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GIRIS VE AMAC

Kanser etiyolojisi ve epidemiyolojisine ait 6zellikleri en temelinden ve en dogru sekilde
anlamak, koruyucu Onlemlerin alinmasina ve Onleyici tedavilerin gelistirilmesine olanak
saglayacaktir (1). Kanser tiim uluslar1 etkileyen ve bulundugu yere gore insidansi degisen
endemik bir hastalik oldugundan kanser ile ilgili veriler olduk¢a 6nemlidir. Cografi farkliliklar
altta yatan asil sebebe dair ipuglar verebilir, ¢evresel ve intrinsik faktorleri ayirmak igin olanak
saglar (2).

Son 45 yilda yapilan aragtirmalar sonucunda ortaya ¢ikan yeni tedavi yontemleri ve
teknolojik gelismelerle ¢ocukluk ¢agi kanseri (CCK)’ne bagl mortalite ve morbidite oranlari
azalmis olsa da, kanser ¢ocukluk ¢aginin en 6nemli mortalite ve morbidite nedenlerinden
biridir. Hayatta kalim ve tedaviye yanit oranlar1 {izerinde goz ardi edilemeyecek faktorlerden
bazilar1 da hastalarin sosyoekonomik ve demografik ozellikleridir. Bu o6zellikler arasinda
yoksulluk, egitim diizeyi, yasanilan bdlgenin kosullar1 gibi maddeler sayilabilir. Yapilan
mevcut ¢caligmalarda etnik 6zellikler ve 1rk gibi faktorler ¢ok daha net olarak sonuca etki eden
degiskenler olarak dahil edilirken, bahsedilen demografik 6zellikler cogunlukla hastalarin tani
ve tedavi siirecinde yasadiklar1 lokalizasyon ile sinirli kalmaktadir. S6zii edilen bilgilere
ulasimin sinirli olmasi bu faktorlerin tam olarak mortalite ve morbidite iizerine etkilerinin
yetersiz olarak degerlendirilmesine yol agmaktadir. Yetersiz degerlendirme bu alanda ihtiyag
duyulan, s6z konusu hasta grubunda mortalite ve morbiditeyi azaltabilecek gelismelerin de
ortaya ¢cikmasini engellemektedir. Toplumsal saglik sorunlarinin devam etmesine ve bu alanda
ekonomik yiikiin de artmasina sebep olmaktadir. Bu sebeple, bu alanda daha detayli verilerin,
tan1 ve tedavi siirecinde edinilmesine ve bu verilerin dikkatlice arastirmalarin degiskenleri

arasina eklenmesi, ¢ocukluk cagi kanser vakalarinin ortaya ¢ikmadan 6nlenebilmesi, hastalarin
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optimal saglik hizmetlerini alabilmesi ve kanser tanis1 kondugunda hayatta kalma oranlarinin
maksimuma ¢ikarilabilmesi agisindan biiyiik 6nem arz etmektedir (3). Dolayisiyla kanserin
kontrol altina alinmasi ve kanserle miicadelede onceliklerin belirlenebilmesi ic¢in kanser
yiikiiniin, gériilme sikliginin ve 6liim hizinin tahmin edilmesi gerekmektedir (4).

Bu baglamda 2013-2023 yillar1 arasindaki 10 yillik siiregte Trakya Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi’nde takip edilmis solid timdr tanis1 dogrulanmis
olan hastalarin hastalik, demografik Ozellikleri ve sagkalim arasindaki iliski kurulmasi

hedeflenmistir.



GENEL BIiLGILER

Kanser eriskinlerde sik goriilmesine karsin ¢ocuklarda nadirdir. Tiim malignitelerin
%1’den az1 ¢ocukluk yas grubunda goriiliir ve ¢ocukluk ¢agi kanserlerinin (CCK) pek ¢ogunda
kiir sans1 erigkin kanserlerinden daha yiiksektir. Erken tan1 ve tedavi ile de sagkalim artis
gosterir (5).

Diinya Saglik Orgiitii (DSO) 2016 verilerine gore her y1l 0-19 yas arast yaklasik 300.000
cocuk kanser tanisi almaktadir ve ortalama 80.000 cocuk kanser nedeni ile hayatini
kaybetmektedir. 1980°1i yillarda ¢ocukluk ¢agi kanserlerinin goriilme sikligr 100.000°de 15
iken, 2016°da 100.000°de 19.3‘e yiikselmistir (6). 2022 yilinda diinya genelinde 0-19 yas
araliginda 275.000 cocuga kanser tanist konulmus, 105.000 ¢ocuk ise kanser sebebiyle
yagamini kaybetmistir (7).

Yirmi yasindan 6nce kanser nadiren goriiliir, 2017 yilinda 0-19 yas araliginda yillik
bildirilen kanser vakasi 100.000 ¢ocukta 18.3’diir. Amerika Birlesik Devletleri (ABD)’nde
2017 yilinda 16.000 yeni vaka tani almistir. 0-19 yas arasindaki vakalarda 5 yillik hayatta kalma
orant 1975-1977 yillar arasinda %61 iken, 2007-2013 yillar1 arasinda bu oran %84.8’e kadar
yiikselmistir. 0-19 yas arasindaki hastalik iligkili (kaza hari¢) 6liimlerin (%12) major sebebi
malign timorlerdir. ABD’de 0-19 yas arasindaki bireylerde 1800-1900 kanser iliskili 6lim
bildirilmistir. Kanser; 1-14 yas araliginda, 0-1 yas ve 15-19 yas araligina gore daha sik dliime
sebep olmaktadir (8).

DSO' niin Globacan 2018 yili verilerine gore ise Tiirkiye'de 0-19 yas aras1 4733 yeni
tan1 CCK olup mortaliteyi ise 1393 olarak bildirilmistir. CCK {ilkemiz gibi gelismekte olan

3



iilkelerde dordiincii en sik 6liim nedenidir. Bu nedenle, CCK en dnemli hastaliklarin baginda
gelmektedir.

Ulkemizde 2013 yilindan beri tiim illerde niifus tabanli aktif kanser kayitciligi ile
istatistik elde edilmektedir. Fakat bu bilgiler genellikle erigskin yas gruplari i¢in daha ayrintili
veri saglamakta ve cocukluk cagi kanserleri acisindan yeterli veri saglayamamaktadir. Bu
nedenle, gelismekte olan iilkelerde kayitlardaki diizensizlikler, yeterli saglik merkezleri
olmamasi ve finansal sorunlar nedeni ile hastane kaynakli kayitlar daha ¢ok kullanilmaktadir
(4).

1975 ile 2010 yillart arasinda, ¢cocukluk ¢agi kanserine bagli 6liim oran1 %50°den fazla
azalmistir. Bu basar1 birkac faktorle aciklanabilir. Bunlar; iyi tasarlanmis prospektif klinik
calismalardaki hastalarin alinmasi, hastaligin biyolojisini daha iyi tanimlamak i¢in sistematik
doku toplanmasi, daha etkili kemoterapinin mevcudiyeti, multimodal tedavi kullanimi, daha iyi
destekleyici bakim, teshisi ve hastaligin derecesini daha dogru bir sekilde belirleyen
goriintiileme yontemlerinin gelismesidir (3). Devam eden ¢ok merkezli klinik galismalar, yeni
tedavi yontemleri, sagkalim oranlarinin ileri diizeyde arttirilmasini ve tedaviye bagli uzun
dénem komplikasyonlarin énlenmesini amaglamaktadir (8).

Bugiin i¢in pediatrik kanserlerinin tiimii birlikte ele alindiginda yasam hizlar1 %80’lere
ulagmakla birlikte, bu degerler iilkelerin gelismislik diizeyine gore degismekte, iist gelir
kategorisindeki iilkelerde %80’lerde, orta gelir kategorisindeki tilkelerde %60-70, diisiik gelir
kategorisindeki iilkelerde ise %20-30 sagkalim orani bildirilmistir (9).

Sagkalim hizlarinin arttirilabilmesi, yagam standartlarinin yiikseltilebilmesi i¢in kanser
dagiliminin ve sikliginin bilinmesi, genel sagkalim hizlarinin saptanmasi olduk¢a dnemlidir.
Bu da ancak kanser kayitlarinin diizenli tutulmasi ve bildirimlerin diizenli yapilmasi ile
miimkiindiir (6).

Tiirk Pediatrik Onkoloji Dernegi (TPOG) ve Tiirk Pediatrik Hematoloji Dernegi
(TPHD) tarafindan 2002 yilindan buyana ¢ocukluk ¢agi kanserleri kayit edilmektedir (10).

COCUKLUK CAGI KANSERLERiI NEDENLERI VE RiSK FAKTORLERI

Genel olarak kanser gelisim riski hayatin ilk 15 yilinda 1/600-1/1000 arasinda
degismekte ve ¢ogunlukla ilk 5 yasta gozlenmektedir. Vakalarin %75-90’1nda belirli bir sebep
saptanmamistir. Tanimlanmis ailesel ve genetik faktorler %5-15, bilinen ¢evresel temaslar ve
dis faktorler %5-10’dan daha diisiik oranda iligkilidir (11).
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1.Demografik Risk Faktorleri

Irk/etnik kokene gore CCK insidansi degismektedir. ABD’de ¢ogu Kanser tiiriiniin
insidans1 siyahi, Asyali ve hispanik ¢ocuklarda beyaz ¢ocuklara oranla daha diisiiktiir. Ewing
sarkomu siyahi ve Asyali ¢ocuklar igerisinde neredeyse hi¢ gbzlenmemistir. Beyaz ¢ocuklar ve
hispanik ¢ocuklar kiyaslandiginda akut 16semi goriilme sikligi hispanik ¢ocuklarda %10 daha
yiiksektir. Irk/ etnik farkliliklarin genetik ve c¢evresel ne diizeyde etkileyebilecegi heniiz

belirlenmemistir (12).

2.Cevresel Risk Faktorleri

Cevresel maruziyetin dlciilmesi diger faktorlere oranla daha zordur. Ileriye yonelik
arastirmalar i¢in ylizbinlerce cocugun olmasini gerektirir. Retrospektif arastirmalarda ise dogru
sekilde Olc¢lilmesi zordur. En ¢ok rastlanilan g¢evresel risk faktorii olarak enfeksiyonlara
maruziyet gosterilebilir (12). Ebstein Barr virusiiniin Burkitt lenfomaya sebep oldugu
saptanmigtir. Ayrica bazi viruslerin insanlarin kromozomlarinda var olan kanser genlerini
aktiflestirdikleri diistintilmektedir (13).

Cocuklarin erigkinlere gore viicut ylizey alanlar1 daha az olmasi sebebiyle toksik
maddelerden daha fazla etkilenirler. Toksisiteyi engelleyen enzim sistemi sitokrom p450 ve faz
2 transformasyon sistemi de yasla beraber gelismesi sebebiyle ¢ocuklarda metabolizmadaki
hasar onarim kapasitesi de daha azdir (13).

Daha onceden uygulanan kemoterapikler ve yiiksek doz iyonize radyasyon, CCK’nin
riski arttirdig1 kabul edilen sebeplerindendir. Disaridan kaynaklanan olas1 bir maruziyet, baska
hi¢bir gevresel risk faktorii, CCK igin kesin bir sebep olarak kabul edilmemektedir.

Tibbi ve cevresel radyasyona, iyonize radyasyona maruziyet yapilan ¢aligsmalara gore
cocuklarda ve ergenlerde kanser i¢in bilinen bir risk faktoriidiir. 1950’lerde tanisal radyografi
ile uterusta fetiisiin aldig1 diisiik doz iyonize radyasyon nedeniyle ileriki donemde 16semi ve
diger cocukluk ¢ag1 kanserleri goriilme orani arasinda anlaml iligski gosterilmistir.

