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Teratomlar ve diger germ hiicreli tiitmorler
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Germ hiicreli tiimorler ender goriilen, basvuru bulgular
yerlesim bolgesine gore cesitlilik gosteren, fotal donemde,
cocukluk ve ergenlikte saptanabilen lezyonlardir. Cocuk-
luk yas grubunda eriskinlerden farkli olarak gonad dist
yerlesim daha siktir. Sakrokoksigeal bolgede, karin ve ret-
roperitonda gelisen kitleler tanidan dnce biiyiik boyutlara
ulasabilirler ve metastaz oranlart %50’ nin iizerindedir.
Vajina kaynakli olan lezyonlar kanamayla daha erken
tant alir, metastaz daha enderdir. Germ hiicreli tiimorle-
rin histolojisi yasa ve yerlegsime gore degisir. Kiiciik ¢o-
cuklarda gonad disi yerlesimlerde yolk sak tiimorii siktir.
Mediastinal tiimorler biiyiik ¢ocuklarda daha siktir, his-
tolojisi degisken olup, germinom, koryokarsinom ve ¢ok
bilesenli tiimorler seklinde goriilebilir. Gegmiste diisiik
olan sagkalim oranlari, sisplatin, etoposid ve bleomisin
iceren kemoterapinin etkinligi ile birlikte belirgin olarak
artnugtir. Ileri evre olgularda neoadjuvan kemoterapi son-
rasi cerrahi uygulanmall, tiimorde saglanan kiiciilme ile
organ koruyucu yaklasim ilkesine wyulmalidir.
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Abstract
Teratomas and other germ cell tumors

Germ cell tumors are rare lesions affecting fetal, childhood
and adolescence periods, with varied clinical presentation
depending on the location. In children, the extragonadal
site predominates different from the adults. Sacrococcyge-
al, abdominal and retroperitoneal tumors can achieve a
larger size prior to the onset of symptoms, with a rate of
metastases over 50%. The vaginal lesions are diagnosed
earlier with bleeding, with rare metastases. The histology
of germ cell tumors differ with the age and the site. Yolk
sac histology predominates in younger children among the
extragonadal sites. Mediastinal tumors are more common
in older children, with varied histology including germino-
ma, choriocarcinoma and mixed tumors. With the onset of
effective chemotherapy including cisplatin, etoposide and
bleomycin, the low survival rates of the past experience
improved significantly. In advanced cases, neoadjuvant che-
motherapy followed by surgery is indicated, to follow organ
preservation rule with the decrease in the tumor size.
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Giris

Pediatrik germ hiicreli tiimorler ender goriiliir, klinik
bulgu ve yerlesimleri degiskenlik gosterir. Yaklagik
%20’si kot huyludur, cocukluk ve ergenlik done-
minde rastlanan kotii huylu tiimorlerin %1-3’liik bo-
liimiinii olusturur .

Primordiyal germ hiicrelerinin anormal veya durakla-
mig gogii sakrokoksigeal bolge, retroperiton, medias-
ten ve pineal bezde hiicre yerlesimine ve bu alanlarda
gonad dis1 germ hiicreli timor goriilmesine neden
olur. Erigkinlerde germ hiicreli tiimdorlerin %90°1 go-
nadda yer alirken, ¢ocuklarda gonad dis1 yerlesim
daha siktir. Histolojik 6zellikleri belirgin degiskenlik
gosterir, pediatrik tiimorlerin dortte birinde birden
fazla farkl histolojik bilesen saptanir @.
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tedaviden sonra uygulanan tam cerrahi eksizyon,
dogru histolojik tanimlama ve uygun kemoterapinin
(KT) kullantmina baghdir. Sisplatin ve bleomisini
iceren modern KT nin baglamasi sagkalim oranlarint
belirgin olarak diizeltmis, ileri evre olgularda neoad-
juvan tedavi tiimorde belirgin kiigiilmeye yol acarak
organ koruyucu yaklagima olanak saglamistur.

Cocuk Onkoloji Grubu (COG)’nun giincel tedavi
protokolii risk tabanlidir. Evre I testis ve over timor-
leri ve tiim immatiir teratomlarda %95-100 sagka-
Iim oraniyla yalnizca cerrahi, evre IV over digindaki
tim diger gonadal tiimorler ve evre I-II gonad dist
tiimorler i¢in %90-100 sagkalim oraniyla cerrahi ve
KT, yiiksek risk (evre III-IV) gonad digt ve evre IV
over tiimorleri igin, yerlesim ve evresine gore degi-
sen %75-90 sagkalim oraniyla cerrahi ve genis KT
uygulanmaktadir.

Smiflama

Germ hiicreli tiimorlerin gelisim semas: Sekil 1°de
gosterilmistir @,
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Normal fotal yolk sak

Germ hiicre olusumu
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Neoplastik hiicre

Baskilanmig doniigiim

Seminom/Disgerminom

Embriyonik

Matiir/immatiir teratom

Sekil 1. Germ hiicreli tiimor gelisimi semasi.

Seminom ve disgerminom ileri doniislimii olmayan
primitif germ hiicreli tiimorlerdir, ¢ocukluk ¢aginda
enderdir ve en sik mediasten ve pineal bezde gorii-
liir. Ergenlik doneminde ise gonadal bolgede saptanir.
Embriyonal karsinom embriyonik veya embriyo dis1
tiimorlere doniisebilen hiicrelerden olugur.

