinik pozitif

MO- yok

T2-invazyon MI- uzak metastaz

total anterior pelvik ekzenterasyondan radikal sistekto-
mi/prostatektomi, vajinektomi/histerektomiye donmiis-
tiir. Giinlimiizde organ koruyucu cerrahi yaklagimlar
tercih edilmektedir.

; E gg l\l\:g Tablo-5 Avrupa Calisma Grubu Risk Smiflamasi (EpSSG)
3 TIM NI MO Risk grup | Alt grup | Patoloji | IRSgrup | Yerlesim | Lenfnodu | Boyutve
4 TIT2 NI Ml _ ¥
Diisiik A Iyi 1 Herhangi NO Iyi
. . Orta B Iyi 1 Herhangi NO Kotii
Tablo-2 COG evrelemesi (Kuzey Amerika) C iy 23 |bi NO Herhangi
Evre | Yerlesim Tiimér Boyut Lenf Nodu Metastaz D Tyi 2,3 |Kti NO Iyi
1| Vajina, vulva, | Herhangi bir | Herhangi bir | Herhangibir | Yok Yiiksek E Tyi 2,3 | Kotii NO Kotii
paratestikiiler | Herhangi bir | <5cm Yok/bilinmiyor | Yok F Iyi 2,3 | Herhangi NI Herhangi
2 | Mesane, prostat | Herhangi bir | Herhangi bir | Tutulum (+) Yok Cok G Kotii 1,2,3 | Herhangi NO Herhangi
3| Mesane, prostat | Herhangi bir | Herhangi bir | Herhangibir | Var yiiksek H Kotii Herhangi NI Herhangi

4 | Hepsi

Tablo-3 IRS evrelemesi (TNM & postoperatif
parametreler)

IRS grup Actklama pIN\M
1 Lokalize hastalik, tiimiiyle cikarilmig, pTl
bolgesel lenf nodu tutulumu yok pT2

a) Koken aldigt organa sinirlt
b) Komgu doku invazyonu meveut

2 Blgesel sagilimla tama yakin eksizyon pT3
a) Mikroskopik rezidii ile total eksizyon pTNIa
b) Lenf nodu tutulumu var, total eksizyon, distal nod negatif pINIb
¢) Rezeke edilen en distal lenf nodu tutulumu meveut

3 Tam olmayan eksizyon ya da biyiik rezidii kalan biyopsi pT3

4 Uzak metastaz pMI1

Tablo-4 Prognoza etki eden risk faktorleri

iyi prognoz Kaotii prognoz

Yerlesim yeri Mesane-prostat dist yerlesimli | Mesane-prostat yerlesimli,
GU RMS (disi genital sistem | parameningeal tutulum,
ve paratestikiiler yerlesim), ekstremite tutulumu
orbita ve non-parameningeal
bag ve boyun

Tiimor capt <5cm >5cm

Patoloji Embriyonal Alveolar (6zellikle

translokasyon (+) olanlar

Yag <10 yag <1 yas ve >10 yag

Lenf nodu tutulumu | NO N1

Cerrahi sonrasi IRS ve pTNM evrelemesine gore belirlenir

degerlendirme

TEDAVI

Rabdomyosarkomlarin tedavisi yillar iginde risk
gruplarina gore yapilan organ koruyucu cerrahiler,
kemoterapi ve radyoterapi olarak sekillenmistir. Ke-
moterapi ve radyoterapiye iyi cevap veren tiimorler-
dir. Lokal kontroliin saglanmas i¢in cerrahi eksizyon
gereklidir ve miimkiin olduk¢a organ/doku koruyucu
ozellikte olmalidir. Zaman icinde cerrahi yaklagimlar

Tablo-6 Kuzey Amerika Calisma Grubu (COG) risk
siiflamasi

Risk grubu Patoloji COG evresi IRS grubu
Diisiik Embriyonal lyada2 lyada2
Orta Embriyonal 2yada3 3

Alveolar 1,2yada3 1,2yada3
Yiiksek Herhangi biri 4 4

Mesane, prostat, vajinal, uterin RMS’lar tan1 aldik-
larinda genelde total eksizyona uygun olmadiklari igin
degerlendirmeye biyopsi ile baglanmasi uygundur. Bi-
yopsi icin endoskopik yontemler ve diger minimal in-
vaziv teknikler onerilir. Miimkiin degilse agik biyopsi
yapilmasi gerekebilir. Biyopsi sonrasi kemoterapi ve
gerekirse radyoterapi uygulanarak cerrahi agidan tek-
rar degerlendirilebilir. Kemoterapi i¢in Kuzey Ameri-
ka ekolleri vinkristin/daktinomisin/siklofosfamid den
olugsan VAC protokoliinii tercih ederken Avrupa ekolii
ifosfamid/vinkristin/daktinomisin (IVA) kombinasyo-
nunu kullanmaktadir. Kemoterapi rejim siireleri de bu
ekoller arasinda farklilk gostermektedir®. Oncelikli
verilen kemoterapinin tiimor hacmini kiigiilterek agre-
sif cerrahiden korudugu bilinmektedir®®.

Tan1 aninda kitlenin ¢ok biiyiik olmasi durumunda
yarattig1 obstriiksiyonun etkilerini 6nlemek i¢in iriner
diversiyonlar gerekebilir. Bu amacla iireteral kateterler,
nefrostomi tiipleri, foley kateterler kullanilabilir. Supra-
pubik drenaj tiimor ekimi riski nedeniyle 6nerilmez®”.

Paratestikiiler RMS de ilk adim olarak biyopsi de-
gil radikal inguinal orsiektomi yapilmalidir. Skrotal
eksplorasyon ya da skrotal yaklagimla cerrahi lenfatik
yayilima neden olacag1 ve daha sonra hemiskrotektomi
ve cilt bolgesi eksizyonu gerektireceginden Onerilme-
mektedir. Bu hastalarda evreleme icin, torako-abdomi-
no-pelvik bolgelerin kesitsel taramalar1 ve agik ya da
minimal invaziv tekniklerle yapilabilen retroperitoneal
lenf nodu 6rneklemesi onerilmektedir.
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Rabdomyosarkomlar radyoterapiye duyarli timor-
lerdir. Ancak radyasyonun biiylime gelisme doneminde
kemik dokuya ve cevre organlarin gelisimine negatif
etkisi de bilinmektedir. Ayrica pelvik radyoterapinin
uzun donemde mesane fonksiyonlari iizerinde de bazi
kotii potansiyel etkileri bilinmektedir. Uzun dénemde
noropatik mesane gelisme riski vardir ve hastalarda alt
iriner sistem disfonksiyon bulgular1 goriilebilir. Yeung
ve arkadaglar1 yalnizca radyoterapisiz tedavi edilen
hastalarda normal mesane fonksiyonlarini saptayabil-
mistir®. Raney ve arkadaglari radyoterapi alan hastala-
rin %30’ unda mesane disfonksiyonu saptarken Hays ve
arkadaglar1 %47 oraninda mesane disfonksiyonu sapta-
mustir 31, 32. Bu oran radyoterapi almayan hastalarda
%11 olarak bildirilmigtir®-32.

Pelvik radyoterapinin olasi organ disfonksiyonu yan
etkisi nedeniyle hedefe yonelik bazi tedaviler giindeme
gelmistir. Bunlardan ilki proton 1sm1 tedavisidir. Fo-
tonlar yerine protonlarin kullanildig1 ve konvansiyonel
radyoterapiye gore iic boyutta da daha hedefe yonelik
etki olugturabilen bir yontemdir. Proton ve yarattigi
enerji etraf dokularin derin tabakasina inmemekte ve
bdylece olasi yan etkileri azaltmaktadir. Konvansiyonel
radyoterapi ve proton 1sin tedavisi kullanilan 7 hastanin
karsilastirilmasinda hedefe yonelik gereken maksimum
radyasyon dozunun proton ¢ekirdek tedavisinde kon-
vansiyonel radyoterapiye gore cok daha diisiik oldugu
saptanmig. Radyasyon dozunun azalabildigi dokular
mesane, testisler, femur baglari, biiylime plaklari ve pel-
vik kemikler iken rektum, bagirsaklar, prostat ve penil
saft icin dozlar arasinda fark saptanmamugtir®.

Hedefe yonelik tedavilerin bir digeri de brakitera-
pidir. Transperineal yerlestirilen tiipler aracilifiyla ge-
nital organlarin en yakinindan yiiksek dozda radyasyo-
nun verilebildigi yontemdir. Prostat, mesane boynu ve
trigon kullanildig: baslica alanlardir. Daha yukar: yer-
lesimli tiimorlerde etkisiz kalmaktadir. Brakiterapiye
uygun hasta se¢cimi multidisipliner bir ekip tarafindan
degerlendirilerek yapilmalidir. Teknik i¢in uygun ekip-
manin oldugu ve konu iizerine uzmanlagmis ekiplerce
referans merkezlerde uygulanmasi Onerilmektedir®.
Proton 151n tedavisine benzer oranlarda biiyiime bolge-
lerini koruyucu 6zellikte oldugu saptanmigtir®. Lokal
kontroliin hedefe yonelik yapilabilmesini saglarken
tiiplere yakin bolgelerin yiiksek doz radyasyona maruz
kalmasi dezavantajidir®.

Biyopsi ile tani dogrulandiktan sonra organ koru-
yucu total c¢ikarim miimkiinse cerrahi uygulanabilir.
Tiimor lokalizasyonu ve boyutu uygun olan hastada
parsiyel sistektomi, lenf nodu orneklemesi ile birlikte
yapilabilir (Resim-8). Bu hastalar lenf nodu yayilimi

yoksa birinci grup olarak kabul edilebilirler. Yapilan
bir caligmada bu sekilde tedavi edilen hastalarin %76’s1
uzun donem takipte hastaliksiz seyretmistir®®. Radyo-
terapi de gereken hastalarda kalan mesane dokusunun
etkilenme olasilig1 oldugundan bu agidan yakin takip
edilmelidir.

Resim 8 A

Resim 8 B

Resim-8 A) Mesane boynu yerlesimli kitlenin intraoperatif go-
riiniimii B) Parsiyel sistektomi ile tamamlanan kitle eksizyonu

sonrast intraoperatif goriiniim (ok isareti ile gosterilen).
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Biyopsi ile tan1 dogrulandiktan sonra kemoterapi ve
radyoterapi alan hastalarin rezidii kitleleri icin ikinci
baki cerrahisi planlanabilir. Bu amagla sistoskopi +/-
biyopsi, abdominal eksplorasyon, parsiyel sistektomi
ya da radikal sistoprostatektomi uygulanabilir. Kapsiil-
siiz ve ¢evre dokuya uzanimlari olan bir tiimér oldugu
icin genis cerrahi sinirlarla eksizyonu gerekir. Yapilan
bir caligmada Rodeberg ve arkadaslari total ¢ikarim
planlanan hastalarin %60’nda cerrahinin inkomplet re-
zeksiyonla sonuglandigi bildirmistir®”. COG ve SIOP
protokollerinin uygulandigi hastalarda varilan ortak
goriis mesane koruyucu cerrahiye eklenen radyoterapi-
nin ilk tercih edilmesi gereken yaklagim oldugudur®.
Radyoterapiye bagli uzun dénemde mesane fonksiyon-
lar1 etkilenmis olsa da varolan nativ mesanenin, ileride
gerekebilecek augmentasyon, kontinent diversiyonlar
ya da kateterize edilebilen tiinellerin daha az kompli-
kasyonla yapilabilmesini sagladig1 diisiintilmektedir.

Vajinal/vulvar RMS’larin tedavisinde cerrahinin
smirlt roli vardir ve giincel yaklagim, hastaligin lo-
kal kontrolii icin brakiterapinin oncelikle yapilmasi
yoniindedir. Radyoterapi oncesi overlerin 1sinlanacak
sahadan uzaklastirilmasi amaciyla ooferopeksi onerilir.
Lenf nodu tutulumu nadir oldugu i¢in rutin 6rnekleme
onerilmez. Rekiirren ve direngli seyreden hastalarda
vajinektomi ve histerektomi gibi radikal cerrahiler ge-
rekebilir®®.

Uzun donem sonuglar agisindan degerlendirildigin-
de hastalarin biiyiime geligsmelerinin saglikli yagitlarina
gore geride kaldig1 saptanmigtir®. Bu hastalarin biiyii-
me gelisme parametreleri acisindan yakin takibi 6ne-
rilmektedir.

Mesane disfonksiyonu acisindan, yapilan bir calis-
mada, konservatif cerrahi + brakiterapi uygulanan has-
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ézet:

Cocukluk caginda over tiimorii nadirdir. Ameliyat Oncesi over kitlesinin benign veya ma-
lign olarak belirlenmesi icin transabdominal ultrasonografi, secicilik ile tiimor belirte¢leri 61-
ciimii ve BT/MRG yapilir. Over koruyucu cerrahi, benign over tiimorlerinde, ozellikle puberte
oncesi teratomda yapulir. Minimal invaziv cerrahi, tiimor ozelliklerine ve cerrahin tecriibesine
bagl olarak uygulanabilir. Ooferektomi, malign over tiimorlerinde, dzellikle germ hiicreli
tiimorlerde yapilir. Eger tuba tutulumu da var ise, ¢ikarilir. Malinite icin periton yikama or-
neklemesi alinir. Karsi over, devam eden komsu viseral organ, omentum, periton yiizeyleri ve
lenf bezi metastatik tutulumu arastirtir ve tutulum var ise, histopatolojik inceleme yapuilir.

Abstract:

Ovarian tumors are uncommon in childhood. The preoperative evaluation consists of;
prediction of benign or malignant of ovarian mass; by transabdominal ultrasonography, tu-
mor markers and CT/MRI in selected cases. Ovary sparing surgery is performed for benign
tumors, mostly prepubertal teratoma and minimally invasive surgery is applicable depending
on tumor characteristcs’ and surgeons’ experience. Oopherectomy is indicated for malignan-
cy, mainly germ cell tumors, Salpinx must be removed if it is involved. Peritoneal washing
sampling for malignancy is performed. Contralateral ovary, contigous visceral, omentum,
peritoneal surface and lenfatic metastatic involvement must be evaluated by histopathology,

if there are present.

AMAC

Bu yazida amag ¢ocukluk caginda goriilen over tii-
morlerinin epidemiyolojisi, siniflandirtlmasina ait bas-
lica genel bilgilerin ve ameliyat 6ncesi degerlendirme-
nin 6zetlenmesidir. Cerrahi tedavide, over tiimdoriinde
yapilan ameliyatlar anlatilmistir. Over tiimorii evre-
lendirilmesi ve tiimor 6zelliklerine gore cerrahi tedavi
hakkinda bilgi verilmisgtir.

GENEL BILGILER

Over tiimor sikligi 0-15 yag araliginda 100000 ¢o-
cukta 2, 2°dir®. Over tiimorleri simiflandirmasi epitel,
germ hiicreli tiimor, seks kord-stromal tiimor ve diger-
leri olarak yapilmaktadir. Cocukluk ¢aginda over kitlesi
nedeni ile ameliyat edilen hastalarda malignite siklig1
%10’ dur®.

Cocukluk ¢aginda teratom en sik goriilen germ hiic-
reli over tiimordiir ve ¢ogunlugu benign matiir kistik
teratomdur (Dermoid kist)®. Malign germ hiicreli tii-
morler; immatiir teratom, disgerminom, Yolk sak timor
ve mikst germ hiicreli tiimordiir. Epitelyal over tiimor-
leri ¢ogunlukla eriskinde goriiliir, ergenlerde goriilenler
borderline ve diisiik malignite gosterebilir®. Puberte
sonrasi benign epitelyal tiimorler serdz ve miisinoz kis-
tadenom goriilebilir.

AMELIYAT ONCESI DEGERLEDIRME
Bagvuru yakinmasi agri, ele gelen kitle, adet diizen-
sizligi ve izoseksiiel veya heteroseksiiel puberte bulgu-
lar1 ve amenore olabilir. Agri, over torsiyon veya riiptiir
sonucu gelisebilir.
www.kanservakfi.com
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Over tiimorlerinde tiimor belirtegleri; germ hiicreli
tiimorler igin AFP (alfa fetoprotein), B-HCG (beta- in-
san koryonik gonadotropini) ve LDH (laktat dehidro-
jenaz), epitelyal tiimorler icin CA 125 (kanser antijen
125)’dir. Hormon diizeyinin belirlenmesi i¢in LH (li-
teinizan hormon), FSH (folikiil uyaric1 hormon), Ost-
rodiol, testosteron, androstenodion, dehidroepiandros-
tenodion diizeylerine bakilir. Inhibin A ve B, kalsiyum
ve AMH (anti miilleryen hormon) diger incelenen de-
gerlerdir.