Iyonlastiric1 radyasyonun lenfositlerde kromozomal mutasyona neden olarak kansere
yol agabilecegi diisiiniilmektedir. Hiroshima ve Nagasaki’ye ikinci Diinya Savasi’nda atom
bombasinin atilmasindan sonra oradaki pediatrik popiilasyonda kanser goriilme sikligi tahmin
edilenden ii¢ kat fazla oldugu bildirilmistir (13).

Pestisitlerin artan risk faktorii oldugu son yillarda yapilan birka¢ meta-analizde

gosterilmistir (12). Kanser gelisimini kolaylastiran diger ajanlar; aflatoksinler, aromatik
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aminler, arsenik, asbest, benzen, sigara, nikel, polisiklik hidrokarbonlar, trikloroetan ve vinil
Kloritdir (13). Cevresel risk faktorii olarak annenin kullandigr alkol, kahve, vitamin; hem anne
hem babanin kullandig: sigara da degerlendirilmektedir. Cevresel faktorlerin roliine dair bazi
kanitlar yaymlanmistir, fakat hava kirliligi ve CCK ile ilgili ¢alismalarin genel sonuglari net
olarak gdsterilememistir. Yas grubuna bakildiginda, 5 yasindan kiigiik hastalarin CCK teshisi
asil olarak genetikten kaynaklanirken, 5 yasinda biiylik hastalarin CCK tanisinin gevresel
maruziyet ile alakali oldugu diisiiniilmektedir. Ultraviyole 1sinlar cilt kanserine yol agabilir
(12).

Nutrisyonel olarak eser elementlerden ¢inko, demir ve selenyumun eksikligine bagl
cocukluk ¢agi lenfoma ve akut 16semileri goriilme riskinde artig oldugu Tiirkiye’de yapilan bir
calismada bildirilmistir. Ingiltere’de ise anne siitiiyle beslenenen ¢ocuklarda pediatrik

kanserlerin azaldig1 bildirilmistir (12).

3.i¢sel Risk Faktorleri

Cocuklarin veya ailelelerinin bazi ig¢sel ozellikleri CCK ile bagdastiriimistir.
Hepablastoma riski dogum kilosuyla ters iligkiliyken, akut miyeloid 16semi riski hem diisiik
dogum kilosuyla hem de yiiksek dogum kilosuyla artmaktadir. Gelismekte olan iilkelerde
kaydedilen insidans, muhtemelen teshis yetersizligi neticesinde diisiik olarak saptanmaktadir.
Kitlesel taramanin uygun oldugu gosterilmis tek CCK noroblastomdur. CCK ile iligkilendirilen
diger bir faktor ise ileri ebeveyn yasidir. Baba yasi kanserlerle anne yasina gore c¢aligmalar
yapildiktan sonra iliskilendirilememistir, fakat ikisi arasinda yliksek oranda korelasyon

olmasindan dolay1 sadece anne yasinin sorumlu oldugu kesin degildir (12).

4.Genetik Risk Faktorleri

Son yillarda CCK ilgili varyantlar1 saptamada ¢ok yol kat edilmis olsa da genetik gecis
ile ilgili halen agiklanamamis olan bulgular vardir. Osteosarkom goriilme sikliginda oldukga az
cografi veya etnik farklilik vardir. DNA (deoksiriboniikleik asit) mutasyonlari, kromozomlarin
sayisinda farklilik veya epigenetik bozukluklar neden oldugu kalitsal sendromlar CCK’nin ufak
bir kismina neden olmaktadir. Siyah ve Dogu Asya popiilasyonlar1 arasinda ewing sarkomu
nadir goriilmektedir ve bu da yatkinlik olusturan veya koruyucu genetik dzelliklerin varligini
diisiindiirmektedir. Japon ve Kafkas hastalarinin Ewing sarkomlari arasinda genetik farkliliklar

gozlenmektedir (12).



Kanser olusma riskinin arttig1 bazi genler saptanmistir; Retinoblastoma, Li-Fraumeni
sendromu, von Hippel-Lindau hastaligi, multipl endokrin neoplazi, ailesel adenomatoz
polipozis ve ailesel Wilms tiimori, pediatrik malignitelerle iligskili otozomal dominant
hastaliklardir. Ataksi-telanjiyektazi ve Bloom sendromu, ¢ocukluk ¢aginda ortaya ¢ikabilen ¢ok
cesitli kanserlere yatkinlik olusturan otozomal resesif genetik hastaliklardir (14).

Hepablastom, 16semi ve noroblastoma; Down sendromu, Beckwith-Wiedemann
sendromu ve Li-Fraumeni sendromu gibi otozomal dominant hastaliklar ile iliskilendirilebilir.
Bunlar i¢erisinden Down sendromu, agik ara farkla en ¢ok sayida vakay1 olusturmaktadir. Cok
yiiksek rolatif 16semi riskleri defalarca saptanmistir. Cok daha kii¢iik sayilari riski tahmin
etmeyi giiclestirse de germ hiicre timorlerinin fazlaligina dair giiclii kanitlar mevcuttur.
Retinoblastoma ve lenfoma haricinde, Down sendromlu g¢ocuklarda diger solid tiimorler
beklenilenden daha az oranda goriiliir. Glioma ve retinablastoma gibi tiimorler, %1- 10 arasinda

degisen oranda ailesel gegis ile iliskilidir (12).

COCUKLUK CAGI KANSERLERI SINIFLAMASI

CCK, ICD-0-3 (International Classification of Diseases for Oncology) kodlamasindaki
morfoloji ve topografi kodlarmin gocuklarda sik bildirilen tiimorler dikkate alinarak 12 ana
gruba siniflandirmas1 yontemiyle meydana gelen “ICCC-3, International Classification of
Childhood Cancer-3” kullanilarak listelenmistir (Tablo 1) (6).

Kiiresel olarak bir¢ok yerde kanser kayitlarinin mevcut olmamasi ya da eksikligi
sebebiyle CCK’nin asil sikligi ve Oliim oranlart hakkinda verilerin de eksik oldugu
bilinmektedir. En sik kullanilan veri tabanlar1t Amerikan “Surveillance, Epidemiology and End
Results (SEER)” ve International Agency for Cancer Research’diir.

Farkli veri tabanlarinda farkli rakamlarin verilmesinin arkasinda, kiiresel bir veri
eksikligi mevcuttur. “Alt smir model” SEER kaba oranlarmin 2015 senesi niifusuna
uyarlanmas1 ve tlkelere spesifik durumlara (Afrika’da Burkitt farkliligi gibi) dikkat
edilmesiyle, 15 yasindan kiigiik ¢ocuklarda 2015 senesinde toplamda 360114 ¢ocukta CCK
ongormektedir. Bu durumda diinya genelindeki insidans milyonda 186.6’dir. Bunlarin da
%540 Asya ve %28’1 Afrika’dadir. Goriilme sikligi bu modele gore Kuzey Amerika ve
Avrupa’da milyonda 178, Orta Afrika ve Bati’da 218 vaka olarak 6ngoriilmistiir. Globocan
2018 verileri ise senelik olgu sayisin1 199645 olarak hesaplamaktadir ve goriilme siklig

milyonda 103.4 olmaktadir. ICCC-3 verilerine ilave olarak, hayatta kalma oranlari ve DSO
7



gostergelerini dikkate alarak hesaplamanin yapildigi “Global Childhood Cancer” modeli ise
diinya genelinde 2015 icin 396670 vaka ve insidansi ise milyonda 207.7 olarak
hesaplamaktadir. Bu veriler Diinya’nin bazi yerlerinde CCK’nin hala tani1 almadigmni,

kaydedilmedigini gostermektedir (9).

Tablo 1: Uluslararasi ¢ocukluk ¢agi kanserleri siniflamasi (ICCC-3) (6)

I. Losemiler

a. Lenfoid 16semiler

b. Akut myeloid losemiler

c. Kronik myeloproliferatif hastaliklar

d. Myelodisplastik sendrom ve diger myeloproliferatif hastaliklar
e. Spesifik olmayan ve diger spesifik 16semiler

I1. Lenfomalar

a. Hodgkin lenfoma

b. Non - Hodgkin lenfoma (Burkitt haric)

c. Burkitt lenfoma

d. Diger lenforetikiiler neoplaziler

e. Spesifik olmayan lenfomalar

ITI. Santral sinir sistemi tiimorleri

a. Ependimom ve koroid pleksus tiimorleri

b. Astrositomlar

c. Intrakranial ve intraspinal embriyonel timérler

d. Diger gliomlar

e. Diger spesifik intrakranial ve intraspinal neoplaziler
f. Spesifik olmayan intrakranial ve intraspinal neoplaziler
IV. Noroblastom

a. Noroblastom ve gangliondroblastom

b. Diger periferik sinir sistemi tiimorleri
V. Retinoblastom
VI. Bobrek tiimorleri

a. Nefroblastom ve diger non - epiteliyal renal tiimorler
b. Renal karsinomlar

c. Spesifik olmayan malign renal timorler



(Tablo 1 devami)
VII. Karaciger tiimorleri

a. Hepatoblastom

b. Hepatik karsinom

c. Spesifik olmayan malign hepatik timorler
VIII. Kemik tiimorleri

a. Osteosarkom

b. Kondrosarkom

c. Ewing sarkom ve iligkili sarkomlar

d. Diger spesifik malign kemik tiimorleri

e. Spesifik olmayan malign kemik tiimorleri

IX. Yumusak doku sarkomlari

a. Rabdomyosarkom

b. Fibrosarkom, malign periferik sinir kilifi tiimorii, diger fibroz tiimorler
c. Kaposi sarkomu

d. Diger spesifik yumusak doku sarkomlar1

e. Spesifik olmayan yumusak doku sarkomlari
X. Germ hiicreli tiimorler

a. Intrakranial/ intraspinal germ hiicreli tiimorler
b. Malign ekstrakranial ve ekstragonadal germ hiicreli tiimorler
c. Malign gonadal germ hiicreli timorler

d. Gonadal karsinomlar

e. Diger spesifik olmayan malign gonadal timdrler
XI. Epitelyal tiimorler

a. Adrenokortikal karsinom

b. Tiroit karsinomu

c. Nazofarinks karsinomu

d. Malign melanom

e. Cilt karsinomlar1

f. Diger spesifik olmayan karsinomlar

XII. Diger malign neoplazmalar

a. Diger spesifik malign tiimorler

b. Diger spesifik olmayan tiimorler




PEDIATRIK KANSERLERIN EPIiDEMIiYOLOJiSi

2020 yilinda yayinlanan Lancet Onkoloji komisyon raporunda 2020 yili i¢in diinya
genelinde 413000 olgu olmasi gerektigini, bunun 232.000’inin tan1 aldigini 181.000’inin tani
almadip1, yaklasik %44’iiniin tan1 almadigini bildirmistir (9). DSO Uluslararas1 kanser
arastirmalar1 ajansi (IARC) 2018 senesinde, 0-14 yas araliginda 277.000 civarinda kanser
saptamistir. 15-19 yas grubunda olan hastalar da eklendiginde bu rakamin 300 bini astig1
bulunmustur (9). Kanser insidansi 0-14 yas grubunda milyonda 140.6; 15-19 yas grubunda
185.3diir. En sik goriilen tiimorlerin 1/3’{inii 16semiler, 1/5’ini beyin tiimorleri, %10 ununu ise
lenfomalar olusturur (Tablo 2) (9).