Teratom en sik rastlanan germ hiicreli tlimordiir, bir
veya daha fazla embriyonik tabakadan olugur ve nor-
mal anatomik yerlesimine uymayan doku icerir. Ma-
tiir ve immatiir teratomlar iyi huylu lezyonlar olarak
kabul edilir. Belli yerlesimlerde ¢ok bilesenli tiimor
histolojisi daha fazla izlenir, over (%46) ve mediasten
(%61) bunlarmn arasinda en sik goriilen bolgelerdir
@5 Matiir teratomda iyi doniisiimlii doku yer alirken,
immatiir teratom noroektoderm igerir ve primitif no-
roepitel oranina gore 1-3 arasi derecelendirilir ©. Im-
matiir teratomun tedavisi tartismalidir. Erigkin over
tiimorlerine ait pek c¢ok bildiride 3. derece immatiir
lezyonlar kotii huylu kabul edilmis ve KT uygulan-
mugtir. Cocukluk ¢agi immatiir teratomlarina ait bir
derleme yiiksek dereceli immatiirite ve endodermal
siniis tlimoriine ait mikroskobik odak varligi arasinda

Doniisiim

Anormal

Gonad dis1 germ hiicresi

Embriyonal karsinom

Embriyo dist

Koryokarsinom
Yolk sak tiimor

(Endodermal siniis timorii)

birliktelik saptamig , bagka bir ¢alismada 3. derece
immatiir teratom olgularinin %83’linde koétii huylu
odaklar izlenmigtir ®.

Yolk sak (endodermal siniis) tiimorii ve koryokar-
sinom iyi doniisiimlii, kotli huylu tiimdrlerdir. Yolk
sak tiimorii ¢ocuklarda daha sik izlenir, temel olarak
sakrokoksigeal bolge, over ve ergenlik oncesi testiste
saptanir.

Genetik ve risk faktorleri

Germ hiicreli tiimorler iki farkli yas grubunda, 2 ve
20 yas doneminde en sik goriiliirler. Cocukluk cagi
yolk sak tiimoriinde DNA ploidi daha sikken, ergen
ve erigkinlerde genelde andploidi goriilir ©. Dort
yag alt1 donemde en sik goriilen yolk sak tiimorii
diploid veya tetraploiddir, teratomlar normal karyo-
tipli ve diploiddir. Yolk sak tlimdriine ait drneklerin
%50’sinde ayrica kromozom 1p ve 6q delesyonlar: da
saptanmustir. Ergen ve ergenlik sonrasi testis tiimor-
lerinin ¢ogunda izokromozom 12p bulunmaktadir.
Kotii huylu over tiimérlerinde 12p kazanimi kayde-
dilmis, immatiir teratomlarda goriilmemisgtir.
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Interseks anomalilerinin varlig1r gonadoblastom igin
risk faktoriidiir ve bu tiimoriin disgerminom, immatiir
teratom, yolk sak tiimorii veya koryokarsinoma do-
niisgme olasiligr vardir "9, Androjen duyarsizhiginda
kotii huylu tiimor riski 20 yas doneminde %3 .6 iken,
gonadal disgenezide %10 olarak saptanmusgtir.

Inmemis testis, en fazla karm ici yerlesiminde olmak
iizere, kotii huylu tiimor riskini artirir. Tlim erkeklerde
inmemis testis oran1 %04 iken, testis kanseri bulunan
olgularda oran %3,5-12’dir. Orsiopeksinin testis kan-
seri riskine etkisi tam olarak bilinmemektedir. Inmemis
testisli olgularin %20’sinde tiimdr inmig olan testiste
geligmigtir V. Seminomlar inmemis testiste (%60),
inmis olan testise gore (%30-40) daha sik izlenir ve
bir ¢alismada orsiopeksinin seminom gelisme oranini
diisiirdiigii izlenmistir 2. Inmemis testiste timor sap-
tanan 50 olguya ait bir ¢alisma ise olgularin ¢cogunun
daha ileri evrede bagvurdugunu ve sagkalim oraninin
da buna bagl olarak degistigini gostermistir .

Risk tabanl tedavi

Kotii huylu germ hiicreli tiimorlerde COG’nun teda-
vi protokolii risk tabanlidir (Tablo 1). Matiir teratom
iyi huylu tiimor olarak kabul edilir ve protokole dahil
degildir. Immatiir teratom tiim yerlesimlerde cerrahi
ve gozlem ile tedavi edilir. Evre I over ve testis tii-
morlerinde de cerrahi ve goézlem uygulanir. Evre II-
IIT over ve evre II-IV testis tiimorlerinin tedavisinde
cerrahi ve ii¢ kiir sisplatin, etoposid, bleomisin (PEB)
iceren KT protokolii yer alir. Yiiksek riskli grupta yer
alan evre IV over ve evre III-IV gonad dis1 tiimorler
protokolde yer almamaktadir, ancak cerrahi ve PEB
iceren KT uygulanmaktadir. COG’nun yakin zaman-
daki raporunda, yiiksek riskli germ hiicreli timorlere
yonelik yiiriitiilen bir pilot ¢alismada, standart BEP

Tablo 1. Pediatrik germ hiicreli tiimorlerde diisiik ve orta-
risk tabanh tedavi protokolii- Cocuk Onkoloji Grubu (COG)
AGCT 0132

Diisiik risk

Evre I over Yalnizca cerrahi

Evre I testis (COG)

Immatiir teratom

Orta risk

Evre II-1IT over Cerrahi ve KT (PEB x 3)
Evre II-1V testis (COG)

Evre I-1I gonad dis1

Yiiksek risk
Evre II-IV gonad dist
Evre IV over

Cerrahi ve KT (PEB)
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protokoliine siklofosfamidin de eklendigi ve olumlu
sonug alindig1 belirtilmigtir .

