ARASTIRMA Genel Tip Dergisi
Cocukluk ¢ag1 karsinoid tiimorleri : Tek merkez deneyimi*

Buket Kara!, Metin Giindiiz?, Hasan Madenci®, Yavuz Koksal'

'Selguk Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Konya
*Selguk Universitesi, Tip Fakiiltesi, Gocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Konya
*Konya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Klinigi, Konya

Buket Kara orcid.org/ 0000 0003 4737-1901
Metin Giindiiz orcid.org/ 0000-0002-6070-0135
Hasan Madenci orcid.org/ 0000-0002-7243-5340
Yavuz Koksal orcid.org/ 0000-0002-9190-7817

0z
Amag: Karsinoid tiimérler (KT), 15 yas alt1 gocuklarda 1-1.4/1.000.000 siklikta goriilmektedir. Akciger ve gastrointestinal sistemin

diger bolgelerinde de goriilmekle beraber ¢ogunlukla apendikste goriiliir. Bu ¢aligmada klinigimizde KT tanusi ile izlenen hastalarin
epidemiyolojik ve klinik 6zellikleri ile tedavileri retrospektif olarak degerlendirildi.

Gereg ve Yontem: Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkoloji Klinigi'nde 2010-2017 arasinda KT tanust ile tedavi edilen hasta-
larin dosyalar1 retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Tani alip, tedavisi ve izlemi yapilan 10 KT hastas: ¢alismaya déhil edildi. Hastalarin 7’si kiz (% 70) ve 3’ii erkekti (% 30).
Hastalarin yaglar1 10-17 yil arasinda degisiyordu (ortanca yas:15 yil). Tiimor yerlesimleri apendiks (n: 9, % 90) ve akcigerdi (n: 1, %
10). Apendiks kaynakli KT hastalarin hepsinde basvuru sikéyeti karin agrisi olup akut apendisit tanisiyla ameliyat edilmisti. Timor
aplar1 0,3-2,5cm arasinda degisiyordu (ortanca 0,7 cm). Bes hastada tiimér apendikste sinirli iken2 hastada tiimér apendiks sero-
zasini agmigti. Bu hastalarda timoér ¢ap1 1,7 cm ve 2,5 cm idi. Timor ¢api 2,5 cm olan hastaya sag hemikolektomi yapildi. Apendiks
kaynakli KT hastalarin hepsi hastaliksiz olarak izlemleri devam etmektedir. Akciger kaynakli KT hastasi, gegmeyen oksiiriik sikayeti
ile bagvurmus, yapilan bronkoskopide sol akciger alt lobda KT saptanmigtir. Bu hastaya, lobektomi yapildi. Bu hasta da halen hasta-
liks1z olarak izlemi devam etmektedir. Hastalarin hi¢birinde karsinoid sendrom bulgular: yoktu.

Sonug: Cocukluk ¢aginda nadir goriilen karsinoid tiimorlerin tanisi insidantel olarak kondugu i¢in akut apandisit tanisi ile ameliya-
tedilen hastalarin patolojik incelemelerinin takibi 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Karsinoid tiimér, ¢ocukluk ¢ag1, apendektomi

Abstract

Objective: Carcinoid tumors occur in children under 15 years of age with an incidence of 1 to 1.4 cases per 1,000,000 population.
Although carcinoid tumors are seen in the lungs and some parts of the gastrointestinal tract, they mostly occur in the appendix. This
stud retrospectively analyzed the epidemiological and clinical characteristics and treatments of carcinoid tumors patients followed
up in our clinic.

Material and Methods: This study used a retrospective study design to examine the files of patients diagnosed with carcinoid tumors
and treated in the Pediatric Oncology Clinic of Selguk University Faculty of Medicine between 2010 and 2017.

Results: 10 carcinoid tumor patients who were diagnosed, treated and followed up were included in the study. Among the patients,
seven were female (70%) and three were male (30%). The age of the patients ranged from 10 to 17 years (median age: 15 years). Tu-
mor locations were the appendix (n: 9, 90%) and the lung (n: 1, 10%). All patients with appendiceal carcinoid tumors complained of
abdominal pain at admission and had been operated for acute appendicitis. The tumor diameter ranged from 0.3 to 2.5 cm (median
0.7 cm). In five patients, the tumor was limited to the appendix, while in two patients, the tumor extended beyond the appendiceal
serosa. In the two patients, the tumor diameter was 1.7 cm and 2.5 cm. The patient with a tumor diameter of 2.5 cm underwent a
right hemicolectomy operation. All patients with appendiceal carcinoid tumors are followed up without the disease. The patient with
a pulmonary carcinoid tumor presented with the complaint of persistent cough and the bronchoscopy showed a carcinoid tumor in
the lower lobe of the left lung. This patient underwent a lobectomy. This patient is still followed up without the disease. None of the
patients had symptoms of carcinoid syndrome.

