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SUMMARY

AIM: Solid mediastinal masses in children occur more frequently in the posterior med-
iastinum. We review eight children with posterior mediastinal masses (mean age 4.8 years)
treated by a single institution over a 10-year period (1990-2000).

MATERIAL and METOD: Half of the patients presented with neurologic symptoms related
to spinal cord compression. Tumors were of neurogenic origin in all patients and neuro-
blastoma was the most common.

FINDINGS: All but one of the 8 patients is alive. Four of them including patients with
ganglioneuroma and two patients with dumbbell type neuroblastoma are disease free (two
patient 10 year, one patient 7 year and one patient 2 year). The tumor is in the stage of re-
gression in the remaining four including one with distant metastasis.

CONCLUSION: Posterior mediastinal masses should be totally excised if distant metastatic
disease is not present. Otherwise surgical approach to these masses should include biopsy for
histopathologic diagnosis. The results of treatment are good even in malignant tumors.
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OZET

AMAQC: Cocuklarda arka medyastende raslanan kitleler, basta néroblastoma olmak {izere
genellikle norojenik kokenli titmorlerdir. Bu tiimdrler medyastene smirli olabilecegi gibi spinal
kanala da uzanim gosterebilirler.
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GEREC ve YONTEM: Geriye déniik olan bu calismada, 1990-2000 tarihleri arasinda
klinigimize gelen ve 4'linde spinal kanala uzamim saptanan sekiz hastanin klinik 6zellikleri,
ameliyat sonuclar: irdelenmistir.

BULGULAR: Gangliyonéromali 2 hastada ve halter (dumbbel 7 tipi tiimoér olan 2 hastada
kitle tiimiiyle cikarilirken diger 4 hastaya insizyonel biyopsi yapilmis; bu hastalardan 2'sinde
uzak yayilim oldugu goriilmiistiir. Uzak yayilim olan 1 hasta izlem sirasmnda 6.ayda 6lmiistiir.
Gangliyondromal iki hasta 10 yildir, ameliyat ve kemoterapiden sonra spinal uzamimli bir
hasta 7 yildir, spinal uzamml diger bir hasta ise 2 yildir tamamen hastaliksiz olmak iizere
yasamaktadur.

SONUGC: Tiim kéti huylu tiimorlii hastalarda oldugu gibi erken tanimlanan arka medyasten

kitlelerinin spinal uzantilarinm da olabilecegi dikkate alinarak zamaninda gerekli cerrahi
girisim sonrasi kitlenin tipine uygun olarak eklenen radyoterapi ve kemoterapi ile hastalarin

yasama orani yiiksektir.

(Anahtar Sozctikler: Ganglionéroma, Noroblastoma, N6rojenik tiimér)

Cocuklarda, arka medyasten bolgesinde-
ki Kkitlelerin ¢ogunlugu noroblastoma ol-
makla birlikte norojenik kokenli iyi huylu
timorlere (ganglionéroma, norofibroma,
schwannoma) ve yangisal lezyonlara da
rastlanir. Noroblastomalar spinal kanal uza-
nirsa norolojik belirtiler ortaya cikar. Ancak
bu belirtiler nedeniyle acmsamalar (tet-
kikler) baska yone yonelirse tani gecikir ve
ttumor ¢ok biiytik boyutlara ulasabilir (1-6).

GEREC VE YONTEM

Klinigimizde, 1 Ocak 1990 ile 31 Aralik
1999 tarihleri arasinda arka medyasten kit-
lesi tanisi alan 8 hastadan 4'linde kitle, spi-
nal kanala uzanim gostermekteydi. Bu has-
talarda gOgiis agrisi, sik yineleyen akcifer
enfeksiyonunun yanisira bacaklarda giic-
stizlitk, agri, yluriime bozuklugu, parezi ve
parapleji bulunmaktaydi. Diger hastalarda
ise Okstirtk, ates, st solunum yolu ve
akciger enfeksiyonu; birinde ise ayrica bo-
yunda kitle yakinmalar: saptanda.

Tan: i¢in oncelikle akciger grafisi, kesin
tani ve yayilimin arastirilmasi igin ult-
rasonografi, Tc 99m ile kemik sintigrafisi.
meta-iyodobenzilguanidin (MIBG) testi, bi-
gisayarli tomografi (BT) gerekirse niikleer
manyetik rezonans (NMR) ile incelemeler
yapilmigtir.

Acmsamalar tamarmlandiktan sonra has

talar ameliyat edilmis; histopatolojik in-
celeme sonucu gangliondroma saptanan

hastalara baska bir uygulama yapilmamis

ancak noroblastoma saptanan diger has-
talara kemoterapi, 2 hastaya da ek olarak

radyoterapi uygulanmustir.

