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No&rojenik timdrler, néral hiicrelerden kaynaklanir-
lar. Genellikle Ust mediastende, 6zellikle de posterior
mediastende (%90-95), paravertebral sulkuslarda
yerlesirler. Sempatik zincir, spinal sinir veya inter-
kostal sinirlerle baglantilidirlar, ancak intraparanki-
mal, endotrakeal ve gégus duvari dahil olmak Uzere
sinir dokusunun bulundugu her yerde gorlebilirler.
Sag ve sol paravertebral sulkuslarda esit oranda
gorilurler (1-6). Tum primer mediasten timorlerinin
erigskinlerde %11-21’ini, ¢cocuklarda ise %35-46’sini
norojenik timorler olusturur (7). Mediastende Kkitlesi
bulunan 2412 hastanin incelendigi ortak bir seride,
%21 oraninda ndérolojik tumaor tanisi konuldugu bildi-
rilmistir (6). Topgu ve arkadaslari da, opere edilen 283
mediastinal kitlenin 60’inda (%21.2) ndrojenik timor
saptadiklarini bildirmislerdir (8). No&rojenik timorler,
oran olarak mediastinal kitlelerin yaklasik %20’sini
olustursa da, sayica sik karsilasilan timorler degildir.
Shields ve Reynolds, 3 Universitenin baglantili oldugu
1200 yatak kapasiteli hastanede, 7 yil boyunca sadece
10 torasik nérojenik timdrle karsilastiklarini belirtmis-
lerdir (6).

Norojenik timorler, noral “crestten” kdken alan
hlcrelerden gelisirler ve kdken aldiklari hiicreye goére 4
ana baslikta incelenebilirler;

[.  Sinir kilfindan kdken alanlar

[I.  Sempatik ganglionlardan kdken alanlar

[ll. Paraganglial hiicrelerden kaynaklananlar

IV. Noroektoderm kaynakli timorler

Yetigkinlerde sinir kilifindan, ¢ocuklarda ise sempa-
tik ganglion htcrelerinden kaynaklanan timérler daha
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sik gorulir (6). Yasamin ilk 5 yiinda saptanan néroje-
nik timorlerin malign olma olasiig daha fazladir (4).
Norojenik timdrlerin  malignite orani, yetiskinlerde
%5-10 iken, cocuklarda %40-60’dir (2, 7, 9).

Norolojik timdrler cogunlukla semptom vermezler
ve genellikle rutin radyolojik tetkikler sirasinda fark
edilirler. Takeda 146 hastalik serisinde, erigkinlerin
%84, cocuklarin ise %60’inin asemptomatik oldugunu
bildirmistir (4). Norojenik timorlerde, yerlestikleri bol-
gede olusturduklari basi nedeniyle; gégus-sirt agrisi,
Oksurlk, nefes darligi, Pancoast ve Horner Sendromu
gorulebilir (2, 9-11).

Posterior mediastinal ndrojenik timdrlerin yaklasik
%10’unda spinal kord komponenti mevcuttur ve fora-
minal segment yakinlarinda 2 segment halinde birbir-
lerine baglanirlar. Bu durumda radyolojik olarak tipik
olan halter sekli gérulir. Bu sekilden dolayi ‘hourglass’
(kum saati) ya da ‘dumbbell’ timér olarak adlandirilir-
lar. Spinal kanala uzanimi olan tiimérlerin %30-40’Inin
herhangi bir semptom vermeyebilecedi unutulmamali-
dir (1, 6, 12).

I. SINiR KILIFINDAN KAYNAKLANAN
NOROJENIK TUMORLER

En sik rastalanilan nérojenik timdrlerdir. Bu grupta
norilemmoma, melanotik schwannoma, norofibroma,
grantler hicreli tUmdr, nérosarkoma bulunur. Hastalar
genellikle geng-orta yagl erigkinlerdir. Erigkinlerde sinir
kilifindan kaynaklanan nérojenik timorlerin %98-99°u
benigndir. Bu gruptaki timorlerin %95’i nérilemmoma
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(schwannoma) veya nérofibromadir. Malign sinir kilifi
timori ise nérojenik sarkom’dur (6, 13).

Genellikle Ust mediastende, paravertebral alan-
da vyerlesirler ve asemptomatiktirler. Siklikla soliter,
nadiren multipl lezyonlardir. Multipl olanlarin von
Reclinghausen hastaligi ile birlikte olma ihtimali yuk-
sektir. Bazen interkostal sinir irritasyonu veya kemik
erezyonu sonucu pldritik agri yapabilirler. Torasik
inletten kaynaklananlar ise stellar gangliyonu tutarak
Horner Sendromu’na neden olabilirler. Trakea, hava
yollari ve 6zofagusa basi nedeniyle 6ksurik, disfaji
gelisebilir. TUmorin intraspinal yayllimi sonucu kord
kompresyonu ve paralizi gézlenebilir (6, 14). Nadiren
vagal ve frenik sinirden kaynaklanabilir. Sol vagusta,
saga gore daha ¢ok gorllir ve gogunlukla aortik ark
hizasindan kaynaklanir. Bu hastalarin %20’sinde ses
kisikligi gorilebilir.

