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Oz

Noroendokrin tiimor, ndroendokrin hiicrelerden koken alan nadir tiimdrlerdir. Bu tiimorler koken aldiklar1 organin
Ozelliklerini tagimalarina ragmen hepsi ortak ndroendokrin yapi gosterir. Akcigerin ndroendokrin tiimoérlerinde,
tiimoriin yeri ve agresifligi klinik 6zelliklerini belirler. Merkezi yerlesimli néroendokrin tiimoérlerde tekrarlayan
enfeksiyonlar, gogiis agrisi, oksiiriik, nefes darligi, pndmoni ve vena kava superior sendromu geligebilirken; periferik
yerlesimli olanlar genellikle insidental olarak saptanir. Bu makalede, akciger néroendokrin tiimér nedeniyle vena kava
stiperior sendromu gelisen olgunun tanisal siireci ve prognozu sunulmustur. 59 yas kadin hasta tarafimiza {i¢ haftadir
olan kolda sislik ve nefes darlig: sikayeti ile bagvurdu. Yapilan goriintilleme tetkiklerinde mediastende konglomere
lenfadenopati, sag paratrakeal bolgede vena kava siiperiora belirgin basi olusturan ve vena kava igerisine uzanan
lenfadenopati saptanmasi iizerine vena kava siiperior sendromu 6n tanist ile interne edildi. Hastaya steroid ve diiiretik
tedavisi baglandi. Yapilan biyopside yiiksek dereceli néroendokrin tiimor saptanmasi tizerine karboplatin-etoposid
kemoterapisi ve radyoterapi uygulandi. Tedavi altinda goriintiileme tetkiki sonuglarinda belirgin regresyon saptanan
hasta tedavisinin 2.ayinda pulmoner emboli nedeniyle kaybedildi.

Anahtar kelimeler: Néroendokrin tiimér, 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.
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1. Giris

Noroendokrin timoérler akciger ve gastrointestinal
sistemde daha sik olmakla birlikte tiim viicutta
goriilebilen  nadir  timorlerdir  [1,2].  Akciger
karsinomlarinin %20 ‘sini olusturur [1,2]. Heterojen bir
grup olan néroendokrin tiimorler 2015 Diinya Saghk
Orgiiti (DSO) siniflamasina gore tipik karsinoidler,
atipik karsinoidler, biiyiik hiicreli ndroendokrin karsinom
ve kiigiik hiicreli karsinom olmak tizere dort gruba
ayrilmistir [1,2,3]. Intratorasik maligniteler vena kava
siiperior  sendromunun  (VKSS)  %60-%85’inden
sorumludur ve timoér tanisi dnceden konulmamis bu
olgularm %60 ‘1 vena kava superior obstriiksiyonu ile
prezente olur [4,5,6]. Bu olgularda vendz obstriiksiyon;
vena kava siiperiora primer tiimoriin, mediastinal lenf
nodlarinin digtan basist veya direk tiimor invazyonu
sonucunda meydana gelir [7,8,9].  Obstriiksiyonun
derecesine ve kollaterallerin yaygmligina bagli olarak,
klinik sunum baglangigta asamali ve ilimli yiiz ve iist
ekstremite 6demi ile ani intrakraniyal hipertansiyon,
hemodinamik dengesizlik ve trakeal basi arasinda
degisebilir. VKSS’nin tedavisi altta yatan kanser
etyolojisi, hastaligin yayginligi ve semptomlarin
siddetine baghdir [10,11]. VKSS ile en sik
iliskilendirilen maligniteler; kiigiik hiicre dig1 akciger
kanseri (>%50), kiiciik hiicreli akciger kanseri (%22) ve
lenfomalardir (%12) [12]. VKSS ile prezente olan
noroendokrin  karsinomlu  olgularm  sikhigi  ve
prognozuyla ilgili literatiirde net bir bilgi olmamakla
birlikte olgu sunumlart mevcuttur. Bu yazida
ndroendokrin tiimore baglit VKSS gelisen olgunun tanisal
stireci ve prognozundan bahsedilecektir.

2. Olgu Sunumu

59 yaginda kadin hasta, ii¢ haftadir olan yiizde ve her iki
kolda sislik ve nefes darhigi sikayetleriyle acil servise
bagvurdu. Akciger grafisinde parahiler lokalizasyonda
sag hilusu silen diizgiin smirl: kitle lezyonu saptanmasi
iizerine (Resim 1) toraks bilgisayarli tomografisi (BT)
¢ekildi. BT de mediastende konglomere lenfadenopati
(LAP), sag paratrakeal bdlgede vena kava siiperiora
belirgin basi olusturan ve vena kava icerisine uzanan
LAP, sol akcigerde perifer ve parasantral yerlesimli
nodiiler lezyonlar, superior vena kava sendromu olasilig1
saptandi. (Resim 2) Ayrica siirrenal bez ve karacigerde
metastatik lezyonlar mevcuttu. Hasta onkoloji

