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Ozet

Cocukluk cagi gogis duvar timorleri heterojen bir grup
hastalik olup infant déneminden addlesana dek herhangi bir
yas grubunda gorulebilmektedir. Pediatrik pulmoner timor-
ler de nadir bir timdr grubudur. Malign tiimdrler, benign
timorlerden daha sik goérilmekte ve maligniteler iginde
metastatik akciger lezyonlari en sik saptanmaktadir. Ayrintili
oyku ve fizik muayeneyi takip eden radyolojik géruntileme
yontemleriyle primer timér ve yayilimi tanimlanabilir. Kesin
tani icin biyopsiye ihtiya¢ duyulmaktadir. Neoadjuvan kemo-
terapi ve tam cikarim cerrahisi temel tedavi modalitelerdir.
Radyoterapi cerrahi ¢ikarim olanagina ve rezidiel hastaligin
varligina baglh olarak siklikla uygulanir.

Anahtar kelimeler: G6gus duvari, akciger, timor

Abstract

Chest wall tumors in childhood can be very heterogeneous
and may appear at any age from infancy to adolescence.
Pediatric pulmonary tumors are also rare. Malignant pul-
monary tumors are more frequently diagnosed than benign
lesions, with metastatic cancers being the most common. A
careful history and physical examination should be followed
by adequate imaging studies to delineate the primary tumor
and identify a possible site of dissemination. Diagnosis
usually requires biopsy. Neoadjuant chemotherapy and
complete surgical resection remain the basis of therapy for
primary tumors. Radiotherapy can be frequently employed,
depending on the precise tumor involved.
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GOGUS DUVARI TUMORLERI

Cocuklarda g6gus duvarinin kemik, sinir, kas,
damar ve subkutan doku gibi yapisal komponentlerinin
timinden benign ve malign timorler gelisebilir. Bu
nedenle cocuklarda goégus duvar timorleri son dere-
ce heterojen patolojik tanilari barindirmakta ve infant
déneminden addélesana dek herhangi bir yas grubunda
gortlebilmektedir (1,2). Gocukluk yas grubunda toraks
tumorlerinin 1/5’i g6gls duvarinda yer almaktadir.
Bununla birlikte gdgdus duvari maligniteleri pediatrik
kanserlerin sadece %1.8’ini olusturmaktadir (1-3). En
sik gorllen timdrler Tablo 1’de verilmistir. Bu derle-
mede gbégus duvari malign timorleri anlatiimaktadir.

Erigkin yas grubunda g&gis duvarinin en sik rast-
lanan malign tGmori kondrosarkom olmasina ragmen,
cocuklarda en sik gérilen malign tUmoér Ewing sarko-
ma (ES) ailesi timdrlerdir (4,5). Shamberger ve Grier’in
(5) 73 vakalik serilerinde, %56 Ewing ailesi timorler,

%23 rabdomiyosarkom, %15 lenfoma, %5 fibrosar-
kom, %3 osteosarkom ve %3 kondrosarkom sikligi
bildiriimektedir. Bir arada gégus duvari ve mediastinal
tutulumu en sik néroblastomlu c¢ocuklarda, goégis
duvar ve akciger parankimi tutulumu ise en sik Ewing
sarkomlu olgularda bildiriimektedir (2).

GOGUS DUVARI TUMORLERINE GENEL
YAKLASIM

Aynntil 8ykl ve fizik muayene sonrasinda 2 yonli
akciger grafisinde biyik kitleler, kemik erezyonu, altta
var olan pulmoner infiltrasyon ve mediastinal lenfa-
denopati ayird edilebilir. Genellikle toraks bilgisayarli
tomografisi (BT) lezyonun lokalizasyonu, boyutu, kemik
tutulumu ve komsu yapllarla iliskisi hakkinda daha
ayrintil bilgi verir. Bilgisayarll tomografi ayrica akciger
parankim metastazlarini degerlendirmede en iyi radyo-
lojik ydntemdir. Manyetik rezonans goriintileme (MRG)
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Tablo 1. Cocukluk ¢agi gégus duvari timorleri* (1)

Kemik kdkenli
Benign Osteokondrom
Fibrdz displazi
Kondroblastom
Osteoblastom

Anevrizmal kemik Kisti

Ewing sarkom ailesi (Askin, PNET)