1. N6rilemmoma

Schwann hiicrelerinden kdken aldigindan schwan-
noma adi da kullanilir. Benign, iyi sinirli, kapsallt, gri-
kahverengi renkli, yavas blylyen bir nérojenik timor-
dir. Daha sik 3. ve 5. dekadlar arasinda gérulirler.
Kistik formasyon veya kalsifikasyon gibi degenerasyon
alanlari gorulebilir. Antoni-A ve Antoni-B olmak lzere 2
morfolojik tipi vardir. Antoni-A tipinde, yogun avaskiler
ve spindle hicreleri diziler olustururlar. Antoni-B tipin-
de ise, zayif retikliler yapi ve ¢cok sayida kistik alanlar
mevcuttur. Noérilemmomanin malign dejenerasyonu
cok nadirdir (6). Nérilemmomalar, nérofibromatosis ile
iligkili olabilir. Nadiren trakeal, intrapulmoner yerlesimli
olabilir (15, 16), N. vagustan kaynaklanabilirler (17).
Ayirici tanida meningioma, meningosel akla gelme-
lidir. Komplet cerrahi eksizyon ile tedavi edilmelidir.
Komplet cerrahi sonrasi niiks olasiligi gok dusuktir (4).

Klinigimize, is basvurusu sirasinda cekilen grafide
tespit edilen dansite artisi nedeniyle refere edilen 29
yasindaki erkek hastaya, VATS ile komplet eksizyon
yapildi. Postoperatif 3. giin sorunsuz taburcu edilen
hastanin histopatolojik tanisi nérilemmoma olarak bil-
dirildi (Resim 1, 2).

Plexiform schwannoma; Noérofibromatozisli has-
talarda (von Recklinghausen hastaligi) tanimlanmistir.
Konnektif dokuda birbirinden ayri ¢cok sayida timor
nodulleri ile birlikte schwannoma mevcuttur (6).

Selliler schwannoma; Histolojik goérinimine
bakinca, kolaylikla malign bir timoér olarak deger-
lendirilebilir. Fibrosarkomlar gibi buyime paterni
mevcuttur, ancak disiuk mitotik aktiviteye sahiptir.
Ps6dosarkomatdz goriinimine ragmen benign bir
timordir. Paravertebral bolgede daha siktir (6).

2. Melanotik schwannoma

Norojenik tUmédrlerin pigmente formudur. Posterior
mediastendeki pigmente timorler iki kategoride incelene-
bilir. ilki histogenezisi bilinmeyen, siklikla sempatik gang-
lionlardan kaynaklanan malign form, digeri ise melanotik
schwannomadir. Melanotik schwannomalar sinir kilifin-
dan kaynaklanirlar ve benigndirler. Bu timdrlerin ylksek
oranda intraspinal uzanimi vardir (18). Makroskopik
olarak mavimsi siyah renktedirler. Mikroskobik olarak,
dizi ve demetler olusturan pigmente spindle hiicreler
mevcuttur ve psdmmomatoz kalsifikasyon gosterebi-

Resim 1. is basvurusu sirasinda gekilen grafide, kalbin arka-
sinda saptanan kitle

Resim 2. Hastanin BT gérintisinde, kitlenin posterior
paravertebral yerlesimli oldugu gortliyor. Postoperatif his-
topatoloji tanisi Nérilemmoma olarak raporlandi
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lirler. Benign melanotik schwannomalar, nérilemmo-
malar gibi davranirlar, tercih edilen tedavi cerrahidir.
Operasyon plani, intraspinal uzanim nedeniyle beyin
cerrahisi ile birlikte yapiimalidir. Sagkalim sonugla-
r iyidir, lokal rekirrens gorllebilir ancak metastaz
bildirilmemistir. Malign davranis gdsteren melanotik
timorlerde ise sagkalim koétidir ve lokal niks orani
yiksektir. Von Recklinghausen hastaliginin eslik etti-
gi vakalarda, %78 lokal niks ve %63 oraninda uzak
metastaz bildirilmistir. Lokal nlkslerde radyoterapi
kulanilabilir (6,10).

Carney, 40 schwannomali hastayi inceledigi calis-
masinda, melanin ve psdmmamatdz cisimcik iceren
31 hastanin 17’sinde (%55), multipl miksoma - alacali
pigmentasyon ve endokrin hiperaktivitenin (akromega-
li, Cushing sendromu) oldugu kalitsal bir hastalik tarif
etmistir. Multipl miksoma kalpte, deride ve meme-
de gorulebilir. Melanotik schwannomalar ise bir ¢cok
yerde (spinal kok, gbgus duvari, mide, kemik) olabilir.
Histopatolojik olarak, basta melanin olmak lzere, daha
az siklikla psémmamatdz cisimcik, yag metaplastik
kemik dokusu icerebilir. Carney hastalarinin %87’sinin
benign, %13’Unin ise malign oldugunu bildirmistir
(19).

3. Nérofibroma

Periferik sinir hdcrelerinin tim elemanlarindan
(schwann hicreleri, perinéral doku ve endonéral fib-
réz doku) koken alirlar. Homojen yapida ve iyi sinir-
hdir ancak kapsulstzdir. Frenik ve vagal sinirlerden
kaynaklanabilir. Nadir de olsa trakeobronsial sis-
temde de gorllebilir (20). Norofibroma olgularinin
bir kisminda (%10-45) ayni zamanda nérofibroma-
tosis (von Recklinghausen hastaligi) mevcuttur. Von
Recklinghausen hastaligi, ganglion hucreli timoérler,
ndrilemmoma ve malign periferal timdrlerle birlikte ola-
bilir (10). Multipl nérofibromada ve von Recklinghausen
hastaligi mevcut olanlarda malign dejenerasyon siktir.
Soliter olanlarda ise nadirdir. Cerrahi eksizyon yeterli
sagaltimi saglar, prognoz c¢ok iyidir (1, 6, 18).