Her sene neredeyse 90.000 ¢ocuk kanser ve komplikasyonlari sebebiyle yasamini
kaybetmektedir (12). ABD’de 2016 senesinde 1-14 yas grubunda 6liim sebepleri arasinda ilk
siray1 %41 ile kazalar, 2. siray1 ise %17.8 ile kanserler olusturur. Tiirkiye’de ise 2008 yili
verilerine gore 1-14 yas grubundaki ¢ocuklardaki 6liim nedenleri arasinda kanser %6.7 ile
tiglincli sirada yer almaktadir. Gelismislik diizeyi yiikseldikg¢e, kanser 6lim nedeni olarak
tilkemizde de st siralara yiikselmektedir (1,5).

Goriilme orani cinsiyete bagl degisiklik gosterebilmektedir. Ornegin erkek cocuklarda
genellikle lenfoma ve karaciger tiimorleri ortaya ¢ikarken, kizlarda genellikle tiroid karsinomu,
bobrek tiimorleri, ireme sistemi tiimorleri ve epitelyal kaynakli tiimorler goriiliir. Kanserlerde
cinsiyet farkliliklarinin sebebinin anlasilmasi, CCK’nin teshis ve tedavisinde faydali olabilir.
Cocuklarda, goriilme siklig1 ve 6liim oranlar1 erkeklerde kizlardan daha yiiksek, hayatta kalma
oranlar1 da benzemektedir. Ergenlerde her iki cinste genel insidans oranlari benzer iken, 6lim
oranlar1 erkeklerde daha yiiksek ve hayatta kalma orani daha diistiktiir (6). CCK igin énemli
pragnostik faktorler cinsiyet ve tani anindaki yasin yani sira timor tipi, yerlesim bolgesi,

histoloji, evre ve diger klinik faktorlerdir. (12).
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Tablo 2: Diinya’da ¢ocuklarda yasa standatize kanser goriilme sikhig1 ve vaka sayilari (0-

14 yas) IARC,2018 (9)

Tiimér tipi insidans Sayi %
Losemi 491 91,463 32.95
Lenfoma 15.5 30,410 10.96
588 tumorleri 30.4 57457 20.70
Sempatik sistem timdrleri 109 19,235 6.92
Retinoblastoma 47 8,132 293
Bobrek tumaorlen 8.3 14.87M 5.36
Karaciger tmorieri 26 4578 1.65
Kemik timoreri 5.7 11,597 418
Yumusak doku sarkomu 91 17,327 6.24
Germ hiicreliigonadal tlimérler 53 10,230 3.69
Epitelyal timdrier/Melanoma 5.1 10,332 amn
Diger ve spesifik olmayan 11 1,977 0.71

Tablo 3’de Tiirk Pediatrik Onkoloji Grubu/Tirk Pediatrik Hematoloji Dernegi
(TPOG/TPHD) verilerine gore kanser tiirlerinin goriilme yas grubu, cinsiyet dagilimlari ve
ortalama yaglar1 goriilmektedir. Buna gore en sik goriilen CCK’1 16semi iken solid timorler
igerisinde en sik SSS tiimorleri goriiliir. Tan1 anindaki ortalama yas bobrek tlimorleri,
retinoblastom ve noroblastomda 0-4 yas araliginda iken; kemik tliimdrleri ve epitelyal tlimorler

i¢in daha biiyiik ¢ocuk yas gruplaridir (9).

Tablo 3: Tiirk Pediatrik Onkoloji Grubu ve Tiirk Pediatrik Hematoloji Dernegi Pediatrik
Kanser Kayitlarinda yas ve cins dagilinm 2009-2020 (9)

Tumor tipi Say Ortalama yas (yil) Ortanca yas (yil) Erkek/Kiz/Hermafrodit/Bilinmeyen
Lasemi 5208 11 55 3004/2204/1010
Lenfoma 4103 96 98 213N N2
S85 ve spinal 3269 74 6.8 17941474101
Sempatik sistem timarler 1794 35 24 933/861/0/0
Retinoblastom 610 21 14 JINZT100
Bobrek timorleri 1079 39 ER 524/55311
Karacifjer timarlen 76 47 22 21611601010
Kemik timareri 1448 nr 125 7BT/661/0/0
Yumugak doku sarkomlan 1554 8.0 16 B88/666/0/0
Germ hiicreli tamérer 1461 83 93 54719100272
Diger epitelyal ve melanom 745 125 135 362/383/0/0
Diger ve spesifik clmayan 145 78 79 711741000
Toplam 21792 16 6.7 12198/9584/4/6

SEER verilerinde ABD’de 1996-2016 yillar1 arasinda 19 yas altindaki hastalarin kanser

dagilim oranlar1 siklik sirasina gore incelendiginde; %39 kan kanserleri, %18 SSS tiimérleri,
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Oran/1 miyon ¢ocuk

%6 germ hiicreli tiimorler, %5 ndroblastom, %3 wilms tiimorii, %3 rabdomyosarkom, %3

melonama, %2 retinablastom, %2 ewing timér, %12 diger oldugu goriillmektedir (Sekil 1) (15).

Diger
12%

Melanoma
3%
Tiroid karsinomu
4%

Pediatrik kan
kanserleri

39%
Germ hiicreli tumor ’
6%

Rabdomyosarkom
3%

Osteosarkom
3%

Ewing tumor ve iliskili sarkomlar

Wilms tumor *
3%
Retinoblastoma
2%

T e 18%
Noroblastom SSS tiimorleri
27

Sekil 1: ABD’deki hastalik kontrol ve onleme merkezi verilerine gore 1999-2016 yillar:
arasindaki 19 yas altindaki hastalardaki kanser dagilim oranlar: (15)

Sekil 2°de SEER verilerinde hastalarin tan1 anindaki yaslarma goére goriilen tiimdrler
gosterilmistir. Buna gore yas gruplarina gore en sik goriilen kanserler; 0-4 yas araliginda
16semi, 5-9 yas araliginda SSS, 10-14 yas araliginda 16semi, 15-19 yas araliginda ise epitelyal

timor ve karsinomlar oldugu goriilmektedir (8).

100 — .
e ® |gsemi
* lenfoma
80 = SSS
70 * Noroblastom
60 = Renal
50 « Hepatik
- , Kemik
Yumusak doku
% ® timori
20 » Germ hiicreli timoér
10 X Karsinom ve
0 _ melanom
<1 1 4 5 9 10 14 15 19
Tan1 yas1

Sekil 2: Uluslararasi Cocukluk Cag1 Kanseri Siniflandirmasina (ICCC) gore 1 milyon
cocukta kanser insidans oranlari, SEER, 2017 (8)
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Sekil 3’de pediatrik hastalarda Uluslararast Cocukluk Cagi Kanserleri insidansi
(IICC) 2017 verilerine gore yas gruplarina gore en sik goriilen tiimdr tiirleri gosterilmektedir.
Buna gore en sik goriilen tiimorler yas gruplarina gore; 0-4 yas araliginda noroblastom, 5-9 yas

araliginda astrositom, 10-14 yas ve 15-19 yas araliginda ise osteosarkomdur (15).

. m15-19 years © 10-14 years M 5-9years M 0-4years
Ewing ve kemik sarkom

Rabdomyosarkom
Osteosarkom
Wilms tumor

Retinoblastom

Neuroblastom
Medulloblastom
Ependimom

Astrositom

0 5 10 15 20

Sekil 3: 19 yasindan Kkiiciik hastalarda CCK goriilme sikhigi (11CC, 2017) (15)

Sekil 4 ve Tablo 4’de verilen Saglik Bakanlig1 verileri ile TPOG/TPHD verilerinde de
ilk ti¢ sirayr losemiler, beyin tiimorleri ve lenfomalarin oldugu goézlenmektedir. Saglik
Bakanligi kayitlarinda siniflandirilamayan tiimérler olmazken, TPOG/TPHD verilerinde ise
verilerin yalmizca c¢ocuk onkololoji ve hematoloji merkezlerinden alinmasi nedeniyle
farkliliklar olmaktadir. Bu farklilik merkezlere bildirilen vaka profili ile alakali olabilir. Tablo
4’de TPOG/TPHD CCK kayitlar1 verilerine gore farkli cocukluk ¢agi tiimorlerinde yas ve cins
dagilimlart gosterilmistir. Adolesanlarda kemik tiimorleri ve epitelyal tiimorleri goriiliirken,
daha kii¢iik cocuklarda sempatik sistem tiimorleri, bobrek tiimdrleri, retinoblastom ve karaciger

timorleri goriilmektedir (9).
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Tablo 4: Tiirk Pediatrik Onkoloji Grubu ve Tiirk Pediatrik Hematoloji Dernegi Cocuk
Kanserleri dagilim 2009-2020 (9)

Kanser Sayi %
Losemi 5208 239
Lenfoma 4103 18.8
SSS ve spinal 3269 15,0
Sempatik sistem timarleri 1794 82
Retinoblastom 610 28
Babrek timérleri 1079 5,0
Karaciger tiimarleri 376 1.7
Kemik timorleri 1448 6,6
Yumugak doku sarkomlari 1554 7.1
Germ hiicreli timarler 1461 6,7
Diger epitelyal ve melanom 745 34
Diger ve spesifik olmayan 145 0,7
Toplam 21,792 100,0
Losemi 33.8
MSS Tumdrleri . 19.8
Lenfoma . 11.85
Noroblastoma . 6.1
Yumusak Doku Sarkomlari . 5.8
Malign Epitelyal/Melanom I 4,25
Renal Tmdrler . 4.25
Germ Hicreli TUmbrier 3.9
Kemik Tamdrleri . 3.7
Retinoblastom . 1.9
% 1] 5 10 15 20 25 30 35 40

Sekil 4: 0-14 yas gruplarindaki ¢ocuklarda goriilen kanserlerin bu grup icindeki yiizde
dagihmlann (Tiirkiye Birlesik Veri Tabani, 2017) (Diger/Tanimlanmamis malign

neoplazmlar haric) (9)

Avrupa’da 1999-2007 arasinda yapilan EUROCARE-5 raporunda da 0-14 yas
araligindaki CCK degerlendirilmis ilk sirada I6semi, ikinci sirada SSS tiimorleri, i¢iincii sirada
ise lenfoma goriildiigli bildirilmistir. Literatiire baktigimizda ise ¢ogunlukla Avrupa ve
Amerika’ da MSS tlimorlerinin lenfomalardan daha fazla goriildiigii, Afrika ve Orta Asya

tilkelerinde ise lenfomalarin sik goriildiigii seklinde bir genelleme yapilabilir (6).
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CCK’nin 2006 senesindeki insidanst Avrupa’da milyonda 130,9, ABD’de 153,3 ve
Tiirkiye’de 115,6 olarak bildirilmistir. DSO'niin evrensel 2018 yili verilerine gore ise
Tirkiye'de 0-19 yas aras1 4733 yeni tan1 CCK olup mortalite orani ise 1393 olarak saptanmustir.
EUROCARE-5 calismast 1999-2007 aras1 Avrupa’daki 29 iilkeden 74 merkezdeki toplam
157499 vakay1 degerlendirmis ve bes yillik genel sagkalim oranini %77,9 olarak bildirmistir.
Almanya 2003-2012 arasi genel sagkalim oranini %84, Avusturya 1994-2011 arasini %86,
Isvigre 2004-2013 arasmi %88 olarak saptanmistir. Fakat bu yiiksek sagkalim oranlarinda bu
tilkelerin CCK ile alakali klinik ¢alismalarda yer almalarinin rolii biiyiiktiir (6).

TPOG/TPHD kayitlarina gore bes yillik yagam hizlar en yiiksek 16semi, retinoblastom,
epitelyal tiimor ve karsinomlarda goriiliirken; en diisiik yasam hiz1 SSS tiimorleri ve kemik

tiimdrlerinde goriilmektedir (Tablo 5) (9).

