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Pankreas tumorleri — Kisa Bilgiler

In pankreasta hem iyi huylu hem de kétu huylu timdrler gelisebilir. Ancak bu durum gocuklarda
ve genglerde ¢ok nadirdir; Almanya'da her yil ondan az ¢ocuk veya gencgte bu tip timorler
gOrulmektedir.

Bu nedenle, diger cocukluk ve ergenlik ¢gagi timdrlerinden farkh olarak, en iyi tedavi ydnteminin
¢cok sayida hasta Uzerinde arastirildigi bir tedavi ¢alismasi bulunmamaktadir. Bununla birlikte,
Pediatride Nadir Tumdr Hastaliklan Kayit Merkezi (STEP) uzmanlar kendi deneyimlerini ve
uluslararasi arastirma gruplarinin deneyimlerini agagidaki bolimlerde 6zetlemigslerdir.

Ancak her ¢ocuk farkhdir ve tedaviyi her bir hastaya 6zel diizenlemek énemlidir. Bu nedenle STEP,
tedaviyi yuraten kliniklere gesitli uzmanlik alanlarindan deneyimli hekimlerin katilimiyla bir timor
kurulunda Ucretsiz bir konstltasyon sunmaktadir. Tedaviyi yiriten doktorunuz STEP uzmanlariyla
step@klinikumdo.de adresinden iletisime gecebilir. STEP kaydina dahil olarak bu nadir timorlerle
ilgili deneyimin artmasina da yardimci olabilirsiniz. Bunu yaparak, gelecekte boyle bir hastaliktan
magdur olan diger ¢ocuklara yardimci olabilirsiniz.

Asagida size ¢ocuklarda ve genglerde en sik gérilen pankreas timorleri hakkinda bilgi verecegiz.

Pankreas'a giris

Pankreas, karin boslugunun arka duvarinda midenin hemen altinda bébreklerin seviyesinde yer
alir. Bu uzun organ pankreas basi ve pankreas kuyrugu olarak ikiye ayrilir. Pankreasin basgi iki
parmak bagirsagi (duodenum) ile gevrilidir.

Pankreas hem ekzokrin hem de endokrin bez dokusu igerir. Ekzokrin bez hicreleri, pankreas
kanali yoluyla duodenuma (iki parmak bagirsagi) salinan sindirim sularinin (enzimler) Gretiminden
sorumludur. Endokrin doku, pankreas boyunca dagiimis olan hicre kimelerinden (Langerhans
adaciklari olarak adlandirilir) olusur. Kan sekeri seviyelerini kontrol eden insilin ve glukagon
hormonlarini Uretirler.

Pankreatoblastom

Pankreatoblastom, pankreasin embriyonal, kot huylu bir timérididr ve ¢ok nadir goéralir. Son
olarak, bu hastaligin gorilme sikligina iliskin bir derleme makalesi, 20 yillik bir slre zarfinda
(2000-2020) hastaligin yayinlanmis toplam 63 olgusunu 6zetlemistir. Hastaligin tani aninda
ortalama baslangi¢ yasi bestir; ancak tiumoér ¢ok kigik cocuklarin yani sira ergenlerde ve
yetiskinlerde de gorilmektedir.


https://www.kinderkrebsinfo.de/doi/e
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2.1. Neden: Pankreatoblastomun nedeni nedir?

Pankreatoblastomun olusum nedenleri henlz bilinmemektedir. Ancak tumor, altta yatan bazi
genetik bozukluklardan (6rnedin Beckwith-Wiedemann sendromu) etkilenmis c¢ocuklarda daha
sik gorulmektedir. Bu durum, bu genlerdeki degisikliklerin de pankreatoblastom gelisiminde rol
oynayabilecegini diisindirmektedir.

2.2. Hastaligin Semptomlari: Hastaligin belirtileri nelerdir?

Pankreas karin boslugunda gizli oldugundan, sikayetler genellikle belirsizdir ve sadece buylk
tumdorlerde ortaya cikar. Yaygin belirtiler karin agrisi ve karin gevresinde artis veya karinda ele
gelen kitledir. Kilo kaybi ve yorgunluk da gorilebilir, ancak ciltte sarimsi bir renk degisikligi nadirdir.
Diskinin rengi degdisebilir; genellikle kil veya tebesiri andiran bir renge sahiptir.