AFP artis1, Yolk sak tiimor, embriyonel karsinom,
¢ogu immatiir teratom, mikst germ hiicreli tiimor de
goriilir®. AFP artigi saglikli dogum sonrast hayatin
ilk aylarindaki olan yiiksek degerler nedeni ile dikkatli
degerlendirmelidir®®. HCG diizeyi, embriyonel karsi-
nom, koryokarsinom, mikst germ giicreli tiimor ve bazi
saf disgerminomlarda artar. LDH disgerminomda artar.
Puberte 6ncesi LDH artig1 enderdir® ©. Inhibin A ve B,
jiivenil granuloza hiicreli tiimor ve Sertoli-Leydig hiic-
reli tiimorde artabilir. Over timor belirtegleri kesin tant
koydurucu degildir ve hasta yas1 ve bulgularina gore se-
cicilik ile olgiiliir. Tedavide takip amach kullanilabilir.

Cocukluk cagi over tiimorlerinde goriintiilemede
transabdominal ultrasonografi yapilir. Over tiimori
kistik ve/veya solid alanlar icerir. Kitleye yakin saglikli
over dokusuna (OCS: Ovarian crescent sign) bakilir®.
Basit kist ve ince septada ve OCS var ise, oncelikli tan
benigndir® ?. Over kitle biiyiikliigii, hacmi ve yapisal
ozellikleri; eko, duvar kalinlig1, papiller yapilar ile so-
lid ve kistik alanlara bakilarak derecelendirme yapilabi-
1ir®%- 1 Biiyiik solid kitle (> 8-9 cm), birden fazla kitle,
bilateral tutulum, kalin septa, solid, nodiiler veya bii-
yiik papiller olusumlar ve asit malignite diistindiiriir®
139 Ultrasonografide benign ve malign ayirici tanisi
onemlidir ama kesin ayrim her zaman yapilamayabilir.
Toraks BT (bilgisayarl1 tomografi) akciger metastazi
goriintiilemesini saglar. Batin ve pelvis manyetik rezo-
nans goriintiileme 6zellikle malign over tiimorlerinde
metastaz, yayilim ve karsi overin Kitle i¢cin ayrintily
arastirtlmast icin kullanilir.

CERRAHI TEDAVI

Cocukluk c¢agr over tiimoriinde ameliyat ilkeleri,
kitlenin benign ve malign 6zelliklerine uygun olarak
tam olarak ¢ikarilmasi, semptomlarin tedavi edilmesi,
miimkiin ise fertilite devamlilig1 icin uterus, tuba ve
kars1 overin korunmasi; fertilite koruyucu cerrahi, dog-
ru evreleme yapilmasi i¢in periton ytkama sivisindan,
eger metastaz siiphesi var ise lenf bezlerinden, kitleye
olan komguluktan yayilim olan alanlardan, periton yii-

zeyi ile omentumdan ve kars: overde ele gelen kitle var
ise, doku orneklemesi ile histopatolojik inceleme sag-
lanmasidir®©.

Ooferektomi, ¢ocukluk ¢aginda, malign over timo-
riinde tuba tutulumu yok ise yapilir ve tutulumu var ise
salpingo ooferektomi yapilir (Resim 1). Oncelikli yak-
lagim, fertilite koruyucu cerrahi yapilmasidir®. Malign
over tiimor 6n tanisinda ¢ogunlukla agik cerrahi giri-
simde bulunulur®. Biiyiik kist igeren over kitlelerinde,
kist aspirasyonu ile ¢ikarilabilir. Ancak eslik eden ma-
lignite durumunda, yayilima neden olabilir.

Resim I A

Resim'I B

ResinbliC
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Resim 1 D,

Resim 1: Dev over immatiir teratomu nedeniyle sag salpin-
go-ooferektomi yapilan 14 yasinda hasta a: Batimin yandan
goriiniisii b-c: Tiimor ekimini onlemek icin batin pedlerle ka-
patilmast ve tiimorii cikarmak icin tiimor icerigi stvinin bosal-
tilmast d: Sag salpingo ooferektomi ile ¢ikarilan tiimor.

Over koruyucu cerrahi, ¢ocukluk caginda benign
over tiimoriinde kitle ¢gikarilarak kalan over dokusunu
yerinde birakilarak yapilir® 15, Yalniz kist olan kit-
leler icin kistektomi yapilmast da bir over koruyucu
cerrahi (OKC) dir. Over kitlesinin biiyiikliigii, cerrahin
tecriibesi ve segimine bagli olarak benign over tiimor-
lerinde OKC, acik cerrahi ve/veya minimal invaziv cer-
rahi yontemler, siklikla laparoskopi ile gerceklestirilir
(Resim 2)©.

IResim:2. B

Resiny 28D,

Resim'2'E

IResin 2 E

Resim 2: Over torsiyonuna neden olan matiir teratoma ol-

gusunda agik girisim ile over koruyucu cerrahi a: Teratoma
iceren over kitlesi b, ¢, d: Saglam over dokusu ve teratoma
simrindan ilerlenerek kitlenin ¢ikarilmast e-f: Kalan saglam
over dokusu (Sayin Prof Dr Haluk Emir hocamiza katkilarin-
dan dolayt tesekkiir ederiz).
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EVRELEME

Epitel kaynakli erigkin over tiimorleri i¢in FIGO (In-
ternational Federation of Gynecology and Obstetrics)
19 ve ¢ocukluk ¢agi over germ hiicreli tiimorler igin de
COG (Children’s Oncology Group) kilavuzlari ve evre-
lemesi uygulanmaktadir (Tablo 1)%-%17,

Tablo 1: Children’s Oncology Group (COG); Over germ
hiicreli Tiimor simiflamasi.

EVRE YAYILIM
I Over veya overlere snirlidir.

Peritoneal yikama malign hiicreler i¢in negatif,

Overler diginda klinik, radyolojik veya histolojik olarak tutulum yoktur.
Yarilanma diizeyine gore tiimor belirtegleri negatiftir.

Gliomatosis peritonei* bulunmast evreyi arttirmaz

II | Mikroskopik reziduel veya poxitif lenf nodu: 2 ve 2 cm’den kiiciik patoloji
olgtim degeri

Peritoneal yikama malign hiicreler igin negatif

Tiimr belirtecleri pozitif veya negatif

Gliomatosis peritonei* bulunmast evreyi arttirmaz

I | Malign metastaik lenf nodu; 2 cm’den biiyiik patoloji lgiim degeri

Genis rezidiel kitle veya biopsi

Kosu viseral tutulum (omentum, barsak, mesane)
Peritoneal yikama malign hiicreler icin pozitif
Tiimdr belirtecleri pozitif veya negatif

IV | Uzak metastaz, karaciger dahil.

OVER KIiSTLERI

Yenidogan donemi over kisti; cogunlugu, maternal
ostrojen nedeni ile olan folikiil kistleridir ve kompleks
kistler (ultrasonografide kist i¢i debris ve septa varligi)
inutero veya yenidogan over torsiyonuna bagli gelisir.
Tani prenatal donemde konulabilir. Bu kistlerin cogun-
lugu takipte geriler. Gerileme olmamasi, biiyiime, torsi-
yon, kanama ve basi etkisi var ise aspirasyon veya ame-
liyat yapilmas1 gerekir. Laparoskopi ile gorsel tani ve
miimkiin ise OKC, kistektomi yapilir® . Yenidogan
donemi sonrasi ve puberte dncesinde overde kist siklig1
diisiiktiir. Ciinkii, yenidogan donemimde ve puberte ve
sonrasinda olan gonadotropin uyarisi goriilmez®”. Pu-
berte dncesi over kisti, cogunlukla kiiciik folikiil kistleri
olarak goriiliirler. Ek bir bulgu yok ise, ultrasonografi ile
izlenir ve cogunlugu geriler. Biiyiik kist ve solid bilesen
var ise over tiimori diisiiniiliir. Bu donemde over kisti
ile birlikte erken puberte bulgulari olur ise, germ hiicre-
li timor ve kliteromegali ile akne var ise Sertoli-Leydig
hiicreli tiimor diigiiniiliir. Bilateral over kisti ve erken
puberte birlikteliginde diisiik olasilik da olsa disgermi-
nom diisiiniilerek karyotip incelemesi gerekir. Ayrict
tan1 da hipotiroidi ve santral tip erken puberte yer alir®":
2, Ergenlik donemi over kisti, nedenleri overde folikiil
ve korpus luteum Kkisti, endometrioma, over torsiyonu
ve paraovarian kist olabilir. Over kistlerinin cogunlugu

benigndir ve izlem yapilir. Ultrasonografide biiyiik kist
ve solid bilesen var ise over tiimorii diigtiniiltir. Over
kist komplikasyonu over torisyonu, riiptiire olmasi ve/
veya hemorajik kist gelisimidir. Torsiyon siiphesinde
acil cerrahi girisim indikasyonu vardir. Kanamaya bagh
hemodinamik instabilite geligebilir®?.

GERM HUCRELI OVER TUMORLERI]

Matiir teratom, ¢cocukluk ¢aginda overde goriilen en
sik tiimordiir. Cogunluk kistik yapidadir, %10 bilateral-
dir, over kitlesi diginda anti-N-metil D-aspartat reseptor
ensefalitine bagh bag agris1 da eslik edebilir®: 29, Te-
davide OKC yapilir. Ameliyat sirasinda, diisiik olasilik
kitlede, pelvik periton, komsu dokular ve omentumda
gliomatozis peritonei eslik edebilir ve biyopsi ile tani
konur. Yaygin periton yayilimi olabilir ve tedavide im-
matiirite aragtirilmalidir®. Immatiir teratom, histolojik
olarak da evrelendirilen bir germ hiicreli timordiir®®.
Siklikla puberte baslangicinda gériiliir. immatiir ve
noroepitel icerigine bakilarak, degisik evrelendirmeler
olusturulmustur ve evre derecesi arttikca niiks orani
artar® . Tiimor icinde yolk sak timor odag: olabilir
ve AFP yiiksekligi goriilebilir. Erigkin yaginda malign
timor olarak tedavi edilir®. Cocuk yag grubunda te-
davide yaklagim degiskendir. Cocukluk caginda, tam
¢ikarimda izlem yapilabilir®- -3V, Yetersiz ¢ikarim ve
yiiksek evrede kemoterapi Onerilebilmektedir®®. Me-
tastaz yerleri, lenf bezleri, karaciger, periton ylizeyleri
ve az siklikla akcigerdir®. Disgerminom, ¢ocukluk ¢agi
en sik malign germ hiicreli over tiimoriidiir. Disgenetik
gonad gonadoblastom i¢inde de geligebilir. Ergenlikte
goriiliir. Bilateral olabilir. Bilateral over timori sap-
tandiginda karyotip incelemesi yapilir. Lenf bezlerine,
karaciger, akciger veya subdiafragmatik lenf bezlerine
metastazi yapabilir®. Yolk sak tiimérii, en onemli be-
lirleyici ameliyat oncesi bulgu yiiksek AFP diizeyidir.
Hizlica biiylime, lenf bezi metastazi ve peritoneal yii-
zeylere yayilim gosterir. Uzak metastaz yerleri, ka-
raciger, akciger, lenf bezleri ve az siklikla kemiktir.
Embriyonel karsinom siklikla malign mikst germ hiic-
re bilegeni olarak goriiliir, HCG etkisine bagl olarak
piiberte prekoks, amenore veya hirsutizm goriilebilir®.
Malign mikst germ hiicreli tiimor, bilesenleri, fakli ma-
lign germ hiicre tiimorlerinin birlikteligidir.

SEKS KORD-STROMAL
OVER TUMORLERI

Peutz-Jeghers Sendromu, Ollier Hastalig1, Maffucci
Sendromu veya DICER1 Sendromu birlikteligi olabi-
1ir®. Jiivenil graniiloza hiicreli timér en sik goriilen
seks kord stromal malign over tiimoriidiir, cogunlukla
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hayatm ilk iki dekatinda goriiliir, 6strojen salgis1 ve
buna baglh degisiklikler olabilir. Sertoli-Leydig hiicreli
timor 11-20 yas araliginda goriilen malign bir tiimor-
diir ve hastalarinin ¢ogunlugunda testosteron salgisina
bagl virilizasyon goriiliir.

GONADOBLASTOM

Y kromozom mozaizm/kimerizm gonad yapisinda
farkliliklara neden olabilir; Normal veya disgenetik tes-
tis, normal veya disgenetik over, streak gonad (kurt¢uk
gonad), ovotestis (cok ender). Bu hastalarda, disgenetik
gonad ve Y kromozomu birlikteliginde gonadoblastom
gelisme olasilig1 vardir®®. Bu olasilik ele gelmeyen go-
nad oldugunda daha yiiksektir. Gonadoblastom da sik-
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ézet:

Puberte dncesinde testiste en stk germ hiicreli tiimorler goriiliir, teratom en stk benign
tiimordiir ve yolk sak tiimorii (YST) malign bir tiimordiir. Ameliyat oncesi degerlendirmede
ultrasonografi ve tiimor belirteglerine bakilir ve secicilik ile CT/MRI yapilir. Benign testis tii-
morlerinde (¢cogunlukla puberte Oncesi testis tiimorii), frozen kesit ile testis koruyucu cerrahi
yapilabilir. Malign tiimorler icin radikal orsiektomi yapilir. Retroperitoneal lenf nodu (RPLN)
diseksiyonu ¢cogunlukla paratestikiiler rabdomyosarkom tanili 10 yas iistiinde tiim hastalara
veya 10 yas altinda BT de RPLN tutulumunda gereklidir. Gonadoblastom, disgenetik gonad
ve Y kromozom birlikteliginde gelisir ve malignite geligsimini onlemek igin ¢ikarilir.

Abstract:

Germ cell tumors are the most common prepubertal testis tumors, benign tumors main-
ly tertoma predominates, and yolk sac tumor (YST) is a malignant tumor. The preoperative
evaluation consists of ultrasonography and tumor markers, CT/MRI in selected cases. Benign
tumors (mostly prepubertal teratoma) should undergo testis sparing surgery with frozen sec-
tion and radical orchiectomy, for malignant tumors. Retroperitoneal lymph node (RPLN) dis-
section is indicated mostly for patients with paratesticular rhabdomyosarcoma over 10 yeras
of age or younger than 10 years of age with positive RPLN on CT. Gonadoblastoma develops
with a dysgenetic gonad harboring Y chromosome and is removed to prevent malignancy.

AMAC

Bu yazida amag cocukluk ¢aginda goriilen testis tii-
morlerinin epidemiyolojisi, siniflandirilmasina ait bag-
lica genel bilgilerin ve ameliyat 6ncesi degerlendirme-
nin dzetlenmesidir. Cerrahi tedavide, testis tiimoriinde
yapilan ameliyatlar anlatilmigtir. Testis tiimorii evrelen-
dirilmesi ve tlimorlerin dzelliklerine gore cerrahi tedavi
hakkinda bilgi verilmisgtir.

GENEL BILGILER

Cocukluk cagr testis tiimorleri her 100. 000 ¢ocuk-
ta 0, 5-2 siklikta goriiliir. Cocukluk c¢agi tiimorlerinin
%1-2’sini olusturur. Hayatin ilk ti¢ y1li ve geng erigkin
doneminde olmak iizere iki yas grubunda zirve yapar®.
Testis tiimorleri kaynak aldig1 hiicrelere gore siniflandi-
rilmaktadir®. Germ hiicreli tiimérler en sik goriilen pu-

berte dncesi testis tiimorleridir® ¥, Cocuklarda benign
testis tlimorleri, eriskinlerden farkla malign ttimorlere
gore daha fazla goriiliir®. Benign tipleri teratom, epi-
dermoid kist ve malign tipi yolk sak tiimordiir. Gonadal
stromal tiimorler; leydig hiicreli tiimor, sertoli hiicreli
tiimor ve jiivenil granuloza hiicreli tlimordiir ve nadir
goriiliirler. Mikst germ hiicreli tiimor, gonadoblastom
ve sekonder malignitelerden losemi/lenfoma diger cok
nadir goriilen tiimorlerdir. Puberte sonrasi en sik gorii-
len testis tiimorii embriyonal ve mikst tip germ hiicreli
tiimordiir®. Inmemis testis, ailesel testis timorii dy-
kiisii, kiside testis tiimorii olmasi, germ hiicreli in situ
neoplazi oykiisii ve gonadal disgenezi ile Y kromozom
birlikteligi testis tiimorii geligsimi i¢in belirlenen en
Snemli risk faktorleridir®.

www.kanservakfi.com
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AMELIYAT ONCESI DEGERLEDIRME

Bagvuru yakinmasi, en sik agrisiz kitledir. Kitle ile
hidrosel, inmemis testis, jinekomasti, virilizasyon, er-
ken puberte ve testis torsiyonu birlikteligi olabilir. Rast-
lantisal tan1 da konulabilir.