Tablo 5: Tiirk Pediatrik Onkoloji Grubu ve Tiirk Pediatrik Hematoloji Dernegi Pediatrik
Kanser Kayitlarinda bes yillik yasam hizlar1 2009-2020 (9)

Timaor tipi 5 yil (%)
Losemi 776
Lenfoma 835
5SS ve spinal 53.5
Sempatik sistem tOmaorleri 69.5
Retinoblastom 79.3
Bobrek timorleri 78.3
Karaciger timorleri 63.9
Kemik timarieri 573
Yumusak doku sarkomlar 65.2
Germ hiicreli timarler 86.0
Diger epitelyal ve melanom 775
Diger ve spesifik olmayan 76.7
Toplam 725

DSO’niin devam ettirdigi CCK igin kiiresel inisiyatif projesi 2030 senesinde kadar yasam
beklentisinin Diinya ortalamasinin %60’lara yiikseltilmesini amaglamaktadir. Tiirkiye’de 5
senelik yagam beklentisi TPOG/TPHD verilerine gore %70’lerin lizerinde olarak ol¢iilmektedir
(9).

PEDIATRIK KANSERLERIN OZELLIKLERI
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CCK tiimor yerlesim bdlgesi ve histiyolojik 6zellik olarak erigkin kanserleri ile farklilik
gosterir. CCK’nin; yaklagik olarak %40’1mn1 lenfohematopoetik kanserler (akut lenfoblastik
16semi, myeloid 16semi, Hodgkin ve non-Hodgkin lenfoma), santral sinir sistemi (SSS)
tiimorleri yaklasik %30’unu, embriyonel tiimorler ve sarkomlar yaklasik %10’unu olusturur.
Yetiskinlerde ¢ogunlukla goriilen akciger, kolon, meme ve prostat kanseri gibi epitelyal
tiimorler aksine, cocuklarda nadiren goriiliir.

CCK insidans paterni erken ¢cocukluk caginda ve ergenlerde 2 pik gosterir. Noroblastom,
nefroblastom (wilms tiimor), retinoblastom, rabdomyosarkom, hepatoblastom ve
medullablastom gibi embriyonel tiimorler yasimin ilk yilinda en fazla goriilen tiimoérlerdir. Bu
tiimorler hiicre farklilagsma siireci biiyiik ol¢lide yavasladiktan sonra ergenlerde ve erigkinlerde
¢ok daha az siklikta goriiliir (7). Embriyonel ve intraabdominal tiimérler (6rn; Wilms timort,
retinablastom, teratom, noroblastom ve karaciger tiimorleri) siit cocugu ve oyun c¢ocugu
doneminde sik gozlenir. Akut lenfoblastik 16semi, Hodgkin dis1 lenfoma ve beyin tiimdrleri
insidansinda okul 6ncesi ve ilkokul ¢agindaki ¢ocuklarda artig goriiliir (5). Erken ¢ocukluk ¢agi
tiimdrleri ve erigskin donemin karakteristik karsinomlar1 arasinda addlesan donem bir gecis
doénemidir (7). Kemik tiimérleri, Hodgkin lenfoma, gonad ve bag dokusu tiimérleri ad6lesan
donemde sik goriiliir (5).

Cocuklarda erigkinlere gore goriilen timor c¢esidi acisindan genetik o6zellikler daha
onemlidir. Kromozamal bozukluklar, immiin yetmezlikler, noérofibramatozis, Down sendromu,
ataksi telenjektazi, nevoid bazal hiicreli karsinom sendromu, tuberoskleroz, Li- Fraumeni
sendromu baglica yatkinliga sebep olan durumlardir. Ayrica atom bombasina maruziyet,
Cernobil gibi niikleer kazalar baglica tiroid kanserleri ve 16semiler olmak iizere kanser
insidansini arttiran sebeplerdendir (8).

Yetiskinlerde gozlenen kanserlerde, kanli gaita, mesanede kitle, mesane ve barsak
aliskanliklarinda farklilagsma, ses kisiklig1 ya da okstirlik gibi klasik uyarict belirtileri olur.
Abdominal kitle, sebat eden lenfadenopati, nérolojik bozukluk, kafa i¢i basincinda artis,
propitozis, l16kokori, diz veya omuzda tek tarafli sislik, agr1, vajinal kanama veya kitle gibi daha
degisken ve 0Ozgiin olmayan belirtiler ¢ocuklarda kanser tanisi1 koyduracak bulgulardir.
Cocuklarda tani sirasinda yaklasik %80 vakada metastaz oldugundan bulgu ve semptomlar
primer timorden ziyade metastazlar sebebiyle ortaya ¢ikar. Cocuklarda kanser semptomlari
kanser tanis1 almadan 6nce genellikle diger sebeplere baglanir.

Tlimor tanisi i¢in gegen zaman SSS tiimorlerinde 29.3 hafta, Wilms tiimorii i¢in ortalama

olarak 2.5 hafta olarak saptanmistir. Beyin, kemik timdrleri ve hodgkin lenfoma tanisi ise uzun
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zamanda konulurken, akut lenfoblastik 16semi tanis1 kisa zamanda konulur Ewing sarkom ve
osteosarkom i¢in fokal ve devamli agr1 baslica bulgudur. Bu tiimdrlerin fiziksel aktivitenin
arttigi ergenlik doneminde goriilmesi ve agrilarin daha ¢ok zedenlenmeye baglanmasi sebebiyle

ge¢ tan1 almaktadir (Ewing sarkomda ortalama 8.1 ay, osteosarkomda 5.25 ay) (5).

COCUKLUK CAGI SOLiD TUMORLERIi

Fakli caligmalarda c¢ocukluk c¢ag1 kanserlerinin  %30-60’m1  solid tiimorler
olusturmaktadir (2, 16). Pediatrik solid tiimor tiirleri; Merkezi sinir sisteminin tiimorleri (%35),
noroblastom (%15), rabdomiyosarkom (%7) dahil olmak {izere yumusak doku sarkomu, wilms
timori (%6), osteosarkom ve ewing sarkomu (%8) dahil olmak iizere kemik tlimorleri,
retinoblastom (%5), hepatoblastom, germ hiicre tiimorler ve melanom (%17) olmak iizere

cesitli timorlerdir (16).

1.Santral Sinir Sistemi Tiimorleri

SSS tiimorleri, birbirlerine anotomik olarak yakin fakat morfolojik ve klinik davranig
olarak birbirinden farkli timdrleri igerir . SSS tiimorleri terimi, ¢cogunlukla beyin ve omurilik
tiimorlerini ifade etmek i¢in kullanilsa da 3. Uluslararas1 Onkolojik Hastaliklar Siniflamasinda
(ICD-0-3) meninkslerden, hipofiz bezinden, epifiz bezinden ve néronlardan koken alan
timorler, SSS tiimorleri olarak; beyin parankiminden koken alan tiimorler ise beyin tiimorleri
olarak adlandirilmistir. Literatiir incelendiginde ise SSS tiimérlerinin beyin, meninks, omurilik,
kraniyal sinirler ve diger SSS bolgesindeki tiimérleri igerdigi saptanmistir (17).

Pediatrik SSS tiimorleri histopatoloji, molekiiler 6zellikler ve prognoz agisindan
heterojendir. Glial ve néronal tiimorler olmak iizere iki ana kategoriye ayrilirlar. Cocuklarda en
stk goriilen glioma formlar1 astrositomlar, oligodendrogliomalar, ependimomlar, beyin sap1
gliomalar1 ve optik sinir gliomalaridir. Noronal tiimorlerin ¢ogunlugu embriyonal tiimérlerdir
ve bunlarin en yaygin tiirleri medulloblastoma, atipik teratoid/rabdoid tiimorler ve SSS primitif
noroektodermal tiimérlerdir. Primitif ndroektodermal tiimdr (PNET) terimi, 2016 DSO'niin
SSS tiimérleri siniflandirmasiyla kaldirilmigtir (18).

SSS tiimorleri CCK’nin yaklasik olarak %20’sini olusturur Ve insidantal olarak ikinci
sirada yer alir. Tiirkiye’de ve diger gelismekte olan iilkelerde ise insidantal olarak tg¢ilincii

siradadir.
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Bu tiimorlerin goriilme sikligr 15 yas altinda 100.000°de 3.5 olup, son 20 yilda SSS
tiimorlerinin goriilme sikliginda %2-2,5 oraninda az miktarda bir yiikselis goriilmektdir (5).
Oliim orami 100.000 kisilik bir niifusta 0.72'dir (15). SSS tiimorlerinin %60-70’i glial
hiicrelerden olusmaktadir ve genellikle SSS disarisina metastaz gézlenmez (5).

Sinir sistemi tiimorlerine zemin hazirlayan en yaygin genetik sendromlar sunlari
icerir: norofibromatozis tip 1, nérofibromatozis tip 2 , tiiberoz skleroz kompleksi, Li-Fraumeni,
Gorlin sendromu, ailesel adenomat6z polipozis (18).

Pediatrik SSS tiimorleri ¢ogunlukla orta hatta lokalizasyon gosterdiklerinden
norolojik semptomlart belirsizdir. Bundan 6tiirii tiimdr belirli boyutlara erismeden saptanmasi
zordur. Ttimore ait primer ve sekonder serebrospinal s1vi yollar tikanikligi sonucu gelisen kafa
ici basing artis semptomlarinin olusmasi ilk bulgudur. Koroid pleksus papillomlarinda asirt
BOS (beyin omirilik sivisi) liretimine bagli primer hidrosefali gozlenebilir. Lezyon yerlesim
bolgesine bagli fokal norolojik bulgu, epilepsi, diisiince ve davranis bozuklugu ortaya ¢ikabilir.
En sik gozlenen semptom bas agrisi, bulant1 ve kusmadir. Fakat bunlara bile %30-40 oraninda
rastlanir (19).

Supratentoryal tiimérler; infantlarda, 3 yasindan kiigiik ¢ocuklarda ve 10 yasindan
sonra gozlenirken, 4 ila 10 yaslar1 arasinda ise infratentoryal tiimorler daha fazla goriildiigi
bildirilmistir. Daha kiiglik ¢ocuklarda medulloblastoma veya atipik teratoid/rabdoid tiimor gibi
embriyonal tiimorlerin goriilme sikligi daha fazladir, biiyiikk ¢ocuklarda ise glial orijinli
timorler daha sik goriiliir. (20). Medulloblastoma, ependimoma ve astrositom en sik goriilen
ti¢ timordiir (15).

SSS tiimdrlerine bagl olarak olusan biling bozukluklar1 ve ndrolojik hasar sebebiyle
bu tiimorlerin hastanin sosyal hayatini etkileme orani diger sistemlerin tiimdrlerine gore daha
fazladir. Bu gibi nedenlerle SSS tiimérlerinin epidemiyolojisinin anlagilmasi, bu tiimorlerin
erken tan1 ve tedavi olanaginin olmasi, yeni tedavi yontemlerinin saptanmasi onem arz

etmektedir (17).

1.1.Astrositom
Astrositomlar, CCK’nin neredeyse %40'in1 olusturan heterojen bir timdr grubudur.
Bu tiimérler SSS boyunca olusur (8). Pilositik, anaplastik, yaygin ve glioblastoma dahil olmak
tizere gesitli sekillerde siniflandirilir. Pilositik astrositom, ortalama baslangi¢ yas1 0 ile 9 yas
arasindadir, ¢cocuklarda ve geng eriskinlerde en sik goriilen seklidir. 5 senelik sagkalim orani
%94,1'dir (15).
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Hastalar nobet ve fokal norolojik kayiplar gibi semptomlarla basvurur. Yavas
seyretmeleri sebebiyle belirtilerde aylar veya seneler igerisinde artis gozlenmesi veya timor
baska bir sebeple yapilan goriintiillemede saptanir. Kafa i¢i basing artis1 bulgular1 yalnizca
timor ventrikiiler akisin bozulmasina sebep olup hidrosefali olusmasi veya ender olarak lezyon

igerisinde kanama nedeniyle saptanir (21).