SONUC VE BULGULAR
Arka medyasten kitlesi tarus: ile bagvuran

hastalarimizin 6's1 kiz, 2'si erkektir. Yaslar: 1
ile 12 arasinda olan hastalarda ortalama yas
4.8'dir. Olgularimizm timiinde akciger gra-
fisi, BT veya NMR ile tiimor yerlesimi be-

lirlenmigtir  (Resim 1). Boyunda kitle
yakinmast olan bir hastamiz; solunum sis-
temi yakmmalari olan diger 3 hastanuz ise
yakinmalarm baglangicindan 6 ay sonra
Klinigimize basvurmuslardir. Bu hastalar-

RESIM 1: Arka medyastendeki kitlenin BT gorGniima.
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dan ikisine gangliondroblastoma tanisi ile
total eksizyon yapilmistir. Ancak diger ikisi
bu hastalar kadar sanshi olmadiklarindan
yalnizca insizyonel biyopsi yapilabilmis
ardindan kemoterapi baslanmistir. Baska
merkezlerde medyasten kitlesinden kusku-
lanilmadigindan diger 4 hastamiza akciger
grafisi dahi ¢ekilmeden ortalama 1-2 yillik
norolojik sagaltim uygulandig: belirlen-
mistir. Bu hastalarda spinal kanala uzanim
gosteren medyasten kitlesi, tan1 gegikmesiyle
oldukca biiyiiyerek 2 hastada yalnizca in-
sizyonel biyopsi yapilabilmistir. Insizyonel
biyopsi yapilan hastalardan biri altinc: ayda
olmiistir. Kemik iligi aspirasyonunda, akci-
ger ve epidural yayilim saptanan bir ol-
gunun kemik iliginde rozet yapilar1 ve atipik
hiicre; diger olgulardan birinde yalnizca ati-
pik hiicre, birinde de yalanci rozet yapilar:
bulundugu gorilmiistiir. Kemik sintigrafisi
ve MIBG testinde 2 olguda uzak yayilim
saptanmistir. Hastalar, ameliyat oncesi ve
sonrasl timor ayirici testleri yapilarak iz-
lenmistir. Hastalarin tiiminde kromozom
analizi normaldir.

Acmsamalar tamalandiktan sonra uzak
veya yakin yayilim gostermeyen 2 hastada
kitle tumiyle c¢ikarilmistir. Halter (dumb-
bell) tipi tiimor saptanan 4 olgunun 2'sinde
laminektomi yapilarak ¢ikarilmis; diger 2
olguda ise timor ayrica aorta, 6zefagus ve
Arteria karotis komunis'i ¢epegevre sar-
masmdan ve beyin ve uzun kemiklere
yayihim yapmasindan dolay: ¢ikarilama-
digindan yalnizca biyopsi yapilmustir.
Diger 2 hastaya da kitle cevre dokulara
yayumis oldugundan yalmizca insizyonel
biyopsi yapilmistir. Histopatolojik inceleme
sonucuy; 2 hastadaki kitlenin ganglionéroma
(Pat.prot.no: 5312/90 ve 2021/90), digerle-
rinin ise néroblastoma (Pat.prot.no: 3412/90,
2718/90, 2882/91, 4553/93, 4794/94, 5515/
95) oldugu belirlenmistir.

Ganglionéroma tanis1 alan hastalara
bagka ek bir uygulama yapilmamus; ancak
noéroblastoma saptanan tiim hastalara Vink-
ristin, Siklofosfamid, Sisplatin ve Adriamisin
(VACP) gibi ilaglar1 igeren kemoterapi ve
uzak yayilam saptanan 2 hastaya da ek ola-
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rak radyoterapi uygulanmustir.

Hastalarimizin  7'si  yasamaktadir ve
izlem siiremiz 58 ile 120 aydir. Ikisinde
ganglinéroma, ikisinde halter tipi norob-
lastoma saptanan 4 olgu ameliyattan sonra
hastaliksiz olarak yasamim siirdiirmek-
tedirler. Halter tipi néroblastoma saptanan
ve norolojik belirtileri olan hastalardan bi-
rinde biyopsi sonras1 uygulanan kemoterapi
ve radyoterapi ile belirtiler azalmis; uzak
yayilim saptanan diger hasta ise izlemin
altinc1 aymda Slmiistiir. Diger 2 hastada ise
timor gerilemistir. Hastalarin klinikopa-
tolojik o6zellikleri ile sagaltim yontemleri ve
sonugclar: Tablo I de 6zetlenmistir.