Serum AFP (alfa fotoprotein), f-HCG (beta- insan
koryonik gonadotropini) ve LDH (laktat dehidrojenaz)
degerlendirilen tiimor belirtecleridir. B-HCG veya LDH
yiiksekligi puberte oncesi testis tiimorlerinde enderdir.
Testis tiimorili On tanisi, evreleme ve tedavi sonrasi iz-
lemde de AFP kullanilir. Yarilanma 6mrii AFP igin 5-7
giindiir. Tedavi sonras1 yartlanma omriine gére, uygun
olarak azalmasi beklenir. Cerrahi sonrast AFP degerin-
de beklenen gerilemenin goriilmemesi rezidii hastalik
lehine bir bulgudur. Saglikli ¢ocuklarda dogum son-
rasinda AFP diizeyi yiiksektir, yaklagik 8 ay civarinda
gerileyebilir. Bazi hastalarda normal seviyeye gelmesi
1 yas civarinda olabilir”™. Bu durum bir yas alt1 testis
tiimorlerinde benign / malign tanisinda karmasaya ne-
den olur. Bir yagindan biiyiik cocuklarda testiste kitle
var ise, AFP degeri yiiksek ise yolk sak tiimorii, diisiik
ise benign bir tiimor diigiiniiliir. Bir yas alt1 yolk sak tii-
morii olan ¢cocuklarin median AFP diizeyi teratom olan
cocuklardan yiiksektir. Alt1 aydan biiyiik teratom olan
cocuklarda AFP diizeyi ¢ok ender 100 ng/ml iizerinde
olur”,

Ik goriintiileme yontemi skrotal ultrasonografidir.
Ultrasonografi, kitlenin testikiiler / ekstratestikiiler, so-
lid / kistik, boy, yayilim ve kanlanma durumu hakkinda
ayrmtili bilgi verir; benign ongoriisiinde bulunabilir,
ancak kesin ayrimi yapilamaz'. Malign tiimorlerde
evreleme amacl ileri radyolojik goriintiileme yapilir.
Diiz akciger grafisi belirgin akciger metastazlarini gos-
terir. Abdominopelvik ve toraks bilgisayarli tomografi
(BT) incelemesi ile uzak metastaz ve 6zellikle akciger
ve retroperitoneal lenf nodu tutulumu Ongoriilebilir
(Bakiniz Evreleme). Manyetik rezonans goriintiileme,
cogunlukla beyin metastazi siiphesi varsa veya BT nin
cekilemedigi durumlarda yapilir. Seminom hastalarinda
kemoterapi sonrasi reziduel hastalik i¢cin PET BT kul-
lanilabilir®.

Ameliyat Oncesi degerlendirmelerde amag testis
veya paratestikiiler kitlenin benign veya malign 6ngo-
riisiiniin yapilmasi ve malign tiimor varliginda yayili-
minin degerlendirilmesidir (Bakiniz Evreleme).

CERRAHI TEDAVI

Son yillarda benign testis tiimorlerinde ultrasonog-
rafi ile ongorii ve frozen incelemedeki ilerlemelerin de
sayesinde agir1 tedaviden sakinma, hormon ve fertilite

korunmasi amactyla cerrahi tedavi orsiektomiden testis
koruyucu cerrahiye (TKC) evrilmigtir'®. Testis veya
paratestikiiler kitle ameliyati, inguinal cilt insizyonun-
dan yapilir.

Radikal orsiektomi, malign testis veya paratestikii-
ler kitle 6ngoriisiinde yapilir. Inguinal kanal acildiktan
sonra kord ve elemanlari doniiliip i¢ inguinal halka hi-
zasinda erken damar kontrolii saglanir. Damarlar bag-
lanip kesildikten sonra testis inguinal kesiden dogur-
tularak cikarilir ve radikal orsiektomi (yiiksek inguinal
orsiektomi olarak da tanimlanabilir) ameliyati tamam-
lanir. (Resim la).

Resim 1 A

Resim 1 B

Resim 1: a) Sol testiste 10 cm biiyiikliigiinde tiimorii olan has-
tamin inguinal kesiden dogurtulmug tiimor goriintiisii b) Ayni
hastanin kemoterapi sonrasi, RPLND oncesi kontrol kesitsel
goriintiilemesi: yaklasik 14 cm boyutunda kistik ve solid alan-

lar iceren konglomere retroperitoneal lenf nodlari.

Testis koruyucu cerrahi, benign testis veya parates-
tikiiler testis kitlesi ongoriisiinde yapilir. TKC ig¢in, ult-
rasonografide tiimor disi korunabilir anlamli testis bu-
lunmalidir®. Ik agamada spermatik kordon i¢ inguinal
halka hizasindan bir damar askist ile atravmatik olarak
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kapatilir (Resim 2a). Kitle skrotumdan inguinal alana

biitiinltigii korunarak alinir. Tiimor ekimini engellemek
icin cevresi pedler ile ortiildiikten sonra tunika agilir.
Kitle palpe edilmeye calisilir. Eger kitle palpe edile-
miyorsa perioperatif ultrasonografi tiimor yerlesimini
belirlemede faydali olabilir™. Biiyiitiicii gozliikler kul-
lanilarak kitle keskin ve kiint diseksiyonlar ile normal
testis dokusu korunarak ¢ikarilir (Resim 2b-d). Frozen
kesit inceleme ¢ogunluk ile istenir. Puberte dncesi testis
kitlesinde, frozen kesit inceleme sonucu;

- Teratom veya basak bir benign testis kitlesi ise ve
parankimde pubertal degisikler yok ise, vaskiiler kont-
rol agilir, tunika agikligr onarildiktan sonra kalan testis

dokusu yerinde birakilarak TKC tamamlanir (Resim 2e,

hel

Resim2 A

Resim 2 B

Resim 2: Testis koruyucu cerrahi islem basamaklari: a: I¢
halka diizeyinde damar askist ile erken kontrol b: Tunikanin

acilmast c: Kitle eniikleasyonu d: Tamamen ¢ikarilmus kitle e:

Resim 2'F

Kalan saglam testis dokusu f: Tunika onarum
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- Teratom ve tiimore komsu testis dokusunda puber-
tal degisiklikler olur ise, malignite riski nedeniyle radi-
kal orsiektomi yapilir®.

- Malign ise radikal orsiektomi yapilir® >,

Malign testis ve paratestikiiler tiimorlerde igne bi-
yopsisi, skrotal orsiektomi ve ameliyat sirasi yayilim,
lenfatik yayilim ve niiks nedenidir®. Skrotal orsiekto-
mi sonrast hemiskrotektomi ve inguinal kanalda kalan
spermatik kordonun tamaminin ¢ikarilmasi gerekir(”.

Retroperitoneal Lenf Nodu Diseksiyonu (RPLND),
testis tiimoriinde retroperitoneal lenf bezi tutulumunun
aragtirilmast (Bakimiz evreleme) ve Kkitlelerin ¢ikaril-
mas1 i¢in yapilir. Sinirlari; kranialde renal hilus, kau-
dalde iliak damarlar, lateralde iireterlerdir®. Bilateral
yapilan cerrahilerde sempatik pleksus hasar1 nedeniyle
anejekiilasyon riski yiiksektir. Bu nedenle diizgiin sinir-
It ve biiyiik olmayan kitlelerde modifiye RPLND uy-
gulanabilir. Yaklasim, ekibin tecriibesine gore agik,
laparoskopik veya robotik cerrahi olabilir®. Malign
germ hiicreli testis tiimorlerinde kemoterapi sonrasi
retroperitoneal rezidii kitle varliginda RPLND yapi-
1ir® (Resim 1b). Paratestikiiler rabdomyosarkomda
orsiektomi sonrasinda, 10 yas altinda BT de retroperi-
toneal lenf nodu tutulumu var ise veya 10 yas iistiinde,
her hastaya (BT bulgularindan bagimsiz) ayni tarafta
evreleme amagh sinir koruyucu RPLND yapilir (COG
yaklagimi)®-2.

EVRELEME

Cocukluk ¢aginda goriilen malign tiimorlerde Child-
ren’s Oncology Group germ hiicreli timor evreleme-
si timor, lenf nodu, metastaz ve timor belirteclerine
gore yapilmaktadir' (Tablo 1). Olgularin ¢ogu evre
1 tiimorlerdir (tiimor testise sinirli, cerrahi sonrasi rad-
yolojik ve histolojik olarak rezidii kitle yok ve timor
belirtecleri normal) ve bu hastalara aktif izlem oneril-
mektedir®-29. Diger evrelerde platin bazli kemoterapi
rejimleri uygulanmaktadir. Bu nedenle Evre 1 ve diger
evrelerin ayirimi onemlidir. Testis timor evrelendirilil-
mesi erigkinlerde TNM (tiimér, lenf nodu, metastaz) ile
yapilmaktadir. Giincel durumda 11-15 yas araliginda
veriler sinirhidir, tedavide erigkin TNM evreleme siste-
mi ve kilavuzlarinin kullanilmasi uygun olabilir®.

GERM HUCRELI TESTiS TUMORLERI

Teratom en sik goriilen puberte oncesi benign testis
timoridir®. Bir yas civart sik goriiliir. AFP degeri nor-
mal saptanir. Uc germ yapragi kalitilarma ait dokular
icerir. Ultrasonografide kistik / solid alanlar, kalsifiye
(kemik, kikirdak) veya ekojen (yag) alanlar igeren kitle

seklinde goriiliir™. Piiberte onecesi teratomlarda TKC
ile tedavi edilir. Epidermoid kist tek germ tabakasi ige-
ren benign teratomlardir. Tedavide TKC uygulanir. Pu-
berte sonrasi goriilen teratomlar malign olarak deger-
lendirilirler ve radikal orsiektomi yapilir®. Erigkinde
testis tiimorleri %1-2 bilateral olarak goriiliir®. Cocuk
hastalarda ¢ok nadiren bilateral germ hiicreli timor
goriilebilir. Es zamanlh veya farkli zamanlarda ortaya
cikabilirler. Her iki testiste malign, bir testiste malign
- bir testiste benign veya her iki testiste benign timor-
ler saptanabilir. Tedavide her iki taraf kendi i¢inde de-
gerlendirilmeli; malign tiimorlerde radikal orsiektomi,
benign tiimorlerde miimkiinse TKC uygulanmalidir®”.
Yolk sak tiimorii, puberte Oncesi en sik goriilen malign
tiimordiir®. Iki yas civar sik goriiliir. Serum AFP de-
geri %90 olguda yiiksek saptanir®. Cocukluk ¢aginda
saf veya bazen teratom ile birlikte goriilebilir®. Ultra-
sonografide heterojen, kanama ve nekroz alanlari icere-
bilen hipervaskiiler kitle olarak goriilebilir'V. Radikal
orsiektomi yapilir. Evreleme ve izlem, ileri goriintiile-
me ve serum belirtecleri ile yapilir. Retroperitoneal lenf
nod tutulumu olmadan hematojen yol ile akciger me-
tastazi yapabilir. Puberte 6ncesinde yolk sak tiimoriinde
RPLND gerekliligi son derece azdir, yalnizca orsiekto-
mi ve kemoterapi sonrasinda devam eden retroperitone-
al kitle ve yiiksek AFP diizeyi nedeniyle yapilir.

Tablo 1: Children’s Oncology Group puberte 6ncesi germ

hiicreli tiimor evrelemesi

EVRE YAYILIM
I | Tiimdr testise simirlidir ve yiiksek inguinal orsiektomi ile tamamen ¢ikarilmigtir.

Klinik, radyolojik veya histolojik olarak testis digt timér yayilim bulgusu yok-
tur. Eger skrotal orsiektomi yapilmus ise, sonradan proksimal kordonun internal
ringe kadar olan ¢ikarilan kismi tiimor negatiftir. Yarilanma diizeyine gore tiimor
belirtecleri negatiftir. Tanida aninda normal veya bilinmeyen tiimdr belirtecleri
olan hastalarm Evre I olarak simiflandirilmas igin, eger radyolojik incelemede
2 em biiyiik lenf nodu var ise, aym tarafli retroperitoneal lenf nodu orneklemesi
negatif olmalidir.

I | Mikroskopik rezidii hastaligin skrotumda veya spermatik kordonda olmas (Prok-
simal ucundan < § cm), Ttimdr belirtecleri yarilanma omiirlerine gore yiiksektir.
Tiimdr riiptiirii veya tam orsiektomi dncesinde biyopsi yapilmugtir

Il | Retroperitoneral lenf node tutulumu vardir. 4 cm’den biiyiik olanlar metastaz
olarak kabul edilir. 2 cm’den bityiik 4 cm’den kiiiik olanlar icin biyopsi gerekir.
IV | Uzak metastaz

GONADAL STROMAL TUMORLER

Stromal tiimorler klinik bulgular: ve seyri oldukca
heterojen olan tiimoér grubudur®. Nadir goriilmeleri ve
degisken seyirli olmalari nedeniyle kesin ve oturmusg
tedavi algoritmalar1 yoktur®. Siklikla puberte sonra-
s1 rastlanir. Tedavi Onerileri literatiirdeki kiiclik has-
ta serileri ve olgu bildirimlerine dayanmaktadir®-%.
Leydig hiicreli testis tiimorii, puberte oncesinde gorii-
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liir, cogunlukla erken puberte gelisir, bilateral olabilir,
TKC ile tedavi edilebilirler®. Ayirici tanida, konjeni-
tal adrenal hiperplazide, testiste bulunan adrenal rest
hiicrelerin hipertorfisi; TARTs (Testicular adrenal rest
tiimor) vardir. TARTs da 17-hidroksiprogesteron dii-
zeyi yiiksektir, cogunlukla medikal tedavinin yeniden
diizenlenmesi ile geriler, gerilemeyen ve boyutu biiyiik
nodiillerin ¢gikarilmasi gerekebilir®. Sertoli hiicreli tes-
tis timori, ender goriilen timorlerdendir, genellikle 4
ay-10 yag arasinda goriiliir, diisiik olasilikla jinekomasti
veya virilizasyon gelisebilir. Bes yasin altinda radikal
orsiektomi yapilir. Bes yas istiinde, veya 5 cm iistii
tiimor, vaskiiler invazyon, nekroz, atipi veya yiiksek
mitotik indeks varliginda evreleme i¢in tam degerlen-
dirme gerekir. Retroperitoneal metastazi olan ¢ocuklar-
da, RPLND gerekebilir®". Sertoli hiicreli testis timori
biiyiik hiicreli ve kalsifiye olan tipi, Peutz Jeghers veya
Carney Sendromu ile birlikteligi olabilir. Hormon sal-
gilayabilir ve ¢cogunlugu 25 yas altinda goriiliir. Mul-
tifokal veya bilateral de olabilir®> 3. Erigskinde Serto-
li hiicreli tiimor maligndir, 25 yas altinda ¢ogunlukla
benigndir ve orsiektomi yeterlidir. Bilateral, multifokal
olanlarda eksizyonel biyopsi ve izlem tedavi secenegi
olabilir®®. Jiivenil granuloza hiicreli timor hayatin ilk
alti aymda goriilen en sik testis tiimoriidiir. Inhibin B
tiimor belirteci olarak kullanilabilir. Y kromozom yapi-
sal anomalileri olabilir. Tedavide TKC uygulanabilir®®.

GONADOBLASTOM

Gonadoblastom disgenetik gonad ve Y kromozom
birlikteliginde gelisir, benign tiimordiir ancak puber-
tede malign goriilebilir. Disgerminom veya seminom
gonadoblastom birlikteliginde gelisebilir. Bu nedenle
tant konuldugu zaman gonadektomi yapilir. Gonadal
disgenezi (Y+), Fraiser sendromu, Denys-Drash send-
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dzet:

Sakrokoksigeal teratom (SKT), ekstragonadal germ hiicre tiimorlerinden en sik goriile-
nidir. Stkligr 1/35-40 bin canli dogumdur. Prenatal donemde tant konulan SKT’larda hidrops
fetalis ve kalp yetmezligi gelismesi riski nedeniyle morbidite ve mortalite yiiksektir. Yenidogan
doneminde histolojik olarak matiir teratomlar daha sik goriiliirken, >2 ay ve ¢ocuklarda sik-
likla malign teratomlar goriiliir. Matiir teratomun standart tedavisi koksiks kemigi ile birlikte
tiimoriin tam eksizyonudur. Koksiksin ¢ikarilmadig olgularda % 37 oraminda niiks bildiril-
migtir. Malign SKT’larda adjuvan kemoterapi verilmelidir.