1.2.Medullablastom

Medulloblastom, posterior fossanin embriyonal bir tiimériidiir ve tiim pediatrik beyin
timorlerinin %20'sini olusturmaktadir. Cocuklarda en fazla bildirilen malign beyin tiimoridiir.
En sik 15 yasindan kiigiik ¢ocuklarda saptanir ve siklikla erkek gocuklarda gozlenir (20).
Baslangi¢ yas1 ortalama olarak 6-8 yastir. 5 yillik sagkalim orani standart riskli hastalarda %70-
85’oranindadir. (15).

Vakalarin genelinde serebellum orta kismi veya vermisten koken alir. Bu bolgeden
koken alindiginda 4. ventrikiil icerisine uzanarak BOS akimini durdurabilir ve hidrosefali
gelisimine yol agabilir. Bu tiimérler ender olarak serebellar hemisferlerden de koken alabilir.
BOS akisindaki obstruksiyon sebebiyle intakraniyal basing artisina bagli olarak hastalarda bas
agrisi, bulanti, kusma, yiirimede dengesizlik, konusma bozuklugu, istahsizlik, halsizlik,
uyusukluk gibi bulgular goriilebilir, fakat kiiclik ¢cocuklarda kraniyal siitiirlerin kapanmamais
olmas1 sebebiyle intrakraniyal basing artisina bagli olan belirtiler gézlenmeyebilir ve daha geg
tani alabilir (22).

1.3.Ependimom

Ependimomlar, omuriligin oblitere santral kanalindaki, filum terminaledeki, koroid
pleksustaki veya yliksek acili ventrikiiler yiizeye komsu beyaz cevherdeki ependimal
hiicrelerden kaynaklanan, noroektodermal kokenli nadir timorlerdir. Ayrica fetal ependimal
hiicre kalintilarinin periventrikiiler alanlardan gbd¢ etmesi sonucu beyin parankiminde
ependimomlar da bulunabilir (23).

Beyin tiimorleri i¢inde 3. siklikta goriilen bu tiimorler ependimal hiicrelerden kdken
alir. Supratentoriyel veya infratentoriyel yerlesimli olabilirler. Olgularin %4 i 10 yas altinda ve
posteriyor fossa yerlesimli olup, SSS’de yaygin hastalik olusturabilir (5). 5 y1llik sagkalim orani
%60’d1r (15).

Klinik tablo spesifik degildir ve tiimoriin boyutuna, konumuna ve malignitesine

baghdir. Anaplastik ependimomlarda belirtiler daha hizli ortaya ¢ikar.
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Intraventrikiiler ependimomalar siklikla kafa i¢i basincinin artmasi ve hidrosefali
nedeniyle bas agrisi, bulant1 ve kusma, papilloddem, ataksi ve vertigoya neden olur. Posterior
fossa yapilarina bas1 gérme bozukluklari, ataksi ve hemiparezi, bas donmesi ve boyun agrisina

neden olur (23).

2.Bobrek Tiimorleri

Diinyada, ¢ocukluk ¢agi primer bobrek tlimorleri, tim CCK’nin yaklasik %6’sin1
olusturur. Ulkemizde ise, hastane merkezli CCK kayitlarinda oran %9,2 iken, Tiirkiye Ulusal
Pediatrik Kanser Kayitlarina gore bu oran %5,6 olarak bildirilmistir. Hastalarin biiytik bir kism1
yasamin ilk bes y1l1 igerisinde tan1 almaktadir (10).

Yasamin ilk yilinda saptanan batinda kitle genellikle bobrek kokenlidir. Yenidogan
doénemindeki en yaygin batinda kitle sebebi; gelisimsel anomaliler, hidronefroz ve mutlikistik
displatik bobregi icerir. Yasamin ilk yilinda bobrekte saptanan kitlenin sadece %20’si bobrek
neoplazmlaridir. Bu yas grununda en sik goriilen neoplazm ise konjenital mezoblastik
nefromdur (24).

Eriskinlerde bobregin karsinomlar1 daha sik goriiliirken, ¢cocuklarda primer tiimorlerin
cok biiyiik kismini bir embriyonik tiimor olan Wilms tiimori olusturur. Cocuklarda, Wilms
timori haricinde bobrekte gozlenen tiimorler; renal hiicreli karsinom, bobregin berrak hiicreli
karsinomu, yine bobregin malign rabdoid tiimorii, konjenital mezoblastik nefroma, primitif
neuroektodermal tiimoérii, bobregin primer lenfomast ve bobregin primer sinovyal sarkomu
daha az siklikta bildirilmektedir (10). Wilms tiimorii vakalarinin %90°1 10 yasindan once

goriiliirken, renal hiicreli karsinom daha ¢ok ergenlik doneminde tan1 almaktadir (5).

2.1.Wilms Tiimoérii(Nefroblastom)
Wilms Tiimorii persistan embriyonel dokudan kaynaklanan malign bir tiimordiir (24).
Bu tlimor pediatrik hastalarda en sik saptanan primer bobrek tiimorii ve solid timorler arasinda

dordiinci siklikta gézlenir (15). Wilms tiimori 10.000 ¢ocuktan birini etkiler ve pediatrik
kanserlerinin %5'ini olusturur (25). Vakalarin %70’i 5 yasindan 6nce tani almaktadir. Kiz

cocuklardaki insidansi erkeklere gore daha fazladir (E/K:0,9/1). Ortanca tani yasi tek tarafli
vakalarda erkeklerde 41 ay kizlarda 47 ay; daha kiigiik yasta tan1 alan ¢ift taraflin vakalarda ise
tan1 yas1 kizlarda 31 ay, erkeklerde ise 24 aydir (5). Wilms tiimorii tedavisi, lokalize hastalikta
yaklagik olarak %90 oranida iken, metastatik hastalikta %75 oraninda 5 yillik genel sagkalim

ile basarilidir (15).
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Bu tiimoriin goriilme sikligindaki topografik farkliliklar gosterilmis olmasina ragmen,
timoriin goriilme siklig1 cografi bolgelerden ziyade neredeyse tamamen etnik gruplara gore
degismektedir. Bildirilen en yiiksek oranlar siyah Afrika kokenlilerde, en diisiik oranlar ise
Asya kokenlilerdedir. Bu varyasyon etiyolojisinde genetik faktorlerin en Onemli roli
oynadigimi diisiindiirmektedir (25).

Beckwith-Wiedemann, WAGR ve Denys- Drash gibi sendromu olan g¢ocuklarda
gorilebilir. Hastalarin biiylik bir cogunlugu asemptomatik kitle ile bagvurur. Vakalarin %12-
15’inde en sik genitoliriner anomaliler olmak tizere konjenital anomaliler eslik eder.

Yasam oranlar1 timor histolojisi, evre, tan1 anindaki yas ve genetik 6zelliklere baghdir.
Iki yasindan kiiciik hastalarda Evre I kiigiik tiimorlerin yasam oranm1 %93’diir. Evre arttik¢a

%80’den %30’lara inen yagam oranlar1 saptanir (26).

2.2.Bobregin Berrak Hiicreli Sarkomu

Berrak hiicreli sarkom ¢ocuklarin ikinci siklikta goriilen bobrek tiimoriidiir. Kemige
metastaz yapan bobrek tiimorii olarak da bilinir. Cogunlukla fokal ve iri tiimor (yaklasik 11 cm)
olarak yerlesir. Ortanca tan1 yast 36 aydir. En fazla yanlis tan1 alan bobrek tiimoriidiir. Bilinen

kalitsal bir birliktelik ya da nefrojenik artik iliskisi yoktur (26).

2.3.Bobregin Malign Rabdoid Tiimorii
Cocukluklarda bobregin malign rabdoid tiimorii tiim bobrek tiimorlerinin %2’sini
olusturur. Hastalarin %851 iki yasindan kii¢iik ¢ocuklarda goriiliir ve genellikle prognozu

kotiidiir.

2.4.Konjenital Mezoblastik Nefroma
Konjenital mezoblastik nefroma %14 oraninda konjenital anomalilerle birliktelik

gosterir. Ortalama tani yasi1 3 aydir.

2.5.Renal Hiicreli Karsinom
Renal hiicreki karsinomun renal tiibiil hiicrelerinden koken aldigi diistiniilmektedir.
Cocuklarda nadiren ortaya ¢ikar. Eriskinlerde von Hippel Lindau sendromu, tuberoskleroz ile

birliktelik gosterirken gocuk hastalarda bu birliktelik enderdir.
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2.6.Renal mediiller karsinom

Son derece Oliimciil olan ve neredeyse yalnizca orak hiicreli anemisi ya da
tastyicilarinda ortaya ¢ikan bir timordiir. Vakalarin % 95’1 kisa siirede i¢erisinde kaybedilir.

3.Noroblastom

Noroblastom ¢ocukluk ¢aginin en sik bildirilen ekstrakraniyal solid tiimdridiir.
Yasamin ilk yilindaki kotii huylu hastaliklar arasinda ilk sirada yer alir. ABD’de her sene
yaklasik 600 yeni tan1 vaka bildirilmektedir. Tiim CCK’nin %8-10"unu, yasamin ilk yilindaki
kot huylu hastaliklarinin ise tigte birini olusturmaktadir. Kansere nedenli éliimlerin ¢ocuk
hastalarda yaklasik %15’inden sorumludur. Ortanca goriilme yas1 19 aydir ve olgularin %901
ilk bes yas icerisinde tan1 almaktadir. Beyazlarda ve erkeklerde goriilme siklig1 biraz daha
yiiksektir.

Noroblastom; adrenal medulla ve sempatik ganglionlarda gézlenen ve ilkel noral krest
hiicrelerinden koken alan bir tiimordiir. Diger tiimdrlerle kiyaslandiginda; primer tiimoriin,
metastatik hastaligin ve paraneoplastik sendromlarin farkli klinik ozellikleri goriilebilir.
Kendiliginden gerilemesi, iyi huylu hastaliga farklilasmasi, biiyiik cocuklarda son derece
agresif seyretmesi, ndroblastomun farkli 6zelliklerine &rnek gdsterilebilir. Infantlarda
kendiliginden gerileme veya diizelme ile seyredebildigi gibi, malign ve tedavilere direngli bir
halde de seyredebilir (25). Tan1 sirasinda vakalarin neredeyse yaris1 metastatiktir ve tedavideki
gelismelere ragmen, bu olgularda sonuglar iyi degildir (5). Sagkalim orani yiiksek riskli
hastalarda yalnizca %350°dir (15). Olgularin g¢ogunlugunda sebep bellirsizdir. Genetik
ozelliklere bagli olusan néroblastom, tiim vakalarin yaklasik olarak %1-2’sidir (5).

Noroblastom sempatik sinir sisteminin bir timorii olmasi nedeniyle sempatik noral yol
boyunca herhangi bir alanda olusabilir (25). Primer tiimor vakalarmin %65’ inde batin
yerlesimlidir. Bunun da %40-50’sinde adrenal bolgede yerlesir (5). En sik bagvuru nedeni
asemptomatik batinda kitledir. Bagvuru semptomlar1 tiimoriin primer yerlesim yerine ve
metastaz yaptigr yere bagh degisebilmektedir (25). Hastalarda tansiyon yiiksekligi, karin
agrisi/distansiyon ve kabizlik gézlenebilecegi gibi, semptomsuz da seyredebilir (5). Tani aninda

olgularin %75’inde metastaz mevcuttur (25).