Conclusion: It is of vital importance to follow up the pathological examination of patients operated for acute appendicitis because
carcinoid tumors, which are rare in childhood, are incidentally diagnosed.
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Giris

Karsinoid tiimorler (KT), cocukluk ¢aginda 15 yas altinda
1-1.4/1000000 siklikla goriilen ¢ok nadir tiimérlerdendir
(1). Gastrointestinal ve bronkopulmoner sistem boyunca
yerlesmis olan enterokromaffin hiicrelerden gelisen ve ya-
vas biiyiiyen néroendokrin tiimoérlerdir; apendikskarsino-
id tiimoriin en sik gorildiuga yerdir (2,3). Nadir goriilen
bu tiimér genellikleapendektomi materyalinin incelen-
mesi sonucuinsidental olarak tespit edilir (4). Apendiks-
KT’lerinin ¢ogu organin u¢ kisminda yerlesir, genellikle
boyutu 1 cmden kiigiik ve de nadiren 2 cmden daha biiyiik
gaptadir (5). Karsinoid tiimoérler immunohistokimyasal
olarak chromogranin A, synaptofizin, néron spesifikeno-
laz, CD56 ve glucagon gibi néroendokrinmarkerlar salgi-
larlar (6). Cocukluk ¢agina ait genis hasta serileri yoktur.
Kizlarda daha sik goriildiigii ve ¢ocukluk ¢aginda genelde
ortalama 10-12 yasinda goriildiigii raporlanmigtir(7).

Bu ¢aligmada klinigimizde KT tanisi ile izlenen hastala-
rin epidemiyolojik ve klinik 6zellikleri ile tedavi yaklagimi
retrospektif olarak incelendi.

Gereg ve Yontem

Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim
Dalrnda, 2010-2018y1llar1 arasinda KT tanisi izlenen has-
talarin dosyalar1 retrospektif olarak incelendi. Hastalarin
yast, cinsiyeti, bagvuru sikéyeti, tedavi yaklagimlari ve iz-
lemleri kaydedildi.

Bulgular

Tani alip, tedavisi ve izlemi yapilan 10 KT hastasi ¢calisma-
ya dahil edildi (Tablo 1). Hastalarin 7’si kiz (%70) ve 3t
erkekti (% 30). Hastalarin yaglar1 10-17 yil arasinda degi-
siyordu (ortanca yas:15 yil). Timor yerlesimleri apendiks
(n: 9, % 90) ve akcigerdi (n: 1, % 10).

Apendiks kaynakli KT hastalarin hepsinde bagvuru gika-
yeti karin agrisi olup akut apandisit tanisiyla ameliyat
edilmisti. Akciger kaynakli KT hastasi, gegmeyen okstiriik
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sikédyeti ile bagvurmus, yapilan bronkoskopide sol akciger
alt lobda kitle saptanmis ve buradan yapilan biyopsi sonu-
cunda KT tanis1 almisti. Hastalarin higbirinde karsinoid-
sendrom bulgular: yoktu.

Apendiks kaynakli KT hastalarinin, timor ¢aplari 0,3-2,5
cm arasinda degisiyordu (ortanca 0,7cm). Bes hastada tii-
mor apendikste sinirli iken 2 hastada timor apendiksse-
rozasint agsmistl. Bu hastalarda timor ¢ap: 1,7 cm ve 2,5
cm idi. Timor ¢apr 2,5 cm olan hastaya sag hemikolekto-
mi yapildi. Akciger kaynakli KT’li hastada ise timor ¢api
1x0,2x0,6 cm idi. Bu hastaya, lobektomi ameliyat1 yapildi.

Hem apendikshem de akciger kaynakli KT hastasinin iz-
lemleri halen hastaliksiz olarak devam etmektedir.

Tablo 1. Karsinoidtiimor tanisi alan hastalarin ozellikleri.