TESTIS

Klinik basvuru ve degerlendirme

Testiste yer alan germ hiicreli tiimorler cocukluk yas
grubunda ender goriiliir, siklig1 100.000°de 0,5-2°dir
19 1Ik 3 yasta hafif, geng erigkinlerde belirgin bir ar-
tis izlenir ve tiimor ozellikleri yas gruplari arasinda
farklilik gosterir. Kotii huylu tiimorler arasinda kiiciik
yasta genelde yolk sak tiimorii, ergen ve erigkin done-
minde ise seminom ve c¢ok bilesenli olanlar goriiliir.
Intratiibiiler germ hiicre neoplazisi ve izokromozom
12p bulgusu erigkin testis tiimorlerinde sik izlenir-
ken, ergenlik 6ncesi yolk sak tiimorlerinde goriilmez.
Cocukluk cagr testis tiimorlerine ait genis bir seride
tim tiimorlerin %74’1 iyi huylu olarak saptanmus,
%48’ inde teratom, yalnizca %5’inde yolk sak tiimorii
izlenmis, bu bulgular gereksiz radikal orsiektomiden
kaginmaya yonelik olarak ilk cerrahi yaklagimi da et-
kilemigtir U9, Son yillarda kotii huylu germ hiicreli
tiimorlerin ¢ocuk ve ergenlerdeki sikliginda izlenen
artig, ozellikle testis tlimorii oranindaki artiga baglan-
makta, bunun da cevresel faktorlerle iligkili oldugu
diistiniilmektedir 17,

Testis kaynakli tiimorlerin cogunda ilk bagvuru bul-
gusu agrisiz skrotal kitledir. Cocuk Kanser Grubu
(CKG) ve COG’na ait ortak bir calismada evre I olgu-
larin %76’s1 testiste kitle, %17’si yaygin skrotal sislik
ile bagvurmus, cerrahi oncesi tan1 %79 unda tiimor,
digerlerinde hidrosel (%11), herni (%3) ve akut skro-
tum veya torsiyon (%3) olmustur %,

Cerrahi oncesi degerlendirmede tam fiziksel ince-
leme 6nemlidir, androjen fazlaligin1 ve metastatik
hastalig1 diistindiirebilecek bulgular aragtirilir. Er-
genlik Oncesi testis kanserlerinde metastatik hasta-
lik enderdir, varsa genelde retroperiton veya gogiiste
yer alir. Testis ultrasonografisi testis dis1 lezyonlarin
ve teratomun saptanmasinda yararlidir. Iyi huylu
testis tiimorlerinde sinirlar belirgin ve kan akimi
azalmig olarak izlenir “®. Cerrahi 6ncesi alfafetop-
rotein (AFP) degeri Olciilmelidir. CKG/COG’ ’nun
caligmasinda kotii huylu tiimor saptanan ¢ocuklarin
%98’inde bu deger yiiksek bulunmusgtur ®. Onta-
ninin kot huylu tiimor oldugu durumlarda karin
bilgisayarl1 tomografi (BT) taramasinin yapilmasi
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anlamlidir. Inguinal eksplorasyon sonrasi saptanan
biiyiimiis lenf diigiimleri reaktif veya metastatik ola-
bilir.

Cerrahi yaklasum

Standart yaklagim inguinal kesi ile, ilk olarak i¢ in-
guinal halka diizeyinde kord ve damarlarin denetimi
ve daha sonra testisin serbestlestirilmesidir. Cerrahi
oncesi AFP degerinin yiiksek olmasi yolk sak timorii
varligini gosterir ve testis koruyucu cerrahinin yeri
yoktur, i¢ halka diizeyinde kord ve damarlar bag-
lanarak radikal orsiektomi yapilir. AFP degeri nor-
malse iyi huylu lezyon olma olasilig1 daha fazladur,
cerrahi alan ortiilerek tunika acilir. Genelde testisin
biiylik bir kismi1 korunarak eniikleasyon uygulana-
bilir. Dondurulmug kesit analizi iyi huylu lezyonla
uyumluysa tunika kapatilir, kotii huyluysa orsiek-
tomi yapilir. Bu yaklagim her zaman olas1 olmaya-
bilir, bir ¢calismada matiir veya immatiir teratomlu
53 olgunun 48’i radikal orsiektomi gecirmis, eniik-
leasyon uygulanan 5 olguda tiimor yinelememistir
@0 iki tarafl1 iyi huylu testis teratomu icin iki tarafl
testis koruyucu cerrahi uygulamasi bildirilmigtir @Y.
Iyi huylu testis tiimorlerini iceren genis bir seride
eniikleasyon sonras: atrofi veya yineleme bildiril-
memistir . Ergenlik 6ncesi donemde iyi huylu tii-
morlerin daha sik goriiliiyor olmasi, ultrasonografi
ve dondurulmus kesit bulgularinin giivenilirligi tes-
tis koruyucu yaklasimda artiga neden olmugtur @,
Ergenlik doneminde ise tiimoriin iki tarafli olmasi,
tek testis varlifinda tlimor saptanmasi, tiimoriin tes-
tisin %30’undan daha kii¢iik bir alanini1 kaplamasi
gibi durumlarda, testis koruyucu cerrahi goz 6niinde
bulundurulabilir.

Cerrahi sonrasi yaklagim

Testikiiler teratomlar iyi huylu lezyonlardir ve olabi-
liyorsa eniikleasyon uygulanir, cerrahi sonrasi izlem
planlanir. Yiiksek dereceli immatiir teratomlar yolk
sak tlimort ile birliktelik gosterir.

Yolk sak tiimorii, ergenlik 6ncesi goriilen en sik testis
kanseridir. Cocuk Onkoloji Grubu’nun testis kanseri
evrelendirme sistemi Tablo 2°de gosterilmistir. Evre 1
kotii huylu testis timorlerinde yalnizca cerrahi yeter-
lidir @+, Evre II-1V olgularda ise cerrahi ve PEB KT
protokolii uygulanir. CKG/COG na ait bir calismada
6 yillik yasam orani evre II-III olgularda %100, evre
IV’de %90,6 olarak saptanmis, yiiksek doz sisplatin

Tablo 2. Cocukluk cag testis kanserlerinin evreleme sistemi
(Cocuk Onkoloji Grubu).