TARTISMA

Arka medyastende yer alan kitlelerin
cogunlugu norojenik kokenlidir ve koéti
huyludur. Bu kitlelerin ¢ogu noroblastoma,
daha az gangliondroma, nérofibroma ya da
schwannoma olabilir. Ender olarak timor
disinda yangisal kitleler de goriilebilir
(3,4,7,8). Noroblastoma, bebeklik ve cocuk-
luk caginda beyin tiimoérlerinden sonra ikinci
siklikta goriilen néral tip kokenli bir
timordiir. Gortilme orani 8,5/1.000000 ola-
rak bildirilmistir. Viicutta sempatik ganglion
hiicrelerinin bulundugu her yerde gorii-
lebilir. Siklik sirasina goére adrenal medulla
(%50), paraaortik sempatik gangliyonlar
(%24), medyasten (%20), boyun (%4), pelvis
(%2) yerlesimlidir. Ancak arka medyastende
noroblastoma goriilme orani, 1 yasa kadar
%33, 1 yas ve tlizerinde ise %15.8 olarak
degisiklik gosterir. Erkeklerde kizlara gore
daha fazla gorulir. (1.2/1.0) (1,4,6,9-13).
Klinigimize arka mediastende kitle tanisi ile
bagvuran sekiz hastadan altisinda noroblas-
toma, ikisinde gangliondroma saptanmustir.
Diger tiimor tiplerine rastlanmamasi hasta
sayist ile actklanabilir.

Yerlesim yerinden dolay1 arka meyasten
timorleri distan belirgin olmadan biiyiik
boyutlara ulasabilir. Cevre doku ve or-
ganlara basi yaparak belirti verdiklerinde ise
timor ileri evrede olabilir. Medyasten
tiimorleri eger spinal kanala uzanirsa Horner



TABLO 1: Hastalarin klinikopatolojik dzellikleri, sagaltim ve sonuglari

Hasta

AA

M.O

M.S

E.S

O.D.

0.K

RK

FC

Yas
6

12

E/K

K

Yakinmalar

Bel ve bacaklarda agdni
glicstizlik

Boyunda kitle ve
solunum yolu
enfeksiyonu

Okstirik, akciger
enfeksiyonu

Oksiirtik, stk yineleyen
akciger enfeksiyonu,
gogus agrisi, parazi

Yarime glglaga,
bacaklarda giicsiizlik

Halsizlik, bacaklarda
glicsizlik, parapleji ve
gdgls agrisi

Ust solunum yoiu
enfeksiyonu

Ust solunum yolu
enfeksiyonu

Patolojik tani

noroblastom
Evre 11l

Noroblastom
Evre HI-IV
Noroblastom
Evre HI-1V
Néroblatom
Evre IV
Noroblastom
Evre 1l
Noroblastom
Evre IV

Ganglionéroma

Gangliondroma

Yerlegim

Tyodan Ly kadar ve spinal kanala uzanan kitle

Boyundan arka medyastene uzanan kitle

Arka medyastende orta hatta ve sagda kitle

Arka medysiende spinal kanala uzanan, trakea,
Ozofagusa ve her iki femur Gst ucunu tutan
kitle radyoterapi

Arka medystende spinal kanala uzanan kitle
Arka medystende spinal kanala uzanan, uzun
Kemikler, sol frontal lop, gérme siniri ve
akciger (ist loba yayilan kitle

Arka medyasten

Arka medyasten

Sagaltim

Laminektomi ve
kemoterapi

insizyonal biyopsi
ve kemoterapi
insizyonal biyopsi
ve kemoterapi
insizyonal biyopsi,
kemoterapi ve
Laminektomi ve
kemoterapi
Insizyonal biyopsi
kemoterapi

radyoterapi

Total eksizyon

Total eksizyon

Sonug

Hastaliksiz
yasam

jzlemde
izlemde

izlemde

Hastaliksiz
yasam

6.ayda eks

Hastaliksiz
yasam

Hastaliksiz
yasam
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sendromu, paraparezi, bacaklarda agn gibi
norolojik belirtiler ortaya ¢ikar. Basiya bagh
olarak ortaya cikan solunum sistemi be-
lirtileri  6zellikle kiiciik cocuklarda acil
girisim gerektirir. Tim bu ek bulgular has-
talarm tamsinin gecikmesine ve tiimorin
evresinin ilerlemesine yol agar (1,46,9-13).