2.3. Tani: Hangi tetkikler yapilir?

Kural olarak, (¢ocuk) doktoru 6nce hastanin tibbi gegmisini (anamnez) soracak ve fiziksel muayene
yapacaktir. Daha sonra rutin bir kan érnegi alinir. Bu, kan sayimi ve karaciger degerleri ile pankreas
enzimlerinin incelenmesini icerir. Bu tip timdrlerde yukselebilen alfa-1-fetoprotein (AFP) 6zel bir
deger olarak élculir. Bu deger daha sonra tedavi stiresince timériin tedaviye verdigi yanit hakkinda
bilgi verebilir. AFP bu nedenle bir timér belirteci [tiimdr belirtegleri] olarak adlandirilir.

Tamorin yeri, buyime sekli ve komsu veya daha uzak organ ve dokulara yayihmi hakkinda
bilgi edinmek icin timoérin goérintilenmesi de dnemlidir. Bu, ultrason (ultrasonografi), manyetik
rezonans tomografi (MRI, manyetik alanlar kullanilarak yapilan viicut tomografisi) veya bilgisayarli
tomografi (BT, réntgen iginlari kullanilarak yapilan vicut tomografisi) gibi ¢esitli goruntlileme
ydntemleri yardimiyla gerceklestirilir.

2.4. Tedavi: Nasil tedavi uygulaniyor?

Tamér cerrahi olarak tamamen ¢ikarilmalidir. Hayati organlar veya kan damarlari etkilendiginden bu
mumkuan degilse, ameliyattan dnce kemoterapi ile timor kigiltiimeye galigilir. Bunun igin cisplatin
ve doksorubicin ilaglar kullanilir. Bu tedavi ¢ocukluk ¢aginda gdrilen biyolojik olarak benzer
karaciger tumorlerine (hepatoblastomlar) dayanarak yapilir. Radyoterapi [isin tedavisi] sadece
ender durumlarda, ne kemoterapi ne de ameliyatin umut verici olmadigi vakalarda uygulanir.

Onemli: Timérler oldukga saldirgandir ve hastaliin niiksetme riskine gére en uygun tedavinin
uygulanmasini gerekli kilar. Bu nedenle lutfen uzman yardimi alin.

2.5. Hastaligin prognozu: iyilesme sansi nedir?

Pankreatoblastomlu ¢ocuk ve genglerin iyilesme sansi (prognoz), kot huylu pankreas timori olan
yetiskinlere gbre biraz daha iyidir. Hastalarin yarisindan fazlasinin uzun vadede tedavi edilebilecegi
varsayllmaktadir.
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Hastalik prognozu igin belirleyici faktor, timériin halihazirda hastaligin ileri bir asamasinda olup
olmadigi, yani karaciger, akciger, kemik veya beyinde metastaz gelisip gelismedigidir. CUnku timaor
tani aninda ne kadar yayllmissa, iyilesme sansi da kural olarak o kadar azdir.

Tdmdrun tamamen cerrahi olarak ¢ikarilmasini saglamak amaciyla mimkin olan en iyi tedaviyi
planlamak da 6zellikle dnemlidir. Bu timdrlerin nadir gorilmesi ve karmasik anatomik konumlari
nedeniyle, ameliyatlar yalnizca bir timér kurulunda konsiltasyon yapildiktan sonra ve bu tir
ameliyatlarda deneyimli cerrahlar tarafindan gerceklestiriimelidir. Hastalarin tedavi sirasinda ve
sonrasinda 6zel egitimli cocuk doktorlari ve ¢cocuk cerrahlar tarafindan dikkatle takip edilmesi de
Onemlidir.