Evre Hastalik yayginh@

I Testis ile sinirli, yiiksek inguinal orsiektomi ile tiimii ¢1-
karilmus. Klinik, radyolojik ve histolojik olarak testis dig1
hastalik bulgusu yok.

I Transskrotal biyopsi, skrotum veya spermatik kordda (iist

uca <5 cm uzaklikta) mikroskobik hastalik. Tiimor belir-
teclerinin yarilanma omriine uygun bicimde normale don-
memesi veya azalmamasi.

I Retroperitoneal lenf diigiimii tutulumu bulunmasi, karinda
veya karim dis1 tutulum olmamasi. BT ile >4 cm lenf diigii-

mii veya biyopsi tanili >2 cm, <4 cm lenf diigiimii.

1\ Uzak metastazlar, karaciger dahil.

verildiginde belirgin toksisite goriilmiis, ek yarar iz-
lenmemis, standart doza gegilmigtir 9.

Evrelendirmede belirtildigi gibi, retroperitoneal lenf
diiglimii 4 cm’den biiyiikse tiimore bagh oldugu diisii-
niiliir. Boyutu 2-4 cm oldugunda biyopsi tanisi gerektirir.
Ergenlik 6ncesi yolk sak tiimdriinde retroperitoneal lenf
diigiimii diseksiyonunun yeri yoktur, biyopsi yeterlidir.

COG’nun son bir ¢aligmasinda, evre I kotii huylu
testis tiimorii nedeniyle yalnizca cerrahi uygulanmig
ve izleme alinmig olan 80 olgu incelenmis, 4 yillik
yagam orani %100 olarak bulunmusg, yasin 10’un iize-
rinde olmasi, ¢ok bilesenli histoloji varligi, lenfatik
ve damarsal tutulumun goriilmesi izlemde yineleme
oranini artiran risk faktorleri olarak belirlenmisgtir.
Ayrica yineleyen tiimérlerin tiimiiniin AFP diizeyinin
diizenli izlenmesi ile saptanabildigi belirtilmistir 7.
Cocuk ve erigkin yag grubunu igeren 195 olgunun de-
gerlendirildigi bagka bir caligmada ise testisin evre I
seminom dis1 germ hiicreli tiimorleri incelenmis, ya-
sin 13’{in iizerinde olmasi, inmemis testis oykiisiiniin
bulunmasi, lenfatik ve damarsal tutulumun saptanma-
st izlemde yineleme oranini artiran belirtecler olarak
saptanmugtir .

Over

Klinik bagvuru ve degerlendirme

Cocuk ve ergenlerde goriilen germ hiicreli tiimorlerin
en sik yerlesimi overdir. Tiim over kitlelerinin %80-
90’1 iyi huyludur ve genelde belirgin kistik yapist
vardir 2%, Bagvuru yakinmalari agri ve giderek artan
karm alt bolgesi sisligidir. Olgularin yaklasik %10’u

481



torsiyon veya timor yirtilmasina bagli akut karin
tablosuyla bagvurur. Over torsiyonu gelisen tiim ol-
gularin yalnizca %1,8-3’linde kotii huylu tiimorler,
%33’iinde ise teratom, kistadenom gibi iyi huylu lez-
yonlar saptanir.

Akut olmayan durumlarda cerrahi oncesi degerlen-
dirmede AFP ve insan koryonik gonadotropini (beta-
HCG) diizeyi, ultrasonografi ve siklikla karm ve
pelvik BT goriintiilemesi yer alir. Cogu tiimorde gii-
venilir bir belirte¢ yoktur. Kotii huylu tiimérlerin tigte
birini olusturan germinomlarda beta-HCG diizeyi
normal veya hafif yiiksektir, embriyonal karsinomda
ise belirtegler normaldir . Iyi huylu lezyonlar genel-
de kistiktir ve erigkin serilerde kistik lezyonlarin kotii
huylu olma riski %2 olarak bildirilmistir. COG’na ait
bir calismada ise kotii huylu tiimorlerin %57 sinde
kistik yap1 saptanmistir . Risk faktorlerini belirle-
meye yonelik yapilan bir calismada, lezyonun solid
ve 8 cm’den biiyiik olmasi kotii huylu tiimdére ait en
onemli belirleyiciler olarak saptanmisg, en sik 1-8 yas
arasi olgularda gelistigi goriilmiigtiir .

Cerrahi ve sonrast yaklasun

Cocuk Onkoloji Grubu’nun 6nerisine gore kotii huylu
over germ hiicreli tlimorlerine ait cerrahi evrelendir-
me basamaklari asit veya peritoneal yikama sivisinin
alimmasi, periton ylizeyi ile karacigerin incelenmesi
ve siipheli lezyonlarin ¢ikarilmasti, tek tarafli ooforek-
tomi, kars1 taraf overin incelenmesi ve siipheli lezyon
varsa biyopsi alinmasi, omentumun incelenip yapi-
siklik veya tutulum varsa ¢ikarilmasti, retroperitoneal
lenf diigiimlerine bakilip biiyiimiis olanlardan biyopsi
almmasini igerir. Evreleme sistemi Tablo 3’te yer al-
maktadir. Evre I kotii huylu over tiimorlerinde cerrahi

Tablo 3. Over tiiméorlerinin evreleme sistemi (Cocuk Onkoloji
Grubu).

Evre Hastalik yaygihg

I Over ile sinirli, peritoneal yikama negatif, timor belirteg-
leri uygun yar1-6miir diisiisti sonras1 normal (AFP 5 giin,
HCG 16 saat).

1I Mikroskobik kalinti, peritoneal yikama negatif, tiimor be-
lirtecleri pozitif veya negatif.

I Lenf diigtimii tutulumu, belirgin kalint1 veya yalnizca bi-
yopsi, komsu yap1 tutulumu (omentum, barsak, mesane),
peritoneal yikama pozitif, timor belirtegleri pozitif veya
negatif.

