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Pancreatoblastoma; A Rare Tumour In An Adult Patient
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Cocukluk yas grubunun nadir gortilen timorlerinden olan pankreatoblastom eriskin yas grubun-
da oldukga nadir olup literatiirde bildirilen eriskin olgu sayisi 20'nin altindadir. Calismamizda bir
eriskin pankreatoblastom olgusuna ait ultrasonografi, bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans
gériintiileme bulgular sunulmaktadir. invazyondan cok basi etkisine neden olmasi, kistik-solid
komponenetler icermesi ve cok biytiik boyutlara ulasmasi lezyonun 6n plana cikan &zelliklerini
olusturmaktadir. Kitlenin 25cm’ye ulastigi olgumuz bildigimiz kadariyla simdiye kadar literatiirde
bildirilmis en biytk boyutlu lezyonlardan biridir.

Anahtar Kelimeler: Pankreatik Neoplazmlar, Ultrasonografi, Manyetik Rezonans Goriintiileme,
Spiral Bilgisayarli Tomografi

Pancreatoblastoma is a rare tumor in childhood. It's even rarer in adults with less than 20 cases
reported in the literature. We report ultrasonography, computed tomography and magnetic re-
sonance imaging findings of pancreatoblastoma in an adult case. The key features of the lesion
are; the presence of a mass effect more prominent than invasion, its internal structure consisting
of cystic and solid components, and its preponderance of reaching to very big dimensions. In our
case the mass has reached 25 cm in diameter, and to the best of our knowledge, this is one of the
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biggest pancreatoblastoma cases reported in the literature.
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Cocukluk yas grubunun nadir gori-

len timorlerinden olan pankre-
atoblastom erigkin yas grubunda
oldukca nadir olup literatiirde
bildirilen eriskin olgu sayis1 20’nin
altindadir (1,2). Calismamizda bir
eriskin pankreatoblastom olgusu-
na ait ultrasonografi (US), bilgi-
sayarli tomografi (BT) ve manye-
tik rezonans goriintiileme (MRG)
bulgular: sunulmaktadir. Olgumuz
bildigimiz kadarryla simdiye kadar
literatiirde bildirilmis en buyik
boyutlu lezyonlardan biridir.

Olgu Sunumu

47 yasinda erkek hasta karinda siskin-

lik sikayeti ile bagvurdu. Laboratu-

ar bulgularinda 6zellik yoktu. Rad-
yolojik incelemelerin 6ncesinde
mide tlseri 6n tanist ile gercekles-
tirilen endoskopide evre 1 6zefa-
jit, alt 6zefajiyal sfinkter gevsekligi
ve eritematdz gastrit saptandi.

US incelemesi 3.5-5 MHz konveks

abdominal probla gerceklestirildi.
US’de epigastrik dizeyden bas-
layarak st batini biyik oranda
dolduran, cevre organlarda belir-
gin basi ve yer degistirmeye neden
olan, dev boyutta semisolid kitle
lezyonu saptandi (Sekil 1). Kistik
komponentlerin yogun graniler
ekolar ve internal septasyonlar
icerdigi dikkati cekmekteydi. So-
lid komponentler icerisinde renkli
Doppler US ile internal vaskiilari-
zasyon saptandi.
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degildi, ancak yerlesim nedeniyle
pankreas ya da mezenter kokenli
olabilecegi diisinildii.

ve vaskiiler yapilarda basi ve yer
degistirme belirgindi. Invazyon-
dan cok basi etkisini diistindiren
bulgulara ragmen kitlenin yer yer
cevre yapilar ile ara ylizeyinin net
secilemedigi kaydedildi.

BT incelemesinin ardindan cerrahi
operasyon denendi, ancak operas-
yonda cevre yapilara beklenenden
fazla invazyon saptanmast nede-
niyle kitle c¢ikartilamadi ve biyop-
si almakla vyetinildi. Operasyon
sirasinda  gercgeklestirilen Frozen
incelemede asiner hiicreli timor

Tartisma

Infantil pankreatik karsinom adi da

Sekil 1. Pankreatoblastom US gériintisu.

Dalak medialinde kistik komponentler iceren
solid kitle lezyonu izleniyor (oklar).