Klinigimize, tesadifen cekilen grafide saptanan
dansite artisi ile miracaat eden 29 yasindaki erkek
hastanin radyolojik gérintileri Resim 3-5’de gorul-
mektedir. Hasta VATS ile opere edildi, postoperatif 2.
gun taburcu edildi, histopatolojisi nérofibroma olarak
bildirildi.

Plexiform Noérofibroma: Noérofibromanin bir var-
yasyonudur, periferik sinir trunkusu boyunca diffliz
fusiform genisleme ve/veya multipl kitle seklinde orta-
ya cikar. Ailesel hastallk hikayesiyle veya nérofibroma-
tozisin (von Recklinghausen hastaligi) klinik bulgulan
ile iligkilidir. Lezyonlar genellikle toraks disinda gérilir,
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Resim 3. Tesadulfen cekilen grafide, sol hemitoraks orta
zonda saptanan kitle

Resim 4. Yan grafide kitlenin posteriorda oldugu goériltyor

toraksda olanlar ise; ya paravertebral sulkusta sem-
patik zincirde ya da visseral kompartmanda vagus
boyunca goriilir. Operasyon sirasinda vagusun korun-
masina ¢alisiimalidir.

4. Granller Hiicreli Timor

Noéral kaynakli nadir rastlanan timérlerdir. Vicudun
bir cok bdlgesinde goértilmekle birlikte, siklikla cilt, cilt
alti ve dilde gdérulir. Daha az siklikla brong ve 6zofa-
gusda da gorulebilirler. Genellikle benigndir. Nadiren
(%1-2) malignite bildirilmistir. Paravertebral bdlgede
gorilen grandler hicreli timorler, diger sinir kilifi
timorleri gibi, cerrahi olarak eksize edilmelidirler (6).
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Resim 5. BT’de kitlenin oncelikle interkostal sinir,

plevra,
g6gls duvan yapilarindan kaynaklanabilecegi distnildi.
Hastanin postoperatif tanisi nérofibroma olarak raporlandi

5. Nérosarkom

Periferik sinir hcrelerinin malign timaértddr. Diger
sinir kilifindan kaynaklanan nérojenik timorlere gére
daha nadir goérulir. Malign schwannoma, malign
noérofibroma ve ndrojenik fibrosarkom tipleri mevcut-
tur. Von Recklinghausen hastaligi mevcut olanlarin
%4’lnde malign schwannoma goruldigu bildirilmigtir.
ilk 2 dekatta ve 6.-7. dekatta daha fazla gériilmektedir.
Tdmodr, bazi olgularda insllin benzeri madde salgilaya-
bilir ve buna bagh hipoglisemi gorulebilir (6).

Nérosarkomun radyasyon maruziyeti ile iligkili oldu-
gu bilinmektedir. Olgularin %60’ benign bir lezyon-
dan sarkomatdz dejenerasyon sonucu gelisir. Latent
periyod 15 yildir. Bu nedenle daha dnce mediastinal
lenfoma veya malign germ hicreli timdr nedeniyle
tedavi gbérmls olan hastalar, ndrosarkom gelisimi
acisindan dikkatle izenmelidir (6, 21). Buna karsin
ndrilemmomalar nadiren malign transformasyon gds-
terirler. Ducatman ve ark. malign nérojenik timdérlerde
birbirinden farkl diferansiyasyon alanlari gértldiguni
bildirmislerdir (22). Osteosarkom, rabdomyosarkom,
kondrosarkom, angiosarkom, epiteliyal element alanla-
r veya bunlarin kombinasyonlari bulunabilir. Bu durum
ndrofibromatozisli hastalarda daha sik gortlmektedir.
Rabdomyosarkom alanlari iceren ndrojenik sarkoma
“triton timaord” denir. Sarkomatdz lezyonlardan ayirici
tanisinda; ylksek mitotik aktivite seviyesi, kapsullinin
bulunmamasi, Antoni-A ve Antoni-B bdlgelerinin olma-
masli kriterleri kullanilir. Noérojenik sarkomun BT’de
nekroz, hemoraji veya kistik dejenerasyonla uyumlu
bélgelerin goérilmesi malignite lehine degerlendirilir
(23). Norofibrosarkomlar diger sarkomlara farkllasabi-
lirler. Rabdomyosarkom, kondrosarkom ve osteosar-

kom transformasyonu gorilebilir (21). Nérosarkomlu
olgularin sagkalimi ile ilgili iyi prognostik faktorler;
timodr capinin 5 cm’den kigUk olmasi, nérofibroma-
tozisin bulunmamasi ve komplet rezeksiyon olarak
belirtilmistir (1, 6). Ducatman ve ark. (21) nérosarkomlu
olgularda 5 yillik sagkalimi; norofibromatozun eslik
ettdi olgularda %16, nérofibromatozu bulunmayan
olgularda ise %53 olarak bildiriimigtir. Nérosarkom
hizli blydr ve siklikla vital yapilari isgal eder. Bu neden-
le komplet rezeksiyonu zordur. Lokal niksler icin rad-
yoterapi kulanilir, kemoterapinin etkisi sinirlidir (6).

Klinigimize parmaklarda sislik, eklem agrisi ve nefes
darligi sikayetleri ile bagvuran 65 yasindaki kadin has-
tanin, TTIAB’de igsi hucreli mezenkimal timor olabile-
cegi bildirildi. Yapilan torakotomide aortikopulmoner
boélgede vagusdan kaynaklanan dev timoér komplet
olarak eksize edildi. Tumoér boyutlart 28x17x9 cm,
agirh@r ise 1645 gr idi. Histopatolojik tanisi “malign
schwannoma” olarak bildirildi. Onkolojik tedavi gerekli
gorulmedi, hasta postoperatif 7. ayinda sorunsuz takip
altindadir (Resim 6-9).