Osteosarkom

Malign

Yumusak doku ve diger mezensimal koékenli
Hamartom

Hemanjiyom

Lenfanjiyom

Fibrom

Norofibrom

Lipom

Lipoblastom

Schwannom

Ganglionérom

Ewing sarkom ailesi

Néroblastom, ganglionéroblastom
Lenfoma

Rabdomiyosarkom

Langerhas hicreli histiyositoz
Fibrosarkom

Malign fibrdz histiyositom

*Siklik sirasi gézetilmemistir

lezyonun yumusak doku komponentini, sivi igerigini,
komsu yapllarla iligkisini ve spinal/epidural uzanimini
degerlendirmede detayl bilgi verir. Pozitron emisyon
tomografi (PET) metastatik degerlendirmede faydali
olabilirse de, neoplastik stregleri inflamasyon ve infek-
siyondan ayirmada yanilgilara neden olabilir (6).

Go6gus duvan malign timorlerinde ilk cerrahi giri-
sim &zel vakalar disinda sadece tanisal amaglh biyopsi
ile sinirh olmalidir. Onerilen biyopsi teknigi “tru-cut”
veya insizyonel biyopsidir. Bunun nedeni morfolojik ve
immunohistokimyasal doku tanisi ve molektler genetik
calismalar icin yeterli rneklem saglayabilmektir. ince
igne aspirasyon biyopsileri (ilAB) malign timér tipini
belirlemede yetersiz kalmaktadir. Deneyimli sitopa-
tologlarin [IAB materyalindeki kiigik yuvarlak mavi
hicreli tUmor tanilan altinda ES ailesi timorler, rabdo-
miyosarkom, ndroblastom ve lenfoma tanilarindan her-
hangi bir kanserin olabilecedi unutulmamaldir. Hatta
baz vakalarda agik biyopsilerle bile tani konulamayip,
timor spesifik molekdler genetik degisikligin gosteril-
mesiyle timor tipinin kesinlesebildigi bilinmektedir (7).

EWING SARKOMU AILESI TUMORLER
ES ailesi icinde klasik ES, atipik ES, primitif néro-

ektodermal timor (PNET) ve Askin tUmoru yer almak-
tadir. ES ailesi timorler postganglionik parasempatik
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primordial hiicrelerden kdken alirlar. Askin tUmora ile
PNET arasinda histolojik fark bulunmamakta ve Askin
timori torakopulmoner PNET’i tanimlamaktadir (8).
ES ailesi tumorler kuiglk yuvarlak mavi htcreli timdorler
grubundadir (7). 1(11;22) (g24;g12) tanimlayici genetik
degisikliktir (9). Bu translokasyon EWS-FLI1 flzyon
gen ve proteinin olusmasiyla sonuglanmakta ve flizyon
gen Urdnu hedef genlerin ekspresyonunun modulas-
yonuna neden olmaktadir (10,11) (Sekil 1). Olgularin
%15’inde EWS/ERG flizyonu (t(11;21)) patogenezden
sorumludur.

Cocuklarda ES ailesi timorlerin %13’0 gogus
duvarn yapilarindan, siklikla da kosta veya interkostal
yumusak dokudan kaynaklanir (12). Askin tiGmdrlerin
bazen yumusak doku komponenti ¢ok belirgin oldu-
gundan diger ES ailesi timorlere benzer olarak timo-
rin ossedz/ekstraossedz orjini ayird edilemez.

Cocuklar genellikle gégis duvarinda kitle ve/veya
agr ile bagvururlar. Var olan plevral ve perikardial efiiz-
yon dispneye neden olabilir. Hava yolu obstriksiyonu
genellikle olmaz. En sik metastaz yeri akciger paranki-
mi olmakla birlikte kemik ve kemik iligi metastazlan da
siktir. Uygulanacak ilk cerrahi yaklasim biyopsiyle sinir-
lidir. insizyonel biyopsinin onkolojik prensiplere uygun
olarak yapilmasi, sonradan uygulanacak onkolojik
definitif cerrahinin basarisini etkilememesi yéninden
6nemlidir. Hasta anestezi altindayken evreleme amacli
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Break Point Break Point
NH2 * B JCOOH NH2I 1 | + ] ]COOH
Q-rich repeats RRM ATA ETS-DBD
EWS (chromosome 22) FLI 1 (chromosome 11)
|
t(11;22)
Q-rich repeats ETS-DBD
NH2 T — ) COOH
variable

Sekil 1. ES ailesi timdrlerde EWS-FLI1 flizyonu (10)

kemik iligi aspirasyon ve biyopsilerinin yapilmasi ve
malign timdr klinik 6n tanisi kuvvetli ise sonrasinda
uygulanacak kemoterapiler icin port veya acik uglu
kateter takilmasi da hastanin tekrar anestezi almasini
Onleyecektir (1,7).