Abstract:

Sacrococcygeal teratoma (SCT) is the most common of the extragonadal germ cell tu-
mors. Its frequency is 1 / 35-40.000 live births. Morbidity and mortality are high in SCTs di-
agnosed during prenatal period due to the risk of developing hydrops fetalis and heart failure.
While histologically mature teratomas are more common in the neonatal period, malignant
teratomas are seen in > 2 months and children. The standard treatment of mature teratoma
is complete excision of the tumor with the coccyx bone. Recurrence has been reported in
37% of cases where the coccyx was not removed. Adjuvant chemotherapy should be given in

malignant SCT.

GIRIS

Germ hiicreli tiimorler, intrauterin ve ekstrauterin
donemde goriilebilen ve degisik klinik bulgulara neden
olabilen, nadir bir tiimor grubudur. Germ hiicreli tii-
morler, ortak progenitdr hiicrelerin anormal gogiinden
kaynaklanir. (Sekil 1) Primordiyal hiicreler, embriyonik
yolk kesesi endoderminin allantoyisinden koken alir
ve gebeligin 4-5 haftasinda genital sirta go¢ ederler:
2, Anormal birikim, merkezi sinir sistemi, boyun, me-
diasten, retroperitonum ve sakrokoksigeal bolge olmak

iizere ekstragonadal lokalizasyonlarda tiimorlere neden
olabilir®.

Cocukluk c¢agr germ hiicreli tiimérlerin ¢ogu iyi
huyludur, olgun matiir ve immatiir teratomlar igerir.
Teratomlar, bir veya daha fazla embriyonik germ kat-
manindan olusur ve bulundugu bélgeye yabanci doku
www.kanservakfi.com

barindirir. Immatiir teratomlar ilkel néroepitelium igerir
ve I ve III arasinda derecelendirilir®* 2.

Germinom
(Seminom, disgerminom

Primordival Germ Hicresi Totipotensivel Kok Hiicre

Embrivonel Germ Yapraklari Ekstraembriyonel
Trofoblast
KORYOKARSINOM YOLK SAC TUMORU

Sekil 1: Germ hiicre tiimorlerinin olugumu.

Ekstragonadal yerlesimli germ hiicreli tiimorler, pe-
diatrik germ hiicreli tiimorlerin 2/3’{ini olugturur®. En
stk goriildiigii alan sakrokoksigeal bolgedir.
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SAKROKOKSIGEAL TERATOM

SKT en sik goriilen konjenital tlimordiir, 35-40 bin
canli dogumda bir rastlanmaktadir. Siklikla kizlarda
goriiliir, erkek/kiz orani 1/4’°tiir”. Neonatal donemde
sakrokoksigeal bolgede, biiyiik, genellikle benign ma-
tiir/immatiir teratom ya da infant ve ¢ocukluk done-
minde malign komponent iceren pelvik kitle seklinde
olmak iizere 2 klinik prezentasyonu mevcuttur®”.

Altman ve arkadaslari tarafindan yapilan siniflama-
ya gore sakrokoksigeal teratomlar 4 gruba ayrilmigtir®.
(Sekil 2)

Tip 1: En sik (% 46,7) goriilen tiptir. Timor koksiks
kemigi ile iligkilidir ve tamamen eksternal yerlesimli-
dir. Uzeri normal cilt ile kaplidir. Oldukca vaskiiler tii-
morler olmalar1 nedeniyle cilt tizerinde kanama ve kitle
basis1 nedeniyle nekroz, iilsere alanlar goriilebilir.

Tip 2: Ikinci siklikta (%34,7) goriilen tiptir. Tiimo-
riin intrapelvik uzanimi olmakla birlikte eksternal kom-
ponenti de bulunmaktadir.

Tip 3: % 8,8 sikliginda goriiliir. Tiimoriin cogu int-
rapelvik ve intraabdominal yerlesimli, daha az kism
eksternal yerlesimlidir.

Tip 4: Tiimor tamamen presakral yerlesimlidir ve %
9.8 sikliginda goriiliir.

Sekil 2: Sakrokoksigeal Teratom Simiflamasi: a) Tip 1 SKT b)
Tip 2 SKT ¢) Tip 3 SKT d) Tip 4 SKT.

PATOLOJI

Makroskopik olarak SKT’lar, iyi sinirh, kapsiilli,
kesit ylizeyleri alacali goriiniimde, yumusak ve kivam-
I1 alanlar igeren, kistik komponent i¢inde keratin, sac,
mukoid materyalle dolu kitlelerdir. Bazen kist icinde
dis ya da kemik yapilar da izlenebilir®.

Histolojik incelemelerinde diizensiz bir dagilimi
olan, ¢esitli olgunlagsma derecelerine sahip somatik do-
kulardan olusur. Teratomlar, icerdigi komponentlerin
fetal ve yetiskin dokulara benzerligine gore matiir ve
immatiir olarak adlandirilir. Matiir teratomlarda bazen
organ benzeri iyi farklilagmig dokular bulunabilir®®.
Immatiir teratomlar ise noroepitelyal dokular icerir.

Teratomlar i¢in igerdikleri noroepitelyal dokulara
gore derecelendirme yapilmugtir'":

Grade 0: Tim dokular matiirdiir, mitotik aktivite
yoktur.

Grade 1: Kiigiik biiyiitme ile her alanda 1 veya daha
az immatiir doku. Noroepitel icermez.

Grade 2: Kiiciik biiyiitme ile her alanda 1-3 immatiir
doku ve noroepitel.

Grade 3: Yaygin immatiir doku ve noroepitel haki-
miyeti.

Immunhistokimyasal inceleme siiphede kalinan ol-
gularda ayirici tani i¢in uygulanabilir. S100 ve sinapto-
fizin noral komponent, desmin ve miyogenin kas doku-
suna ait olusumlar1 gostermekte kullanilir.

TANI

Sakrokoksigeal teratomlar prenatal takibin yaygin-
lagmasi, fetal goriintiileme yontemleri olan USG ve
fetal MR’1n daha sik kullanilmasi sonucu intrauterin
donemde tanisi konulabilen bir hastalik grubudur?.
(Resim 1).

Prenatal donemde tani alan sakrokoksigeal teratom-
larin prognozu % 30-50 arasindadir. Fetal SKT’larin
seyri degiskendir. Ozellikle hizli biiyiime egilimde
olan, solid, vaskiiler komponenti yaygin olan SKT’lar-
da morbidite ve mortalite oranlar1 yiiksektir. Oldukca
vaskiiler tiimorler olduklari i¢in plesantadan tiimore

Resim 1
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Resim 1

Resim 1

Resim 1: Fetal MR’da sakrokoksigeal alanda 9x7 c¢cm boyu-
tunda, solid-kistik yapida, tipl SKT (ok ile gosterilen alanlar).

yogun kan akimina, yliksek debili kalp yetmezligine,
plasentomegali, hidrops fetalis ve erken doguma neden
olabilirler*'¥. Gerektiginde fetal girigim yapilabilme-
si icin USG ve ekokardiyografi ile yakin takibi oneri-
lir. Rodriguez ve arkadaglar1 24. gebelik haftasindan
once tiimor hacminin fetal agirliga oranimi (TFR) bir
prognostik belirte¢ olarak kullanmistir™®. Akinkuo-
tu ve arkadaglari da ¢aligmalarinda 24. haftadan 6nce
TFR>0,12 olan olgularin kétii prognoza sahip oldu-
gunu ve erken fetal girisim yapilmasi gerektigini be-
lirtmigtir®. Prenatal taninin bir bagka avantaji dogum
seklinin belirlenmesidir. Riiptiir ve kanama riski nede-
niyle 6zellikle 5 cm.den biiyiik SKT larda sezaryen ile
dogum onerilmektedir®®.

Dogum sonrasi tani direk inspeksiyon ve fizik mu-
ayene ile rahatlikla konulur. Tip 1,2 ve 3 SKT’lari
inspeksiyonla tanimak kolaydir. (Resim 2) Tip 4 SKT

rektal muayene ile degerlendirilebilir. Intrapelvik ve
intraabdominal yerlesimli tip 4’de tan1 zaman1 gecike-
bilir ve daha malign olma potansiyelleri vardir. Yaday
ve arkadaglarinin 41 olgudan olusan serisinde SKT’la-
rin % 82.9’unun eksternal yerlesimli oldugu saptanmig

ve % 17,1’1 batinda palpable kitle olarak bagvurmus-
tur®,

Resim 2: Dogum sonrast Tipl SKT goriiniimii, iizerindeki ka-

namalt alan siitiire edilerek kanama kontrolii saglanmusg.

Tanida ilk kullanilacak goriintiileme yontemi ante-
rior ve lateral pelvis grafileridir. Kitlede kalsifikasyon,
kemik, dis gibi yapilar ve sakral anomaliler direk grafi
ile goriilebilir. Sakrokoksigeal teratomun tipini, pelvik
ve intraabdominal organlarla iligkisini degerlendirmek
icin USG, BT ve MR incelemesi yapilmalidir'”. (Re-
sim 3). Bu degerlendirme 6zellikle pelvik ve intraab-
dominal uzanimi olan olgularda cerrahide laparatomi/
laparoskopi gerekliligi i¢in yol gosterici olacaktir.

Laboratuar incelemelerinde hemoglobin, hemotok-
rit, trombosit sayimi ve koagulasyon profili 6nemlidir.
Trombositopeni, fibrinolizis ve kanama ile sonu¢lanan
bir koagiilopati geligsme riski vardir.
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Resim 3

Resim 3

SKT’da spesifik tiimor markerlar1 alfa-feto protein
(AFP) ve human koryonik gonadotropin (hCG)’dir.
Tan1 aninda yiiksek saptanmalart malignite gosterge-
sidir® 1. AFP yolk sac komponenti, hCG ise koryo-
karsinom komponenti olan malign SKT’larda yiikselir.
Timdor markerlarinin cerrahi sonrasi yiiksek seyretmesi
rezidiiel kitle, geriledikten sonra tekrar yiikselmesi ile
niiks ile uyumludur. Van Heurn ve arkadaglarinin ¢alig-
masinda rekiirrenste AFP yiiksekliginin sensitivitesi %
96 olarak bulunmugtur®®.

Resim 3

'l
b’"

Resim 3

Resim 3: Prenatal tanili olguda postnatal BT incelemesinde
solid-kistik yapida SKT.

Alfa-fetoprotein fetal donemde yiikselir ve dogum-
da yiiksektir. Normal seviyeye ulagsmasi ilk bir y1l icin-
de olur. Ozellikle malign teratomlarda AFP seviyesi
yiikselir®". Yenidoganda AFP yiiksekligini yorumla-
mak icin Tsuchida tarafindan onerilen grafikler kulla-

nilmalidir®?,

SKT’un ayirici tanisinda sakral ve presakral bolgede
yerlesen lipom, dermoid kist, myelomeningosel, rektal
duplikasyon ve pelvik noroblastom sayilabilir.

SKT ile birlikte % 15-20 sikliginda gastrointestinal
sistem, santral sinir sistemi ve kas-iskelet sistemi ano-
malileri goriilebilir®. Currarino triadi, otozomal do-
minant gecisli, anorektal malformasyon, sakral kemik
anomalileri ve SKT birlikteligi olarak tanimlanir®®.

Ozellikle Tip 4 olgularda akla getirilmelidir.
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TEDAVI
1) CERRAHI TEDAVI

a) Fetal Cerrahi: Ozellikle erken hidrops fetalis
ve kardiyovaskiiler yetmezlige neden olan, biiyiik
SKT’larda fetal girisim uygulanabilir. Biiyiik ve kistik
SKT’lar polihidramnios ve plesantomegali ile birlikte
“ayna sendromu’”na neden olabilir. Bu sendrom annede
ciddi pre-eklampsi ve hidropsa benzer bulgulara neden
olur ve acil dogum endikasyonu vardir. {lk fetal SKT
rezeksiyonu 1997°de Adzick ve arkadaglari tarafindan
yapilmigtir®. Ancak fetal girigimlerin erken dogum
riskini tetikledigi icin islem sonrasi mutlaka gebenin
yakin izlemi ve tokolitik tedavi uygulanmalidir.

Intrauterin dsnemde minimal invaziv yontemler de
kullanilmaktadir. Bes gebeden olusan bir caligmada
SKT’a vaskiiler akisi durdurmak igin fetoskopik laser
ablazyon (n:1), radyofrekans ablazyon (n:2) ve intersi-
tisyel ablazyon ve vaskiiler coil uygulamasi (n:2) yapil-
mustir®. EXIT (ex utero intrapartum treatment) yonte-
mi ile kitlenin kiiciiltiilmesi de uygulanmaktadir®”-.

b) Postnatal Girisimler: Bebek hemodinamik olarak
stabil ve gimor riiptiirti ya da kanama yoksa cerrahi is-
lem yenidogan doneminde elektif olarak yapilmalidir.
Tip 1 ve 2 SCT’lerde standart cerrahi posterior yakla-
sim ile yapilir. Tip 3 ve bazi tip 4 tiimorlerde ise once-
likle abdominal yaklasim ile nce batin igindeki timor
komponenti serbestlenir, daha sonra posterior yakla-
simla kitle eksize edilir®. Tip 4’de presakral alana
posterior sagittal yaklagimla da ulagilabilir.

Cerrahinin amaci; koksiks ile birlikte kitlenin tam
eksizyonu, anal kontinans i¢in pelvik kaslarin rekons-
triikksiyonunun saglanmasi, perine ve gluteal bolgeye
normale yakin goriiniimiiniin saglanmasidir®.

Standart posterior cerrahi yaklasim jacknife pozis-
yonunda yapihr® 2. Tiimériin iist noktasindan ters V
seklinde bir insizyon yapilir. Cilt kesisi yapilarak cilt
flepleri hazirlanir ve kesi tiimor kapsiiliine ulagana dek
derinlestirilir. (Resim 4). Gluteal kaslar laterale dogru
ayrilarak tiimor ortaya konur. Rektum icine bir hegar
buji yerlestirilerek yeri dogrulanir ve kitle kapsiiliine
yakin kalinarak elektrokoter veya ligatiir ile hemostaz
saglanir. Timor serbestlenmesi sirasinda retrorektal
kaslar ve levator plana dikkat edilmelidir. Koksiks ke-
migi sakrumdan ayrilir. Koksiksin yerinde birakilma-
smin % 37 oraninda niikse neden oldugu bildirilmek-
tedir®”. Koksiks ayrilmasindan sonra presakral alanda
tlimorii besleyen middle sakral arter ve hipogastrik ar-
ter dallar1 ile karsilagilir. Bu sirada kanama olmamast
i¢in bu vaskiiler yapilar baglanir ve tiimor serbestlenir.
Asirt kanama olasilig1 olan bazi olgularda rezeksiyon

sirasinda kanamanin daha iyi kontroliinii saglamak i¢in
hipotermi ve hipoperfiizyon ile birlikte ekstrakorporeal
membran oksijenasyonu (ECMO) kullanilabilir.

IResim 4

Resim 4
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Reesim 4
Resim 4: Tipl SKT’lu olgunun cerrahi rezeksiyonu-1.

Tiimor eksizyonu tamamlandiktan sonra levator
planlar orta hatta yaklagtirilir. Cilt flepleri kapatilma-
dan once tiimor lojuna dren yerlestirilir. Cilt flepleri ile
perineal ve gluteal bolgenin rekonstriiksiyonu saglanir.
(Resim 5) Postoperatif donemde bebek 1-2 giin yiiziisti
yatirilir ve bir siire foley sonda ile idrar drenaj1 saglanir.