Il. SEMPATIK GANGLION KAYNAKLI
NOROJENiIK TUMORLER:

Bu grupta ganglionéroma, néroblastoma ve gang-
liondéroblastoma yer alir. Sempatik zincir ve adre-
nal medulladaki ganglion hlcrelerinden kaynaklanan
timorlerdir. Benign ya da malign olabilirler. Cogunlukla
kiclk vyaslarda gorulmektedir. Ganglionéroma
ve gangliondroblastoma siklikla posterior medias-
tendeki sempatik ganglionlardan kaynaklanir (12).
Noéroblastomalarin ise %50’si adrenal glanddan kay-
naklanir. Adrenal digi yerlesim en sik mediastende
(ekstraadrenal néroblastomalarin %30’u) goérilir (12).

1. Ganglion6roma

Mediastinal nérojenik timoérlerin %10’unu gang-
liondromalar olusturur. Néral “crestten” kaynaklanan
timorler icinde en iyi huylu olani ganglionéromadir (24).
Direkt olarak (primer) olusabileceg@i gibi, néroblasto-
mun diferansiyasyonu olarak da gelisebilir.

Homojen, blylk, kapsullt ve iyi sinirlanmis timor-
lerdir. Matlr ganglion hUcreleri ve sinir liflerinden
olusurlar. Dért yas Ustl cocuklarda ve adelosanlarda
daha sik olmakla birlikte, orta yasl erigkinlerde de
gorulebilir. Sikhkla paravertebral alanda yerlesir, oval
ya da yuvarlaktir. Sempatik veya interkostal sinir
gbévdesine yapisik olarak bulunur. Sinir kilifindan
kaynaklanan tUmérlerin aksine, intraspinal uzanim
nadirdir. Tumdrun icinde Kistik dejenerasyon saha-
lari vardir, kalsifikasyon da olabilir. Yavas buydr,
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Resim 6. Nefes darliyi sikayeti olan 65 yasindaki kadin
hastanin BT’sinde sol hemitoraksi tama yakin dolduran kitle

Resim 7. MR kesitlerinde, kitlenin toraksin tama yakinini
isgal ettigi, ancak mediasten, diafragma ve gégus duvarina
invazye olmadigi distinuldu

genellikle asemptomatiktir (1). Komsu iskelet yapila-
rinda sekil deformitesi, skolyoz ve basi olusturabilir.
Skolyozu bulunan olgularda, agri semptomlari skol-
yoza baglanmakta, iyi degerlendirilemeyen grafilerde
lezyon goérilememekte ve tanida gecikme yasa-
nabilmektedir (25). Kalsifikasyonu radyografilerde
saptanabilir. BT’de gangliyonéroma homojen veya
heterojen uzamis kitle olarak gdrilebilir. MRI’da tim
sekanslarda homojen orta dizeyde sinyal intensitesi
g6zlenir ve intraspinal timdr yayihmini belirleyebilir.
Tedavi: Komplet cerrahi eksizyonla kur saglanabilir,
lokal rektrens nadirdir (6).
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Resim 8. Torakotomide aortikopulmoner bdlgede vagusdan
kaynaklanan dev tUmd&r komplet olarak eksize edildi

Resim 9. TUmo&r boyutlar 28x17x9 cm, agirhg ise 1645 gr
idi. Histopatolojik tanisi “malign schwannoma” olarak bildirildi

Klinigimizde, herhangi bir yakinmasi olmayan 25
yasindaki erkek hastanin radyolojisinde sag apikal
bodlgede paravertebrel yerlesimli kitle tespit edildi. MRl
ile spinal uzanimin olmadigi goéruldi ve VATS ile opere
edildi (Resim 10-13). Postoperatif tanisi gangliondro-
ma olarak bildirildi.

2. Noéroblastoma

Pluripotansiyel néral “crest” hlcrelerinden kay-
naklanir. Sempatik sinir sisteminden kéken alan ve
sempatik sinir dokusunun bulundugu her yerde geli-
sebilen bir timoérdir. Genellikle diafragma altinda ve
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Resim 10. Herhangi bir yakinmasi olmayan 25 yasindaki has-
tanin PA grafisinde sag apikal bolgede dansite artigi izleniyor

Resim 11. BT’de kitlenin paravertebral yerlesimli oldugu
izleniyor

Jap

Resim 12. MRl ile kitlenin spinal uzanimin olmadigi gérildu

Resim 13. VATS ile opere edilen hastanin, postoperatif tani-
sI ganglionéroma olarak bildirildi

retroperitoneal yerlesimlidir, %10-20 oraninda medi-
astende gorulebilir. Bazi olgularda 1. kromozomun
kisa kolunda eksiklik saptanmistir. Makroskopik olarak
buyuk, lobule ve yumusaktir, psédokapstlleri olabilir.
Yuzeyi gri-kirmizi renklidir ve ¢ok sayida hemorajik
alan mevcuttur.

Cocuklarda mediastende bulunan nérojenik
timorlerin %50’den fazlasini néroblastoma olusturur.
Pediatrik yas grubundaki en yaygin ekstrakraniyal
solid timordir. Noroblastomalarin %90°1 ilk 10 yas
icinde (6zellikle ilk 1 yasta) gorulur (1, 6). Eriskinlerde
nadirdir. Erkeklerde daha sik bulunur. Oldukca inva-
ziv bir timdrdur, siklikla tani konulmadan 6nce
metastaz yapar. Tumor sinirlari genellikle dizensizdir
ve komsu yapllari isgal ederler. intraspinal yayiim
nadiren goruldr.