ES ailesi timorler sistemik hastalik riski gozetilerek
neoadjuvan kemoterapi, cerrahi ve cerrahi sonrasi rezi-
diel hastallk varliginda radyoterapi ile kombine tedavi
edilmektedir. Bununla birlikte goégus duvari kdékenli
Askin timdrlerde genis cerrahi rezeksiyon ve mikros-
kopik negatif cerrahi sinir saglamak gii¢ oldugundan
radyoterapi ¢cogu vakada uygulanmaktadir. Ancak
radyoterapinin erken ve gec¢ yan etkileri nedeniyle
mimkin olabildigince tam cikarim &nerilmekte, bunu
neoadjuvan kemoterapi daha olanakli hale getirmekte-
dir. Kemosensitif olan ES ailesi timorlerde kemoterapi
ile klictlen tUmorin, tutulu kosta ve kaslar da iceren
lokal rezeksiyonu bu sayede daha az agresif olabil-
mektedir (13). Cerrahin operasyonda amaci timor
negatif cerrahi sinir saglamaktir. Mikroskopik rezidiel
hastaligin bulunmamasi radyoterapi ihtiyacini teorik
olarak ortadan kaldirsa da tedavi zorluklari nedeniyle
Askin timori ES ailesi icinde kétl prognostik 6zellikte
olan grupta yer alir. Tanida malign plevral eflizyonun
varlidi lokal kontroll zorlagstirmakta, radyoterapiyi giin-
deme getirmektedir. Kemoterapi protokolleri vinkristin,
aktinomisin D, siklofosfamid, ifosfamid, doksorubisin
ve etoposid icermektedir. Multimodal tedaviye ragmen
g6guUs duvari kaynakl ES ailesi timoérlerse 5 yillik olay-
siz sag kalim %55-65 civarindadir (7,12,14).

RABDOMiYOSARKOM

Rabdomiyosarkom immatir mezensimal orijinli
timordir. Cocukluk ¢agi kanserlerinin %3-5’ini olus-
turmakta olup ¢ocuklarda en sik gérilen yumusak doku
sarkomudur (15). Rabdomiyosarkomlarin sadece %7’si

govdede yerlesir. Radyolojik olarak diger sarkomlardan
ayirici tanisini yapmak mimkuin degildir (7).

Rabdomiyosarkomlarin genel prognostik 6zellikleri
icinde g6gils duvar “unfavorable” bir lokalizasyondur.
Intergroup Rhabdomyosarcoma Study (IRS), birbirini
takip eden calismalaryla pediatrik onkolojideki en
genis hasta serisine ve deneyime sahip calisma gru-
budur. IRS’nin galismalarinda rabdomiyosarkomlarin
%3.7’si gbgus duvari kaynaklidir. Bu grupta yas ortala-
mi 8.5 yil olup, hastalarin yansindan fazlasinda alveolar
histoloji saptanmistir (16). Tedavide multimodal tedavi
uygulanmaktadir. Primer komplet rezeksiyon sadece
yeterli cerrahi sinir saglanabilecek olgularda dusu-
ndlmeli, g6gls duvarn lokalizasyonu bu agidan koti
bir bélge olmasi nedeniyle de genellikle baslangicta
sadece biyopsi alinmasi &nerilmektedir. Kemoterapi
tedavinin temel komponenti olup vinkristin, aktinomi-
sin D ve siklofosfamid standart ilaglardir. ifosfamid
ve etoposid uygulanan protokoller de bulunmaktadir.
Neoadjuvan kemoterapi uygulamasi timor ydkini
azaltmakta, cerrahi icin daha uygun tUmér boyutu-
nu saglamakta ve mikrometastatik hastaligi tedavi
etmektedir. Rabdomiyosarkomlarda lokal kontrolln
son derece 6nemli oldugu bilinmekle birlikte agresif
cerrahilerden kacinmak ve lokal kontroli saglamak icin
radyoterapiden faydalanmak goriisi gégls duvari rab-
domiyosarkomlarinda pediatrik onkologlarin énerdigi
yaklagimdir (17).