Resim 1. Kemoterapi ve Radyoterapi Oncesi ¢ekilen
Akciger Grafisi

Resim 2. Kemoterapi ve Radyoterapi Oncesi g¢ekilen
Toraks BT

servisine VKSS tanisiyla yatirildi. Oz gegmisinde tip 2
diabetes mellitus, hipertansiyon, kronik obstriiktif
akciger hastaligi, koroner arter hastalig1 ve otuz paket-
yili sigara aligkanlig1 mevcuttu. Soyge¢misinde 6zellik
yoktu. Fizik muayenede kan basinci, viicut 1sis1, nabiz ve
solunum  sayisi, oksijen  saturasyonu  normal
siirlardaydi.
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Inspeksiyonda fasyal bolgede ve boyunda 6dem, eritem,
kollarda ve g6giis 6n yiizde venoz kollateraller mevcuttu.
(Resim 3) Diger sistemlerin muayenesinde 6zellik yoktu.
Hastaya steroid ve diliretik tedavi bagslandi. Basi
olusturan mediastinal kitleden tru-cut biyopsi yapildi.
Histopatolojik incelemesi; ig hiicreli, nekroz, sik mitoz
ve apopitoz ile karakterli tiimor, TTF-1 pozitif,
sitokeratin AE1/AE3 noktasal pozitif, CD56 (+) Ki-67
proliferasyon indeksi %100'e yakin ve Kromogranin-A
pozitif yiiksek dereceli néroendokrin karsinom olarak
raporlandi. Hastaya yirmi bir glin ara ile iki kiir
karboplatin (400mg)-etoposid (150mg) kombinasyon
kemoterapisi uygulandi. Radyasyon onkolojisi klinigine
konsiilte edilen hastaya es zamanl palyatif radyoterapi
(RT) baslandi. Ikinci kiir kemoterapi sonrasi
degerlendirildiginde nefes darligi, 6dem ve eritem
belirgin olarak gerilemisti. Kontrol amagl ¢ekilen toraks
BT’de (Resim 4) ve akciger grafisinde (Resim 5) bir
onceki tetkike gore primer kitle, lenf nodlari ve basi
bulgularinda  regresyon oldugu goriildi. Hasta
noroendokrin karsinom tanisi aldiktan 8 hafta sonra
massif pulmoner emboli nedeniyle exitus oldu.

4. Tartisma

Onkolojik acil durumlardan biri olan VKSS’nin yonetimi
hem kanser tedavisini hem de tikanma semptomlarmin
giderilmesini igerir [13]. VKSS’nin belirti ve bulgulari
yliz veya boyunda 6dem, kol sigligi, gogiis 6n duvarinda
genislemis damarlar, gogiis agrisi, nefes darligi, bas
donmesi, senkop, ortopne ve fasyal pleatore varlig
olarak sayilabilir. VKSS saptandiginda, hastanin
ortalama yagam beklentisi alti aydir [13]. Yapilan
caligmalarda semptomlarin giderilmesinde kemoterapi
ile birlikte radyoterapi kullanildiginda tedavinin daha
etkili oldugu goriilmiistiir [13]. 1993 ve 1997 yillar
arasinda kiigiik hiicreli akciger kanseri (KHAK)
olgularinda  yapilan  prospektif ve retrospektif
calismalarin meta-analizinde; semptomlarm
giderilmesinde radyoterapi %77,6 etkiliyken
kemoterapiyle kombine uygulandiginda bu oran %83,3’¢
¢ctkmigtir [14]. Bizim olgumuzda da KHAK ile davranis
benzerligi gosteren bir timdr bulunmasi nedeniyle
kombine tedavi tercih edilmis ve belirgin klinik fayda
izlenmistir. Kemoterapi ile es zamanli radyoterapi ve
steroid tedavisinin semptomlarin giderilmesinde en hizli
ve en etkili yol oldugu diistiniilmektedir. Radyoterapiye
baslandiktan sonra 3-9 giinde semptomlarda gerileme
gozlenebilmektedir [15-20]. Noroendokrin tiimérlerin
tedavi kararinda klinik degerlendirme ve histolojik
evreleme sistemlerinin birlikte kullanilmasi
onerilmektedir [21]. Koétii differensiye, biiylik hiicreli
veya kiigiik hiicreli metastatik olgularda primer tedavi
olarak etoposide ve sisplatin / karboplatin kombinasyonu
onerilmektedir [21]. Tiim yiiksek dereceli noéroendokrin
karsinomlar kotii differensiye kabul edilmemekle birlikte
ozellikle Ki-67 indeksi %20-50 arasinda olan tiiméorler

Resim 3. Fasyal bolgede ve boyunda odem, eritem,
kollarda ve g6giis 6n yiizde venoz kolleteraller

Resim 4. Kemoterapi ve radyoterapi sonrasi ¢ekilen
Toraks BT

Resim 5. Kemoterapi ve Radyoterapi sonrasi ¢ekilen
Akciger grafisi
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etoposid veya karboplatin-etoposid tedavisine daha az
yanit vermektedir. Olgumuzda bu kemoterapi rejimine
iyi differensiye karakter gosterebilmektedir [21]. Yiiksek
dereceli / iyi differensiye grupta olan tiimorler sisplatin-
radyolojik ve klinik olarak belirgin yanit alinmig olmakla
birlikte vendz tromboembolik olaya bagli 6lim
gerceklesmistir.

VKSS ile tan1 alan akciger néroendokrin karsinomlu
olgularda ortalama prognoz bilinmemekle birlikte
Martins ve Pereira [22]; kiiglik hiicreli akciger kanseri
olan radyoterapiye cevap veren VKSS’li olgularda
ortalama sag kalimi 6 ay olarak, radyoterapiye cevap
vermeyen olgularda ise ortalama sag kalimi 1 ay olarak
saptamistir. Bu nedenle hizli tani konulup uygun
tedavinin planlanmasi hayati 6nem tagimaktadir.
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