Kitlenin orijinini ve cevre yapilar

olarak raporlanan kitlenin sonraki
patolojik tanisi pankreatoblastom
olarak geldi.

ile iliskisini daha iyi gorintiile-
yebilmek icin BT incelemesi ger-
ceklestirildi. Kontrastli spiral BT
incelemesinde epigastrik diizeyi
doldurarak dalak, bobrek ve in-
testinal yapilarda belirgin yer de-
gisikligine neden olan, yaklasik
25x20x15cm  boyutlara ulasan,
kistik komponentleri ve kontrast
tutulumu gosteren solid kompo-
nentleri bulunan, lobiule-dizgiin
konturlu kitle lezyonu saptandi
(Sekil 2). Kitle ¢ok biiytik boyutla-
ra ulasmasina ragmen cevre organ-
larda invazyondan c¢ok basi etkisi
olusturuyordu, ancak dalak hilusu
dizeyinde invazyon kaydedildi.
Lezyonun kaynaklandigi orgam
kesin olarak sOylemek miimkiin

Operasyonun ardindan MRG incele-
mesi gerceklestirildi. Subdiyafrag-
matik dizeyden baslayarak agur-
likli olarak batin sol yarida pelvis
girimine kadar uzanan, dev boyut-
lu, iyi sinurhs kitle lezyonu, prekon-
trast T1 agirlikli gortintiilerde di-
suk-orta, T2 agirlikli goriintiilerde
heterojen yiiksek sinyal 6zelligin-
de izlendi. Lezyon yer yer buyuk
boyutlara ulasan nekrotik/kistik
komponentler iceriyordu ve solid
komponentler IV Gadolinium en-
jeksiyonu ile kuvvetli kontrastlan-
ma gosteriyordu (Sekil 3). Pankre-
as bas kismu izlenebilmekte ancak
govde ve kuyruk kesimi tanimla-
nan kitle lezyonundan ayirt edi-
lememekteydi. Cevre organlarda

Pankreatoblastomlar

verilen pankreatoblastom non-en-
dokrin pankreatik timorlerden-
dir. Cocukluk yas grubunun en sik
gorilen pankreatik tomiri olma-
sina karsilik cocukluk yas grubun-
da diger pankreatik timorler gibi
oldukca nadirdir (3). Pankreatik
timorlerin  %0.2-0.5’ini  olustur-
maktadir ve literatiirde 200 kadar
olgu bildirilmistir. Hastalarin cogu
0-9 yaslar1 arasinda olup ortalama
goriilme yas 4,5°dir. in-utero olgu-
lar da bildirilmistir. Pankreatoblas-
tomun konjenital tipi makrozomi,
makroglossi, omfalosel ve orga-
nomegalinin eslik ettigi Beckwith-
Wiedemann Sendromu ile iligkili-
dir. Bu sendromda nefroblastom,
hepatoblastom, rabdomyosarkom
ve pankreatoblastom gibi embri-
yonik tiimorler icin yuksek risk
s6z konusudur (1-3). Cocukluk
yas grubunun bu nadir timorid
eriskin yas grubunda son derece
nadirdir ve bildirilen erigkin olgu
sayist 20’nin altindadir. Bildirilmis
olan erigskin olgularin yaslar1 19 ile
78 arasinda degismektedir (1).

genellikle
asemptomatik biiyiik abdominal
kitleler olarak saptanirlar. Karin
agrisi, bitkinlik, kilo kaybi, istah-
sizlik, ishal ve kusma gibi nons-
pesifik semptomlar eslik edebilir.
Sarilik nadirdir. Hepatoblastom ve

Sekil 2. Pankreatoblastom kontrastli aksiyal
BT goéruntisu. Batin sol yariyr timuyle doldu-
ran, kistik ve solid komponentlerden olusan
blylk boyutlu kitle lezyonu izleniyor.

Sekil 3. Pankreatoblastom aksiyal, yag baskili
T1 agirhkh kontrastl MR goérintisu. Kistik ve
solid komponentlerden olusan buylk boyutlu
lezyonun solid komponentleri belirgin kon-
trastlaniyor. Kistik komponentlerden bir kismi
protein6z ya da hemorajik icerige bagh hipe-
rintens izleniyor.

embriyonel karsinom gibi diger
embriyonel tiimorlerde de gori-
lebilen o-fetoprotein yiiksekligi
farkli kaynaklarda 1/3-2/3 oranla-
rinda bildirilmektedir (1,2). Bizim
olgumuzda a-fetoprotein normal
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Sekil 4. Pankreatoblastom aksiyal, yag baskili
T2 agirhkh MR gérintusu. Kistik ve solid kom-
ponentlerden olusan bulyulk boyutlu lezyonun
kistik komponentleri belirgin hiperintens izle-
niyor.

sinirlardaydi. Soliter buytik kitle-
ler olan pankreatoblastomlar daha
cok pankreas basindan kaynakla-
nir. Govde ve kuyruk orijinli olan-
larin ise prognozu daha kotudiir.
Enkapsiile-iyi sinirli ya da kismen
enkapsiile olan lezyonlar genellik-
le hemoraji, nekroz ve kistik de-
jenerasyon icerir. Histopatolojik
olarak primitif asiner, endokrin,
islet hiicre ve duktal elementler-
den olusan miks histolojik yapi
s6z konusudur. “Squamoz korpiis-
kiil” goriilmesi pankreatoblastom
icin tipiktir (2).