NOROBLASTOM

Cocuklarda en sik gorilen ekstrakranial solid timor-
dir. Sempatetik sinir dokusunun immatir embriyonel
timoridur. Infantlarda néroblastomun torasik loka-
lizasyonu %29 iken, daha buyik cocuklarda %14’e
dismektedir. Primer gégus duvar kaynakl néroblastom
ayrica tanimlanmamakla birlikte paravertebral lokalizas-
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yonlu kitlelerin uzantisi veya kemik metastazlan olarak
karsimiza ¢ikar (7,18). Noéroblastomun sasirtici davranisi
spontan regresyondan, tUmdr hlcresinin histopatolojik
ve genetik 6zellikleri, hastanin yasi ve tUmor lokalizas-
yonu gibi parametrelere bagl olarak, cok agresif davra-
nis paternine dek degiskenlik gosterir. Temel onkolojik
tedaviye kemoterapi ile baglanmaktadir. Aciller disinda
cerrahi ve radyoterapi gibi lokal tedavi ydntemleri
her hasta icin bireysel ve protokoller cercevesinde
tartisiimalidir. Siklofosfamid, doksorubisin, etoposid,
dakarbazin, ifosfamid ve sisplatin konvansiyonel tedavi
semalarinda yer almakla birlikte ylksek risk grubun-
daki hastalar otolog kdk hlcre destekli yiksek doz
kemoterapiye adaydir. Amerika ve Avrupa gruplarinda
yuksek doz meta-iodobenzil guanidin tedavisiyle ilgili
deneyimler de olusmustur. Cerrahiye uygun hastalarda
ve primer cerrahi yapilamayanlarda ikincil bakis cerra-
hileri ve radyoterapi gerekliligi multidisipliner yaklasimla
kararlastinlmalidir (1,18).

OSTEOSARKOM

Aksiyel iskelette gorilme orani ES ailesi timorle-
re gbre diUsUktlr. BT'de kalsifikasyon varligi dikkat
cekicidir. Radyorezistan olmasi nedeniyle lokal kont-
rolde cerrahi blylk 6énem tasir ve prognozu etkiler.
Neoadjuvan kemoterapi mikrometastatik hastalgin
tedavisinin yani sira cerrahi sinirlarin negatif olmasina
da olanak verebilir. Sisplatin, doksorubisin, ifosfamid
ve metotreksat kemoterapi prokollerinde kombine
kullaniimaktadir.

FIBROSARKOM

infantil formu sit cocuklugu déneminde gériiliip
t(12;15) karakteristik genetik degisikliktir. infantil formda
metastatik hastallk az ve prognoz iyidir (5 yillik yasam
orani %90-100). Radikal ancak non-mutilatif cerrahi
temel tedavi seklidir. Tanida tam c¢ikanmi olanaksiz
timorlerde vinkristin, aktinomisin D ve siklofosfamid
kombinasyonu cerrahiye olanak saglayabilir. Kigik
cocuklarda radyoterapi olasl ge¢ yan etkileri nedeniyle
ilk tedavi seceneklerinden degildir. Adult tip fibrosar-
kom daha buytk cocuklarda goérilir ve 5 yillik genel
sagkallm %50-60 olmasi nedeniyle k&t prognozludur.
Radikal ¢ikarim uygulanmali, miimkun olmayan vakalar-
da neodjuvan kemoterapi ile baglanmalidir. Cerrahi sinir
pozitif vakalarda radyoterapi uygulanmaldir (1).

LANGERHANS HUCRELI HiSTiYOSITOZ (LCH)
LCH monosit-makrofaj sisteminden kdken alan

Langerhans hucrelerinin proliferatif bir hastahgidir.
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Tipik bir kanser olmamakla birlikte klinik davranis
cocuklarda bazen ¢ok agresif bir maligniteye benzer.
Kemik en sik gorildigi lokalizyonlardandir. Gogls
duvar tek kemik lezyonunda kiretaj ve intalezyonel
tedaviler yeterli iken LCH’nin sistemik formunda kemo-
terapi (prednisolon, vinblastin, metotreksat, 6-merkap-
topdurin) temel onkolojik tedavi yéntemidir (1,7).