3. Pankreasin solid psodopapiller tiimorleri (SPT)

Pankreasin psddopapiller timorleri nadir goérilen pankreas tumdrlerindendir. 1959 yilindan bu
yana literatirde 750'den fazla hastalik olgusu bildiriimistir. Olgularin ¢ogu yetiskinlik déneminde
ortaya ¢cikmaktadir. Geng kadinlarda gozle gordlir bir oranda artma vardir. Tim olgularin %10'unu
cocuklar ve ergenler olusturmaktadir.

3.1. Nedeni: SPT'ye ne neden olur?

Bugiine kadar, solid psddopapiller timdrlerin gelisim mekanizmasi hakkinda higbir bilgi yoktur.
Bilinen bir risk faktéru de yoktur.

3.2. Hastaligin semptomlari: Hastaligin belirtileri nelerdir?

Belirtileri buyk farklliklar gésterebilir. Cogu vakada hastalar tamamen bulgu vermez ve timor rutin
bir muayene sirasinda tesadiifen kesfedilir. Ancak bazi vakalarda st karin agrisi, sirt agrisi, ciltte
sararma, bulanti ve kusma veya karinda ele gelen bir kitle rapor edilir.

3.3. Tani: Hangi tetkikler yapilir?

Kural olarak, (gocuk) doktoru 6nce hastanin tibbi gegmisini (anamnez) soracak ve fiziksel muayene
yapacaktir. Daha sonra rutin bir kan 6érnegi alinir. Bu, kan sayimi (kan tablosu) ve karaciger degerleri
ile pankreas enzimlerinin incelenmesini igerir. Pankreatoblastomun aksine (yukariya bakin), solid
psodopapiller timorler igin bu timorin bir gostergesi olabilecek spesifik bir laboratuvar degeri
(timor belirteci) yoktur. Ancak kot huylu bir pankreatoblastomu diglamak igin kanda alfa-1-
fetoprotein (AFP) 6lgim{ yapilmalidir.

Tamorin yeri, buyume sekli ve komsu veya daha uzak organ ve dokulara yayihmi hakkinda
bilgi edinmek icin timoérin goérintilenmesi de dnemlidir. Bu, ultrason (ultrasonografi), manyetik
rezonans tomografi (MRI, manyetik alanlar kullanilarak yapilan viicut tomografisi) veya bilgisayarli
tomografi (BT, réntgen iginlari kullanilarak yapilan vicut tomografisi) gibi ¢esitli goruntileme
teknikleri yardimiyla gerceklestirilir.
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3.4. Tedavi: Nasil tedavi uygulaniyor?

Tedavinin amaci timdér dokusunun cerrahi olarak tamamen ¢ikariimasidir. Bu, 6zellikle gocuklarda
ve genglerde genellikle ¢gok basarilidir. TUmérin tamamen ¢ikariimasi mimkin degilse, cocuklar
kismi ¢ikarilmadan da fayda gorurler. Metastazlar nadirdir ve bunlar da cerrahi olarak ¢ikariimahdir.
Kemoterapi ve radyoterapi tedavide rol oynamaz veya sadece ¢ok nadir durumlarda kullanilir.
Karmasik bir vakaniz varsa litfen danismanlik alin.

3.5. Hastaligin prognozu: iyilesme sansi nedir?

Solid psédopapiller tiimoru olan hastalar genellikle ¢ok iyi bir prognoza sahiptir. Hastalarin %97'si
bes yil sonra hala hayattadir. Hastalarin %15'inde yaklasik on yil iginde karaciger, periton ve daha
nadiren lenf diigiimlerinde metastazlar gelisir. Bu nedenle hastalarin tedavi bittikten sonra bile 6zel
egitimli cocuk doktorlari tarafindan takip edilmeye devam edilmesi 6nemlidir.

4. Cocuklarda ve ergenlerde goriulen diger pankreas
tumorleri

Noéroendokrin timorler pankreasin hormon Ureten hiicrelerinden gelisebilir. Bu timdrlere gocukluk
ve ergenlik ¢gaginda ¢oklu endrokrin neoplazi sendromu (MEN sendromu) hastalarinda daha sik
rastlanir. Bu tip timorler bir kanser geninin kalitsal mutasyonundan kaynaklanir.

