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Öz 

Nöroendokrin tümör, nöroendokrin hücrelerden köken alan nadir tümörlerdir. Bu tümörler köken aldıkları organın 

özelliklerini taşımalarına rağmen hepsi ortak nöroendokrin yapı gösterir. Akciğerin nöroendokrin tümörlerinde, 

tümörün yeri ve agresifliği klinik özelliklerini belirler. Merkezi yerleşimli nöroendokrin tümörlerde tekrarlayan 

enfeksiyonlar, göğüs ağrısı, öksürük, nefes darlığı, pnömöni ve vena kava superior sendromu gelişebilirken; periferik 

yerleşimli olanlar genellikle insidental olarak saptanır. Bu makalede, akciğer nöroendokrin tümör nedeniyle vena kava 

süperior sendromu gelişen olgunun tanısal süreci ve prognozu sunulmuştur. 59 yaş kadın hasta tarafımıza üç haftadır 

olan kolda şişlik ve nefes darlığı şikayeti ile başvurdu. Yapılan görüntüleme tetkiklerinde mediastende konglomere 

lenfadenopati, sağ paratrakeal bölgede vena kava süperiora belirgin bası oluşturan ve vena kava içerisine uzanan 

lenfadenopati saptanması üzerine vena kava süperior sendromu ön tanısı ile interne edildi. Hastaya steroid ve diüretik 

tedavisi başlandı. Yapılan biyopside yüksek dereceli nöroendokrin tümör saptanması üzerine karboplatin-etoposid 

kemoterapisi ve radyoterapi uygulandı. Tedavi altında görüntüleme tetkiki sonuçlarında belirgin regresyon saptanan 

hasta tedavisinin 2.ayında pulmoner emboli nedeniyle kaybedildi. 

Anahtar kelimeler: Nöroendokrin tümör, prognoz, tedavi, vena kava superior sendromu 

 

 Abstract  

Neuroendocrine tumor is a rare tumor originating from neuroendocrine cells. Although these tumors have the 

characteristics of the organ they originate from, they all show a common neuroendocrine structure. In neuroendocrine 

tumors of the lung, the location and aggressiveness of the tumor determine its clinical features. While recurrent 

infections, chest pain, cough, shortness of breath, pneumonia, and superior vena cava syndrome may develop in 

centrally located neuroendocrine tumors; peripherally located ones are usually detected incidentally. In this article, 

the diagnostic process and prognosis of the patient who developed vena cava superior syndrome due to lung 

neuroendocrine tumor is presented. A 59-year-old woman presented to us with complaints of swelling in the arm and 

shortness of breath for three weeks. In imaging examinations, conglomerate lymphadenopathy in the mediastinum, 

and lymphadenopathy that marked the vena cava superior in the right paratracheal region and extending into the vena 

cava were shown. Therefore, the patient was hospitalized with a preliminary diagnosis of vena cava superior 
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syndrome. She was administered steroid and diuretic therapy. The biopsy shows high grade neuroendocrine tumor. 

Then, carboplatin-etoposide chemotherapy and radiotherapy were administered. The patient, who underwent 

significant regression in the imaging examination results, was exitus due to pulmonary embolism in the second month 

of treatment. 

Key words: Superior vena cava syndrome, neuroendocrine tumor, treatment, prognosis 

 

1. Giriş 

Nöroendokrin tümörler akciğer ve gastrointestinal 

sistemde daha sık olmakla birlikte tüm vücutta 

görülebilen nadir tümörlerdir [1,2]. Akciğer 

karsinomlarının %20 ‘sini oluşturur [1,2]. Heterojen bir 

grup olan nöroendokrin tümörler 2015 Dünya Sağlık 

Örgütü (DSÖ) sınıflamasına göre tipik karsinoidler, 

atipik karsinoidler, büyük hücreli nöroendokrin karsinom 

ve küçük hücreli karsinom olmak üzere dört gruba 

ayrılmıştır [1,2,3]. İntratorasik maligniteler vena kava 

süperior sendromunun (VKSS) %60-%85’inden 

sorumludur ve tümör tanısı önceden konulmamış bu 

olguların %60 ‘ı vena kava superior obstrüksiyonu ile 

prezente olur [4,5,6]. Bu olgularda venöz obstrüksiyon; 