LENFOMA

Go6gUs duvar izole lenfomasi nadir olmakla birlikte
sistemik hastaligin bir komponenti olarak karsimiza
¢ikmaktadir. Hodgkin ve non-Hodgkin lenfomada has-
taligin seyri ve tedavisi timorin tipine gére degismekle
birlikte, non-Hodgkin lenfomada kemoterapi temel
tedavi seklidir. Hodgkin lenfomada hastaligin evresine
go6re gégils duvari tutulumuna radyoterapi uygulanma-
sI vaka bazinda tartisiimaldir (1,6,7).

AKCIGER TUMORLERI

Cocukluk ¢aginda primer akciger neoplazileri nadir
olup, metastatik akciger kitleleri daha sik gorulir (18).
Cocuklarda primer benign/malign ve sekonder (metas-
tatik) malign timor oranlan sirasiyla; 1.4/1/11.6 olup
metastatik timdrler primer malign neoplazilerden 12
kat fazla goérilmektedir (19). Cocuklarda primer akciger
timorlerinin %75’i maligndir. Bu grubun ¢ogunlugunu
plevrapulmoner blastom (PPB) (%57.1) ve karsinoid
timoér (%14.3) olusturmaktadir (20) (Tablo 2). PPB
parankimal neoplazilerin %72’sini, karsinoid timoér ise
trakeobransial neoplazilern %67’sini olusturmaktadir.

Cocuklarda ¢ogu benign ve malign akciger timor-
leri 6zgll olmayan semptomlar nedeniyle cekilen
direkt akciger grafilerinde rastlantisal olarak saptanir.
Radyolojik gortntiileme yéntemleri akciger lezyonlarini
dogru olarak tanimlasa da, mikroskopik degerlendirme
olmaksizin benign-malign ayriminin yapiimasi gugtur.

Cocuklarda parankimal akciger timorleri genellikle
asemptomatiktir. Semptomatik hastalarda 6ksiirlk,
hemoptizi, ates, tekrarlayan pnémoniler gérilebilir. Bu
semptomlar yabanci cisim aspirasyonun neden oldu-
gu parsiyel bronsial obstrilksiyon bulgularina benzer.
Yaygin infiltrasyon, sekonder enfeksiyon veya obstrik-
siyon distalindeki akciger alaninda kollaps varligi respi-
ratuvar bozukluga neden olabilir. Gégus agrisi nadirdir
ve plevra veya gogus duvar tutulumunun gdstergesi
olabilir. Blyuk timérler disfaji ve superior vena kava
obstriiksiyonuna neden olabilirler (21).

Asagida cocuklarda akcigerde en sik gorilen
malign timérleri 21 no.lu kaynaktan yararlanilarak
anlatiimistir.
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Tablo 2. Cocuklarda primer akciger timérlerinin doku temelli siniflamasi (20)
Doku tipi Benign
Embriyonik Hamartom
Matur teratom
Mezensimal inflamatuvar miyofibroblastik tiimor
Hemagiom
Lenfangiom
Norofibrom
Leiomiyom
Lenfohistiyositik Lenfoproliferatif hastalik (poliklonal)
Histiyositozlar
Epitelyal Papilloma/papillomatozis
Mukéz gland adenomu
Mezotelyal

Malign

Plevrapulmoner blastom
Immatir teratom
Malign germ hiicreli timorler

Snovial sarkom
Rabdomiyosarkom

Ewing sarkom ailesi timorler
Anjiyosarkom

Kaposi sarkomu

Lenfoma
Lenfoproliferatif hastalik (monoklonal)

Karsinoid timor
Mukoepidermoid karsinom
Adenoid kistik karsinom
Squamdz hiicreli karsinom
Adenokarsinom
Bronkoalveolar karsinom