Halter tipi tiimor saptanan 4 hastamiz
gibi ozellikle noroljik belirtiler bulunan
cocuklarda medyasten timoérii agsindan
uyanik olmak gereklidir. Bel agris1i ve
ylriime bozuklugu bulunan bir hastada
norolojik hastaliklarmn aginsanmasi yapilir-
ken mutlaka arka medyasten kitlesi
diistiniimelidir. Boyle durumlarda akciger
grafisi kolay ve yararli bir yontemdir. Bu
grafilerdeki kuskulu goértniim, daha ileri
acimsamalara yol gosterir. Ancak mediasten
kitlesi diistintilmezse norolojik yakinma-
larm sagaltilmaya calisildig: sirada kitle gi-
derek buyur. Yakin ve wuzak yayilim
gosterebilir. O zaman da tiimiiyle ¢ikarildigi
zaman sonucu iyi olabilecek medyasten
tiumortiniin - prognozu yayiim nedeniyle
kot olabilir.

Tamoérin yerlesim yeri, boyutu, cevre
dokulara ve 6zellikle spinal kanala yayilmas:
acisindan BT veya NMR, biiyiik 6nem tasir.
Tc 99m ile yapilan kemik sintigrafisi kemik
korteksindeki yayilimi ortaya koyarken;
MIBG testi primer timor ile yayilimi bir-
birinden ayirir. Kan ve idrarda yapilan va-
nillilmandelik asid (VMUA), homovanillik
asid (HVA), metanefrin, néro-spesifik enolaz
(NSA), serum feritin diizeyi gibi testler
noroblastomanin tani ve izleminde 6nem-
lidir. Kemik iligi aspirasyonunda noéroblast-
larm metastatik odaklar1 rozet seklinde
goriiliir. Daha sonra toraktomi ve laminek-
tomi ile ya kitle tlimii ile gikarilir; ya da agik
biyopsi yapilir ve hasta uygun kemoterapi ve
girekirse ek olarak radyoterapi uygulanarak
izlenir (1-14).

Arka medyasten tiimorlerinde hastanin
yasl, timoriin evresi ve tiimoriin histolojisi
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sagalimi ve prognozu etkiler. Gang-
liondroblastomada yalmizca cerrahi olarak
timoriin  tlimiyle cikarilmas: yeterlidir.
Noroblastomada ise cerrahiye ek olarak ke-
moterapi, ayrici uzak yayilim varsa timoriin
evresi ileri ise radyoterapi de sagaltima ek-
lenir. Gogiiste yerlesen norobastomalarda
prognoz karmda yerlesenlere gore daha iyi-
dir. Néroblastomada evre I'de yasam orani
%100, evre II'de %81, evre III,'de %38, evre
IV'de ise %12 dir. Noroblastoma ¢ocuklarda
boyun yerlesimli ise sagaltim sonrasi yasam
orant %100, medyasten yerlesimli ise
%81'dir. Ancak eger karmn yerlesimli ise bu
oran daha da diiser. Noroblastomada oldu-
gu gibi arka medyasten tlimorlerinde de
kromozom anomalisi varsa ve yakin ya da
uzak yayilim varsa prognoz kotiidiir. Arka
medyastendeki kétii huylu bir timor eger
yakin yada uzak organlara veya spinal ka-
nala yayimadan timiyle c¢ikarilabilirse
prognoz yiikselir (1-14).

Ganglionéromali 2 hastamizda timor
tiimiiyle gikarldiktan sonra 10 yil; spinal
kanala uzanim gosteren halter tipi néroblas-
tomal iki hastada laminektomi ve ke-
moterapiden sonra birinde 7 yildir, birinde
ise 2 yildir hastaliksiz yasam saglanmustir.

Eger tiimoriin total olarak ¢ikarilmasi,
timorin yasamsal organlari sarmasi ne-
deniyle basarilamazsa agik ya da la-
paroskopik olarak biyopsi almak gereklidir.
Ancak alman biyopsi 6rneginin tam ko-
yabilmek icin yeterli biiyiikliikte olmas: ge-
reklidir (5). Hastalarimizdan 4'tinde timo-
rin yakm ve uzak yayilimi nedeniyle
yalnizca insizyonel biyopsi yapilmistir.

Arka medyasten tiimorleri son derece
farkli bir klinik tablo c¢izebilirler. Burada
hastay: ilk goren doktara 6nemli goérevler
diismektetir. Basit bir iist solunum yolu en-
feksiyonu veya bacaklarda gii¢siizliik arka
medyasten tiimori belirtisi olabilir. Bu ne-
denle son derece uyanik olmak gerekir.
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