Cerrahi tedavinin en korkulan komplikasyonu kana-
madir. Kanama 6zelllikle prematiire ve diisiik dogum
agirlikli bebeklerde yiiksek mortalite ile iligkilidir. Bu
bebeklerde tiimoriin embolizasyonu ve bagka bir se-
ansta eksizyon yapilmasi da bir segenektir. Middle sak-
ral arterin SKT cerrahi rezeksiyonundan once selektif
embolizasyonu miimkiindiir ve perioperatif kanamayi
kontrol etmek ve neonatal 6liim riskini azaltmak igin
giivenli ve kullanigh bir tekniktir®-¥. Tiimoriin cerra-
hi rezeksiyonu ¢ncesi laparoskopik yontemle middle
sakral arterin ligasyonu da kanama komplikasyonunu
engellemek i¢in uygulanan bir tekniktir®.

‘Resim 5

R,

Resim 5: Tipl SKT’lu olgunun cerrahi rezeksiyonu-2.

Cerrahi sonrasi erken donemde kargilagilan bir bas-
ka komplikasyon yara yeri enfeksiyonudur®. Gegici
ya da kalic1 idrar ve gayta retansiyonu goriilebilir. Bii-
yiik tiimorii olan prematiire bebeklerde % 30-40 ora-
ninda fekal inkontinans bildirilmistir®. Uzun dénemde
bu olgular bagirsak yonetim programu ile sosyal hayata
uyum saglar hale gelebilir.

1) KEMOTERAPI

Eksize edilen tlimoriin patolojik incelemesinde ma-
lign komponentler varsa adjuvan kemoterapi uygulan-
mas1 gereklidir. En sik kemoterapi ajanlari sisplatin,
etoposid ve bleomisindir. Serilerde % 11-35 arasinda
malign komponent bildirilmigtir®®.

iki aydan biiyiik infant ve cocuklarda yaygin, cerra-
hi eksizyona uygun olmayan tiimorler goriilebilir. Bu
tiimorler genellikle yolk sac komponenti igermektedir
ve oldukg¢a kemosensitiftir. Bu tiimorlerde yaklagim bi-
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yopsi, neo-dajuvan kemoterapi ve kemoterapi sonrast
timor eksizyonudur. Biiyiik ve yaygin tiimorler olsa
bile sakrokoksigeal germ hiicreli tiimorler platin bazli
neoadjuvan kemoterapi ve cerrahi ile iyi bir sagkalim
oranina sahiptir®®.

PROGNOZ

SCT’larin uzun yasam donem prognoz ve yasam
kaliteleri oldukga iyidir. En 6nemli prognostik faktor
tan1 amindaki yastir. Intrauterin 30.haftadan 6nce tani
alan olgularda prognoz daha kotiidiir. Dogum sonrasi
2 ay ve lizerinde tanm alanlarda ise malignite olasilif1
artar. Embriyonal malign komponent bulunma olasilig1
% 15-20°dir¢?.

KAYNAKLAR

(I) Rescorla FJ. Pediatric germ cell tumors. Semin
Pediatr Surg. 2012 Feb; 21 (1): 51-60.

(2)  Murray MJ, Schonberger S:Biology of Germ
Cell Tumors. In Frazier AL, Amatruda JF(Eds),
Pediatrik Germ Cell Tumors, Ist ed, Heidelberg,
Springer-Verlag, 2014, 1-15.

(3) Mosbech CH, Rechnitzer C, Brok JS, Rajpert-De
Meyts E, Hoei-Hansen CE. Recent advances in
understanding the etiology and pathogenesis of
pediatric germ cell tumors. J Pediatr Hematol
Oncol. 2014 May; 36 (4): 263-270.

(4) McKenney JK, Heerema-McKenney A, Rouse
RV. Extragonadal germ cell tumors: a review
with emphasis on pathologic features, clinical
prognostic variables, and differential diagnostic
considerations. Adv Anat Pathol. 2007 Mar; 14
(2): 69-92.

(5) Barrett A: The Place of Surgery in the Manage-
ment of Germ Cell Tumours in Childhood. In
Spitz L, Wurnig P, Angerpointner Th. A(Eds), Pe-
diatric Surgical Oncology, 21st ed, Heidelberg,
Springer-Verlag, 1989, 106-112.

(6) Rescorla FJ: Malignant Germ Cell Tumors. In
Carachi R, Grosfeld JL, Azmy AF(Eds), The Sur-
gery of Chilhood Tumors, 2nd ed, Heidelberg,
Springer-Verlag, 2008, 261-271.

(7)  Barksdale EM Jr, Obokhare I. Teratomas in in-
fants and children. Curr Opin Pediatr. 2009 Jun;
21 (3): 344-349.

(8)  Altman RP, Randolph JG, Lilly JR. Sacrococcy-
geal teratoma: American Academy of Pediatrics

Surgical Section Survey-1973. J Pediatr Surg.
1974 Jun; 9 (3): 389-98.

SCT’da niiks % 4-11 arasinda goriiliir. Niiks olan
olgularin biiylik kismi maligndir. Koksiks yerinde
birakildiginda niiks olasiligt % 37°dir. Olgularin %
10-20’sinde ilk benign kitlenin eksizyonundan son-
ra niiks goriilebilir ve niikslerin % 50’si maligndir.
SCT’da niiks riski acisindan 3-4 yil yakin takip, araliklt
rektal muayene ile presakral alaninin degerlendirilme-
si, 3 ayda bir AFP goriilmesi 6nerilmektedir®-*. Fizik
muayenede siiphe olmasi ya da AFP seviyesinde artigta
CT/MR ile goriintiileme yapilmasi ve kitlenin rezeksi-
yonu yapilmalidir.

(9)  Ronchi A, Cozzolino I, Montella M, Panarese
1, Zito Marino F, Rossetti S, Chieffi P, Accardo
M, Facchini G, Franco R. Extragonadal germ
cell tumors: Not just a matter of location. A re-
view about clinical, molecular and pathological
features. Cancer Med. 2019 Nov; 8 (16): 6832-
6840.

(10) Aslan A, Karagiizel G, Gelen T, Melikoglu M.
Sacrococcygeal teratoma showing organoid dif-
ferentiation: report of a case. Surg Today. 2003;
33(7): 560-3.

(11) Gonzalez-Crussi F, Winkler RF, Mirkin DL. Sac-
rococcygeal teratomas in infants and children:
relationship of histology and prognosis in 40
cases. Arch Pathol Lab Med. 1978 Aug; 102 (8):
420-425.

(12) Gucciardo L, Uyttebroek A, De Wever I, Renard
M, Claus F, Devlieger R, Lewi L, De Catte L,
Deprest J. Prenatal assessment and management
of sacrococcygeal teratoma. Prenat Diagn. 2011
Jul; 31 (7): 678-688.

(13) Akinkuotu AC, Coleman A, Shue E, Sheikh F, Hi-
rose S, Lim FY, Olutoye OO. Predictors of poor
prognosis in prenatally diagnosed sacrococcy-
geal teratoma: A multiinstitutional review. J Pe-
diatr Surg. 2015 May; 50 (5): 771-774.

(14) Hambraeus M, Arnbjornsson E, Borjesson A,
Salvesen K, Hagander L. Sacrococcygeal terato-
ma: A population-based study of incidence and
prenatal prognostic factors. J Pediatr Surg. 2016
Mar; 51 (3): 481-485.

(15) Rodriguez MA, Cass DL, Lazar DA, et al. Tumor
volume to fetal weight ration as an early prog-
nostic classification for fetal sacrococcygeal ter-
atoma. J Pediatr Surg2011; 46: 1182-5.



(16)

(17)

(18)

(19)

(20)

(21)

(22)

(23)

(24)

(25)

(26)

SAKROKOKSIGEAL TERATOM VE CERRAHI TEDAVISi 75

Yadav DK, Acharya SK, Bagga D, Jain V, Dhua
A, Goel P. Sacrococcygeal Teratoma: Clinical
Characteristics, Management, and Long-term
Outcomes in a Prospective Study from a Tertiary
Care Center. J Indian Assoc Pediatr Surg. 2020
Jan-Feb; 25 (1): 15-21.

Yoon HM, Byeon SJ, Hwang JY, Kim JR, Jung
AY, Lee JS, Yoon HK, Cho YA. Sacrococcygeal
teratomas in newborns: a comprehensive review
for the radiologists. Acta Radiol. 2018 Feb; 59
(2):236-246.

Barreto MW, Silva LV, Barini R, Oliveira-Filho
AG, Sbragia L. Alpha-fetoprotein following neo-
natal resection of sacrococcygeal teratoma. Pe-
diatr Hematol Oncol. 2006 Jun; 23 (4): 287-91.

Nam SH, Cho MJ, Kim DY, Kim SC. Half-life of
alpha-fetoprotein in neonatal sacrococcygeal
teratoma. J Pediatr Surg. 2018 Dec; 53 (12):
2470-2474.

van Heurn LJ, Knipscheer MM, Derikx JPM,
van Heurn LWE. Diagnostic accuracy of serum
alpha-fetoprotein levels in diagnosing recurrent
sacrococcygeal teratoma: A systematic review. J
Pediatr Surg. 2020 Sep; 55 (9): 1732-1739.

Johnston PW. The diagnostic value of alpha-fe-
toprotein in an infant with sacrococcygeal tera-
toma. J Pediatr Surg. 1988 Sep; 23 (9): 862-3.
doi: 10.1016/50022-3468 (88) 80244-6. PMID:
2460607 .

Tsuchida Y, Endo Y, Saito S, et al: Evaluation of
alphafetoprotein in early infancy. J Pediatr Surg
13:155-156, 1978.

Basaklar C:Teratom. In Basaklar C(Ed), Bebek
ve Cocuklarin Cerrahi ve Urolojik Hastaliklart,
Ankara, 2006, 1889-1906.

Halleran DR, Vilanova-Sanchez A, Reck CA,
Maloof T, Weaver L, Stanek J, Levitt MA, Wood
RJ, Aldrink JH. Presacral masses and sacrococ-
cygeal teratomas in patients with and without
anorectal malformations: A single institution
comparative study. J Pediatr Surg. 2019 Jul; 54
(7): 1372-1378.

Adzick NS, Crombleholme TM, Morgan MA,
Quinn TM. A rapidly growing fetal teratoma.
Lancet. 1997 Feb 22; 349 (9051): 538.

Van Mieghem T, Al-Ibrahim A, Deprest J, Lewi
L, Langer JC, Baud D, O’Brien K, Beecroft R,
Chaturvedi R, Jaeggi E, Fish J, Ryan G. Mini-
mally invasive therapy for fetal sacrococcygeal
teratoma: case series and systematic review of

(27)

(28)

(29)

(30)

(31)

(32)

(33)

(34)

(35)

the literature. Ultrasound Obstet Gynecol. 2014
Jun; 43 (6): 611-619.

Adzick NS, Kitano Y. Fetal surgery for lung le-
sions, congenital diaphragmatic hernia, and sac-
rococcygeal teratoma. Semin Pediatr Surg. 2003
Aug; 12 (3): 154-67.

Gebb JS, Khalek N, Qamar H, Johnson MP, Ol-
iver ER, Coleman BG, Peranteau WH, Hedrick
HL, Flake AW, Adzick NS, Moldenhauer JS. High
Tumor Volume to Fetal Weight Ratio Is Associ-
ated with Worse Fetal Outcomes and Increased
Maternal Risk in Fetuses with Sacrococcygeal
Teratoma. Fetal Diagn Ther. 2019; 45 (2): 94-
101.

Wessell A, Hersh DS, Ho CY, Lumpkins KM,
Groves MLA. Surgical treatment of a type 1V
cystic sacrococcygeal teratoma with intraspinal
extension utilizing a posterior-anterior-posterior
approach: a case report. Childs Nerv Syst. 2018
May; 34 (5): 977-982.

Graves CE, Idowu O, Zovickian J, Pang D, Kim
S. Use of intraoperative lateral pelvic X-ray to
localize and ensure coccyx removal during sac-
rococcygeal teratoma resection. Pediatr Surg
Int. 2017 Mar; 33 (3): 389-392.

Guitart J, Teixidor M, Brun N, Lopez S, Criado
E, Romero N. Preoperative giant sacrococcygeal
teratoma embolization in a newborn - A case re-
port and a review. Cir Pediatr. 2020 Apr 1; 33
(2): 95-98.

Stavropoulou D, Hentschel R, Ridecke J, Kunze
M, Niemeyer C, Uhl M, Grohmann J. Preopera-
tive selective embolization with vascular coiling
of giant sacrococcygeal teratoma. J Neonatal
Perinatal Med. 2019; 12 (3): 345-349.

Osei H, Munoz-Abraham AS, Bates KS, Kim JS,
Saxena S, Greenspon J, Villalona GA. Laparo-
scopic Division of Median Sacral Artery and
Dissection of Types Il and IV Sacrococcygeal
Teratomas to Decrease Intraoperative Hemor-
rhagic Complications: Case Series and Review
of the Literature. J Laparoendosc Adv Surg Tech
A.2019 Feb; 29 (2): 272-277.

Ruangtrakool R, Nitipon A, Laohapensang M,
Meekaewkunchorn D, Sangkhathat S, Sathorn-
kich C, Talalak P. Sacrococcygeal teratoma: 25
year experience.J Med Assoc Thai.2001 Feb; 84
(2):265-73.

Masahata K, Ichikawa C, Makino K, Abe T, Kim
K, Yamamichi T, Tayama A, Soh H, Usui N. Long-
term functional outcome of sacrococcygeal tera-



76

(36)

(37)

SAKROKOKSIGEAL TERATOM VE CERRAHI TEDAVISi

toma after resection in neonates and infants: a
single-center experience. Pediatr Surg Int. 2020
Nov; 36 (11): 1327-1332.

De Corti F, Sarnacki S, Patte C, Mosseri V, Ba-
ranzelli MC, Martelli H, Conter C, Frappaz D,
Orbach D. Prognosis of malignant sacrococcy-
geal germ cell tumours according to their natu-
ral history and surgical management. Surg On-
col. 2012 Jun; 21 (2): e31-7.

Huang Y, Feng M, Yin J, Fu B, Lang J. Unresect-
able recurrence malignant sacrococcygeal tera-
toma in children treated with chemoradiothera-
py: Case report and literature review. Rep Pract
Oncol Radiother. 2019 Jul-Aug; 24 (4): 392-398.

(38)

(39)

Kops AL, Hulsker CC, Fiocco M, Zsiros J, Ma-
vinkurve-Groothuis AMC, Looijenga LH, van
der Steeg AF, Wijnen MH. Malignant recurrence
after mature Sacrococcygeal teratoma: A me-
ta-analysis and review of the literature. Crit Rev
Oncol Hematol. 2020 Dec; 156: 103140.

Fumino S, Tajiri T, Usui N, Tamura M, Sago H,
Ono S, Nosaka S, Yoneda A, Souzaki R, Higashi
M, Sakai K, Takahashi K, Sugiura T, Taguchi T.
Japanese clinical practice guidelines for sacro-
coccygeal teratoma, 2017. Pediatr Int. 2019 Jul;
61(7): 672-678.



KANSER GUNDEMI DERGISI Volume 9/1, Ocak 2021
COCUKLUK CAGI SOLiD TUMORLERI

COCUKLARDA KARACIGER
TUMORLERINDE CERRAHI TEDAVI
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ézet:

Karaciger tiimorleri, cocukluk ¢caginda stk goriilen karin ici tiimorlerdendir. Karaciger
cok sayida varyasyon iceren karmagik bir anatomiye sahiptir. Bu nedenle kendine 6zgii bir
cerrahi tarzi vardwr. Bazi karaciger tiimorleri histolojik olarak malign olmasalar da davra-
nigsal olarak habis davranabilirler. Cerrahi tedavi diizenlenirken multidisipliner bir yaklasim
gelistirilmelidir.

Abstract:

Sacrococcygeal teratoma (SCT) is the most common of the extragonadal germ cell tu-
mors. Its frequency is 1 / 35-40.000 live births. Morbidity and mortality are high in SCTs di-
agnosed during prenatal period due to the risk of developing hydrops fetalis and heart failure.
While histologically mature teratomas are more common in the neonatal period, malignant
teratomas are seen in > 2 months and children. The standard treatment of mature teratoma
is complete excision of the tumor with the coccyx bone. Recurrence has been reported in
37% of cases where the coccyx was not removed. Adjuvant chemotherapy should be given in

malignant SCT.