4.Yumusak Doku Tiimérleri
Yumusak doku tiimorleri (YDT), primitif mezenkimden koken alan, diiz ve ¢izgili kas,
sinir, yag, damarsal dokular ve destek dokulara farklilagsma potansiyeli olan heterojen bir takim
kétii huylu hastaliktir. Tiim CCK’nin %8-10"unu YDT olusturur. Insidantal agidan 16semi,
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lenfoma, beyin tliimorleri, noroblastom ve wilms tiimoriinden sonra altinci siradadir.
Cocuklarda en sik goriilen yumusak doku sarkomu rabdomyosarkomdur (5).

Yumusak doku sarkomlar1 genellikle malign olup, hizla biiyiir ve ¢ogalir, tedavi
edilmezlerse birkag hafta veya ay iginde hastanin yasamini kaybetmesi ile sonuglanabilir. Daha
ender saptanan YDT ise orta dereceli malign, hatta bazen beningdir. Bu tiimérlerin biiyiime
ozellikleri ¢ok degiskendir; spontan regrese olabilir veya bolgesel olarak ¢ok hizli bir sekilde
cogalabilirler.

Bu tiimoérler cocuklarda ve addlesanlarda saptanan tiim tlimorlerin neredeyse %6'sin1
olusturur. Bu sebebeple ¢cocuklarda ve ad6lesanlarda en fazla saptanan solid tiimorler i¢erisinde
yer alirlar. Vakalarin yarisindan daha fazlasi, ¢ocuklarda ve adélesanlarda en fazla gozlenen

yumusak doku sarkomu olan rabdomyosarkomdur (27).

4.1.Rabdomyosarkom

Rabdomiyosarkomlar histolojik 6zelliklerine gore embriyonal rabdomiyosarkom ve
alveolar rabdomiyosarkom olara iki ana gruba ayrilir. Farkli doku Ozellikleriyle beraber,
biliylime davraniglarinda (yerlesim yeri, yayilim sekli, metastatik davranis) ve vakalarin yas
dagiliminda ve yasam beklentilerinde farkliliklar mevcuttur.

CCK’nin %5-8’ini rabdomyosarkom olusturur. Ortanca goriilme yast 5 yastir; 2-6 ve
15-19 yaglar1 arasinda iki piki vardir. Kizlarda erkeklerden biraz daha az gozlenir.
Rabdomyosarkom viicudun herhangi bir yerinde gériilebilir. Bas boyun (orbita, paramenengeal,
orbita ve paramenengeal dis1 basboyun), genitoiiriner bolgeler (kizlarda vajen, uterus;
erkeklerde paratestikuler, mesane prostat ve diger) (5). Tani1 anindaki semptomlar hastaligin
konumuna baglidir. Genel olarak hastalar agrisiz bir kitle ile basvururlar. Kortikal kemik
tutulumu agriya neden olabilir, orbital tlimorler propitozisle, genitoiiriner tiimorler siklikla
hematiiri ile ortaya ¢ikabilir (28).

Cocukluk ¢agi rabdomyosarkomunun 5 yillik genel sagkalim oran1 %70'den fazladir
(15). Etyoloji tam olarak bilinmese de li-fraumeni sendromu ve nérofibromatozis ile iliskisi

vardir. Ozellikle erkek cocuklarinda konjenital anomaliler ile hafif bir iliskisi vardir (28).
4.2 Rabdomiyosarkom dis1 yumusak doku sarkomlari

Bu tiimorler kiiciik ¢cocuklarda nadir goriiliir, hastanin yas1 arttik¢a goriilme sikligi da

artar. Biiyiik adolesanlarda bu tiimorler rabdomyosarkomlardan daha yaygin goriiliir.
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Rabdomiyosarkom dist yumusak doku sarkomlari tanimi igerisinde mezenkimal
hiicrelerden gelisen bir¢ok timdrii kapsar. Bunlar ; fibrasarkom, kaposi sarkomu, sinovyal
sarkom, anjiyosarkom ve hemanjioperisitom, leiomyosarkom; liposarkom ve tanimlanmamis

yumusak doku sarkomlarini igermektedir (28).

5.Malign Kemik Tiimérleri

5.1.0steosarkom

Cocukluk ¢aginda en sik goriilen primer malign kemik tiimorii osteosarkomdur. Her yil
bir milyon ¢ocuk basia yaklasik 4,4 osteosarkom vakasi bildirilmektedir (29). Ulkemizde 15
yasindan kiiglik ¢ocuklarda her sene 150 yeni osteosarkom vakasi 6ngoriilmektedir (30). 5
yasindan kiigiik cocuklarda ise nadir gozlenirken; 20 yasindan kiiclik hastalardaki tim
malignitelerin %3 linli osteosarkom olusturur. Bes yasindan sonrasinda goriilme sikligr siirekli
artarak 15 yasinda en yiiksek degerine ulasir. Adodlesanlardak en sik goriilme yast kiz
cocuklarinda 13 yas, erkek ¢ocuklarinda ise 15-17 yastir. En fazla biiylime hizinin oldugu yasa
hem erkek hem de kiz ¢ocuklarda pik goriilme yas1 karsilik gelmektedir. Bu bulgu, osteosarkom
patogenezinde biiylimenin roliiniin destekler. Osteosarkom etyolojisi tam olarak
bilinmemektedir (5).

Osteosarkom, kemik olusturan mezenkimal hiicrelerden kaynaklanir. TP53'teki
genomik degisiklikler ve 6zellikle TP53 inaktivasyonunun yani sira RB inaktivasyonu ¢ogu
osteosarkom vakasinda mevcuttur. Osteosarkomlar en sik olarak uzun kemiklerin metafizinde,
ozellikle diz ¢evresinde, distal femur veya proksimal tibiada lokalize olur. Ewing sarkomuna
benzer sekilde, osteosarkom en yaygin olarak ergen erkeklerde teshis edilir ve tan1 sirasinda
hastalarin %25'e kadarinda metastaz gosterilir ve en sik metastaz goriilen bolge ise akcigerdir
(29).

Vakalarin ¢ogunlugunda semptomlarin baslani¢ zamani bir zedelenmeyle benzer
zamandir. Travma, osteosarkom gelisiminde etyolojik bir faktor degildir. Patolojik kirik
haricinde, kemik zedelenmeleri tiimoriin ilerlemesinde kismen bile olsa baglayici bir neden
degildir (5). Metastazi1 olmayan tiimore sahip gocuklar ve geng eriskinler i¢in sagkalim oranlari
%60-70 civarindadir; ancak, metastazi olan hastalarda hayatta kalma orani daha diisiiktiir (15).

5.2.Ewing Sarkom

Ewing sarkom, ¢ocuk ve addlesanlarda en fazla gézlenen 2. kemik tiimoriidiir. Ortanca
goriilme yas1 15 yastir (31). 12 aydan kiiglik infantlarda nadiren goriiliir (32). Goriilme sikligi
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beyazlarda, siyahlar ve asyalilara gore 7 kat yiiksektir, kizlarda erkeklere gore daha diisiik
oranda goriilmektedir (31). Ewing sarkomu insidanst ABD’de 1 milyon ¢ocukta 2.1°dir. Ewing
sarkomu; farklilasmamis bir kemik sarkomudur, yumusak dokudan koken alabilir. Kemikte
goriilen primer tiimorlerin anatomik yerleri, ekstremiteler ve merkezi aks (pelvis, vertebra ve
g0giis duvari) arasinda esit dagilir (8). Tan1 aninda hastalarin %25'e varan oranda metastazlari
mevcuttur ve siklikla akciger, kemik ve kemik iliginde meydana gelir (31).

Ewing sarkomun semptomlari ile osteosarkom semptomlari1 benzerlik gosterir. En sik
gozlenen semptomlar agri, sislik, hareket kisitliligi ve alakali kemik veya yumusak dokuda
hassasiyettir. Paraspinal veya vertebral primer tiimorleri olan hastalarda ise kord basisina bagl
semptomlar olabilir (8). Standart riskli ve lokalize tiimorii olan hastalarda hayatta kalma orani
%70-80 araligindadir. Tan1 sirasinda metastatik tiimorii olan olgularda %30 (yogun tedaviye

direncli vakalarda %20-25) yasam orani ile agresif bir timdrdiir (15).

6.Retinoblastom

Retinoblastom embriyonel noral retinadan koken alan ve ¢ocukluk ¢aginin en sik
saptanan primer malign goz i¢i tiimortdir (5). Yalnizca pediatrik hastalarda gelisir, gozdeki ag
tabakasindan (retina) gelisir. Tim CCK’nin %4’iinii olusturmaktadir. Bir yasindan kii¢iik
bebeklerde goriilen timorlerin %1 1’ini olusturur (33). Genellikle 5 yasindan kii¢iik gocuklarda
gozlenir. Timor tek tarafli veya ¢ift tarafli olabilir (5). Tan1 yasi ortalama olarak bilateral
timorlerde 12 ay, unilateral tiimorlerde 24 aydir (15). Retinada timor tek veya ¢ok odakli
olabilmektedir. Cins ve ik farki gézetmeksizin, 10000 ile 29000 canli dogumda bir goriiliir.
Retinoblastom vakalariin %40°’1 herediterdir, bu vakalarin ¢ogunlugu ise cift taraflidir. Cift
tarafli vakalar her zaman 2 yasindan 6nce tani alir (5). Spontan olan tiimérler ise daha biiyiik
yastaki ¢cocuklarda goriiliir ve genellikle unilateraldir. Unilateral olan olgularin yalnizca az bir
kismi kalitsaldir (33).

RB1 geni bilinen ilk tiimér supresor gendir. Bir RBI1 allelinin kaybi tlimor
olusumunda yatkinliga sebep olurken, gelismekte olan bir retina hiicresinde ikinci allelin
yapisal kaybi retinablastoma neden olur. Retinoblastom kalitsal veya kendiliginden gelisebilir
(33). Kalitsal olanda tiimoriin olugsmasi igin genetik bir yatkinlik durumu vardir. Spontan olanda
ise tiimor kendiliginden bir retina hiicresinin mutasyona ugramasi neticesinde tesadiifen ortaya

cikar (34).
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GOz i¢i evresindeki tiimorlerin semptom ve bulgulari, tiimoriin biiyiikligiine ve
retinada gelistigi bolgeye baglidir. Lokokori en sik bagvuru sebebidir (5). Yasam orani evrensel
olarak <%30 iken, gelismis tilkelerde ise >%95’dir (15).

Retinoblastomlar c¢ogunlukla hizli biiyiirler. G6z kiiresinde ve gbz boslugunda
gelisebildikleri gibi optik siniri izleyerek SSS’ne ve kan damarlar1 ve/veya lenf damarlar
aracilifiyla diger organlara metastaz yapabilir. Timor tedavi edilmezse neredeyse her zaman

mortal seyreder. Fakat ¢ok nadir olgularda (%1) hastalik spontan yok olur (34).

7.Germ Hiicreli Tiimorler (GHT)

Cocukluk ¢ag1 germ hiicreli tiimorleri enderdir ve goriilme siklig1 kizlarda milyonda
11.7, erkeklerde milyonda 6.7’dir. Ender goriilmesine ragmen, 15 yasin altindaki ¢ocuklarda
goriilen tiimdrlerin yaklasik %3'tint ve 15 ila 19 yas arasi ¢ocuk ve geng eriskinlerdeki
timorlerin yaklasik %14'ini olusturur (35).

Heterojen bir timor toplulugunu olusturur; yenidoganlari, infantlari, addlesanlari
etkiler ve farkli bolgelerde ortaya ¢ikar (36). Benign matiir teratomlar en sik goriilen tiiriidiir.
Malign timérlerin insidansi yasa, cinsiyete ve yerlesim yerine gore degisir (35).