Noéroendokrin timérler iyi huylu (benign) veya kot huylu (malign) olabilir; ikinci durumda, bazilari
saldirgan bir seyir izleyen ve metastaz olusturan karsinomlardir. Aimanya'da bu timorlere sahip
cocuk ve gengler, cocuk ve genglerdeki diger kétl huylu endokrin timoérleri de kapsayan GPOH-
MET veri tabaninin kayitlarinin bir pargasi olarak kayit altina alinmaktadir.

Pankreasta, ¢cocuklarda ve genclerde asiner hiicreli karsinom veya adenokarsinom gibi ¢ok nadir
gorulen baska karsinomlar da vardir. Bu tiumoérlerin tedavisi esasen yetigkin hastalara ydnelik
Onerilere dayanmaktadir. TUmoérin tamamen cerrahi olarak ¢ikarilmasi bu vakalarda da hastaligin
prognozu agisindan belirleyicidir. Litfen tavsiye alin.

Psikososyal Bakim Hizmetleri

Bir cocugun kanser olmasi tim aile igin stresli bir durumdur. Klinikteki veya daha sonra
tedavi sonrasi merkezindeki psikososyal ekip, tanidan tedavinin sonuna kadar ve tedavi sonrasi
bakim sirasinda hastalara ve yakinlarina danigsmanlik ve destek saglar. Litfen bu hizmetten
yararlanmaktan c¢ekinmeyin. Bu hizmet, Almanca konusulan Ulkelerdeki tim pediatrik onkoloji
merkezlerinin tedavi anlayisinin ayrilmaz bir parcasidir. Bu konuyla ilgili kapsamli bilgileri burada
bulabilirsiniz.
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glandiler dokudan (glandiiler epitel) kaynaklanan kot huylu
tumor; adenokarsinomlar gesitli organlarda, érnegin pankreasta
(pankreas karsinomu), midede (mide karsinomu) veya yemek
borusunda (yemek borusu karsinomu. 6zagafus karsinomu)
olusabilir.

gebelik kesesinde, fetlsiin karacigerinde (fetal karaciger) ve
sindirim sisteminde (yetigkinlerde de) Uretilen ve serumda
Olcllebilen bir protein; AFP hamilelik sirasinda ve bebeklerde
yukselir. Serumdaki yluksek AFP seviyeleri, digerlerinin yani sira
karaciger hastaliklarinda (karaciger sirozu ve hepatit gibi) ve bazi
tumor hastaliklarinda (karaciger tumorleri, germ hicre timorleri
gibi) da bulunur.

tedavi amaciyla bir hastaya uygulanan cerrahi islemdir. Bazi
ender durumlarda tanisal amacli olarak da uygulanabilir. Cerrahi
girisim 6zel aletler kullanilarak genel anestezi (narkoz) altinda
gerceklestirilir.

Hastallk gegmisi, &ykusu; hastalik belirtilerinin - gelismesi;
hastaligin mevcut durumu ve gecmigiyle ilgili bilgilerin
tumu. Doktorun hastasiyla yapacagi anamnez konusmasinda,
sikayetlerinin baslamasi, seyri ve risk faktorleri (6rnegin irsi
hastalik durumu s6z konusu olup olmadigi) sorulur, arastirilir ve
aciklanir.

tukurdk bezlerinin belirli glanduler hicrelerinden (asiner hicreler)
koken alan koétl huylu timoér asiner hilcreler, basta alt
¢enenin tikurik bezleri olmak Uzere gesitli organlarin glandiler
kanallarinda, ayrica pankreas, karaciger ve akcigerlerde bulunur.

