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Pankreatoblastom: Cocukluk Caginin

Nadir Bir Tumorii
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0ZET

Pankreatoblastom pankreas kaynakli nadir gdriilen bir cocukluk ¢agi tiimo-
riidiir. Cocuklarda en sik goriilen pankreas tiimorii olmakla beraber litera-
tiirde yaklasik 100 olgu bildirilmistir. Calismamizda pediatrik pankreatob-
lastom olgusunun radyolojik goriintiileme bulgulari sunulmugtur. Karin sol
list kadranda ailesi tarafindan farkedilen ele gelen kitle sikayeti ile bagvu-
ran dort yasindaki kiz cocugunda tiim batin ultrasonografisinde kistik nek-
rotik alanlar ve kalsifikasyon kiimeleri iceren heterojen goriiniimde kitle
saptandi. BT ve MRG'de kitlenin pankreas kuyruk ve korpus kesiminden kay-
naklandigi goriildii. Ayrica karacigerde metastaz ile uyumlu lezyonlar sap-
tandi. Biyopsi sonrasi pankreatobastom tanisi konulan olguya total kitle ve
metastaz rezeksiyonu yapilarak kemoterapi uygulandi. Pankreatoblastom
ender goriilmekle beraber ¢ocuklarda iist karin bolgesinde yerlesim goste-
ren kitlelerin ayina tanisinda diisiiniilmelidir.
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Giris

Pankreatoblastom c¢ocukluk ¢aginin nadir gorilen ti-
morlerinden biri olup genis serilerin olmamasi nedeniy-
le gercek insidansi ile ilgili kesin veriler bulunmamaktadir.
Cocuklarda en sik goriilen pankreas timori olmakla bera-
ber literatiirde yaklasik 100 pankreatoblastom olgusu bil-
dirilmistir (1). Genelde 1-8 yas arasi cocuklarda gorilmek-
le beraber yenidogan ve yetiskinlerde de ender olarak bil-
dirilmistir (2,3). Calismamizda total kitle ve metastaz re-
zeksiyonu yapilarak halen takip edilen pediatrik pankrea-
toblastom olgusunun ultrasonografi (US), bilgisayarli to-
mografi (BT) ve manyetik rezonans goriintileme (MRG)
bulgular sunulmustur.
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PANCREATOBLASTOMA: A RARE NEOPLASM OF CHILDHOOD
ABSTRACT

Pancreatoblastoma is a very rare neoplasm of pancreatic origin in children.
Although it is the most common pancreatic tumor in children, there are only
100 cases presented in the literature. We present a case of pancreatoblastoma
discussing various radiologic imaging findings on the ultrasonography of a
4 year old girl with a complaint of left upper quadrant palpable mass. There
was a large heterogenous mass with cystic necrotic areas and coarse calcifica-
tions. On CT and MRI the tumor origin was seen to be located in pancreatic
body and tail. There were also metastatic liver lesions. After histopathologic
diagnosis of pancreatoblastoma complete excision of the primary tumor and
hepatic metastasis were performed followed by postsurgery chemotheraphy.
Although itis a rare neoplasm pancreatoblastoma should be considered in the
differential diagnosis of upper abdominal masses in children.
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Olgu

Karin sol Ust kadranda ailesi tarafindan fark edilen ele ge-
len kitle sikayeti ile pediatri klinigine basvuran 4 yasinda-
ki kiz cocugunda tiim batin US incelemesinde epigastrik
bélgede intraabdominal kitle saptanmasi nedeniyle klini-
gimizde tim batin BT ve MRG tetkikleri yapildi.

Tum batin ultrasonografisinde pankreasla iliskisi net ola-
rak degerlendirilemeyen 10x5 cm boyutlarinda, renk-
li doppler incelemede hipervaskiiler heterojen solid kit-
le lezyonu saptandi (Sekil 1). Tim batin BT incelemesin-
de (Sekil 2) pankreas korpus ve kuyruk kesiminde iceri-
sinde yogun kaba kalsifikasyonlar ve yaygin kistik nekroz
alanlan bulunan heterojen karakterde minimal kontrast
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Sekil 1. Batin US’de orta hatta, pankreas komsulugunda, biiyiik boyutlar
nedeniyle pankreas ile iliskisi net olarak degerlendirilemeyen heterojen
hipoekoik lobiiler konturlu kitle lezyonu saptandi.

Sekil 3. Tim batin MR incelemesinde sagittal T1 ve T2 agirlikh serilerde
14x10x6 cm boyutlaninda, mideye ve kalin barsak anslarina basi olusturan,
icerisinde kistik nekrotik alanlar bulunan lobiiler konturlu ve kapsilli kitle
lezyonu izlenmektedir.

tutulumu gosteren kitle lezyonu mevcuttu. Ayrica karaci-
gerde segment 5'de 3.5x2 cm, segment 6'da 1x0.5 cm bo-
yutlu 2 adet portal ven6z fazda belirginlesen hipovasku-
ler metastatik lezyon izlenmekteydi. Tim batin MR ince-
lemesinde (Sekil 3) pankreas korpus ve kuyruk kesimin-
de 14x10x6 cm boyutlarinda, mideye ve kalin barsak ans-
larina basi olusturan, icerisinde kistik nekrotik alanlar bu-
lunan lobduler konturlu ve kapsdll kitle lezyonu saptandi.
Trucut biyopsi sonrasinda histopatolojik olarak pankrea-
toblastom tanisi aldi. Lezyon karacigerdeki 2 adet metas-
taz ile birlikte total olarak ¢ikartildi. Ardindan 8 kiir kemo-
terapi uygulanan hastada operasyondan yaklasik 1 sene
sonra karacigerde yeni metastazlar saptandi (Sekil 4).