vena kava süperiora primer tümörün, mediastinal lenf 

nodlarının dıştan basısı veya direk tümör invazyonu 

sonucunda meydana gelir [7,8,9].  Obstrüksiyonun 

derecesine ve kollaterallerin yaygınlığına bağlı olarak, 

klinik sunum başlangıçta aşamalı ve ılımlı yüz ve üst 

ekstremite ödemi ile ani intrakraniyal hipertansiyon, 

hemodinamik dengesizlik ve trakeal bası arasında 

değişebilir. VKSS’nin tedavisi altta yatan kanser 

etyolojisi, hastalığın yaygınlığı ve semptomların 

şiddetine bağlıdır [10,11]. VKSS ile en sık 

ilişkilendirilen maligniteler; küçük hücre dışı akciğer 

kanseri (>%50), küçük hücreli akciğer kanseri (%22) ve 

lenfomalardır (%12) [12]. VKSS ile prezente olan 

nöroendokrin karsinomlu olguların sıklığı ve 

prognozuyla ilgili literatürde net bir bilgi olmamakla 

birlikte olgu sunumları mevcuttur. Bu yazıda 

nöroendokrin tümöre bağlı VKSS gelişen olgunun tanısal 

süreci ve prognozundan bahsedilecektir. 

 

2. Olgu Sunumu 

59 yaşında kadın hasta, üç haftadır olan yüzde ve her iki 

kolda şişlik ve nefes darlığı şikayetleriyle acil servise 

başvurdu. Akciğer grafisinde parahiler lokalizasyonda 

sağ hilusu silen düzgün sınırlı kitle lezyonu saptanması 

üzerine (Resim 1) toraks bilgisayarlı tomografisi (BT) 

çekildi. BT’de mediastende konglomere lenfadenopati 

(LAP), sağ paratrakeal bölgede vena kava süperiora 

belirgin bası oluşturan ve vena kava içerisine uzanan 

LAP, sol akciğerde perifer ve parasantral yerleşimli 

nodüler lezyonlar, superior vena kava sendromu olasılığı 

saptandı. (Resim 2) Ayrıca sürrenal bez ve karaciğerde 

metastatik lezyonlar mevcuttu. Hasta onkoloji  

 

 

Resim 1. Kemoterapi ve Radyoterapi öncesi çekilen 

Akciğer Grafisi 

 

 
Resim 2. Kemoterapi ve Radyoterapi öncesi çekilen 

Toraks BT 

 

servisine VKSS tanısıyla yatırıldı. Öz geçmişinde tip 2 

diabetes mellitus, hipertansiyon, kronik obstrüktif 

akciğer hastalığı, koroner arter hastalığı ve otuz paket-

yılı sigara alışkanlığı mevcuttu. Soygeçmişinde özellik 

yoktu. Fizik muayenede kan basıncı, vücut ısısı, nabız ve 

solunum sayısı, oksijen saturasyonu normal 

sınırlardaydı. 
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İnspeksiyonda fasyal bölgede ve boyunda ödem, eritem, 

kollarda ve göğüs ön yüzde venöz kollateraller mevcuttu. 

(Resim 3) Diğer sistemlerin muayenesinde özellik yoktu. 

Hastaya steroid ve diüretik tedavi başlandı. Bası 

oluşturan mediastinal kitleden tru-cut biyopsi yapıldı. 

Histopatolojik incelemesi; iğ hücreli, nekroz, sık mitoz 

ve apopitoz ile karakterli tümör; TTF-1 pozitif, 

sitokeratin AE1/AE3 noktasal pozitif, CD56 (+) Ki-67 

proliferasyon indeksi %100'e yakın ve Kromogranin-A 

pozitif yüksek dereceli nöroendokrin karsinom olarak 

raporlandı. Hastaya yirmi bir gün ara ile iki kür 

karboplatin (400mg)-etoposid (150mg) kombinasyon 

kemoterapisi uygulandı. Radyasyon onkolojisi kliniğine 

konsülte edilen hastaya eş zamanlı palyatif radyoterapi 

(RT) başlandı.  İkinci kür kemoterapi sonrası 

değerlendirildiğinde nefes darlığı, ödem ve eritem 

belirgin olarak gerilemişti. Kontrol amaçlı çekilen toraks 

BT’de (Resim 4) ve akciğer grafisinde (Resim 5) bir 

önceki tetkike göre primer kitle, lenf nodları ve bası 

bulgularında regresyon olduğu görüldü. Hasta 

nöroendokrin karsinom tanısı aldıktan 8 hafta sonra 

massif pulmoner emboli nedeniyle exitus oldu. 