Hastalar genellikle 6kslrik, dispne, disfaji, gogus
agrisi ve sik tekrarlayan akciger enfeksiyonu nedeniyle
doktora basvururlar. Bunlarin disinda paraneoplas-
tik sendromlar da tanimlanmistir. Vazoaktif intesti-
nal polipeptit salinima bagh diyare, abdominal agri,
muhtemel otoimmun mekanizmalara bagl serebellar
ve trunkal ataksi, asin katekolamin salinimina bagl
feokromositoma sendromu, bunlardan bazilaridir (26).
Noéroblastomanin klinik degerlendirmesinde siste-
mik muayene (abdominal, torasik, nérolojik ve kuta-
ndz) énemlidir. Hematojen yayihm hastalarin yaklasik
%60’ Inda mevcuttur. Tutulan bdlgeler kemik, kemik
iligi, beyin, akciger, bolgesel lenf nodlar, karaciger
ve deridir. iskelet agrisi, periorbital 6dem ve ekimoz
metastatik hastaligin sik bulgulardir. Kemik sintigrafisi
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ve kemik iligi biyopsisi metastaz tespitinde énemlidir.
Torasik lezyonlar toraks BT ve MR ile belirlenebilir.
Torasik olanlarda, BT’de abdominal olanlara gdre daha
az kalsifikasyon vardrr. intraspinal yayllm daha sik
go6zlenir, fakat siklikla asemptomatiktir. Bu nedenle,
paraspinal yerlesimli olanlarda kontrastli MRI gerekir.

Tedavi planlamasi icin evreleme yapilmaktadir.
Buna gore; Evre I: iyi sinirh noninvaziv tUmoér, Evre
[I: orta hatti gegmeyen lokal invazyonlu timor, Evre
[ll: orta hattin karsisina gecen tumor, Evre IV: uzak
organ metastazi. Tedavi: Evre I’de cerrahi, Evre II'de
cerrahi+radyoterapidir. Daha ileri evrelerde cerrahi,
radyoterapi ve kemoterapiyi iceren multimodal tedavi-
ler 6nerilmektedir (6).

Bazi calismalarda, néron spesifik enolaz, serum
laktat dehidrogenaz ylksekligi kisa sirvi ile iliskili
bulunmustur. Hormon seviyeleri, timdérin rezeksiyo-
nundan sonra diser ve komplet rezeksiyon belirteci
olarak bakilabilir.Ylksek hormon seviyelerinin nikset-
mesi rekirren hastaligin isaretidir. Noroblastomanin
erken saptanmasinda cesitli metodlar kullanilir. idrar
katekolamin metabolitlerinin tesbiti ve infantlarda
kitle taranmasi ile, néroblastomanin antenatal tanisi
konulmaktadir ve infantlar timorin rezeksiyonuyla
iyilesebilmektedir (1). Noéroblastomalar gerek teda-
viyle gerekse kendiliginden duzelme gosterebilirler.
Noéroblastomanin benign ganglionéromaya dénisti-
gu belirtiimistir. Nedeni pek agik degildir, ancak tim
ndéroblastomall ¢cocuklarin yaklasik %1 ile 2’sinde bu
diizelme olmaktadir (6).

3. Ganglionéroblastoma

Farkh differansiyasyonda histolojik yapi gdsteren,
ganglionéroma ve néroblastoma arasi bir formdur.
Maligndir ancak néroblastomadan daha iyi seyirlidir.
Total olarak noéroblastomalardan daha az siklikta
g6rillr, ancak toraksda gdrtlme oranlari aynidir.
Matir ve immatir ganglion hicreleri beraber bulunur,
kalsifikasyonu oldukga nadirdir. Yas dagilimi nérob-
lastoma benzer, daha ¢ok infant ve cocuklarda gori-
[Ur, eriskinlerde nadirdir. Genellikle paravertebral sul-
kusda yerlesir. Olgularin %50’si asemptomatikdir ve
tesadifen cekilen radyografilerde saptanirlar. Kalan
yarisinda ise néroblastomaya benzer klinik yakinma-
lar ve bulgular mevcuttur. Gangliondroblastomalarin
2/3’0 tamamen, 1/3’0 kismen kapsdullidir. Cok azi ise
kapsulstzdur. Lokal invazyon yapabilirler. Karisik ve
diffiz olmak Gzere iki formu tanimlanmistir. Diffiz tip
daha ¢ok genc hastalarda goérulir. Karisik form diffliz
tipe gbre daha sik metastaz yapar (1). Radyolojik
olarak paraspinal alanda oval, lobule, noktasal kal-
sifilkasyon ve kot destriksiyonunun eslik edebildigi
kitle gérulur.
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Tedavi: En iyi sagkalim sonuglari komplet cerrahi
yapilan hastalarda gorultr. Kemoterapi ve radyotera-
pinin birlikte kullanildigr multimodalite tedavisi uygula-
nabilir. Adam ve Hochholzer, ileri evrelerdeki olgularda
kombine tedavilerin daha yararli oldugunu, yetigkin-
lerde goérilen gangliondroblastomanin daha malign
potansiyele sahip oldugunu ve hastalarin %56’sinin
6ldugund bildirmislerdir (27).

Ill. PARAGANGLIAL HUCRELERDEN
KAYNAKLANAN NOROJENIK TUMORLER

Bu grubun ana lyesi paragangliomadir.