Tartisma

Pankreatoblastom oldukg¢a nadir gorilen bir tiimor olup
vakalarin yarisinda pankreas basindan kaynaklanmakta-
dir. Makroskobik olarak buytk, lobuler konturlu, santral

Sekil 2. .V, kontrastil BTde batin sol yanisinda pankreas korpus ve kuyruk kesiminden
koken alan, icerisinde kaba kalsifikasyonlar ve kistik nekroz alanlan bulunan, heterojen
karakterde minimal kontrast tutulumu gdsteren kitle lezyonu izlenmekte. Ayrica
karacigerde portal venoz fazda belirginlesen hipovaskiiler metastatik lezyonlar vardir.

nekroz iceren kitlelerdir. Cocuklarda pankreatoblastom
disindaki pankreas tiimorleri olduk¢a nadir gorilmekte-
dir (1). En sik olarak ilk dekat icerisinde gorilmekle be-
raber yetiskinlerde de ender olarak bildirilmistir (2,3).
Hepatoblastomlarda oldugu gibi Beckwith-Wiedemann
sendromuyla iliskili gelisebilmektedir.

Pankreatoblastomlar genellikle asemptomatik biyiik ab-
dominal kitleler olarak ge¢ dénemde saptanirlar. Karin ag-
nsi, bitkinlik, kilo kaybi, istahsizlik, ishal ve kusma gibi
nonspesifik semptomlar goriilebilir. Pankreas basinda
yerlesim gosterdiginde mide cikisi ve duedenumda me-
kanik obstriksiyona bagh kusma, sarilik ve gastrointesti-
nal kanama gibi sikayetler olusturabilir. Hepatoblastom
ve embriyonel karsinom gibi diger embriyonel timorler-
de de goriilebilen a-fetoprotein (AFP) yiliksekligi olgularin
1/3'Unde izlenmektedir. Serum AFP diizeyleri kemoterapi-
ye yanitin degerlendirilmesinde yararl bir gostergedir (1).

Radyolojik goriintiilemede pankreas lokalizasyonunda
hemorajik nekroz ve kistik dejenerasyon alanlarina sa-
hip, hem solid hem de kistik alanlar iceren kismen iyi si-
nirlanmis, komsu anatomik yapilarda basi olusturan bi-
yik kitle seklinde izlenir. iV kontrast madde enjeksiyo-
nu sonrasinda solid komponentinde ve multilokuler go-
rinimdeki kistik komponentinin semptumlarinda da
kontrast madde tutulumu izlenmektedir. Lezyon iceri-
sinde punktat ya da kiimelesmis kalsifikasyonlar bulu-
nabilir. Komsu organlara ve damarsal yapilara invazyon
gosterebildigi gibi 6zellikle karaciger ve kemiklere uzak
metastaz da yapmaktadir (1,4,5). Olgularin %35‘inde
tani kondugunda karaciger ve intraabdominal lenf du-
glimlerinde metastaz mevcuttur (4). Karaciger parankim
metastazlar hipovaskulerdir. Genelde tani kondugunda
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oldukca buyik olduklarindan bazen géruntiileme yon-
temleri ile pankreatik kokeni ortaya konamamaktadir.
Ayiricl tanida noroblastom, Wilms tiimori, hepatoblas-
tom ve Burkitt lenfomasi gibi timoral lezyonlar yer al-
maktadir (5). Cocuklarda pankreas yerlesimli diger kitle-
ler hemanjiyoendetelyom, kistadenom ve sarkomlardir.
Ender olmakla beraber, duktal adenokarsinom, asinar
hucreli karsinom, solid ve papiller epitelyal timorler ve
pankreasin endokrin timorleri gibi yetiskin yas grubun-
da gorulen lezyonlar da ¢cocuklarda pankreas yerlesimli
lezyonlarin ayirici tanisinda yer almaktadir (4).

Kaynaklar

Sekil 4. 1 yil sonra kontrol karin MRG'de aksial
yag baskill T2 ve postkontrast T1 kesitlerde
karacigerde periferik kontrastlanma gosteren
hipovaskiiler metastazlar saptandi.

Tedavisi komplet cerrahi rezeksiyondur. Kemoterapinin
yarari acikca ortaya konamamistir. Mikroskopik / makros-
kopik rezidii varliginda ve rekirens gelisen olgularda lo-
kal radyoterapi onerilmektedir. Metastaz yoksa uzun doé-
nem prognozu iyi olmakla birlikte rekurens siklikla gelisti-
ginden izlemler olduk¢a 6nem kazanmaktadir (1).

Cocukluk ¢ag Gist karin kitlelerinde nadir olsa da ayirici ta-
nida pankreasin kistik-solid bilesenli en sik tiimori olan
pankreatoblastom akla gelmelidir. Biyuk boyutlarda bile
asemptomatik olabilecegdi unutulmamalidir.
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