Mezotelyoma

MALIGN TRAKEA-BRONSIAL TUMORLER

Karsinoid tiimor

Pulmoner karsinoid timér gecmiste benign bron-
sial adenom grubunda sinifladinimistir. Yeni kanitlarin
Isiginda blyldk hudcreli néroendokrin karsinomlar ve
kiguk hcreli karsinomlar arasindaki malign neoplazm
spektrumunun bir pargasi oldugu kabul edilmektedir.
Bu timodrler genellikle adelosan yas grubunda goérultr
ve cocukluk cagdl endobronsial lezyonlarin %80’ini
olusturmaktadir. Karsinoid timdrler néroendokrin dife-
ransiasyona sahip endobronsial veya peribronsial kitle
olusturacak sekilde biydrler. Akcigerin néroendokrin
timorleri patolojik kriterlere goére tipik ve atipik karsi-
noid timérler olarak siniflandirilir. lyi diferansiye tipik
karsinoid timor ile daha agresif davranis paternine
sahip atipik karsinoid timoérin ayrimini yapmak glc
olabilir. Atipik karsinoid timorlerin mitotik aktivitesi ve
hicre yogunlugu yiksek olup nekroz alanlari gérulir.

Karsinoid timorler dedismez olarak hirilti, tekrar-
layan pndmoni, kollaps ve hemoptizi ile karakterize
bronsial obstruksiyon belirti ve bulgular ile prezente
olurlar. Siklikla bu ¢ocuklar astim tanisi alarak timér
tanisinda gecikilebilir. Nadiren metastatik hastalikla
prezente olabilirler. ileri evre timélere kronik distal
enfeksiyon ve bronsektaziler siklikla eslik eder.

Prognoz hastaligin evresine ve alt tipine baghdir.
Atipik timdrlerde metastatik hastallk daha siktir ve
prognoz daha kétuddr.

Supheli endobronsgial lezyon varliginda BT ve bron-
koskopi basvurulmasi gereken tanisal yéntemlerdir.

Vaskularitesi ylksek tlimorlerde hava yolu icine kana-
ma riski nedeniyle yogun damar yapilarinin gorildagu
bdlgeden biyopsi almaktan kaginiimalidir. Gocuklarda
endobronsial timérlerin temel tedavi yontemi cerrahi
rezeksiyondur. Cogu karsinoid tUmor santral yerlesim-
lidir ve mimkun olan vakalarda bronsial sleeve rezek-
siyon uygulanmalidir. Periferal timorler ve bronsial
agacin segmentlerini yaygin olarak tutmus timdrlerde
akciger rezeksiyonu ve hatta pnémonektomi gerekebilir.
Kemoterapi ve radyoterapinin yarari bulunmamaktadir.

Lenf nodu tutulumu olan karsinoid timérlerde bile
cerrahi rezeksiyon sonrasi prognoz iyi ve yagsam orani
%90°dir. Cerrahi rezeksiyon yapilmis atipik karsinoid
timdrlerin prognozu ise kétl olup, bes yillik yasam
orani %25-69’dur.

Akciger fibrosarkomu

Cocuklarda primer pulmoner fibrosarkom nadirdir.
Endobronsial lezyonlar, distal obstruksiyon ve buna
bagh iyilesmeyen pndmoniye neden olur. Tani bron-
koskopik biyopsi, bronkoalvolar lavaj veya firca biyop-
sisiyle konur. Bu timoérin kemoterapiye direncli olmasi
nedeniyle cerrahi rezeksiyon temel tedavi yontemidir.
Akciger koruyucu sleeve rezeksiyon veya distal lezyon-
lar icin lobektomi ile beraber tumdr rezeksiyonu gerekir.
Komplet ¢cikarim sonrasi prognoz genellikle iyidir.

Bronkojenik karsinom

Pediatrik yas grubunda nadir olup, addélesanlarda
gorulur. Sloan Kettering Kanser Merkezi’'nin 21 yillik
primer pediatrik epitelyal timorlerdeki retrospektif

243



GOGUS DUVARI VE AKCIGER TUMORLERI

analizinde, diger serilere benzer olarak, bronsial kar-
sinomlarin gocuklarda en sik ikinci tUmér tipi oldugu
gosterilmistir.

Cocuklarda bronkojenik karsinomlarin %80’nini
andiferansiye adenokarsinomlar olusturur. Skuaméz
hlcreli karsinomlar erigkinlerden daha az siklikla gori-
IUr. Pediatrik bronkojenik karsinomlarin cogu ileri
evre ve metastatik hastalikla bagvururlar. Bu nedenle
prognozlar kétudir. Lokalize lezyonlar rezeksiyon igin
uygundur ve adjuvan kemoterapi uygulanabilir.