No | Yag/ Sikayet Primer Cap Tedavi
Cinsiyet yerlesim (cm)
yeri

1 11/K Karin Apendiks | 0,3 Apendektomi
agrist

2 16/E Oksiiritk | Akciger 1X0,2X0,6 | Lobektomi

3 K Apendektomi +

15/K ann Apendiks | 2,5 Sag hemikolek-
agris .
tomi

4 17/K Karin Apendiks | 0,5 Apendektomi
agrisi

5 15/E Karin Apendiks | 0,8 Apendektomi
agrisi

6 10/K Karin Apendiks | 1,7 Apendektomi
agrisi

7 12/E Karin Apendiks | 0,6 Apendektomi
agrisi

8 11/K Karin Apendiks | 1 Apendektomi
agrisi

9 15/K Karin Apendiks | 0,7 Apendektomi
agrisi

10 14/K Karin Apendiks | 0,5 Apendektomi
agrisi

K: kiz, E: erkek
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Tartisma

Apendiksin neoplazmlar: tiim apendektomi materyal-
lerinin % 0.5- 1.1’inde tespit edilirler. Bu neoplazmlarin
yalnizca %0.2-0.4’ii benign tiimorlerden olurken yakla-
sik olarak %0.5-0.8’ini malign timorler olusturmaktadir.
Apendiks tiimérlerinin bityiik bir cogunlugunu olusturan
karsinoid tiimorler %0.5; mukosel %0.2-0.5 ve adenokar-
sinom ise %0.03-0.1 oraninda goriilmektedirler. Apen-
diksinneoplastik lezyonlar1 yaklasik olarak %1 civarinda
goriilmesine ragmen, ozellikle incelemeye alinmayan lez-
yonlar nedeniyle tahmin edilmeyen patolojik anomalile-
rin oraninin %5% kadar ¢iktig1 kabul edilmektedir. Apen-
diks tiimorleri genellikle akut apandisit nedeniyle opere
edilen hastalarda tesadiifen farkedilirler ve preoperatifte-
his nadirdir (8).

Karsinoid tiimorler enterokromaffin hiicrelerden kaynak-
lanan yavas biiyiiyen néroendokrin tiimorlerdir. Gastro-
intestinal ve bronkopulmoner sistemde izlenebilirler (2).
Siklik sirasina gore apendiks, ince barsak, kolon, mide ve
rektumda goriiliirler (7). Literatiirde gortilme sikligr %
0,3’ten % 0,9a kadar degismektedir ve kizlarda goriilme
sikligi daha fazladir (1). Hastanemizde 8 yillik siirecte
10 KT’li gocuk hasta izlemi yapildi. Caligmada belirtilen
olgular malign tiimor tanisi ile klinigimizde takip edilen
hastalarin %1’ini olusturmaktadir.Yapilan bir retrospeltif
calismada 11 yillik kanser serilerinde 8 KT olgusu sap-
tanmis olup bizim serimiz de de benzer hasta sayisina sa-
hiptir (9). Karsinoid tiimér daha ¢ok geng ve erigkin yasta
ortaya ¢ikmaktadir. Cocukluk yas grubunda ise genellik-
le 10-12 yas arasinda izlenmektedir ve kiz gocuklarinda
daha ¢ok gorillmektedir (7,9,10). Hasta serimizde literatii-
re benzer sekilde yas dagilimi mevcuttu ve kiz hakimiyeti
vardi. Timoriin primer yerlesim yeri 10 hastanin 9un-
daapendiksteydi, 1 hastada bronsial yerlesim mevcuttu.
Apendiks yerlesim yeri en sik primer timor bolgesi olup
literatiirle uyumludur (2,3). Apendiks KT’sini preoperatif
teshis etmek i¢in spesifik semptomlar yoktur (11). Apen-
diks KT’i ¢ogunlukla akut apandisit bulgu ve semptomlari
ile prezente olurlar ve insidental olarak teshis edilirler. Bi-
zim hastalarimizda teshis, apendektomiyi takiben yapilan
patolojik inceleme sonucunda konulmustu.

Karsinoid sendrom klinik olarak karsinoid timor tara-
findan vazoaktif maddeler tiretildigi ve sistemik dolagima
karistig1 zaman meydana gelir; klinik 6zellikleri ciltte flus-
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hing, bronkokonstriiksiyon, diare ve sag taraf kalp kapak
fibrozisidir. Bu sendrom karaciger metastazi yapmis apen-
diks KT’si olan hastalarda goriilebilir ve ancak apendiks
KT tanisi alan hastalarin %2’sinden azinda izlenir (12) .
Karsinoid tiimorler genellikle asemptomatiktir ve ¢cogun-
lukla acil veyaelektif olarak yapilan apendektomi spesi-
menlerinde insidental olarak tespit edilirler. Hastalarimiz-
da karsinoidsendrom bulgulari izlenmedi.