Dogustan veya sonradan olusan bir hastaliktir. Belirtileri 6zellikle
sunlardir: Vicudun normalden fazla uzunlamasina blyumesi;
karaciger, dalak veya bdbreklerin asiri blylimesi; normalden
blaylk dil; gébek baginda veya goébekte fitik; kulaklarin arizali
blylmesi; bobreklerde anormallik; kotli huylu bazi hastaliklara
yakalanma riskinin artmasi (6zellikle Wilms timoérd). Kisaca
BWS seklinde belirtilen Beckwith-Wiedemann sendromu irsi
kanser sendromlarindan biridir ve 11.ci kromozomdaki bazi arizali
degisikliklerden meydana gelmektedir.
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ekzokrin bezler Urettikleri maddeleri bir bosaltim kanali
araciligiyla dis ya da i¢ ylzeylere (6rnegin deriye ya da bagirsak
veya Urogenital sisteme) birakirlar. Tam tersi: endokrin

Henuz erken gelisme evresinde bulunmak, olgunlasmamis

“ice dogru salgilama”; endokrin bezler salgilarini dogrudan kana
salgilarlar (yani bir bosaltim kanali olmadan). Prensip olarak,
hormonlar endokrin bezler araciliiyla salinmaktadir. Bu nedenle
“endokrin bez” ve “hormon bezi’ terimleri es anlaml olarak
kullantlir.

vucutta belirli metabolik olaylari organizmanin yapisini
degistirmeden hizlandiran ve ilgili organ icin istenen bir etki
olugturan, tim organizmalarin metabolizmasi i¢cin mutlaka gerekli
olan protein pargaliklari.

tani yani teshise yodnelik muayenelerin énemli bir unsurudur.
Vicudun bazi organlarini ellemek veya dinlemek ve ayrica bazi
refleksleri kontrol etmek seklinde gerceklesir. Amag olasi hastalik
belirtilerinin, hastaliyin ve seyrinin tespitidir.

Kromozomdaki  kalitsal  birimdir;  belirli  bir  proteinin
olusturulmasina yarayan bilgileri igeren desoksiribonuklein
asitinin (DNA) bir pargasidir.

Genlerin irsilik yani kalitsallik 6zelligi; irsiyet

oncelikle kan sekeri seviyelerini yukseltmekten sorumlu olan
peptit hormonu; bu nedenle insilinin antagonistidir. Glukagon
pankreastaki Langerhans adaciklarinda Uretilir.

karacigerin embriyonal, kétl huylu solid timora

kan sekerini dislren ve birgok farkli metabolik sireci etkileyen
hormon; pankreasin Langerhans hticrelerinde Uretilir.

kot huylu bazi hastaliklarin iyonize edici 1sinlar yardimiyla
kontrollu tedavisi.

Bir kan tanhlili ¢ergcevesinde kanin igeriklerinin sayilarinin ve
degerlerinin tesbit edilmesi; érnegin I6kosit, eritrosit, trombosit,
lenfosit sayisinin tesbiti ve hemoglobin yogunlugunun &lgulip
saptanmasi.

Karsinom (karsinoma) vlcudun degisiklige ugramis epitel
dokularinda olusan (6rnegin ciltte, mukoza dokusunda, beze
dokularinda) kétt huylu (malign yani habis)
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Organizmadaki timoér  hdcrelerinin - frenlenmesi  amaciyla
kemoterapdétik veya sitostatik denilen tirden ilaglarin kullaniimasi.

Vicudun kendine has korunma sistemine ait kiiglk organlar;
mercimek veya fasilye buyutkligundeki bu organlar viicudun
bircok yerlerinde gorulirler. Viicut doku sivisinin (lenf sivisi)
filtreleme istasyonlari olarak gérev yaparlar; immuan (bagisikhk)
sisteminin hicrelerini bulundururlar.

Bir goéruntileme metodudur; organizmanin i¢ kesimlerinin
Isinlama yapmaksizin géruntilenmesini saglar. Manyetik alanlar
yardimiyla vicudun kesitler halinde goérintuleri olusturulur.
Bu kesit resimleri yardimiyla bircok organlarin ve organ
degisikliklerinin degerlendiriimesi mimkuin olur.