 

4. Tartışma 

Onkolojik acil durumlardan biri olan VKSS’nin yönetimi 

hem kanser tedavisini hem de tıkanma semptomlarının 

giderilmesini içerir [13]. VKSS’nin belirti ve bulguları 

yüz veya boyunda ödem, kol şişliği, göğüs ön duvarında 

genişlemiş damarlar, göğüs ağrısı, nefes darlığı, baş 

dönmesi, senkop, ortopne ve fasyal pleatore varlığı 

olarak sayılabilir. VKSS saptandığında, hastanın 

ortalama yaşam beklentisi altı aydır [13]. Yapılan 

çalışmalarda semptomların giderilmesinde kemoterapi 

ile birlikte radyoterapi kullanıldığında tedavinin daha 

etkili olduğu görülmüştür [13]. 1993 ve 1997 yılları 

arasında küçük hücreli akciğer kanseri (KHAK) 

olgularında yapılan prospektif ve retrospektif 

çalışmaların meta-analizinde; semptomların 

giderilmesinde radyoterapi %77,6 etkiliyken 

kemoterapiyle kombine uygulandığında bu oran %83,3’e 

çıkmıştır [14]. Bizim olgumuzda da KHAK ile davranış 

benzerliği gösteren bir tümör bulunması nedeniyle 

kombine tedavi tercih edilmiş ve belirgin klinik fayda 

izlenmiştir. Kemoterapi ile eş zamanlı radyoterapi ve 

steroid tedavisinin semptomların giderilmesinde en hızlı 

ve en etkili yol olduğu düşünülmektedir. Radyoterapiye 

başlandıktan sonra 3-9 günde semptomlarda gerileme 

gözlenebilmektedir [15-20]. Nöroendokrin tümörlerin 

tedavi kararında klinik değerlendirme ve histolojik 

evreleme sistemlerinin birlikte kullanılması 

önerilmektedir [21]. Kötü differensiye, büyük hücreli 

veya küçük hücreli metastatik olgularda primer tedavi 

olarak etoposide ve sisplatin / karboplatin kombinasyonu 

önerilmektedir [21]. Tüm yüksek dereceli nöroendokrin 

karsinomlar kötü differensiye kabul edilmemekle birlikte 

özellikle Ki-67 indeksi %20-50 arasında olan tümörler  

Resim 3. Fasyal bölgede ve boyunda ödem, eritem, 

kollarda ve göğüs ön yüzde venöz kolleteraller 

 

Resim 4. Kemoterapi ve radyoterapi sonrası çekilen 

Toraks BT  

 

 

Resim 5. Kemoterapi ve Radyoterapi sonrası çekilen 

Akciğer grafisi 
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etoposid veya karboplatin-etoposid tedavisine daha az 

yanıt vermektedir. Olgumuzda bu kemoterapi rejimine 

iyi differensiye karakter gösterebilmektedir [21]. Yüksek 

dereceli / iyi differensiye grupta olan tümörler sisplatin-

radyolojik ve klinik olarak belirgin yanıt alınmış olmakla 

birlikte venöz tromboembolik olaya bağlı ölüm 

gerçekleşmiştir. 

VKSS ile tanı alan akciğer nöroendokrin karsinomlu 

olgularda ortalama prognoz bilinmemekle birlikte 

Martins ve Pereira [22]; küçük hücreli akciğer kanseri 

olan radyoterapiye cevap veren VKSS’li olgularda 

ortalama sağ kalımı 6 ay olarak, radyoterapiye cevap 

vermeyen olgularda ise ortalama sağ kalımı 1 ay olarak 

saptamıştır. Bu nedenle hızlı tanı konulup uygun 

tedavinin planlanması hayati önem taşımaktadır.  
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