1\ Uzak metastazlar, karaciger dahil.
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ve gozlem, daha yiiksek evreli olgularda ise cerrahi
ve KT uygulanir. CKG/COG’na ait bir ¢caligmada, 6
yillik yasam orani evre II-III’de %94-97, evre IV’de
ise %93 olarak saptanmuisgtir.

Kistik over lezyonlarinda laparoskopi yaygin ola-
rak kullanilmistir, kot huylu tiimorlerde kullani-
mu ise tartigmalidir. Cerrahi evrelemenin yetersiz
olmasi, karin icine dokiilme veya tiimor yirtilmasi
gibi endiseler bulunmaktadir. COG’nun ve diger
caligmalarin Onerisi tiimor belirteglerinin yiiksek,
lezyonun biiyiik ve solid olmasi gibi kotii huylu
lezyonu diiglindiiren bulgularin varliginda laparo-
tomi uygulanmasidir 639,

Genelde iyi huylu olan kistik lezyonlarda laparosko-
pik yaklasim uygundur. Dokiilmeyi 6nlemek i¢in kis-
ti kistektomi veya ooforektomi yaparak ¢ikardiktan
sonra torbaya yerlestirmek, torbayr gébek ac¢ikligin-
dan digar1 almak ve kisti bosalttiktan sonra torba ve
kisti ¢cikarmak gerekir.

Sarkokoksigeal tiimorler

Klinik bagvuru ve degerlendirme

Sakrokoksigeal bolgenin tiimorlerine ait bagvuru
genelde iki sekilde olur. Yenidogan doneminde
prenatal veya dogumda saptanmig, biiyiik, sakral
bolgeden disa dogru uzanan, genelde iyi huylu olan
lezyonlar goriiliir (Resim 1 a, b). Daha biiyiik be-
beklerde ve ¢ocuklarda ise kotii huylu olma orani
cok daha yiiksek olan gizli pelvik tiimor seklinde-
dir (Resim 2).

Resim 1 a, b. Dev sakrokoksigeal teratomlu yenidogan.
a. Onden goriiniim, b. Arkadan goriiniim.
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Resim 2. Presakral yerlesimli sakrokoksigeal teratom olgusu-
nun sagital planda MR Kkesiti. Kitle presakral yerlesimli, iyi
smurh (oklar), Kistik ve solid bilesenler icermekte.

Sakrokoksigeal teratom (SKT) yenidoganin en sik
gonad digi1 tiimériidiir ve ¢ocukluk ¢agr teratomlari-
nin %70’ini olusturur. D1s kitlenin boyutu 5 cm’den
biiyiikse, distosi ve tiimor yirtilmasini 6nlemek icin
sezaryen dogum Onerilir ®». Prenatal gant geligimi
fetal hidropsa neden olabilir ve yiiksek mortalite ne-
denidir. Antenatal tani alan 41 SKT olgusunu iceren
bir ¢calismada sagkalim oran1 %77, fetal girisim gecir-
mig olanlarda bu oran %50, hidrops nedeniyle girigsim
uygulananlarda ise yalnizca %14 olarak saptanmigtir
@3, Girigimler kist drenaji, lazer ablasyon veya alkol
ile sklerozdur. Prenatal saptanan olgulari iceren bagka
bir ¢aligmada 10 cm’den kiiciik ve ¢ogunlugu kistik
olan lezyonlarda sagkalim orant %100, 10 cm’den bii-
yiik ve artmig damarlanma ve hizli biiyiime bulgular:
olanlarda ise %48 olarak bildirilmistir . Intrauterin
rezeksiyon deneyimi olan bir merkezde ise sagkalim
orani %20 olmustur ¢,

Daha biiyiik bebekler ve ¢cocuklar genelde mesane ve
rektum basisina bagli yakinmalar ile bagvurur. AFP
diizeyine bakilmalidir, yenidoganda normalde yiiksek
olan degerin ilk 9 aydan sonra diismiis olmas1 bekle-
nir. Presakral teratom, anal darlik ve sakral defekt-
lerin birlikteligi ilk olarak Ashcraft ve Holder tara-
findan bildirilmis, otozomal dominant gecisli oldugu
goriilmiistiir ¢®, Currarino bu birliktelige endoderm
ve ektoderm arasindaki yapisikliklar nedeniyle geli-
sen split notokordun yol actigini 6ne siirmiis ve triad
onun ismini almigtir ©7.

Swmniflama

Altman ve ark.’nin ®® gelistirdigi siniflamaya gore;
Tip I dig yerlesimli (%46,7), Tip 1I intrapelvik uza-
nimla birlikte dis yerlesimli (%34,7), Tip HI disari-
dan goriinebilir, ancak ¢cogunlukla pelvik ve karin igi
yerlesimli (%8,8), Tip IV ise biitiiniiyle presakraldir
(%9.8). Tip I1I ve IV seklindeki daha gizli lezyonlar-
da kotii huylu olma oraninin arttig1 goriilmiis, ayrica
yenidogan ve kii¢iik bebeklerde bu oranin diisiik (2
ay ve alt1 kizlarda %7, erkeklerde %10), biiyiik be-
bek ve cocuklarda ise daha yiiksek (2 ay {istii kizlarda
%48, erkeklerde %67) oldugu saptanmuistir.

Cerrahi yaklagum

Biiyiik dig yerlesimli kitle ile bagvuran yenidoganlar-
da karmn ve pelvis uzanimi acisindan cerrahi oncesi
ultrasonografi, BT veya manyetik rezonans goriintii-
leme ile degerlendirme yapilmalidir. Bu calismalar
kitlenin damarsal 6zelligi agisindan da bilgi verir.
Pelvik bolgedeki kismin serbestlestirilmesi ve orta
sakral arterin baglanmasi icin agik veya laparoskopik
yolla karin yaklagimi gerekebilir.