Paraganglioma: Paraganglionik sistemin kimyasal
olarak aktif veya inaktif, benign ve malign timoéruduir.
Kimyasal olarak inaktif olanlarina kemodektoma, aktif
olanlarina ise feokromositoma adi verilir. Adrenal feok-
romasitomalardaki gibi, hipertansiyon, basagrisi, terle-
me, ¢arpinti semptomlarina neden olabilirler.

a. Kemodektoma: Cok nadirdir. Benign olanlari
asemptomatiktir ve paravertebral sulkus ve visse-
ral alanlarda yerlesir. Histolojik olarak malign/benign
ayinmini yapmak ¢ok zordur. Olgularin %10’u malign
potansiyel gdésterir. MUmklnse cerrahi rezeksiyon
Onerilmektedir. Ancak vaskularitesinin ¢cok olmasindan
dolayi rezeksiyon cok tehlikeli olabilir (1). Preoperatif
anjio-embolizasyon 6zellikle vaskuler kontrolin prob-
lemli olabildigi servikal ve torasik giris bdlgelerinde
yerlesen timorlerde onerilmektedir (28). Radyoterapi
ayni zamanda tUmoér kontroliinde kabul edilebilir bir
yarar saglar ve cerrahi eksizyonu kolaylastirir. Vaskuler
kontrollUin zor oldugu kafa tabanindaki kemodektoma-
lar icin radyoterapi daha yararlidir.

b. Feokromasitoma: Feokromasitomalarin %10’u
adrenal disinda bulunur (9). Mediastinal yerlesimli
olanlar; tim feokromositomalarin %2’sini, tim medi-
yastinal tUmodrlerin ise yaklasik %1’ini olustururlar.
Genellikle paravertebral sulkus yerlesimlidir, nadiren
orta mediyastende de goérilirler. Adrenal disi feok-
romositoma veya fonksiyonel paraganglioma olarak
adlandinlirlar. Kavakli ve arkadaslari, ¢ok nadiren
gorilebilen intrapulmoner paragangliomali bir olgu
bildirmislerdir (29). Her iki cinste ve her yasta goru-
lebilirler. Uclincli ve dérdiincli dekatlarda daha sik
gorultrler. Olgularda feokromositomanin tipik klinik
bulgulari olabilir veya olmayabilir. Degisik kombinas-
yon veya sekillerde hipertansiyon, hipermetabolizma
ve diyabet olabilir. Aktif feokromositoma, adrenalin ve
noradrenalin salinimi yapar. idrardaki vanil mandelik asit
(VMA) miktari ile tani konulabilir (1, 6). Shapiro ve arka-
daslan (11), bu tir timorlerin katekolamin disinda, pek
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cok degisik hormon gorevi gbren peptit salgiladiklarini
bildirmiglerdir. Nadiren Cushing Sendromu, polisite-
mi, hiperkalsemi ve diyare gibi klinik bulgular olabilir.
Olgularin %10’unda birden ¢ok sayida paraganglioma
mevcuttur. Lokalizasyon degerlendiriimesi igin 1-1%
metaiyodobenzilguanidin sintigrafisi kullanilabilir (11).
Tumor, benign karakterde ise cerrahi eksizyon sonrasi
prognoz c¢ok iyidir, ancak malign lezyonlarda (olgularin
%10’u) prognoz koétudur.

Preoperatif tedavide, timér yikimiyla olusabilecek
malign hipertansiyon ve aritmiyi énlemek icin alfa
ve beta adranerjik reseptoérlerin farmakolojik blokaji
onemlidir. Feokromasitomalar genelikle cerrahi rezek-
siyon ile cikartiimaldir. Bu tUmorlerin vaskileritesi
cok ylksek oldugundan, cerrahi esnasinda besleyici
arterlere dikkat etmek ve oncelikle bunlarin baglamak
gerekmektedir (1).

IV. NOROEKTODERM KAYNAKLI TUMORLER

Bu grupta Melanotik progonoma ve Askin timdoru
bulunur.

1. Melanotik Progonoma

infantlarda gériilen pigmente néroektodermal
timoérdir. En sik ¢gene boélgesinde gorilir, medias-
tende nadirdir. Pigmente ndroblastoma ile karisabilir.
Makroskopik olarak gri-siyah gorinimdedir, intrasi-
toplazmik melanin icerirler. Tedavisi cerrahi eksizyon-
dur. Uzak metastaz yapabilir ve olgularin %15’inde
lokal ntiks goértlir. Kombine tedavilerle ilgili yeterli bilgi
mevcut degildir (6).

2. Askin Tuméri

Aksin, tarafindan tanimlanan ¢ocuk ve adelosan-
larda gorilen malign kigik hucreli timordur (30).
Paravertebral bdlge, posterior gédus duvari veya
akcigerde gérilir. interkostal sinirlerden kaynaklanan
periferik néroektodermal timd&r olduguna inanilmakta-
dir. Ayni zamanda Ewing sarkom ve Evre IlI-IV nérob-
lastomdan diferansiye olabilecegi de bildirilmistir. Kiz
cocuklarda 3 kat daha fazladir. Gogus agrisi, 6ksirik,
nefes darligi veya diger torakopulmoner semptom-
lar mevcut olabilir. Kot destriksiyonu sik goralir.
Standart tedavisi enblok eksizyondur. Adjuvant RT ve
KT inkomplet rezeksiyonlarda uygulanabilir. Nadiren
akcigerin diger bdlgelerine ve kemige metastaz ola-
bilir, lokal rekirrens ise sik géralir. Uzun dénem sag-
kalim sonuglan koétidir, ortalama sagkalim 1 yildan
azdir. Komplet rezeksiyon ve kemoterapi sonrasi uzun
dénem sagkalimlar bildirilmistir (6).