ApendiksKT’si olan hastalarin 6’sinmn timér boyutu 2
cmden kiigiik olup bir hastanin timér boyutu 2,5 cmdi.
ApendiksKT lerinin yaklagik %70’i apendiksin u¢ kismin-
da gorilir, %70-95'inin ¢ap1 1 cmden kiigiiktiir ve metas-
taz yapmazlar (13-15) . Bizim ¢aliyjmamiz da bu yéniiyle
literatiirle uyumludur.Literatiirle uyumlu olarak bizim
hastalarimizda da KT’lerasemptomatik ve acil veya elek-
tif olarak yapilan apendektomi spesmenlerinde insidental
olarak saptanmiglardir (16).ApendiksKT’li hastalarin ¢o-
gunda apendektomi yeterli olmaktadir. Takiben herhan-
gi bir islem veya arastirma gerekmez. Bir cmden kiigiik
high-grademalign tiimoérlii hastalar, 1-2 cm arasi timor
¢apina sahip hastalar ile 2 cmden biiyiik tiimore sahip
hastalar, metastazi olan hastalar ve inkomplet rezeksiyon
yapilan hastalar ilave goriintilleme yontemlerinden fayda
gorebilirler (4). Yapilan ¢aligmalara gore 1 cmiden kiigiik
tiimorler ve 1-2cm arasi gapa sahip tiimoérlerin ¢ogu apen-
dektomi ile tedavi edilmesi yeterlidir (17,18). Apendiks-
KT’lerin %70-90inin ¢apt 1 cm den kiigiik olarak rapor-
lanmistir (16).Bunlar metastaz yapmazlar ve apendektomi
ile yeterli olarak tedavi edilirler (17,18) . Bizim ¢aligma-
mizda bu Ozelliklere sahip hastalarin tiimiine (%87,5)
apendektomi yapilmist1. Tiimor ¢ap1 2 cmden daha bityiik
olan hastalarda metastaz riski %30-60 oldugundan has-
talara mutlaka sag hemikolektomi yapilmalidir (16-19).
Hastalarimizdan birinin tiimdr boyutu 2,5 cm oldugu
i¢in sag hemikolektomi yapildi. Karsinoid tiimor insiden-
tal olarak tespit edildiginden dolay1 patoloji sonuglari iyi
takip edilmelidir. Cap1 1 cm den kiigiik olan tiimorlerde
apendektomi, 1-2 cm olan timérlerde; timor apendiksin
kokiinde degil vemezoapendixinvazyonu yoksa apendek-
tomi, varsa sag hemikolektomi, 2 cmden biiyiik olan tii-
morlerde ise sag hemikolektomi yapilmasi planlanmalidir
(20,21).

Calismamizda bir hastada bronsialkarsinoid timor sap-
tand1. Hasta tedaviye ragmen ge¢meyen Oksiiriik sikayeti
nedeniyle yapilan bronkoskopi sonucunda alinan 6rnekte
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KT izlenmesi tizerine klinigimize yonlendirilmigti. Bron-
sial KT lerbronsial 6ncii hiicrelerden gelisen néroendok-
rin timorlerdir (22). Bronsial KT ler ¢ocuklarda goriilen
akciger timorlerinin %1-2%sini olugturmaktadir. Cocuk-
larda bronsial KT olgular1 genellikle 6ksiiriik, hemoptizi,
obstriiktif pnomoni gibi bronsial obstriiksiyon bulgular:
ile klinige basvurmakta olup karsinoidsendrom semptom-
lar1 nadirdir. Bu nedenle bu gibi olgular rahatlikla atlana-
bilmektedir. Bronsial KT lerin primer ve efektif tedavisi
cerrahi rezeksiyondur. Nadir olarak goriilen bu timor-
lerin ¢ocukluk ¢ag1 akciger kitleleri ayirici tanisinda yer
aldig1 unutulmamalidir (22, 3).Cocukluk ¢agi KT lerin
¢ogu apendiksteortaya ¢ikmasina ragmen, bu timorler
diger primer bolgelerde de goriilebilir. Primer tutulumu
olan hastalarda karsinoidsendrom goriilmesi ¢cok nadirdir.
Karsinoidsendrom genellikle metastatik hastalig1 olanlar-
da goriilmektedir (7). Klinik olarak saptanan hastalarda
rezeksiyon lokalize hastalikta tedavi edicidir.

Sonug

Cocukluk ¢aginda nadir goriilen karsinoid tiimorlerin ta-
nist insidantel olarak kondugu igin akut apandisit tanist
ile ameliyat edilen olgularin histopatolojik degerlendir-
melerinin takibi énemlidir.Ozellikle inflamasyon olma-
dan belirlenen apendix kitlelerinde KT olabilecegi akilda
tutulmalidir. Klinik farkindalik ve erken tan1 morbidite ve
mortalitenin 6nlenmesinde 6nemli faktorlerdir.
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