Karaciger tiimorleri, tiim cocukluk cagi tiimorle-
rinin yaklastk %3’iinti olusturur. Cocukluk c¢aginda
Noroblastoma ve Wilms’ tiimoriinden sonra en sik go-
riilen iigiincii intra abdominal solid timor grubudur®.
Cocukluk ¢aginda cerrahi tedaviye ihtiya¢ duyan kara-
ciger tiimorleri su sekilde siniflandirilabilir:

a) Malign tiimorler (Tim karacier tiimorlerinin
yaklasik 2/3 i malign tiimorlerdir)

- Primer
- Hepatoblastom
- Hepatoselliiler Karsinom
- Sarkomlar
Rabdomyosarkoma
Embryonel Sarkoma
Angiosarkoma
- Nadir tiimorler (Germ hiicreli tiimorler, Rabdo-
id tiimorler)
- Metastatik

b) Selim Tiimorler

- Vaskiiler tiimorler
Hemanjiom
Hemanjioendotelioma
Arteriovendz malformasyonlar

- Hepatoselliiler adenom

- Fokal noduler hiperplazi

- Mezenkimal hamartom

Burada yapilan siniflama histolojik bulgular ve uzak
metastaz potansiyellerine gore yapilmistir. Ancak selim
baslig1 altinda siniflanan vaskiiler tiimorler davranigsal
olarak daha malign seyir izleyebilir.

Karaciger cerrahisinin destek noktalarindan en
onemlisi karacigerin regenerasyon yetenegidir. Kara-
cigerin regenerasyon kapasitesi mitolojik caglardan
beri bilinen bir fenomendir. Efsaneye gére Prometheus
Zeus’un sakladigi atesi Tanrilardan ¢alip insanlara ver-
diginde Zeus, onu Kafkas daginda zincire vurdurarak

www.kanservakfi.com
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cezalandirir ve kizgin Tanrilar bir kartal gonderir. Bu
kartal her giin Prometheusun karacigerini kemirir an-
cak karaciger her defasinda ertesi giin yenilenir®. Bu
regenerasyon yetenegi modern cerrahi tedavinin de
yolunu acan en 6nemli faktordiir. Burada tarif edilen
regenerasyon bir kertenkelenin kuyrugunun kopmasi
sonrasi ayni formda yeni bir kuyruk ¢ikmasi gibi de-
gildir. Karaciger rezeksiyonu sonrasi progenitor hiicre-
lerin ¢cogalmasi ve hepatositlerin hipertrofisi seklindeki
iki mekanizmayla karaciger boyut ve hacimce biiyiir®.
Bu regenerasyon yetenegi i¢in gerekli en 6nemli faktor
remnant karacigerin saglikli olmasidir. Cocuklarda-
ki karaciger cerrahisinin yetigkinlere gore belki de en
onemli avantaji siroz ve yaglh karaciger gibi sorunlarin
daha az goriilmesidir. Bir diger énemli ozellik ise re-
generasyon cocuklarda erigkinlerden daha cabuk gelis-
mektedir. Cerrahi rezeksiyon sonrasi 3. Glinde baglayan
regenerasyon 6. aya kadar hizi azalarak devam eder®.
Bu da agresif rezeksiyonlardan sonra gelisebilecek ge-
cici karaciger yetmezligi tablosundan daha hizl kurtul-
ma imkani verir. Bu sayede daha genis rezeksiyonlar
yapmak miimkiin olmaktadir.

Modern karaciger cerrahisinin ilerlemesindeki en
onemli basamaklardan bir tanesi Claude Coiunaud tara-
findan 1950’1i yillarda karacigerin makroskopik anato-
misinin ortaya konulmasidir® ®. Coiunaud porta hepa-
tisten giren safra yolu, Hepatik Arter ve Vena Porta’nin
bir vaskiilobiliyer kilif icinde ilerleyerek 8 segmente
ilerledigini gosterdi. Hepatik Venlerin ise sektor ad1 ve-
rilen olugsumlar1 drene ettigini ortaya koydu. Karaciger
anatomisi hiyerarsik olarak asagidaki sekilde siniflanir:

Sag lob Sol lob
Sag anterior sektor  Sag posterior sektdr | Sol medial sektor
Segment 6 (inferior) Segment 5 (inferior) Segment 4a (Superior) | Segment 2 (Superior)
Segment 7 (Superior) | Segment 8 (Superior) | Segment 4b Segment 3 (Inferior)
(Inferior)

Sol lateral sektor

Segment | (Caudate)

Cerrahi rezeksiyon terminolojisi de bu siiflamaya
dayanir:

Rezeksiyon

Cikarilan Segmentler

Sol lateral sektrektomi :
Solhepatektomi

Santral hepatektomi

Sag anterior sektorektomi
Sag hepatektomi

Sol genigletilmig hepatektomi
Sag genisletilmis hepatektomi
Sag posterior sektdrektomi

Segment 2-3
Segment 1-2-3-4
Segment 4-5-8
Segment 6-7
Segment 5-6-7-8
Segment 1-2-3-4-5-8
Segment 1-4-5-6-7-8
Segment 5-8

Bu terminolojiye ek olarak son yillarda “extreme
hepatektomi” ad1 verilen yeni bir konsept olugsmustur.
Ozellikle hepatik venlerin her iiciiniin de proksimalde

tiimorle sikica cevrili oldugu olgularda eger remnant
karacigeri drene edebilecek bir aksesuvar Hepatik Ven
(Inferior Hepatik Ven) mevcutsa ve remnant karaciger
voliimiiniin hastanin viicut agirligina orani yeterli ise
(Remnant Karaciger Voliimii/Viicut agirlhigi >%1) ext-
reme rezeksiyon uygulanabilir.

Cocukluk ¢agi malign karaciger tiimérlerinde cerra-
hi rezeksiyon sirasinda tiimdrsiiz cerrahi sinirlar elde
etmek tedavinin ana hedefidir. Uzak metastaz, lenfatik
veya vaskiiler tutulum gibi faktorler primer timor re-
zeksiyonu icin siklikla kontrendikasyon olusturmaz.
Cocuklarda rezektabiliteyi en cok etkileyen tiimoriin
evresinden ¢ok yayilimidir. SIOPEL (Société Internati-
onale d’Oncologie Pédiatrique-Epithelial Liver Tumor
Study Group) tarafindan hazirlanan PRETEXT (Tedavi
oncesi tiimor yayilimi) siniflamasi rezektabiliteyi belir-
ler. Bu siniflamaya gore:

PRETEXT 1: Bir sektor tiimor igermekte diger 3 bi-
tisik sektor tiimorsiizdiir.

PRETEXT 2: Bir ya da iki sektor timor icerse de
birbirine bitisik iki temiz sektor vardir.

PRETEXT 3: Tiimér li¢ sektorii invaze etmistir, bir
sektor temizdir veya tiimor iki bitigik sektorii invaze et-
mis ve iki temiz sektor birbirine bitisik degildir.

PRETEXT 4: Her dort sektor de tiimor tarafindan
tutulmugtur19,

Bu siniflamaya gére PRETEXT 4 tiimorler ve bazi
nadir PRETEXT 3 tiimorlerde karaciger rezeksiyonu
uygulamak biiylik oranda miimkiin degildir. Ayrica
Vena Porta’nin confluensinden itibaren proksimale
dogru tutulum olmasi da rezeksiyon olanagini ortadan
kaldirir.

Cocuklarda ozellikle malign hepatoselliiler tii-
morlerde (hepatoblastom ve hepatoselliiler karsinom)
tiimorsiiz cerrahi sinirlarin saglanmasi sagkalim {ize-
rindeki en 6nemli faktor oldugundan siklikla agresif
rezeksiyonlar yapmak gerekir . Bunun i¢in anato-
minin preoperatif donemde ¢ok iyi kavranmasi ve olast
stratejilerin 6nceden belirlenmesi gerekir. Giinlimiizde
gelismis kesitsel radyolojik yontemler bu imkani bize
saglar. Manyetik rezonans goriintiileme ile tiimoriin
karakteri, biiyiikliigli, sayisi, yayilim alanlari, safra
yollart ile iligkisi gibi 6zellikleri, intravendz kontrastl
bilgisayarli tomografi ile de vaskiiler varyasyonlari, tii-
moriin vaskiiler iligkilerini, ekstrahepatik yayilimlarimi
saptamak, her iki yontemle olas1 rezeksiyon siirlarini,
bakiye karaciger hacimlerininin volumetrik hesabini
yapmak miimkiin hale gelmistir’®. Karaciger anato-
misi bircok varyasyonun sik goriildiigii bir anatomidir.
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Bu varyasyonlarin operasyon 6ncesi saptanmasi bir¢cok
komplikasyonun oniine gecmeyi saglar.

Cocukluk cagi tiimorlerinde preoperatif radyolojik
goriintiilemelerle tlimoriin karakterinin saptanmasi sik-
likla zordur. Bu nedenle tan1 i¢in ultrasonografi klavuz-
lugunda ince igne ve tru-cut biyopsi yapilmasi 6nem-
lidir. Ozellikle SIOPEL protokoliine gére preoperatif
kemoterapi uygulanacak hepatoblastom olgularinda
risk gruplarinin ve uygulanacak kemoterapi rejiminin
saptanmast i¢in biyopsi uygulanmasi onemlidir. Biyop-
si strasinda tiimoriin riiptiire olmamasi igin biyopsi ali-
nacak alanlarin iyi belirlenmesi gerekir.

Cocuklarda karaciger cerrahisi yapilacak merkez-
lerin organizasyonu ¢nemlidir. Bu tip islemlerin ya-
pilabilmesi i¢in multidisipliner yaklasim ve tecriibeli
ekipler ve donanim gerekir. Anesteziyoloji, pediatrik
radyoloji, girisimsel radyoloji, pediatrik onkoloji, pe-
diatrik gastroenteroloji, pediatrik enfeksiyon hastalik-
lar1, 24 saat acik ve donanimli kan merkezi ve 6zellikle
geligsmis imkanlara sahip bir yogun bakim olmazsa ol-
mazlardandir. Bu kliniklerle esgiidiimlii caligma; ameli-
yat dncesi, sirasinda ve sonrasinda olasi sorunlar1 onler
ve en dogru tedavi stratejisinin gelistirilmesini saglar.

Preoperatif Hazirhk:

Cocuklarda karaciger tiimor rezeksiyonlari icin
preoperatif hazirlikta standart biyokimyasal inceleme
yeterlidir. Kemoterapi sonrasi cerrahi rezeksiyonlar 3
hafta igcinde gerceklestirilmelidir. Ancak bu doénemde
kemoterapi sonrasi kemik iligi baskilanmasina bagl
notropeni agisindan uyanik olunmali notropenik has-
talarda pediatrik onkoloji konsiiltasyonu istenmelidir.
Anemi de bu donemde sik kargsilagilan bulgulardandir.
Ameliyat sirasindaki olast kan kayiplart ve kitle ile
birlikte kaybedilecek kan miktart da goz oniinde bu-
lundurularak operasyon oncesi transfiizyon agisindan
degerlendirme yapilmalidir. Transfiizyon yapilacaksa
immiinizasyondan kaginmak i¢in kan ve kan {iirtinleri-
nin 1ginlanmas1 gerekir. Yine kemoterapinin olas1 kar-
diyak yan etkileri agisindan operasyon dncesi ekokardi-
yografi yapilmasi gerekir.

Karaciger Rezeksiyonu:

Ameliyat baslangicinda anestezi ekibi tarafindan
genis damar yollarinin (santral venoz kateterizasyon)
saglanmas1 ve postoperatif agri kontrolii i¢in rejyonel
bloklarm yapilmasi ya da planlanmas: gerekir.

Hasta steril olarak temizlenip ortiiliirken ameliyat

sirasinda komplikasyon (masif kanama, pulmoner em-
bolizasyon, kardiyopulmoner arrest) gelismesi duru-

munda torakoabdominal yaklagima doniilmesi olasilig1
nedeniyle hastalarin genis boyanip ortiilmesi gerektigi
akilda tutulmalidir.

Karaciger yenidogan ve kiiciik cocuklarda daha sig,
biiyiik ¢ocuklarda ise daha derin yerlesimlidir. Kot kav-
si de oldukga sertlesmistir. Karacigere tam olarak ha-
kim olabilmek i¢in insizyon se¢imi 6nemlidir. Kiiciik
cocuklarda bilateral subcostal kesi yeterli olabilirken,
biiyiik cocuklarda gobek iistii ters L kesi kullanilabilir.
Her iki kesi de vertikal ve sola dogru biiyiitiilerek Mer-
cedes kesiye doniistiiriilebilir. Hepatik venler ve Vena
Cava Inferior’un suprahepatik pargasina hakim olabil-
mek i¢in kesinin Xhipoide kadar uzatilmas: gerekebilir.

Insizyon sonrasi karaciger makroskopik olarak de-
gerlendirilir. Tiimoriin karakteri ve yayilimi, timorsiiz
alanlar hem gozle hem palpasyonla, hem de intraope-
ratif ultrasonografi ile degerlendirilir. Yine ekstrahepa-
tik-intraabdominal yayilim agisindan karin 6n duvari,
diafragmatik yiizeyler, omentum ve porta hepatis de de-
gerlendirlmelidir. Porta hepatisteki lenf nodu patolojik
goriiniimde ise frozen section incelemesi istenmelidir.

Karaciger rezeksiyonlari sirasinda otomatik ekartor
kullanimi stabil bir goriis saglar. Bu nedenle tercihen
Thompson ekartorii ve benzerleri kullanilmalidir.

Karacigerin mobilize edilmesi her kisminin iyice
degerlendirilmesini ve cerrahi manipiilasyonlarin ko-
laylagmasini saglar. Bu nedenle oncelikle umblikal li-
gaman baglanip ayrilir. Sonrasinda karaciger 6n yiizeyi
derine dogru itilirken Falciform ligaman craniale dogru
kesilir. Falciform ligaman iki yapraga ayrilana kadar
kolayca kesilmeli; hepatik venlere zarar vermemek i¢in
bu noktadan sonra daha dikkatli olunmalidir. Sol lob
mobilizasyonu i¢in sol traiangular ligaman kesilir. Vena
cava inferiora yaklaginca sol frenik ven takip edilerek
sol hepatik ven ekspoze edilir. Sag lob mobilizayonu
icin karaciger mediale ve siiperiora dogru ekarte edilir-
ken sag triangiiler ligaman craniale dogru kesilir. Sag
coroner ligamana ulagilinca karaciger saat 5 yoniinde
mediale dogru ekarte edilir boylece sag coroner liha-
man kesilerek retrohepatik Vena Cava Inferior lateral
kenar1 ve Sag Hepatik Ven laterali ortaya konulur. Inf-
ra hapatik Vena Cava Inferiorun ekspoze edilmesi igin
sag kolon fleksurasinin mediale mobilize edilmesi ge-
rekebilir. Biz merkezimizde major hepatektomilerde
diseksiyon sirasindaki olasi yaralanmalarda giivence
olmasi i¢in major vaskiiler yapilar1 doniip emniyet alti-
na almaktayiz. Bu nedenle Vena Cava Inferiorun (VCI)
infra hepatik parcasi, supra renal diizeyde doniilmelidir.
Bu agamada VCI iizerindeki peritoneal kilif makas ile
acilir ve bu tip biiyiik venlerde oldugu gibi 360 dere-
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ce peritoneal kilif ile sarili VCI doniilerek Rummel ile
giivenceye alinir. Sonrasinda kraniale dogru ilerlenerek
diseksiyon sirasinda olasi yaralanma ve kanamalara
karg1 Sag Siirrenal Veni baglanip ayrilabilir. VCI ekspo-
ze edildikten sonra suprahepatik VCI’un giivence altina
alinabilmesi i¢in VCI medialinde diseksiyona gecilir.
Bu kismu goriintiileyebilmek icin dncelikle gastrohepa-
tik ligaman agilir. Bu ligaman acilirken aksesuvar ya da
replacing tarzinda Sol Gastrik Arter orijinli sol hepatik
arter bulunma olasilig1 akilda bulundurulmalidir. Bu
alan kontrol edildikten sonra Arantius plag: icinde du-
ctus venosusun baglanmasi, karacigerin kraino-kaudal
eksende gevsemesini saglar. Suprahepatik diizeyden
VCI doniilerek Rummel ile giivenceye alinir. Embryo-
nel Sarkoma gibi preoperatif kemoterapi etkinliginin
diisiik oldugu olgularda tiimér kitlesi fragildir ve sik-
likla hepatik venlere ve VCI’a dogru tiimor trombiisii
ilerlemis olabilir. Bu tip olgularda ameliyat sirasinda
Pulmoner embolizasyonu onlemek icin supra hepatik
VCI, diafragma agilarak Sag Atrium giriminden de do-
niilebilir. Sonrasinda Pringle manevrasi ile hepatik inf-
low da doniilerek emniyet altina alinir.