NOROJENIK TUMORLERDE RADYOLOJIK
BULGULAR VE iPUCLARI

Gogus radyografilerinde, genellikle paravertebral
boélgede, tipik olarak keskin sinirli, yuvarlak ya da oval
kitle imaji mevcuttur. Sklerotik kosta erezyonu benign
bir lezyon oldugunun gdstergesidir. Multipl kosta erez-
yonu veya destriiksiyonu olmasi ise malignensi lehine
degerlendirilir. Kalsifikasyon tim ndérojenik timdrlerde
gorulebilir. BT kesitlerinde disik attentiasyon alanlari,
lipid icerik, kistik dejenerasyon ve periferik néral doku-
nun isgali gorulebilir. BT taramasi ile tUmorin vertebra,
kot ve spinal kanal iligkisi incelenerek operasyon plani
yapilabilir. Alt posterior mediastene (T8-L1) lokalize
“dumbell” timdrlerde Adamkiewicz arterini gdstermek
amaciyla MRI veya konvansiyonal anjiografi kullanila-
bilir.

Norofibromalarin MRI incelemesinde, T2 agirlikli
kesitlerde santral bdlgenin, periferal bdlgeye oranla
daha dustk sinyal intensitesine sahip oldugu gorilir.
Diger norojenik timorlerde bu 6zellik gorilmez.

Schwannomalarda T2 agirlikli kesitlerde ve gadoli-
nium enjeksiyonu sonrasi T1 agirlikli kesitlerde, “inho-
mojenite” gdrulebilir. Bu durum, doku icerigine, vaskui-
lariteye veya kistik dejenerasyona baghdir. MRI spinal
tutulumunu, intratekal kontrast madde kullaniimaksizin
gosterebilir.

Paragangliomalar paraganglionik hicrelerin timo-
radar. Goguste kemodektoma veya fonksiyonel para-
ganglioma olarak bilinirler. Kemodektomalar aort gév-
desi tUmorleridir ve aortikopulmoner pencerede kitle
seklinde goérulurler. Fonksiyonel paragangliomalar ise
daha nadir gorulir ve genellikle posterior mediasten-
de vyerlesirler. Bu Kkitleler ileri derecede vaskulerdir
ve BT’de kontrast madde tutulumuna bagh parlakiik
gorulir. MRI’'da T2 agirlikl kesitlerde yiksek sinyal
intensitesi gdrtlebilir.

Radio-iyodin Meaiyodobenzilguanidin sintigrafisi
ndroblastom veya fonksiyonal paraganglioma tarama-
sinda kullanilir. Radio-iyodin Meaiyodobenzilguanidin
sintigrafisi, kitle ici artmis aktiviteyi gdsterebilir ve
apudoma’dan ayirmak igin iyi bir metotdur (1, 6, 31).

NOROJENiIK TUMORLERDE AYIRICI TANI

Bronkojenik kist, 6zofagus duplikasyon kisti, plev-
ranin metastatik hastaliklari, yumusak doku timédrleri,
tlberkiloz, sarkoidoz, soliter fibroz timor, diger plev-
ral timorler, lenfoma, Castleman hastaligi, teratoma
ve pulmoner sekestrasyon akla gelmelidir. Posterior
mediastende yerlesen ve ndrojenik timorlerden farkli
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bir grup antite mevcuttur. Bunlar lipomatozis, lenfa-
denopatiler, aortik anevrizma, kistik kitleler ve spinal
enflamatuar ve neoplastik lezyonlardir. Bu lezyonlarin
ayirici tanisi igin, BT siklikla tanisaldir ancak MRI en iyi
sonuglari verir (31, 32).

Benign/malign ayriminda 18-FDG-PET-CT calis-
masinin yarari olmadigi belirtiimektedir. Ancak hormon
aktif olan paraganglioma, néroblastoma ve ganglion6-
romada, [F18] florodopamin, [F18] florohidroksifenila-
lanin, [C11] epinefrin veya [C11] hidroksiefedrin kulla-
nilarak yapilan PET sintigrafilerinden yararlaniimaktadir
(82). Mediastinal nérojenik tiimorlerin bircogunun tani-
sI postoperatif ddnemde konulmaktadir.

NOROJENIK TUMORLERDE CERRAHi TEDAVI

Malign ya da benign, tim nérojenik timdrlerde dne-
rilen tedavi metodu cerrahidir. Bu nedenlerle komplet
olarak cikarlabilecegi dislnulen, 6zellikle posterior
mediasten yerlesimli, benign karakterli lezyonlara preo-
peratif tani koyma zorunlulugu yoktur. Cerrahi ile lokal
blylimeye bagli semptomlar giderilir, tani dogrulanir ve
malignite diglanmis olur. Ayrica uzun dénemde malign
dejenerasyon olasiligi da &nlenir (6, 26). Cocukluk
caginda gorilen ilerlemis néroblastom ve gangliono-
roblastom olgularinda ise, kombine tedavi yaklasimlari
daha uygundur.