Yenidogan Tip I ve II lezyonlarina genelde yiiziistii
pozisyonda yaklasilabilir (Resim 1 a, b). Koksiksin
cikarilmasi gerekli bir basamaktir, ¢cikarilmadiginda
yineleme siklig1 %37 olarak bildirilmigtir ®. Biiyiik
kitle nedeniyle 6ne itilmig olan rektum, kapama sira-
sinda daha arka pozisyona getirilmelidir.

Biiyiik bebek ve ¢ocuklardaki cerrahi yaklagim ben-
zerdir, ancak bu olgularin ¢ogunda lezyonun kotii
huylu, biiyiik ve cevre yapilara uzantyor olmasi ne-
deniyle ilk 6nce biyopsi ve neoadjuvan KT uygulan-
mali, daha sonra cerrahi rezeksiyon planlanmalidir.
CKG/COG’na ait caligmada birincil ve geciktirilmis
rezeksiyon arasinda sagkalim orani agisindan fark
goriilmemis, cerrahinin daha sonra uygulanmasi des-
teklenmigtir “0.

Cerrahi sonrasi yaklasum

Gonad dis1 tiimorlerin evrelendirme sistemi Tab-
lo 4’te gosterilmistir. Yenidogan tiimérlerinin ¢ogu
matiir veya immatiir teratomlardir, cerrahi ve cerrahi
sonrasi izlem uygulanir. Baglangicta iyi huylu olan
tiimorlerin %10-20’sinde yineleme goriiliir ve bunla-
rin %50’si kotii huylu lezyon seklinde saptanir “142,
Tiimoriin yinelemesi baslangictaki 6rnekleme hatasi-
na, kotii huylu bir odagin tam ¢ikarilmamig olmasina
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Tablo 4. Gonad dis1 germ hiicreli tiimorlerde evreleme sis-
temi .

Evre Hastalik yayginhg

I Tiim yerlesimler i¢cin tamaminin ¢ikarilmasi, sakrokoksige-
al bolge i¢in koksiks eksizyonu, cerrahi sinirlar negatif.

1I Mikroskobik kalinti, lenf diigiimleri negatif.
11X Metastatik hastalikla birlikte lenf diigiimii tutulumu. Be-
lirgin kalinti veya yalnizca biyopsi; retroperitoneal lenf

diigtimleri negatif veya pozitif.

1\ Uzak metastazlar, karaciger dahil.

veya kiigiik, iyi huylu bir kalintinin koétii huylu lez-
yona doniismesine bagli olabilir. Yenidogan tiimorle-
rinin biiyiik boyutta olmasi ve siklikla kistik boliim-
lerinin bulunmasi rezeksiyon sirasinda yirtilmaya yol
acabilir. Bu olgularin izleminde AFP diizeyine ara-
likl1 olarak bakilmali, 9 aylik olduktan sonra normal
simirma geriledigi goriilmeli, 3 yasina kadar ii¢ ayda
bir rektal inceleme yapilmalidir. Bildirilen en geg yi-
neleme 33 aylikken olmugtur “V.

Koétii huylu lezyonu bulunan daha biiyiik bebekler-
deki yaklagim, bu donemde izlenen yolk sak tiimor-
lerinin KT duyarliligiyla iligkilidir. Ortalama yag1 21
ay olan 74 bebek ve ¢ocugu iceren bir calismada,
olgularin %59’unda tan1 aninda metastatik hastalik
saptanmus, ilk olarak 45’inde biyopsi, 29’unda re-
zeksiyon uygulanmis, tiim olgular KT almis, biyopsi
yapilan 45 olgudan 42’sine KT sonrasi rezeksiyon ya-
pilmistir “9. Rezeksiyon olgularin %63’iinde sakral,
%35’inde ise abdomino-sakral yaklagim gerektirmisg,
4 yillik hastaliksiz sagkalim orani sirasiyla %84 ve
%90 olarak saptanmigtir. Bu sonuclar dogrultusunda,
kotii huylu sakrokoksigeal tiimorlerde biyopsi ve KT
sonrasi geciktirilmis cerrahinin planlanmasi daha uy-
gun olmaktadir.

Yenidogan ve cocuklarin uzun dénem izlemi gerek-
lidir, olgularin %35-41’inde norojenik mesane veya
bagirsak sorunlari bildirilmigtir “3#9. Sakrokoksigeal
timorlii 95 olguyu iceren bir ¢aligma 10 olguda no-
rojenik mesane, 2 olguda bacak zayiflig1 saptandigi-
n1 ortaya koymustur ‘7. Bagka bir analiz 79 olgunun
%9,2’sinde istemsiz bagirsak hareketi, %13,2’sinde
kirletme, %16’sinda kabizlik, %30’unda ise idrar
kacirma sorununu bildirmistir **. Tiimoriin Altman
siiflamasi uzun donem sorunlarin goriilmesiyle bag-
lantili bulunmamugtir.
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Sakrokoksigeal germ hiicreli tiimor nedeniyle cerrahi
uygulanmig olan 107 olgunun incelendigi bir ¢caligma,
olgularin %15’inde yineleme saptandigini géstermis,
ilk cerrahi sirasinda tiimoriin dagilmasi, tamaminin
cikarilamamast, histolojinin immatiir veya kotii huylu
olmasi yineleme risk faktorleri olarak kaydedilmigtir
@9 Bagka bir ¢alismada, sakrokoksigeal teratom ek-
sizyonu sonrasi izlenen 289 olgunun 13’linde (%5)
yolk sak tiimorii saptanmug, risk faktorii olmadan da
tiimoriin yineleyebilecegi, ilk cerrahiden sonra en az
3 yil boyunca, 3 ayda bir AFP degerinin bakilmasi ge-
rektigi vurgulanmistir “?. Kotii huylu sakrokoksigeal
germ hiicreli tiimor nedeniyle tedavi edilmig 58 ol-
guda sagkalim oranim etkileyen faktorleri inceleyen
bagka bir ¢caligma, tan1 aninda AFP degerinin yiiksek
olmasinin bu orani olumlu yonde degistirdigini sapta-
mig, tiimoriin boyutu ve evresi, metastaz varligi, his-
topatolojik tipi sagkalim oranini etkilememigtir “.