Insidans1 20 yasindan kiiciik 1 milyon kiside 12 olgudur. Adolesan erkeklerde
goriilme orani artmaktadir. Sakrokoksigeal tiimorler genellikle kiz bebeklerde ortaya ¢ikar
Testikiiler GHT’ler genellikle 4 yasindan kiiciik cocuklarda ve ergenlikten 6nce goriiliir (8).
GHT’lerin 2/3’4 gonad disinda goriilir (5). Emriyogenezde ilkel germ hiicrelerinin gog
yollarina bagli olarak ekstragonadal, dzellikle orta hatta ortaya ¢ikabilir (5,36). Cocukluklarda
over ve gonad dis1 bolgede en ¢ok saptanan GHT teratomdur (5).

Her ne kadar germ hiicreli tiimdr olusan hastalarda bireylerde bilinen bir risk faktorii
saptanmasa da, bazi durumlarda riskin arttig1 disiinilmektedir. Kriptorsidizm veya Klinefelter
sendromu olan erkek ¢ocuklar testis ve mediastinal germ hiicreli timdrlerin olusumu agisindan;
turner sendromlu kiz ¢ocuklart over tiimorleri gelisimi agisindan; gonadal disgenezisi olan
cocuklar ise gonadoblastomanin gelismesi agisindan yiiksek risk altindadir.

Yolk sac tlimorii olan hastalarin %95-100"iniin serumunda alfa fetoprotein (AFP), B-
HCG (Human Chorionic Gonadotropin) yiiksekligi tespit edilmistir. Serumdaki AFP'nin
yiiksekligi, siirveyans ve tedaviye yaniti degerlendirmek icin kullanilir. Tanidaki rolii goz
Oniine alindiginda, tedavinin bagslamasindan sonra AFP'deki diisiis oran1 6nemli bir prognostik
gostergedir. Istisnai olarak yenidoganlarda AFP seviyeleri dogal olarak yiiksektir, 2-3

yaslarinda normal eriskin diizeyine gelir. B-HCG, koryokarsinomu olan hastalarin serumunda
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yiikselebilen bir plasental proteindir. Embriyonal ve germinomatdz tiimdrlerde daha nadiren ve

daha az belirgin bir sekilde yiikselir (35).

8.Karaciger Tiimorleri

Karaciger (KC) tiimérleri tim CCK’nin %1-2’sini olusturmaktadir (5). 18 yas
altindaki ¢ocuklarda milyonda 1.5°dan az vaka vardir. Bunlarin {igte ikisinden fazlasi
hepatoblastomalardir. Geri kalan1 hepatoseliiler karsinomlar (HCC) ve karacigerin ¢ok nadir
goriilen embriyonal sarkomlaridir (37). Cocukluk ¢agi KC tiimorlerinin 2/3’ii malign
karakterdedir. Yiiksek gelirli tilkelerde 5 yasindan kiigiik hastalarda KC tiimorlerinin %91 ini
hepatoblastom, 15-19 yas araliginda ise %87’sini hepatoselliiler kanser olusturur (5).

Cocuklarda goriilen diger nadir karaciger tiimorleri; farklilasmamis embriyonel
sarkom, anjiyosarkom, rabdomyosarkom ve epiteleoid hemanjiyoendoktelyoma gibi

mezenkimal tiimorlerin yani sira kolanjiyosarkom gibi safra timdrleridir (38).

8.1.Hepatoblastom

Cocuklarda saptanan tiim primer karaciger tiimdrlerinin %75’ini olusturmaktadir.
Erkekte daha sik ortaya ¢ikar, hastalarin %45°1 hayatin ilk senesinde, %80°1 3 yas ve daha kiiciik
yasta teshis edilir (5). ABD’de her sene neredeyse 100 yeni hepatoblastom hastasi tani alir.
Ortalama goriilme yasi 1 yastir. Hepatoblastoma goriilme sikligi son 20 yilda artmistir. Bu
muhtemelen ¢ok diisiik dogum agirlikli prematiire bebeklerin yasam siiresinin artmasi ile
alakalidir.

Beckwith-Wiedemann sendromu ve trizomi 18 (Edwards sendromu) ile iliskilidir. Li-
Fraumeni sendromu veya Prader-Willi sendromu gibi diger genetik hastaliklarla ortaya ¢ikmasi
arasinda bir baglant1 arastirmistir, ancak kanitlanmamustir. Hepatopblastom genellikle
karacigerin sag lobunda tek odakli olarak ortaya ¢ikar fakat bazen multifokal olabilir ve
karacigerin tiim segmentlerinde gelisebilir (39).

Hepatoblastom aylarca semptomsuz kalabilir. Prematiire dogan bebekler ve diisiik
dogum agirlikli yenidoganlar taranmalidir. Etkilenen ¢ocuklarda, erken agamalarda bazen sag
iist karin bolgesinde agrisiz sislik meydana gelir. Hastanin sikayetlerinin siddetlendiginde,
hastalik genellikle ilerlemistir. Bulanti, kusma, kilo kayb1 ve halsizlik gibi sikayetler ile
bagvurur. Bu sikayetlerin spesifik olmamasi nedeniyle ve bu da tan1 almasini geciktirebilir (39).

Karaciger enzimleri genellikle normaldir, AFP yiikselmistir ve milyonlarca olabilir (37).
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8.2.Hepatoseliiler Kanser

HCC, ¢ocuklarda saptanan tiim malign karaciger tiimoérlerinin %20'sini olusturur ve
daha biiytik yastaki cocuklarda/ergenlerde siklikla biiyiik, ameliyat edilemeyen lezyonlar olarak
ortaya ¢ikan klinik agidan zorlu bir hastalik grubunu olusturur.

Pediatrik HCC ile iliskili en yaygin metabolik/genetik durumlar arasinda
hemokromatoz, kalitsal tirozinemi, ilerleyici ailesel kolestaz, coklu ilag direnci protein 3 defekti

ve siki baglanti proteini 2 gen eksikligi, alfa-1-antitripsin eksikligi yer alir (37).

9.Melanom

Melanom yaklagik olarak her bir milyon ¢ocuktan 6'sin1 etkileyen ender saptanan bir
timordiir (40). Goriilme sikligi yas ile beraber artar (41). Insidansi 1-4 yas araligindaki
cocuklarda milyonda 1,1'den, 15-19 yasindaki ¢ocuklarda milyonda 10,4'e ¢ikar (42). 2008
yilindan once melanom goriileme sikligi artmaktaydi, ancak yeni bulgular melanom
insidansinin 6nceki senelere oranla azalmakta oldugunu gostermistir. Genellikle kendiliginden
meydana gelir. Giinesin ulvraviyole 1ginlarina maruziyet melanom olusumuna neden olan en
biiytik faktordiir (41). Pediatrik melanom hastalarinin %22'sinde agik ten, kseroderma
pigmentosum, genetik duyarlilik, pigmentasyon, yas, nevus paterni ve aile Oykisi gibi
degistirilemeyen risk faktorleri bulunur (42).

Melanomun ilerlemesini 6nlemek i¢in erken tan1 nemlidir. Melanomun klinik tespiti
icin asimetri, kenar diizensizligi, renk gesitliligi, cap>6 mm gibi kriterler kullanilir. Uygun
giinesten korunma davranislari (giines kremi kullanmak, gélgede kalmak, genis kenarli sapkalar
giymek ve koruyucu giysiler giymek) ultraviyoleye bagli DNA hasarmin erken edinilmesini

onlemek i¢in 6nemlidir (42).
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GEREC VE YONTEMLER

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi’nde
01.01.2013-01.01.2023 tarihleri arasinda solid tiimdr tanis1 almis 18 yas alt1 hastalarin; bagvuru
sikayetleri, yas, cinsiyet, ikamet adresi, dogum yeri, patolojik tanisi, tiimdr yerlesim yeri, tedavi
yontemi, hastaligin prognozu ve yasam hizlarinin dosya kayitlar1 ve hastanenin elektronik bilgi
sistemi lizerinden retrospektif olarak incelendi.

Calisma dncesinde Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Dekanlig1 Etik Kurulu tarafindan
05.06.2023 tarih ve TUTF-BAEK 2023/138 sayili protokol numarasi ile yerel etik onay1 alindi
(Ek 1).

CALISMAYA ALINMA KRITERLERI

1. 01.01.2013- 01.01.2023 tarihleri arasinda Trakya Universitesi Cocuk Hematoloji ve
Onkoloji Kliniginde solid tiimor tedavisi almis olmak

2. 0-18 yas araliginda olan hastalar

3. Hastalarin arsiv dosyalarina erigilmesi ve kayitlarin eksiksiz olmasi

4. Hastalarin hastane bilgi yonetim sisteminden bilgilerine erisilebilmesi

29



CALISMADAN DISLANMA KRiTERLERI

1- Hastamin Trakya Universitesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji kliniginde tedavisinin
tamamlanmamis olmasi
2- Arsiv dosyalarina erisilememesi, dosya bilgilerinin eksik olmasi

3- Hastane bilgi yonetim sisteminden bilgilerine erisilememesi

Ocak 2013 ve Ocak 2023 tarihleri arasinda solid tiimér tanili 180 olgunun dosyalari
retrospektif olarak incelendi. Planlanan tedavisi c¢esitli nedenler ile merkezimizde
tamamlanamayan 14 hasta, dosya bilgileri yetersiz olan 17 hasta ¢alismadan ¢ikarilarak;

kosullarina uyan 149 olgu ¢alismaya dahil edildi (Sekil 5).

s N
Dosya bilgileri eksik
olan vakalar
( N\
Calismaya alinmayan .
Ca . vakalar n:17
alisma esnasinda .
n:31 e N
taranan vakalar J Takibe farkli merkezde
n: 180 - N devam eden vakalar
Calismaya alinan n:14
vakalar \ J
n:149
|\ J

Sekil 5: Calismaya dahil olan vakalarin belirlenmesi

Vakalarin; bagvuru sikayeti, cinsiyeti, ikamet adresi, dogum yeri, tan1 anindaki yasi,
solid tiimoriin tipi, timor yerlesim yeri, timor tant anindaki evresi, verilen tedavi, sagkalim
ozellikleri; takip ve tedavi gordiikleri Cocuk Hematoloji ve Onkoloji servisinde dosya, epikriz
ve hastanenin bilgi yonetim sisteminin verilerinden retrospektif olarak elde edildi.

Solid tlimoriin tipi Uluslararasi cocukluk ¢agi kanserleri siniflamasi (ICCC-3)’e uygun
olarak siniflandirilmistir. Hastanin ikamet adresi ve dogum yeri bilgileri Edirne ve Edirne dis1

olarak gruplandirilmistir. Yas gruplarina gore 0-14 sas ve 15-18 yas olarak siniflandirilmistir.
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Basvuru sikayeti en sik gdzlenen sikayete yonelik olarak; ates, agri, kusma, denge kaybi, ele
gelen kitle ve diger olarak gruplandirilmistir. Verilen tedavi; klinigimiz tarafindan uygulanan
kemoterapi, ¢ocuk cerrahi klinigi tarafindan uygulanan cerrahi, radyasyon onkolojisi tarafindan
uygulanan radyoterapi olarak siiflandirilmistir.