Bronkoalveolar adenokarsinomlar dusik gradli
timorler olup hava yollarn boyunca yaylima egiliminde-
dirler. Genellikle produktif Oksirlkle prezente olurlar.
Radyoloji ve klinik 6zellikleriyle pnémoni yanlis tanisi
aldiklari icin tUmor tanisi siklikla gecikir. Bu timorler
Hodgkin hastalii, Ewing sarkoma, testikller germ
hicreli timdrlerden sonra sekonder malignite olarak
veya konjenital pulmoner hava yolu malformasyonlari
(KPHM) zemininde geligirler. Asemptomatik KPHM’lu
vakalarda elektif rezeksiyon tartismalidir. Cogu cerrah
malignite gelisme potansiyel yéninden asemptoma-
tik lezyonlarda elektif rezeksiyonu savunmaktadir.
Bronkoalveolar karsinomlarin komplet ¢ikarimlari son-
rasinda progozlarinin iyi oldugu bildiriimektedir.

Skuaméz hicreli karsinomlar respiratuvar papillo-
matozise sekonder olarak gelisir. Cocuklarda primer
karsinom olarak da goérilebilirler. Respiratuvar papil-
lomatozisli cogu cocukda laringeal lezyonlar tekrarla-
yan endoskopik cerrahiler gerektirebilir. Endotrakeal
entlbasyon lezyonlarin distal implatasyonuna neden
olabilir ve bu lezyonlar malign transformasyon goste-
rebilir. Respiratuvar papillomatozis zemininde gelisen
skuamdz karsinomlarda yaklasim ve cerrahi rezeksi-
yon gugtir. Bu timdrlerin kemoduyarlligi azdr.

MALIGN PARANKIMAL TUMORLER

Plevrapulmoner Blastom

Plevrapulmoner blastom (PPB) gecmiste pulmo-
ner rabdomiyosarkom, kistik mezensimal hamartom,
blastom ve andiferansiye sarkom gibi isimler almistir.
Bu timorlerin timU glinimizde PPB semsiyesi altinda
gruplanmistir ve erigkin yas grubunda gdrulen pul-
moner blastomdan farkli bir tUmdr grubudur. Dehner,
PPB’un ¢ocukluk ¢caginda torakopulmoner mezensim-
den koken olan disembriyonik bir neoplazm oldugunu
savunmaktadir. Bir calismada PPB’lu ¢ocuklarin kar-
deslerinde %25 oraninda PPB, pulmoner kist, kistik
nefroma, sarkom, medulloblastom, tiroid displazisi,
malign germ hucreli tumdr, Hodgkin hastaligi ve |6semi
goruldagu belirlenmigtir. Bu timérlerin cogu 3-4 yas
grubunda c¢ocuklarda saptanmakla birlikte yenidogan
déneminden 12 yasina kadar gdorilebilirler.
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Plevrapulmoner blastomun farkli davranis paternine
sahip 3 farkl tipi bulunmaktadir. Tip 1 PPB kistik tip
olup kii¢lk ¢ocuklarda gortlir. Tip 2 miksed solid ve
kistik, tip 3 ise solid varyant olup daha blyUk cocuk-
larda saptanan tiplerdir. Kistik timérler konjenital kistik
akciger lezyonlari zemininde gelisirler ve yeterli tedavi
edilmezlerse daha malign solid lezyonlara degisim
gosterebilirler. Akcigerin konjenital kistik adenoma-
toid malfarmosyonu (KKAM) ile PPBnin birlikteligi iyi
tanimlanmigssa da, KKAM’'nun PPB’a progresyonu
konusu net degildir. Antenatal tani alan bir ka¢ olguda
rezeke edilen kistik akciger lezyonlarinin PPB icerdigi
saptanmistir. Plevrapulmoner blastom patolojik tani-
sI dncesi i¢ci hava dolu olan kistlerin takibinde solid
alanlar izlendigi belirlenmistir. Histolojik olarak PPB
andiferansiye blastemal hicrelerin diffiz proliferasyo-
nu ile karakterizedir. igeriginde stroriform veya alveoler
paternde kondroblastik odaklar bulunur ve lipoblastik
diferansiasyon g&sterir. Buna bagh olarak PPB timor
hicrelerinin kompozisyonu gosterir sekilde vimentin,
alfa 1 antitripsin, alfa 1 antikimotripsin, lizozim, KP1,
desmin ve S100 gibi degisik immiinhistokimyasal belir-
teclerle boyanabilir.