Mediastinal germ hiicreli tiimorler

Mediastinal tiimorler cocuk ve ergenlerde siktir, er-
keklerde oran daha fazladir. Germ hiicreli lezyonlar
mediastinal tiimorlerin %6-18’ini olusturur ve bunla-
rin %86’s1 iyi huyludur. Genelde 6n mediastende yer
alirlar. Kiiciik ¢ocuklarda bagvuru genelde solunum
sorunlar1 nedeniyle olur (Resim 3 a, b). Ergenlerde
goriilen en sik yakinmalar ise gogiis agrisi, erken
ergenlik, superior vena kava tikanikligina bagh yiiz-
de dolgunluktur (Resim 4 ve Resim 5). Kotii huylu
mediastinal germ hiicreli tiimorlerin histolojisi diger
yerlesimlere gore daha cesitlidir. Otuz sekiz olgudan
olusan bir caligmada, 5 yas alt1 erkeklerde ve kizla-
rin tiimiinde yolk sak tlimorii saptanmis, 5 yag stii
erkeklerin %350’sinden fazlasinda ise karigik kotii
huylu tiimérler izlenmigtir . Olgularm 29’unda AFP,
16’sinda ise beta-HCG degeri yiiksek bulunmustur.

On mediastinal tiimorler hava yolu basisi nedeniyle
belirgin anestezi riski tasirlar. Trakeanin {igte birinin
basiya ugramasi durumunda anestezi indiiksiyonu
sonrast solunum durmasi riskinin arttig1 bildirilmis-
tir “. Tanisal inceleme i¢in genel anestezi digindaki
secenekler plevral stvinin aspirasyonu, lokal anestezi
altinda igne veya acik biyopsidir. Acik biyopsi icin
kostal kikirdagin bir boliimiiniin eksizyonuyla birlik-
te On torakotomi uygulanabilir (Chamberlain islemi).
Otuz sekiz olgulu bir ¢alismada 14 ¢ocuga ilk olarak
rezeksiyon uygulanmig ve 12’si yasamuis, 22 olguya
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Resim 3 a, b. Solunum sikintis1 bulunan yenidogana ait gogiis MR goriintiileri; a. Koronal kesitte kalbi belirgin olarak saga
dogru itmis, solid ve kistik bilesenleri bulunan dev teratom kitlesi, b. Aksiyel kesitte 6n ve orta mediasteni tamamen doldurmus

dev teratom Kitlesi.

Resim 4. Gogiis agrisi ile bagvuran ergene ait aksiyel BT ke-
sitinde 6n mediasten yerlesimli, iyi sinirly, icinde yag yogun-
lugunda ve kemik yogunlugunda (dis) bilesenler bulunan
matiir teratom Kitlesi.

biyopsi yapilmig ve neoadjuvan KT verilmig, daha
sonral8’i rezeksiyon gecirmis ve 13’ti yasamugtir .
Rezeksiyon oncesi 18 olgunun 12°sinde kitlenin or-
talama %57 oraninda kiiciildiigii, diger 6’sinda ise
ayn1 kaldig1 veya biiyiidiigii izlenmigtir. Biyopsi ve
KT uygulanan 22 olgudan diger 4’ilinde ise kitlenin
tamamen kaybolmast, ilerleyici hastalik ve toksisite-
ye bagh oliim nedenleriyle cerrahi uygulanmamustir.
Rezeksiyon olgularin 21’inde orta hat sternotomi,
1I’inde ise torakotomi ile yapilmistir. Eksizyonda
siklikla ana damarlara, frenik ve vagal sinire, akci-

Resim 5. On mediastende dev kitle ile bagvuran ergen hastada,
sternotomi ile yapilan tiimor eksizyonunun son asamasi. Pato-
loji tamis1 immatiir teratom.

ger ve timusa olan yapisikliklar nedeniyle giicliik ya-
sandig1 belirtilmigtir. Sagkalim orani %71 olmustur.
Yolk sak tiimorlii olgularda sonuclarin daha iyi oldu-
gu, tiim oOliimlerin karigik germ hiicreli tiimorii olan
ergenlerde izlendigi bildirilmistir.

Karin ve retroperiton yerlesimli germ hiicreli tii-
morler

Karin ve retroperitonda yer alan germ hiicreli timor-
ler ¢cocukluk ¢agi germ hiicreli tiimorlerin %4’ tinti
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Resim 6 a, b, c. Prenatal karn ici dev kitle tamli yenidogana ait; a. BT kesitinde kaynag: anlasilamayan karn ici solid kitle, b. Trans-
vers kolon arkasinda yerlesmis Kkitle, c. Mide arka duvarma tutunmus, birkac cm caph liimen ici bilesen ve 15x10 cm boyutlarinda,
mideden disar1 dogru biiyiimiis kitle (matiir teratom).

olusturur. CKG/COG’na ait bir caligmada, olgularin
%801 5 yag altindadir ©?. Kitle ve agr1 en sik gorii-
len bagvuru yakinmalaridir, ates, kilo kaybi, kabizlik
ve akut karin da bildirilmigtir. Bu baglikta yer alan
stradis1 bir grup, bebeklerde izlenen koryokarsinom-
dur. Fotal karacigere metastaz yapmis olan birincil
plasenta tiimorii oldugu diisiiniilir. Bu bebekler
genelde ilk 7 ay icinde hepatomegali ve anemi ile
bagvurur. Beta-HCG iiretimi erken ergenlige neden
olabilir.