Cerrahi tedavide yaklasim bicimi

Cerrahi tedavi icin klasik yaklasim torakotomidir.
Torakotominin seviyesi, tumdrin yerlesimine gére degi-
sebilir. Son yillarda VATS ile hemen tim lezyonlarin
komplet olarak cikarilabildigi bildiriimektedir (5, 33, 34).
Halter timorlerde ve servikomediastinal ve apikal
yerlesimli nérojenik timorlerde dahi VATS ile kombine
edilmis cerrahi yaklagsimlar, basari ile uygulanabilmek-
tedir (85, 36). VATS ile; operasyon sliresi, postoperatif
agr, morbidite orani, hastanede kalis sUresi avantaj-
larinin elde edilebildigi ve rekirrens oranlarinda fark
saptanmadigi bildiriimektedir (5, 37).

Operasyon sirasinda kaba diseksiyon, interkostal
damarlarda kanamaya yol acabilir. Stellate ganglion
veya komsu noéral dokulardan kaynaklanan apikal
lezyonlarin rezeksiyonunda, postoperatif horner send-
romu gelisebilir. Bu komplikasyonlar, timdérin kapsuli
Uzerinden diseksiyon yapilarak azaltilabilir. Torasik
inlette bulunan ve boyun tabanina yayllan biylk
timorler icin, kombine servikal ve transsternal yakla-
sim kullanilabilir. Vagus ve rekirren sinir komsulugun-
da bulunan ya da vagusdan kaynaklanan nérojenik
timdrlerin operasyonu sirasinda, ses kisikhgi gelise-
bilir. Bu komplikasyon gelistiginde vokal kord icine
teflon veya gel-foam enjeksiyonu ile, vokal kordun orta
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hatta tutulmasi saglanabilir. TUmdr frenik sinir sinirden
eksize edilirken, sinirin ve fonksiyonunun korunmasina
azami 6nem gostermelidir (6).

Ozellikle benign tumérlerin cerrahi yaklasiminda
VATS tercih edilebilir. Genel olarak timér capinin 6
cm’den blyUk olmasi, spinal arter tutulumu, intraspinal
kanal yayiimi ve orta mediastinal yerlesimli timdrlerde,
VATS kontrendike olarak kabul edilmektedir (2, 6). Bazi
yazarlar son iki durumun kontredikasyon olmadigini,
intraspinal kanal tutulumu olan olgularda spinal kismin
onceden mobilize edilerek torakoskopi ile timorin
¢ikartilabildigini bildirmiglerdir (11). Benign timorlerde
komplet cerrahi sonrasi prognoz miikemmeldir (38, 39).
Malign nérojenik timdrlerin ise uzun dénem sagkalim
sonuclarn kétadur (2). Literatirde VATS ile niks goru-
len schwannomali olgu mevcuttur; VATS sirasinda
kapsUll hasarlandidi icin pargalanarak ve “endo-bag”
kullaniimadan c¢ikarilan schwannomali bu olguda, 2
yil sonra port bdlgesinde niks gorildigu bildirilmis-
tir (40). Benign ndérojenik tUmorlerde cerrahi sonrasi
gorilen nikslerden, yaklasim bicimi (torakotomi/VATS)
degil komplet olmayan cerrahi sorumlu tutulmaktadir.

“Dumpbell” olgularinda, gégus cerrahlari ve beyin
cerrahlarindan olusan kombine bir ekiple, tek seansta
operasyonun yapilmasi tavsiye edilmektedir. Bu girisim
tek seferde yapiimalidir, ¢ink0 timdortn torasik manu-
pulasyonu hemorajiye yol acarak spinal kompanentin
kord basina yol acabilir (9, 37). Cerrahi i¢in farkl yak-
lasimlar agiklanmistir. Spinal proges Uzerinden vertikal
insizyon ve skapula altindan lateral torakotomi tercih
edilebilir ya da kombine VATS ve mikro-nérocerrahi
ile cikarilabilir. Operasyon sirasinda dikkatli diseksiyon
yapilmali, dural kacaga dikkat etmelidir. Toraksa BOS
kacaginin olmasi, plevral drenaji gerektirir. inspirasyon
esnasinda gelisen negatif intratorasik basing nede-
niyle, BOS kacaginin konservatif tedavisi zordur. Bu
nedenle, operasyon sirasinda sinir koki hemoklip veya
sutlrle kapatiimalidir. Eger intraoperatif serebrospinal
sivi kagagl saptanirsa, kas transpozisyonu, sitir, klips,
fibrin glue veya fasial yama kullanarak kacak onlen-
melidir. Postoperatif donemde ise goégis drenajina
vakum uygulanmamalidir. Lomber drenaj uygulanabi-
lir, tedavinin yetersiz kaldi§i durumlarda reoperasyon
gerekir (6).

1996-2010 yillari arasinda Yedikule Goégus
Hastaliklan ve Goégis Cerrahisi Egitim ve Arastirma
Hastanesi 3.Cerrahi Kliniginde, mediastinal ndrojenik
timodr nedeniyle 21 olgu opere edilmistir. 1996-2004
tarihleri arasindaki 13 olgu torakotomi ile, 2004-2010
arasindaki 8 olgunun ise; 7’si VATS ile, 1 tanesi ise
torakotomi ile opere edilmistir. TUm olgulara komplet
rezeksiyon gerceklestiriimis ve mortalite gérilmemistir.



MEDIASTINAL NOROJENIK TUMORLER

Histopatolojik olarak; 12 olgu (%57.1) schwannoma, 7
olgu (%33.3) ganglionéroma, 1 olgu (%4.8) noérofibro-
ma, 1 (%4.8) olgu ise malign periferik sinir kilifi timori
olarak tani almistir. VATS ile opere edilen hastalarda
torakotomiye oranla; operasyon suresi, drenaj slresi,
hastanede kalis siresi acisindan anlamli fark (p<0.05)
bulunmustur.
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