Karaciger rezeksiyonlar: total vaskiiler izolasyon
stratejisi ile yapilabilse de kritik kanamali anlar diginda
genellikle ihtiya¢ duyulmaz. Zira saglikli bir karaciger-
de azami 90 dakikaya kadar uzatilabilecek bu manevra
metabolik asidoza neden olmaktadir.

Sag hepatektomi ve genisletilmis sag hepatektomi-
de Retrocaval Ligamanin -ki bu bir ligaman olmak i¢in
olduk¢a kalindir ve gercekte Makuuchi segment ola-
rak isimlendirilen bir parenkim kopriistidiir- doniiltip
ayrilmast gerekir!”. Siklikla icinde kisa hepatik ven
barindiran bu ligamanin kraniokaudal yonde doniildiik-
ten sonra Satinsky klempler arasindan ayrilip kesilmesi
kanama ve hava embolisi ihtimalini ortadan kaldirir. Bu
tip diseksiyonlar sirasinda ya da hepatik venler diize-
yinde yapilan diseksiyonlarda istemeden venoz agiklik
olugmasi ihtimaline kars1 hastaya Trendelenburg pozis-
yonu verilmesi de hava embolisi riskini azaltir.

Karacigerin VCI iizerinden ayrilmasi iglemi bir¢ok
major hepatektomide gereklidir. Retrohepatik VCI ile
karaciger parenkimi arasinda siklikla minimum 8-10
adet Kisa Hepatik Venler (Short hepatic veins) bulu-
nur. (Resim 1) Bu venler kraniokaudal yonde dikkatli
bir diseksiyonla doniilerek baglanip/cliplenip ayrilir.
Ozellikle heniiz yiiriimeyen yenidoganlar ve siit ¢o-
cuklarinda; karaciger, yercekimi etkisiyle bu venlerin
uzamasini saglayamadigi icin hem boyut olarak kiiciik
hem de boylar1 oldukea kisadir. Kiigiik boyutlarma rag-
men Kisa Hepatik Venler diseksiyon sirasinda ¢ok ka-
nayabilir ve kanamay1 durdurma manevralar sirasinda

VCI'da genis agikliklar geligebilir. Bu venler siklikla
orta hatta olmayacak sekilde yerlesmistir. Bazi cerrah-
lar bu venleri bagta baglamak yerine VCI’da orta hatta
yaslanarak uzun bir kivrik klemp yardimiyla kranioka-
udal yonde ilerleyerek Sag Hepatik Ven ile Orta Hepa-
tik Ven arasindaki bir sulcustan gecip bir vaskiiler tape
gecirmeyi ve rezeksiyon sirasinda parenkim transeksi-
yon hattin1 belirlemeyi ve pedikiil yapilart ayrildiktan
sonra, kardinal venler baglanmadan 6nce Kisa Hepatik
Venleri baglayip ayirmayi tercih eder. Hanging manev-
ras1 adi verilen bu islem 6zellikle sag lobun moblizas-
yonunda giicliikle karsilagiimas: durumunda c¢ok etkin
bir ¢ozlimdiir.

Resim 1

Resim 1: Bir hepatoblastom olgusunda Kisa Hepatik Venler
(Okla isaretli)

Pedikiil diseksiyonuna sol lateral sektdrektomi di-
sindaki rezeksiyonlarda siklikla kolesistektomi ile bas-
lanir. Biz merkezimizde rezeksiyon Oncesi ve sonrasi
rutin olarak kolanjiografi ¢ektigimiz icin Sistik arteri
baglayip ayirdiktan sonra kolesistektomi yapmiyoruz.
Sistik kanal i¢ine yerlestirilen bir intravenoz kaniil yar-
dimiyla kolnajiografi iglemini gerceklestirmeyi tercih
ediyoruz. Sonrasinda Hepatik Arter ve Vena Porta eks-
pozisyonu sonrasi rezeksiyon hattini besleyen vaskii-
ler yapilara bulldog klemp konup rezeksiyon hattinda
demarkasyon cizgisi olusturulur. Intraoperatif kolan-
giografi ile kardinal ven traseleri ve bunlardan ayrilan
segment venlerinin isaretlenmesi parenkim transeksi-
yonu sirasinda karsilasilacak siirprizleri 6nemli oranda
azaltir.

Pedikiil yapilarinin okliizyonu 6zellikle vaskiiler tii-
morlerde ani hemodinamik degisikliklere sebep olabi-
lir. Bu tip tiimorlere sahip ¢ocuklar siklikla yenidogan
veya siit cocugu olup, siklikla da arteryel calma send-
romu eslik ettigi icin olduk¢a hiperdinamik bir dolagim
gelisir. Inflow yapilarmin aniden kesilmesi durumunda
kalbin pre-loadu aniden azalacag i¢in kalp bu tip du-
rumlara bradikardi ve ani hipotansiyonla yanit verebilir
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ve vaskiiler sistemde kollaps ve arrest geligebilir. Bu
nedenle bu tip ¢cocuklarda Vena porta ve Hepatik arter
akimlart aralikli olarak kapatilip agilarak hemodinamik
degisiklikler simiile edilir. Hastanin verdigi tepkiye
gore bir strateji izlenir. (Resim 2)

Resim 2

Resim 2: Bir hemanjioendotelioma olgusunda sag hepatekto-
mi ve rezeksiyon materyalinin makroskopik goriiniimii

Rezeksiyona ge¢meden anesteziyoloji ekibi tara-
findan santral vendz basing 5 mmHg civarina diisi-
riiliir. Bu islem transeksiyon sirasinda kan kayiplarii
onlemede oldukga etkilidir. Inflow yapilar1 baglanip
ayrildiktan sonra transeksiyon birgok teknikle ger-
ceklestirilebilir. Bu teknikler ya da kullanilan cihazlar
merkezden merkeze imkanlar dogrultusunda oldukca
farklilik gosterir. Bu teknikler:

- Crush (ezme): Kelly klemplerle ya da parmakla
ezme

- Ultrasonik cihazlar ile: CUSA, Harmonic scalpel
(Ultracision)

- Damar miihiirleyici cihazlar ile: LigaSure, Thun-
der Beat

- Staplerler ile: Ozellikle Laparoskopik cerrahide ve
kardinal venlere yakin kistmlarda kullanilir.

Ayrica rezeksiyon sirasinda damarlar ve safra yolu
kopriileri konvansiyonel olarak baglanabilir, kliplene-
bilir ya da miihiirleyici cihazlar ile kapatilabilir. Rezek-
siyon yiizeyinden kanamalar icin ise bipolar koterler,
Aquamantys, monopolar koter, Argon beam, hemos-
tatik trtinler (Fibrillar, Surgicell, Spongostan, Tissel)
kullanilabilir"$22).

Biz merkezimizde parenkim transekisyonlarinda her
teknigi ve cihazi yeri geldiginde kullanmakla birlikte
agirlikli olarak CUSA, Harmonic Scalpel ve Aqua-
mantys kullanmay: tercih ediyoruz. Vena porta ve he-
patik venler gibi genis venleri kapatmak i¢in devaml
non absorbable siitiirler ile dikerek kapatmayi, safra
yollarint miimkiinse Poliglaktin siitiirler ile baglamayi,
miimkiin olmadig1 durumda Polidiaksanon siitiirlerkul-
lanarak devamli dikisle kapatmayi tercih ediyoruz.

En son Hepatik venler Satinsky klempler arasindan
baglayip kesip devamli dikislerle veya staplerler ile ka-
patilir ve ayrilir. (Resim 3) Islem sonrasi kolanjiografi
ile safra yollarinin intakt oldugu ve intraoperatif ultra-
sonografi ile remnant karacigerin perfiizyonu ve drena-
jinin kontrol edilmesi, bazi merkezlerde yapilmamakla
birlikte merkezimizde rutin uygulamadir. Rezeksiyon
sonras1 dren konulmasi sonradan olusabilecek safra ka-
cag1, kanama gibi komplikasyonlar1 yonetmede 6nem-
lidir.

Resim 3

Resim 3: Bir embryonel sarkom olgusunda sag hepatektomi
islemi sirasinda Sag Hepatik Venin kesilip ayrilmasz.

Ameliyat sonrast hastalar yogun bakimda izlenir.
Ameliyat sonras1 ozellikle genigletilmis hepatektomi-
ler sonrast remnant karacigerin fonksiyonlarinin takibi
acisindan INR, Biliriibin diizeylerinin takibi 6nemlidir.
Ozellikle Biliriibin diizeyleri ilk birkag giin yiikselme
egiliminde olup 2-3 giin i¢inde normallesmeye baslar.
Ameliyatta postoperatif kolanjiografide safra yollarini
patent oldugunu gérmiis olmak bu biliriibin yiikselme-
si sirasinda sakin kalmay1 ve gereksiz tetkik yapmay1
onler. Yine ameliyattan sonraki ilk giinler transaminaz-
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larin diizeyi oldukga yiikselir ancak olagan kosullarda
5-6 giin icinde normal seviyelere gelecektir. INR ve
biliriibin diizeylerinin normale donmekte gecikmesi
remnant karaciger voliimiiniin yetmedigi ya da sepsis
gelistigine doniik bir uyari olarak algilanmalidur.

Komplikasyonlar:

- Erken donem kanama

- Hepatik yetmezlik

- Sepsis

- Safra kagaklari

- Safra yolu darliklar:

- Hepatik Venoz drenaj sorunlaridir.
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dzet:

Hastaneye yatirilarak tedavi edilecek olan ¢cocuk hastalarin damar yolu ulasimlar: sag-

lik personel icin her zaman zor olmustur. Ozellikle uzun siireli kullanum, yiiksek hacimli sivi

verilmesi gereken durumlarda santral vendz kateterlere ihtiya¢ duyulmaktadir. Bu yazida ¢o-

cuklarda kullanilan santral vendoz kateter tiplerinden bahsedilerek bakimlarinda gerekli olan

ipuglart anlatilmistir.

Abstract:

Venous access in children who need inpatient treatment has always been hard for health

care-givers. Central venous catheters are needed especially for long term or high-volume

treatment. Types of central venous catheters used in children and tips required in their care

were explained in this manuscript.

Uzun siireli damar yolu ihtiyacinin giindeme geldigi
durumlarda, veya biiyiik ¢apli vendz damarlara verile-
bilecek tedavilerin gerekliliginde emniyetli ve giiveni-
lir venoz ulagim hasta bakiminda ¢ok 6nemli bir doniim
noktasi olmugtur. Santral vendz ulagim cihazi, ucu vena
kava superior, sag atrium veya inferior kavada olan ka-
teter seklinde tanimlanabilir. Insanlarda santral vendz
kateterler ilk defa 1929’da kullanilmaya baglanmuis,
1953’te Sven-Ivar Seldinger’in viicut bosluklar1 ve lii-
menlere kolay kateter yerlesirilmesi teknigini tanimla-
mastyla kullanim her gegen giin artmaya baglamigtir®).
Giiniimiizde yatan hastalarin yaklasik %8’inin santral
vendz ulagima ihtiya¢ duydugu, Amerika Birlesik Dev-
letleri’nde yilda bes milyondan fazla santral venoz ka-
teterin kullanildig1 bildirilmektedir®. Bu kadar yiiksek
kullanim yaninda komplikasyon olasiliklarin: da bera-
ber getirmekte, ancak yeni kateter tiplerinin ¢ikmasi,
yerlestirme tekniklerinin standartlasmasi, ultrason kul-
laniminin eglik etmesi ve kateter bakiminin iyilesme-
siyle bu olasiliklar azalmaktadir. Bu asamada bazi piif
noktalarin1 belirtmek olasi problemlerin azalmasinda
etkin rol alabilir.

Enfeksiyonlardan korunmak i¢in cilt antiseptigi kul-
lanmanin gerekliligi tartisma gotiirmez. Klorheksidin
www.kanservakfi.com

iceren solusyonlarin (>%0. 5 klorheksidin solusyonu,
alkolle beraber) su ve alkol baz alan povidon-iyodin
iceren solusyonlara gore kateter kolonizasyonunu ve
kateter alakali kan akimi enfeksiyonlarmi onlemede
daha etkin oldugu bildirilmektedir®. Klorheksidine
kontrendikasyon varsa tendiirdiyot veya %70 alkol kul-
lanilabilir®. Ayrica sanilanin aksine, sistemik antibiyo-
tik porofilaksisisnin enfeksiyon oranlarinda belirgin bir
fark yaratmadigi da bilinmektedir®. Pansuman tiiriiniin
ise kateter enfeksiyonlarinda etkisi bildirilmigtir®. Ste-
ril gaz, transparan ve yarigecirgen pansuman malze-
meleri kullanilabilir. Gazli bez kullaniminda iki giinde
bir, transparan pansuman kullanimind ise yedi giinde
bir pansuman degisimi onerilir. Pansumanlarda giimiis
iceren malzeme kullanimlarinin veya topikal antibakte-
riyal krem kullanimlarinin antibiyotik direncini ve Can-
dida kolonizasyonunu artirdig1 diigiiniilmektedir”-®.

ENDIKASYONLAR

* Yetersiz perifer venoz ulagim saglanabilmesi (6zel-
likle kiiciik cocuklarda mevcut acilabilecek damar yolu
seceneklerinin ¢ok kisitlt olmasi)

* Uzun donem tedaviye ihtiya¢ duyulmasi
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e Periferden verilemeyecek tibbi ilaclarin kullanim
gereksinimi (total parenteral nutrisyon, kemoterapi, va-
zopressorler)

* Hemodinamik monitarizasyon

e Viicut dis1 tedaviler (yiiksek voliime ihtiya¢ duyu-
lan ECMO, hemodiyaliz, plazmaferez)

GORECELI KONTRENDIKASYONLAR

» Koagiilopati-trompositopeni: Santral venoz kateter
yerlesiminde major kanama olasilig1 tahmin edilenden
daha az olmakla beraber koagiilopatinin ciddiyetiyle
kanama riskinin ongoriilemeyecegi bildirilmektedir®.
Kanama pihtilagma testlerinden hangisinin, hangi ara-
liklarda giivenli oldugu net olmamakla beraber, trom-
bosit sayisinin INR, PT veya aPTT degerlerinden daha
onemli rol oynayabilecegi bildirilmektedir'”. Genel
kabul edilen ve retrospektif caligmalarda gosterilen
>20x109 /L trombosit ve INR<3 sonuglarinda ek bir
onleme gerek yokken, <20x109 /L trombosit ve INR
>3 olmas1 durumunda iglem Oncesi kan liriinleri destegi
(trombosit, taze donmus plazma gibi) dnerilmektedir":
2 Yine de tedbirli davranilmali, miimkiinse mutlaka
ultrason kilavuzlugunda igne sokulmalidir. Pihtilagma
profili bozuk hastalarda, bir kanama olmas1 durumunda
iizerine bastirarak kompresyon yapma olasilig1 olmadi-
gindan subklavyan damarlar terchil edilmemelidir.

e Kullanim yeri ile ilgili durumlar: Intravaskiiler ci-
hazlarin oldugu (pacemaker, hemodiyaliz kateterleri)
yerler, kullanilacak damarin proksimalinde damar yara-
lanmasi veya anatomik bozukluklarin olmasi durumun-
da diger bolgeler tercih edilmelidir.

Santral venoz kateterlerin kullanim siireleri (uzun,
orta, kisa siireli kullamim), yerlestirilen yer (perifer,
santral), yerlestirilen ven (subklavyan, jugular, fermo-
ral, brakiyal), liimenlerin sayisi (tek, ciftli, ticlii) ve
tiinelli olup olmamalarma gore ¢ok farkl tipleri mev-
cuttur ve her farkli tipin kendine 6zgii riskleri ve avan-
tajlar1 bulunmaktadir.

TUNELSIZ KATETERLER

Tiinelsiz kateterler daha ¢ok gecici kullanimlar icin
tercih edilmektedir. Tekli, ¢iftli, ticlii, hatta eriskinlerde
dortlii liimen iceren tipleri mevcuttut. Tabi liimen sayis1
arttik¢a, liimenlerin ¢ap1 azalacak, kateterin tromboze
olarak mekanik problem ¢ikarma olasilig1 artacaktir.