Retroperiton kaynakli germ hiicreli tiimdrlerin ¢ogu
matiir ve immatiir teratomlardir, kotii huylu lezyon
orani ise %0-24 seklinde bildirilmistir ve en yiiksek
oran bebeklerde goriiliir 159, Kétii huylu tiimorlerin
histolojik yapist genelde yolk saktir (%63), koryo-
karsinom ve karigik tiimorler de goriilebilir. CKG/
COG’nun caligmasinda 24 kétii huylu tiimor olgusu-
nun 19’unda, yolk sak bilesenini gosteren AFP yiik-
sekligi saptanmigtir ©°, Rezeksiyon 6ncesi metastatik
hastalik aragtirmasi yapilmalidir, k6tii huylu tiimorle-
rin yaklasik %90’1 basvuru doneminde evre III veya
IV olarak saptanir.

Cerrahi Oncesi goriintiilemede komsu organ tutulumu
veya metastatik hastalik bulgusu yoksa birincil re-
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zeksiyon denenmelidir. Diger durumlarda biyopsi ve
KT sonrasi rezeksiyon uygulanir. Iyi huylu tiimorler
de damarlar1 sarabilir. Damar, safra yolu ve bagirsak
yaralanmalarii bildiren iki calisma cerrahi sirasin-
da olusabilecek tehlikeli durumlart belirtmigtir !9,
Modern KT ile sagkalim oranlarinin %20’den %88’e
kadar yiikseldigi bilinmektedir ¢

Genital germ hiicreli tiimorler

Genital lezyonlar enderdir ve genelde kizlarda vaji-
na bolgesinde izlenir. Yanizca cerrahi uygulanan eski
caligmalarda %50 olan sagkalim orani, sisplatin ice-
ren adjuvan KT ile birlikte artmigtir. Vajinal lezyonlar
siklikla vajinal kanama ile bagvuran 3 yas alt1 kizlar-
da goriiliir. Vajina ve uterus icinden disa dogru sarkan
kitle saptanir ve kaynaklandig1 bolge ayirt edileme-
yebilir. CKG/COG’na ait bir ¢alismada 12 vajinal
ve 1 penil lezyonu iceren 13 olguya sisplatin iceren
neoadjuvan KT uygulanmis, 12 kiz olgunun 10’unda
vajina korunabilmistir 9. ik olarak biyopsi, KT ve
daha sonra kalint1 timériin ¢ikarilmasi ile kismi va-
jinektomi olasiligr amaglanmaktadir. KT ye direncli
olgularda total vajinektomi veya histerektomi gere-
kebilir.
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Servikofasiyal teratomlar

Bu ender yerlesim teratomlarin %5-6’sin1 olusturur ve
genelde yenidogan doneminde biiyiik tiimorler seklin-
de goriiliir. Cogu matiir ve immatiir teratomlardir, %20
oraninda kotii huylu lezyonlar da goriilebilir. Yirmi
yenidoZani iceren bir seride %35 oraninda hava yolu
tikanikligr saptanmugtir ©. Yedi dev fotal servikal te-
ratom olgusunu iceren bir calisma, 4 olguda hidrops
saptandigini bildirmig, bunlardan ikisi yasamamus, bi-
rinde gebelik sonlandirilmig, digerinde ise intrauterin
rezeksiyon uygulanmistir ©®. Hidrops gelismemis olan
iic olguya ise dogum siirecinde entiibasyon, trakeos-
tomi ve plasenta desteginde rezeksiyon uygulanmugtir.
Hidrops bulgusu yoksa olgular terme kadar izlenir.
Hidrops varliginda ise fotiis gelisimi yeterliyse (28
hafta ve {iistii) dogum onerilebilir, 28 haftanin altinda
ise intrauterin rezeksiyon planlanmalidir ©®.

Mide teratomu

Bu bolgedeki teratomlar genelde ilk birkag ay iginde ka-
rin sigligi, kanama veya kitleye bagl mide ¢ikis tikanik-
g1 yakinmalariyla birlikte goriliir ©*. Biiyiik cocuklar-
da kitlenin kistik bilegeninin biiylimesiyle birlikte ortaya
cikan agr ve tikaniklik yakinmalariyla da bagvuru ola-
bilir. Genelde erkeklerde saptanan bu tiimorlerde kotii
huylu lezyon bildirilmemistir. Tedavide tiimor rezeksi-
yonu ve mide onarimi uygulanir (Resim 6 a, b, ¢).

Sonug olarak, germ hiicreli tlimorler yas dagilima,
yerlesim, histolojik 6zellikler ve klinik davranis aci-
sindan cesitlilik gosteren tiimorlerdir . Evreleme,
risk siniflamas1 ve tedavi yaklagimlart agisindan ge-
lismeler kaydedilmistir. Cocukluk cagi germ hiicreli
tiimorleri ergen ve erigkin yas gruplarina gore farkli-
liklar gosterir ve bu da yasa uygun, kanita dayali teda-
viyi gerektirir. Ergenlik doneminde izlenen tiimorler,
gonad dig1 yerlesimler, sisplatine direncli hastaliklar
hala istenen olumlu sonuglarin alinamadig1 gruplar-
dir. Sag kalan olgularda uzun dénem toksisite bulgu-
larinin ortaya ¢ikmasi bir bagka sorundur. Risk taban-
It siniflama sisteminde, yanit ve toksik etkilerle ilgili
belirteclerde gelismelerin saglanmasi, diisiik riskli
gruplarda tedavinin akilct bir sekilde azaltilmasi,
yiiksek riskli olanlarda ise yeni yaklagimlarin olustu-
rulmast, cocuk ve erigkin arastirma gruplart arasinda
uluslararasi diizeyde isbirligi gelistirilmesi gelecekte-
ki caligma hedefleri olarak goriilmektedir .
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