Biiyuk kitleler olan pankreatoblas-
tomlar tani aldiklarinda genellikle
8 cm’den daha biytktir (1). Lite-

Sekil 5. Pankreatoblastom koronal T2 agirlikli
MR géruntlisu. Lobule konturlu kitle lezyo-
nunun cevre organlarda yaptigi basi ve yer
degistirme bu dizlemde daha iyi izlenebiliyor.
Oklar kitlenin sinirlarini gésteriyor.

ratiirde bildirilen olgularin ¢aplari
2 ile 25 cm arasinda degismekte-
dir (2-7). 25cm’ye ulasan bizim
olgumuz literatirde tanimlanan
en buyik boyutlu lezyonlardan
biridir. Kitlenin biyik boyutlu
olmas: nedeniyle radyolojik ola-
rak kaynaklandigi organi anlamak
zor olabilir (4). Cevre organlarda
invazyondan cok bast olusturur
ancak cerrahi sirasinda lokal in-
vazyon saptanabilir. Vaskiiler yapi-
lar1 gevreleyebilir, ancak vaskiler
invazyon nadirdir. Pankreatoblas-
tomlar Ozellikle karaciger ve lenf
nodiild, nadiren akciger ve beyin
metastazi yaparlar. Biylimis lenf
nodili saptamak zordur (1,2).

Pankreatoblastom US’de solid ve Kkis-

tik komponentlerden olusan hete-
rojen yapida, iyi sinurlt bir lezyon
olarak izlenir. Kistik komponent-
ler igerisinde internal septasyon-
lar siktir. Nadiren hipoekoik so-
lid kitle seklinde goruiliir. Renkli
Doppler US ile kitle icerisinde art-
mus vaskiilarizasyon gosterilebilir
(3). BT°de tiimiyle ya da kismen
iyi sinirlt kitle lezyonu izlenir; in-
filtratif gOoriinim nadirdir. Kitle
BT’de duzgiin-multilobiile kon-
turludur ve internal kistik alanlar
iceren heterojen yapida izlenir.
Kontrastlanma belirgindir. Pankre-
atoblastom kontrastlanan septalar
iceren multilokiile kistik bir lezyon
olarak da gorulebilir. Pankreatob-
lastomlar Kkalsifikasyon icerebilir.
Hepatik metastazlar hipodenstir
(3). MRG’de iyi sinirlt lezyonlarin
T1 agurlikli gortintilerde dustik-
orta, T2 agirlikli goriintiilerde he-
terojen yiksek sinyal 6zelliginde
oldugu, nekrotik alanlar icerdigi
ve IV Gadolinium enjeksiyonu ile
kuvvetli kontrastlanma gosterdigi
saptanir (5). Hepatik metastazlar
primer timor ile benzer 6zellikte-
dir (3).

Cocukluk c¢aginda pankreas timor-

lerinin aywrict tanisinda ilk sira-
da pankreatoblastom gelir. Bi-

yuk kitlelerin orjinini kesin olarak
sOylemek zor oldugundan norob-
lastom, Wilms tiimori, hepatob-
lastom ve diger primer karaciger
timorleri gibi komsu organ ti-
morleri ayirict tamida géz 6niinde
bulundurulmalidir. Nonhodgkin
lenfoma, oOzellikle Burkitt lenfo-
manin pankreas tutulumu da ayi-
rict tanida yer almalidir (3,6). Ado-
lesan ve eriskin yas grubunda ise
aywrict tanida Oncelikle solid pso-
dopapiller tiimorler ve asiner
hiicreli karsinom dusintilmeli-
dir. Solid psddopapiller timorler
adolesanlarda, asiner hitcreli kar-
sinomlar eriskinlerde sik goriliir.
Asiner hicreli karsinomlar pato-
lojik olarak da pankreatoblastoma
benzer. Mikrokistik adenom, kist
adenokarsinom, misindz kistik ti-
mor, intraduktal papiller miisin6z
tlimor, nonfonksiyone islet hiicre-
li timo6r ve endokrin timorler bu
yas grubunda ayirici tanida diist-
nilmesi gereken diger timorleri
olusturmaktadir (1). Endokrin ti-
morler, hormonal problemler ne-
deniyle genellikle kiiciik boyutlar-
da saptanir; pankreatoblastomlar
ise genellikle asemptomatik ve bi-
yik boyutludur.

Pankreatoblastom komplet cerrahi

rezeksiyon ve kemoterapi ile teda-
vi edilir. Metastaz olmayan rezek-
te edilebilir olgularda prognoz iyi
olup 5 yillik sag kalim %50 olarak
bildirilmektedir. Erigkin olgularda
ise prognoz kotiidir ve ortalama
sag kalim 10 ay olarak bildirilmek-
tedir (1-3).

Pankreatoblastom eriskinde olduk-

ca nadir rastlanan bir pankreatik
timor olup invazyondan c¢ok basi
etkisine neden olan, kistik-solid
komponenetler iceren ve ¢ok biu-
yik boyutlara ulasan asempto-
matik kitlelerin ayirici tanisinda
disiik olasilikli da olsa akla gelme-
lidir.
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