Periferden yerlestirilen santral kateterler (preip-
herally inserted central catheters - PICCs) ozellikle
brakiyal venler gibi iist ekstremitelerden kolayca ta-
kilabildikleri i¢in son donemde popiilerlik kazanmaya
bagladir. Ekstremitede olmasindan dolay1 hasta toleran-

st daha yiiksek, komplikasyon olasilig1 daha diistiktiir;
ancak yok degildir. Ekstremitelerde daha kiiciik ven-
lerden yerlestirilecekleri i¢in hem kateterin liimeninin
kiiciik olmasinda dolayr mekanik kateter problemlerini
artiracak, hem de derin ven trombozu riskini yiikselte-
cektir. Artmig derin ven trombozu riski ve olasi santral
ven darlif1 olasiligindan dolay: ileride hemodilayiz ih-
tiyact olabilecek kronik bobrek hastaligi olmasi duru-
munda kullanilmalar1 dnerilmemektedir.

VUCUT iCERISINE YERLESTIRILMIS
KATETERLER

Bu kateterler sorun c¢ikarmncaya kadar, kullanim
gereksinimi ortadan kalkincaya kadar veya hastanin
komforunu bozuncaya kadar viicutta tutulabilen kate-
terlerdir. Disaridan goriilen ve goriilemeyecek sekilde
cilt altina yerlestirilen (port) iki tiirden olusmaktadirlar.

Tiinelli kateterler: Bu tip kateterlerde vene girilen
yer ile kateterin deriden ¢iktig1 yer arasinda ciltten bir
tiinel mevcuttur. Yuvarlak veya diiz olabilen bu kateter-
lerin 2. 7F ile 12. 5F arasinda kalinliklar1 olabilmekte-
dir (Hickman, Broviac gibi). Bunlarin bazi tipleri hem
kateterin kolay ¢ikmasini engelleyecek bir tespit gorevi
icin, hem de bakteriler i¢in fibrotik bir bariyer olustur-
mast igin siingerimsi bir manset icermektedir (Dacron
cuff). Her durumda tiinelli kateterlerin tiinelsizlere gore
daha diisiik enfeksiyon oranlari oldugu kabul edilmek-
tedir®. Genellikle ¢ocuklarda kemik iligi nakillerinde,
kronik hemodiyalizlerde ve aferezler i¢in genis ve ¢ift
liimeni olan, yiiksek voliimlerde sivinin yiiksek akim-
larda gecisine izin verebilecek tiinelli kateterler (Hi-
ckman, Quinton-Mahurkar gibi) tercih edilmektedir.
Dus alma, ylizme gibi aktiviteleri engelleyebilmeleri,
ve digarida ucu oldugu i¢in enfeksiyon oranlarinin port
kateterlere gore dah yiiksek olmasi bilinen dezavantaj-
laridir.

Portlar: 1980’lerden beri disaridan goriilemeyecek
sekilde tamamen cilt altina yerlestirilen port kateter-
ler yaygin sekilde kullanilmaktadirlar (port-a-cath,
Mediport, Powerport vb.)'™. Bu cihazlarda kateterin
vene giris yerinden sonra cilatinda bir tiinel ve yine
cilt altina yerlestilmis, kateterin bagli oldugu bir hazne
bulunmaktadir. Siklikla iist gogiis duvarina yerlestiri-
len hazne, 6zellikle ¢ok kiiciik cocuklarda gogiis yan
duvari, karm duvar1 veya nadiren ekstremitelerde yer
alabilmektedir'>.

Disaridan goriinmeyerek daha estetik olarak kabul
edilmeleri nedeniyle, 6zellikle MR goriintiileme igin
de uygun olanlarm iiretilmesiyle daha cok tercih edi-
lir hale gelmeye bagladilar. Ancak her kullanim 6nce-
si ciltten igne sokulmasi gerekliligi, kateter ¢aplarinin
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cok biiyiik olmamas1 nedeniyle limitli infiizyon hizla-
rina izin vermeleri gibi dezavantajlar1 bulunmaktadir.
Yiiksek volumlii infiizyon gereksinimi ve sik kullanim
gerekliligi varsa tercih edilirken iyi diistiniilmelidir.
Yine de disaridan goriilmemeleri, tamamen cilt altinda
olduklart igin diger tiinellilere oranla daha az enfeksi-
yon riski tagimalari nedeniyle hastalar tarafindan da
daha iyi tolere edilebilmektedirler.

Port kataterler tek liimenli, ¢ift limenli ve ‘gii¢ en-
jekte edilebilir’ (yiiksek hizla madde verilmesini sagla-
mak icin 6zel iiretilmistir ve radyolojik goriintiilemede
‘CT’ harflerinin goriilmesi ile taninabilir) olmak iizere
ti¢ tiptir®® 17, Cocuklarda sik¢a kullanilan port kate-
terler 4. 5F (Babyport), 6. 5F ve 8. 5F olanlardir. Port
hazneleri ise her 3 kateterde kiigiik, orta ve biiyiik ol-
mak iizere ii¢ farkli boyutta mevcuttur. Hazne genigligi
22-40 mm, yiiksekligi 11-15 mm ve hacmi ise 0. 2-2
ml arasindadir. Port katetere giris i¢in ozel yapidaki
port igneleri (huber igneleri) kullanilir. Port ignesinin
diger ignelerden farki, u¢ kismindaki aginin 90° yana
bakmasidir'®!'”. Uygun port ignesi ile port kateterlerine
yaklagik 3000 kez girig yapilabilmektedir. Degisik bo-
yut ve sekillerde port igneleri mevcut olmakla birlikte
cocuklarda genellikle 19 ya da 20 G igne kullanilir. Port
ignesinin kullanim siiresi en fazla yedi giindiir ve hafta-
da bir degistirilmelidir.

KILIFLI VE iLAC EMDIRILMIS
KATETERLER

Bakteriyel kolonizasyonun, kateter enfeksiyonla-
rinin ve kateter trombozunun Oniine gegebilmek icin
antibakteryel, antiseptik emdirilmis, heparin baglanmig
kateterler iiretilmistir. Genellikle uzun siireli kullanim
gereksinmelerinde tercih edilmektedirler.

Antibakteriyel emdirilmis kateterler: Piyasada 6zel-
likle klorheksidine-giimiis sulfadiyazin veya minosik-
lin-rifampin kaplanms kateterler bulunmaktadir. Tk
baglarda sadece dis yiizeyi kaplanmig, daha sonra hem
liimen ici hem liimen dis1 ilacla kaplanmis, kollajen
kaplanmig mangetler kullanilmig ve biitiin bu ugragla-
rin yararlari oldugunu belirten yazilar ¢cikmistir. Ancak
randomize ¢aligmalarda yararliliklari net olmadig gibi,
anafilaksi ve rezistan bakteri tiremesine yol agma gibi
istenmeyen etkileri de olabilmektedirs-').

Heparin baglanmis kateterler: bu tip kateterlerin
trombozu engelleyebildikleri bildirilmekle beraber,
bakteriyemi ve kateter iligkili sepsis tizerine bir etkileri
olduklart net degildir.

Yeni cikan kateter malzemeleri ve dizaynlari: Mev-

cut politiretan kateterler yerine hidrofilik Endoxo bile-
seninden iiretilen kateterlerde trombozun ve tikanmanin

daha az oldugu bildirilmektedir®. Heniiz daha invivo
calismalarda gosterilmemekle beraber, Serajenin igeren
(antibakteriyel peptidleri andiran sentetik bir malze-
me), bakteriyofaj destekli hidrojel kateterler, biyofilmi
eriten heksosaminidaz (Disperin B) kapli kateterler de
mevcuttur®->, Bir bagka deneysel ¢aligma da 151k veya
sesle aktive edilerek antibakteriyel etki saglanilmaya
caligilan kateterlerdir®. Ayrica kateter yiizeyinde yapi-
lan floropolimer ve biyomimetik kiliflarla bakterilerin
kolonizasyonunu 6nleyen kateterler de heniiz gelisme
agamasindadir®.

SANTRAL VENOZ KATETER
GIRiS YERLERI

Kateterin nereden takilacagi daha ¢ok cerrahin de-
neyimine bagli olmakla beraber hastanin anatomisine
(uygulanacak olan vende hastalik, daralma, travma,
lenfodem vs), eslik edebilecek risklere (koagulopati,
pulmoner hastalik, pnomotoraks) ve ihtiya¢c nedenine
(kisa siireli, uzun siireli ihtiya¢ olmasi gibi) gore degi-
siklik gosterebilir. Lokal anatominin kirilmig klavikula
gibi nedenlerle bozulmus olmasi, takilmasi planlanan
bolgede skarlar olmasi, kullanilacak vende daha once
yerlestirilmis pacemaker gibi damarici cihazlar olma-
st malpozisyon ve basarisizlik olasiligini artiracaktir.
Hastanin tek tarafli akciger hastali§1 olmasi durumun-
da, olas1 komplikasyonla diger tarafta da problem ola-
bilecegini diisiinerek hastaligin oldugu tarafin kullanil-
masi Onerilmektedir.

SIKLIKLA KULLANILAN BOLGELERIN
BIRBIRLERINE GORE AVANTAJ VE
DEZAVANTAJLARI

Jugular venler:

Eksternal jugular venler disaridan rahat goriilebil-
meleri, masanin bag tarafinda kolay ulagilabilir olma-
lar, 6zellikle US kilavuzlugunda pnomotoraks riskinin
neredeyse hi¢ olmamasi, koagiilasyon problemi olan
hastalarda iizerine basi1 yapilarak kanamanin kontroliine
izin verdiginden tercih edilebilir. Ancak kateter santral
vene zor ilerletilebilir, malpozisyona sik rastalanir ve
uzun siireli kullanim i¢in ideal degildir.

Internal jugular venler, eksternal jugular venlerin
avantajlarina ek olarak ozellikle US kilavizlugunda ¢ok
daha rahat takilabilmektedir. Ancak arter yaralanma-
s1 daha sik olmakta, ozellikle sol tarafta torasik kanal
yaralanma riski bulunmakta, yeri itibariyla pansumani
rahatsizlik vermekte, trakeostomi varliginda kullanimi
zorlasmaktadir. Internal jugular venler hipovolemide
kolayca c¢okebilirler ve havayoluna miidahele de gere-
kebilen acil durumlarda ulagimi zor olabilir.
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Subklavyan venler diger venlere oranla hasta kom-
forunun daha iyi oldugu, pansuman yerinin daha rahat
tolere edilebildigi, acil durumlarda hava yolu kontro-
liindeyken de ulagilabilen girisim yerleridir. Ancak ta-
kacak cerrahin deneyimi 6n plana ¢ikmaktadir ¢iinkii
US ile gérmek zor olabilir. Pnomotoraks riski fazladir,
kanama olmasi1 durumunda direk tizerine basarak kana-
may1 durdurabilme imkani yoktur, stenoz olmasi duru-
munda ileride hemodiyaliz kullanimini etkileyebilir ve
bundan dolay1 kronik bobrek hastaligi olmasi durumun-
da tercih edilmez. Kateter malpozisyonlar1 olabilir. Ge-
cici ve kalic1 (tiinelli kateterler, portlar) kateterler igin
giivenli ve tercih edilen venlerdir. Ozellikle port kate-
terlerde port ile ven arasindaki hat daha kisa ve diiz-
giin olacak, kateterin biikiilmesi ve tikanmasi daha az
olacaktir. Sag subklavian ven kullaniminda, sag akciger
apeksi biraz daha agag1 yerlesimli oldugundan pndmo-
toraks riski daha az olacak, torasik kanalin olmamasi
nedeniyle yaralanmasi komlpikasyonu olasilig1 da or-
tadan kalkacaktir. Ancak bu taraf kullaniminda kateter
malpozisyonu ve damar yaralanmasi daha fazla olmak-
tadir®. Yine “Pinch off” sendromu olarak tanimlanan
subklavyen vene yerlesltirilen kateterin birinci kot ile
klavikula arasinda kompresyonuna bagli olarak kopma-
sida literatiirde tanimlamigtir®®.

Femoral venler ¢cok hizli ulagilabilen, resiistasyo-
nu veya entiibasyonu etkilemeyen, pnomotoraks riski
olmayan, iglem masasinda trendelenburg pozisyonu
gerektirmeyen girisim noktalaridir. Ancak femoral ven-
lerin kullanilmasi mobilizasyonu engelleyebilmekte,
ilaclarin dolagima karigimi daha geg¢ olmakta, iliofemo-
ral tromboz riski artmakta ve bolge diger yerlere nispe-
ten daha rahat temizlenemeyecegi icin enfeksiyon daha
fazla goriilebilmektedir. Ozellikle koagiilopati durum-
larinda, damarin {izerine kolayca bastirilabilmesinden
dolay1 diger bolgelerden daha fazla tercih edilebilir.

Periferden girilerek santral kateter takilmasi son do-
nemlerde iyice popiilerite kazanmaya baglamistir. Ko-
lay takilabilmesi, hemo-pnomotoraks gibi major risk-
leri daha az olmasi1 nedeniyle tercih edilmekle beraber,
siklikla 14 giin - 30 giin gibi kisith bir siirede kullanila-
bilmeleri dezavantaj olusturmaktadir®”. Ayrica perifer-
den takilan kateterlerde daha yiiksek oranda derin ven
trombozu olusabildigi bilinmektedir.

Cocukluk ¢ag1 tiimorlerinde en sik kullanilan santral
venoz kateter olan port kateterlerin bakimi, yukarida
bahsedilen komplikasyonlarin en aza indirilebilmeleri
icin cok onem gostermektedir. Asagidaki kriteler uygu-
lanabilir:

e Kateter kullanimina 8-24 saat ara verilecekse 10
mL serum fizyolojik ile yikanir. Yikama teknigi, “tiir-

biilansh yikama” olarak bilinen “siv1 ver- dur” seklinde
olmalidir. Bu gekilde kateterin duvarlari daha verimli
bir sekilde temizlenir.

o Kateter kullanimina 8-24 saatten fazla ara verile-
cekse tedavi bitiminde 10 mL serum fizyolojik ile yika-
nir (kan ve kan iiritinii verildi ise 20 ml) sonra, 1ml /100
Unite olacak sekilde hazirlanan Heparin’den 300 Unite
/3 ml verilir.

e Port kateter 24 saatten uzun siire kullanilmayacak
ve port ignesi ¢ikarilacak ise 1ml /500 Unite olacak
sekilde hazirlanan Heparin’den 1500 Unite / 3 ml ve-
rilir®e 17,

Kateter tekrar kullanilacagi zaman liimen icinde bu-
lunan heparinli beklemis kan (yaklagik 3 mL) enjektore
geri ¢ekilir. Alinan bu kan tetkikler i¢in kullanilmaz.

FiBRIN KILIF/TROMBOZ OLUSUMU
ILE KATETERIN TIKANMASI

Biitlin bakima ragmen yine de kateterlerde tromboz
goriilebilmektedir. Tromboz ile kateterin tikanmasi
durumunda oncelikle mekanik problem olmadigindan
emin olmak gerekir.

Yeni gelisen fibrin kilif/tromboz, piht1 ¢oziicii ilag-
larla (fibrinolitik ilaclar; t-PA/alteplaz veya streptoki-
naz) acilabilir. Alteplaz bunlar igerisinde en sik kulla-
nilanidir.

Sik¢a kullanilan alteplaz protokolleriden biri; 30
kg veya daha agir cocuklar i¢in 2 doza kadar 2 mg (2
mL) ve 30 kg’in altindaki ¢cocuklarda 2 doza kadar 1
mg / mL (2 ml’yi gegcmeyecek sekilde liimen hacminin
%110’una esit hacimde) olacak sekilde 6nerilmektedir.
Ik doz sonrasi bekleme siiresi 30 ile 120 dakika arasin-
da degismekte olup, genellikle 1 veya 2 saat sonra kont-
rol yapilmaktadir. Uygulanan tedavinin etkinligi, kate-
terden 3 mL kanin aspire edilebilmesi ve 5 mL normal
salinin bagarili infiizyonu olarak tanimlanmaktadir®$-3%,

Sonucta kateter seciminde kateterin ne kadar stirede
kullanilacagi (birkag giinden iki haftaya kadar olan kisa
stireler igin tiinelsiz santral venler, perifer yollardan
ulagim; 2 haftadan birkac aya kadar olan orta siireler
icin tiinelli santral venler, perifer yollar; aylar ve yillar
gibi uzun siireli kullanimlar icin ise tiinelli santral yol-
lar veya port kateterler) secimde 6nem kazanmaktadir.
Acil durumlarda tiinelsiz santral kateterler ilk segile-
bilecekken, acil olmayan durumlarda bobrek hastaligi
yoksa kisa- orta siireler icin periferden ulasilan santral
kateterler, kronik bobrek hastaligi olanlarda ise subk-
lavyan veni kullanmadan tiinelli santral kateterler kul-
lanilabilir.
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