MEN “coklu endokrin timoér” anlamina gelir; endokrin
bezlerin kanserli ¢ogalmasini destekleyen kansere vyatkinlk
sendromlarina ait nadir kalitsal klinik tablo; her vakada en az iki
farkl hormon Ureten (endokrin) bez etkilenir. MEN sendromunun
uc farkl tipi vardir; MEN 1, MEN 2a ve MEN 2b. MEN tip 1
(Wermer sendromu olarak da bilinir) hipofiz bezi adenomlari,
paratiroid bezi ve pankreas timorleri ile karakterizedir. MEN
tip 2a (Sipple sendromu) ve MEN tip 2bde (Wagemann-
Froboese sendromu), timérler genellikle tiroid bezinde, paratiroid
bezlerinde ve adrenal medullada (feokromositoma) olusur.
Hastaligin tiriine bagh olarak, otozomal dominant olarak kalitilan
farkl genetik bozukluklar s6z konusudur.

Kardes timor olusmasi veya tumdrlerin vicutta c¢ogalmasi.
Tdmorlh  hdcrelerin - bulunduklari  yerden vicudun diger bir
bélgesine aktariimasi sebebiyle olusan urlar. Ozellikle kot huylu
timorlerde rastlanir (kanser).

Kalitsal genetik materyalin degisiklige (diferasyona) ugramasina
mutasyon denir. Mutasyon ya kendiliginden dig bir sebep
bulunmaksizin gergeklesebilir (spontan mutasyon) veya adina
mutagen denilen degisik dis etkenler sebebiyle (amagli veya
indUklenmis mutasyon) gerceklesebilir. Vicut hicrelerinde
mutasyon s6z konusu ise buna somatik mutasyon denir. Ovum
yani germinal hicrelerde mutasyon ise generatif mutasyon
diye adlandirilir. Somatik mutasyonlar irsi degildir. Buna karsin
generatif mutasyonda gen tasiyicisinda ciddi tahriba olusabilir.
Genetik malzemede gerceklesen degisikligin derecesine gore
(tek bir gen mi ¢ok sayida gen mi tahribata ugramis, blylk
kromozom kesimleri mi tahribata ugramis yoksa kromozomlarin
hepsinde mi tahribat var) nokta mutasyonu, blok mutasyonu
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veya numerik mutasyon ya da striiktlirel kromozomal aberasyon
durumlari s6z konusudur.

Ongérii; hastaligin olasi gelismesine yénelik tahmin veya
beklenti; tedavi basari dngorisu.

Sert cisimlere ve canli organizmalara girerek bunlarin i¢ yapilarini
gorebilmeyi mimkin kilan enerji dolu radyoaktif isinlar; viicudun
belirli bir bdlgesine rontgen isinlari yonelttikten sonra doku
turlerine bagh olarak degisik siddette giren isinlar bir film plakasi
Uzerinde sabitlenir. Bu suretle 1sinlanan bolgenin iki boyutlu bir
resmi elde edilir.

Kann veya diger vicut sivilarinda tespit edilebilen, dizeyleri
arttiginda bir timoérun varligina veya tumoriun tekrarladigina
isaret edebilen biyolojik madderlerdir (6rne@in bazi proteinler).
Tumor belirtecleri dzellikle hastaligin teshisi aninda vicutlarinda
belirli bir maddenin normalin Ustiinde bir miktarda bulundugu
gorulen hastalarda, hastalik seyrinin kontroliinde rol oynarlar.
Ote yandan timér belirtecleri bir insanda kanser olup olmadigini
tespit etmede pek guvenilir bir dayanak olusturmazlar, ¢lnki
bu maddeler viicutta dogal olarak bulunmaktadirlar. Ayrica bu
maddelerin vicutta dikkat ¢cekecek kadar yiksek olmamasi da
kanser olasihgini diglamaz.

Muayene edilecek organlara cilt Gzerinden ultrason denilen ses
dalgalari yoneltilerek goriinti elde etme yontemidir. Ses dalgalari,
doku ve organ sinirlarinda yani bitim noktalarinda geri yansir
(refleksiyon edilir), bir alici tarafindan alinip bilgisayara iletilir ve
bu suretle gorinti elde edilir.
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