Oksiirlik, ates ve gégls agnsi gibi respiratuvar
semptomlar PPB’un bagvurudaki klinik bulgulandir.
Akciger grafisinde pnémoni veya plevral efflizyon sap-
tanabilir. Kiglk gocuklarda pndmotoraks gdrulebilir.
Bu hastalar ampiyem yanlis tanisi alabilirler.

Cerrahi 6ncesi uygulanan kombinasyon kemotera-
pisi prognozu dizeltmek adina énerilir.

Komplet rezeksiyon ve kemoterapi uzun sireli
prognozu iyilestirmistir. Yapilan bir ¢calismada cinsi-
yet, tUmor lokalizasyonu ve boyutu, zeminde var olan
akcigerde kistik hastalik varligi ve tam olmayan rezek-
siyonlarda cerrahi rezeksiyonun genisliginin yasam
oranini etkilemedigi, total timér rezeksiyonu olan
hastalarin yasam oranlarinin belirgin yiksek oldugu
saptanmistir.

Plevrapulmoner blastom agresif bir malignite olup
tip 2 ve tip 3’de multimodal tedaviye ragmen 5 yillik
yasam orani %42’dir. Plevrapulmoner blastomun 3
subtipi arasinda yasam oranlar agisindan anlamli bir
fark olmamasina ragmen, tip 1’in diger tiplere oranla
rezektabilitesinin daha ylksek oldugu bilinmektedir.
Mediasten ve plevra tutulumu, 6zellikle santral sinir
sistemi ve kemige uzak metastatik hastalik varhgi k6t
prognoz géstergesidir.

METASTATIK AKCIGER TUMORLERI
Solid metastatik tumorler

Cocuklarda akciger timorlerinin %80’ini olustur-
maktadir (19). Gocukluk ¢aginda gérilen godu sarkom
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ve embriyonel tUmorin en sik metastaz yeri akciger
olmakla birlikte, akcigere en sik metastaz yapan
timorler Wilms timoérl ve osteosarkomdur (19,22).
Diger sik akciger metastazi yapan ¢ocukluk ¢agi solid
timorleri; ES ailesi timorler, rabdomiyosarkom ve
diger yumusak doku sarkomlari, hepatoblastom ve
tiroid karsinomlaridir (3).

Wilms timori gocukta en sik gérulen bébrek timo-
ri olup embriyonel bir tiimérdir. Akciger parankimi en
sik metastaz bolgesidir ve akciger metastazlari genel-
likle asemptomatiktir. Direkt grafilerde gorilemeyecek
kadar kiiclk metastazlar BT’ de saptanabilir.

Pulmoner metastazlar kemoterapi ve radyoterapi ile
kaybolur. Refrakter vakalarda akciger metastazlarinin
rezeksiyonu osteosarkom kadar ¢ocuklarda iyi tanim-
lamis bir tedavi sekli degildir.

Osteosarkomlu cocuklarda tani aninda akciger mik-
rometastatik hastalik ¢ok siktir. Bununla birlikte BT’de
gorilebilen metastatik hastalik orani %15’dir (19).

Metastatik osteosarkomlu hastalarda metastazek-
tomi uzun sireli yasam acisindan énemlidir ve hasta-
larin %44’lGnde tekrarlayan rezeksiyon operasyonlari
gerekebilir. Adjuvan kemoterapi ya da radyoterapi
cerrahi ile birlikte erken relaps sikiligini azaltmaktadir.
Metastazektomi sonrasi erken relaps kot prognoz
isaretidir.

SISTEMiK KANSERLERIN AKCIGER TUTULUMU

Cocuklarda LCH’da akciger tutulumu genellikle sis-
temik hastalia eslik eder. Akciger parankim tutulumu
BT’'de degisik boyutta nodul, kavite, pndmotosel ve
hatta pndmotoraksin eslik edebildigi retikilonoduler
bir patern gdsterir. Lenfomalarda ise akciger parankimi
tutulum paterni iyi sinirl nodtler lezyonlar seklindedir
ve mediastinal ve hiler lenfadenopati eslik edebilir (3).
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