Sagkalim analizleri; veri tabaninda mevcut olan hastalara ait TC kimlik numaralari, TC
Niifus ve Vatandaslik Isleri Genel Miidiirliigii'niin Kimlik Paylasim Sistemi (KPS) ile birlikte
karsilastirilarak bireylerin son goriilme tarihindeki yasam durumlari (sag/6liim) ve tarihleri
kaydedilmistir. 01.12.2023 tarihinde son veri taban1 taramasi yapilmis olup, bu tarih itibariyle
bir kayit alinmistir. Vakalari son goriilme durumu ve 6lim yillari, onkoloji hasta dosya

kayitlar1 ve hastane bilgi sisteminden sorgulanarak netlestirilmistir.
ISTATISTIKSEL DEGERLENDIRME

Calismamizda istatistik analiz i¢cin 10240642 lisans numarali SPSS versiyon 26.0
kullanild1. Kategorik ol¢timler say1 ve yiizde olarak, siirekli 6l¢iimler ortalama ve standart
sapma (gerekli yerlerde ortanca ve minimum-maksimum) olarak 6zetlendi. Sagkalim egrisi igin
Kaplan-Meier yontemi ve demografik gruplar arasindaki sagkalim farkliliklarini hesaplamak
icin Long-rank (Mantel-Cox) testi uygulandi. Tiim testlerde istatistiksel 6nem diizeyi 0.05
olarak alindi.

Hastalar yas, cinsiyet, ikametgah adresi, dogum yeri, sagkalim oranlari, uygulanan
tedavi, eslik eden sendrom varlig1, metastaz ve niiks varligina gore incelendi. Hastanin; dogum
Kilosu, beslenme durumu, ailenin sosyoekonomik durumu, ailenin egitim durumu gibi

ozellikleri dosyalardaki bilgilerin yetersiz olmasi sebebiyle arastirmaya alinamamastir.
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BULGULAR

Ocak 2013- Ocak 2023 tarihleri arasinda Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Hematoloji ve Onkoloji Boliimii’nde solid tiimor tanist alan 180 olgunun dosyalari retrospektif
olarak incelendi. Bu vakalardan dosyasinda yeterli bilgiye ulagilamayan ya da cesitli sebeplerle
takipten ¢ikan 31 vaka caligmaya alinamadi. Lenfoma ve 16semi hastalarina calismamizda yer
verilmedi.

Kriterlere uygun olan 149 hastanin 72’si (%48,32) kiz, 77’si (%51,68) erkek olup
ortanca yas 6+5,9 olarak bulundu (Sekil 6).

Cinsiyet Dagilimi

51,68%
BE

K

Sekil 6: Hastalarin cinsiyet dagilimi

Hastalarin yagslar1 0-17 arasinda degismekte olup; ortalama yas 7,7, ortanca yas 6 idi.
Hastalarin %42,3°1 0-4 yas arasindaydi (Sekil 7).
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M 0-4 Yas
M 5-9 Yas
[ 10-14 Yas
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16,11%

Sekil 7: Hastalarin yaslara gore dagilim

Calisgmamizdaki 149 hastamizin 38’inin (%25,6) dogum yeri Edirne, 111 hastanin
(%74,4) dogum yeri ise Edirne digidir. Ikamet adreslerine gére incelendiginde; 48 hastanin
(%32,2) Edirne ili igerisinde, 101 (%67,8) hastanin ise Edirne disinda ikamet ettigi saptanmustir.
Ikamet adresine gére dis merkezden basvuran hastalarm en ¢ok Tekirdag ilinden (%32,9)
basvurdugu goriilmiistiir.

Hastalarin bagvuru anindaki evreleri sirasiyla %20,1 Evre 1, %25,5 Evre 2, %10,1 Evre
3, %44,3 Evre 4 olarak saptanmistir.

Calismamizdaki solid tiimorii olan 149 hastanin basvuru sikayetleri geriye doniik
incelendiginde siklik sirasina gore; %40,3 agri, %19,5 ele gelen kitle/sislik, %14,1 diger
(huzursuzluk, biling bozuklugu, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu, gorme kaybu, idrar kagirma,
oksiiriik, bas donmesi, goz kaymasi, kabizlik, uykuya meyil, halsizlik, eklemde hareket kaybu),
%10,1 denge kayb1, %8,1 kusma, %4,6 ates, %3,3 hematiiri olarak saptanmistir (Tablo 6). Tiim

hastalar histopatoloji sonucu ile tani almislardir.

Tablo 6: Hastalarin basvuru sikayetlerine gore dagilimi

Bagvuru Sikayeti n %
Agr 60 40,3
Ates 7 4,6
Denge kayb1 15 10,1
Ele gelen kitle 29 19,5
Hematiiri 5 3,3
Kusma 12 8,1
Diger 21 141
Total 149 100,0

**Diger: huzursuzluk, biling bozuklugu, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu, gérme kaybi, idrar kagirma, dksiiriik,

bas donmesi, goz kaymasi, kabizlik, uykuya meyil, halsizlik, eklemde hareket kayb1
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0-18 yas araliginda solid tlimorii olan 149 hastamizin 7 (%12,8)’sinde eslik eden genetik
hastalik mevcuttur. Bunlar; Trizomi 21 (n:1), Bloom sendromu (n:1), Li-Fraumeni sendromu
(n:2), Norofibromatozis Tip-1 (n:3) idi.

Hastalarimizin solid tiimor ana gruplarina gore tani dagilimlar incelendiginde siklik
sirasina gore; %26,1 SSS timori, %20,1 kemik tiimorl, %12 noéroblastom, %12 bdbrek
timori, %10,7 germ hiicreli tiimor, %7,2 yumusak doku timori, %4,7 epitelyal tiimor ve
karsinomlar, %4 karaciger tiimorii, %0,8 diger nadir malign tiimorler oldugu bulunmustur

(Sekil 8,9).

Epitelyalkaraciger
tiimorlertiimérleri .
5% 4% 1%

Diger
Yumusak
doku tiimorii

Germ h(icrgw0
tiimor
10%

SSS tlimori
27%

Kemik
tiimori

0,
Noroblastom 21%

12%

Sekil 8: Vakalarin tiimor gruplarina gore dagilimi

Ortalama tan1 yas1 timor tiplerine gore; SSS tiimorleri 6,5 yas, kemik tiimorleri 13 yas,
noroblastom 4 yas, yumusak doku tiimorleri (YDT) 7,2 yas, bobrek tiimorleri 3 yas, germ
hiicreli tiimdrler 7,5 yas, epitelyal tiimdrler 13 yas, karaciger timorleri 2 yas, diger nadir malign
tiimdrler 13 yas olarak saptanmistir. En yliksek sagkalim hizi bobrek tiimorlerinde; en diistik

sagkalim hizi ise SSS tiimorlerinde izlenmektedir (Tablo 7).
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Tablo:7 Takipli hastalarin epidemiyolojik 6zellikleri ve sagkalim hizlarinin degerlendirilmesi

Hasta Ortalama Bir yillik | Beg yillik Bes yillik
Tumor dagihmlari sayisl yas E/K (n) Genel Olaysiz Genel E/K Genel
Sagkalim | Sagkalim Sagkalim Sagkalim
(n/%) (yih) (%) (%) (%) %
149/100 6 77/72 87,2 62,5 76,6 75,3/66,7
Tim takipli hastalar
1-SSS tiimorleri 39/26,1 6,5 20/19 76,9 38,4 56,3 44,9/45,2
Medulloblastom 13 7,5 8/5 69,2 30,7 46,1 50\20
Ependimom 8 7,1 4/4 75 37,5 62,5 50/50
Astrositom 6 6,5 3/3 83,3 66,6 83,3 33,3/100
Gliom 7 5,7 3/4 100 57,1 71,4 66,6/50
ATRT 5 3,6 2/3 60 0 20 0/20
2-Kemik tiimorleri 30/20,1 13 18/12 86,6 66,6 73,3 83,3/58,3
Osteosarkom 15 13,2 9/6 100 66,6 86,6 100/50
Ewing sarkom 14 11,3 8/6 71,4 64,2 64,2 62,5/71,4
Kondrosarkom 1 14 1/0 100 100 100 100
3-Noroblastom 18/12 4 8/10 88,9 61,1 83,3 62,5/80
4-Bobrek tiimorleri 18/12 3 7/11 94,4 83,3 94,4 85,7/100
Wilms timori 15 3,6 5\10 100 93,3 100 100/100
Diger bobrek 3 1 3/0 66,6 66,6 66,6 66,6
timorleri*
5-Germ hiicreli 16/10,7 7,5 10/5 100 93,3 93,3 100/80
tiimor (GHT)
Malign gonadal GHT 7 12,1 4/3 100 100 100 100/100
Teratom 4 2,5 3/1 100 100 100 100/100
Yolk salk tiimor 3 1 2/1 100 66,6 66,6 100/0
intrakranial GHT 2 8,5 2/0 100 100 100 100
6-YDT 12/7 7,2 6/6 91,6 50 75 66,6/66,6
Rabdomyosarkom 10 6,9 5/5 90 40 70 60/60
Diger YDT** 2 8,5 1/1 100 100 100 100/100
7-Maling epitelyal 7/4,7 13 2/5 100 57,1 71,4 50/80
timor ve
karsinomlar
Epitelyal timorler 3 14 1/2 100 66,6 100 100/100
Diger
karsinomlar*** 4 12,5 1/3 100 50 50 50/50
8-Karaciger 6\4 2 4/2 100 83,3 83,3 75/100
timéorleri
9-Diger nadir
tiimorler**** 1/0,8 13 0/1 0 0 0 0

*Berrak hiicreli bobrek tiimori (n:1), bobregin rabdoid tiimori (n:1), Kistik nefroma (n:1)

**Shwannoma (n:1), miyofibroblastik tiimor (n: 1)

*** Adenokarsinom (n:1), adrenokortikal karsinom (n:1), ndroendokrin karsinom (n:2)

****Mezotelyoma (n:1)
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Timor grubu ve cinsiyete gore vaka sayisi
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Sekil 9: Tiimor grubu ve cinsiyete gore vaka sayisi

Calismamizdaki vakalar metastaz durumlarina gore incelendiginde; 71 (%48) vakada metastaz
oldugu, 77 (%52) vakada ise metastaz saptanmadigi bulunmustur. Hastalig1 niiks eden vaka

sayist 17 (%]11,5) olarak saptanmistir (Sekil 10).

METASTAZ ORANI NUKS ORANI

mvar myok mVar mYok

Sekil 10: Vakalarin tiimér metastazina ve niiks durumuna gore dagilimlar

Calismamizdaki solid tlimorii olan 149 hastanin tedavi yaklasimlari incelendiginde; 9
hastaya yalnizca cerrahi tedavi, 10 hastaya yalnizca kemoterapi, bir hastaya yalnizca
radyoterapi uygulandigi, bir hastada spontan regresyon saptandigi goriildii. Bir hastamiza ise

cerrahi, radyoterapi, kemoterapi uygulanmasi sonrasinda dis merkezde kemik iligi

36



taransplantasyonu yapilmistir. Geriye kalan hasta grubumuzda ise cerrrahi, kemoterapi,

radyoterapi birlikte ¢esitli kombinasyonlar halinde uygulanmistir (Tablo 8).

Tablo 8: Hastalarin tedavi yaklasimlari

Tedavi n %
Cerrahi+KT 74 49,6
Cerrahi+KT+RT 33 22,1
Cerrahi 9 6
KT+RT 10 6,7
KT 10 6,7
Cerrahi+RT 9 6
Cerrahi+KT+RT+Radyoaktif 2 1,3
Cerrahi+KT+RT+KIT 1 v
RT 1 7
Spontan Regresyon 1 7
Total 149 100,0

Hastalarin son durumu incelendiginde 42 (%28) hastanin yasamin yitirdigi 107 (%72)

hastanin yasamina devam ettigi bulgusuna ulasilmistir (Tablo 9).

Tablo 9: Hastalarin genel son durum dagilimlari

Son Durum n %

Eksitus 42 28,19
Sag 107 71,81
Total 149 100,0

Hastalarin ortalama 5,51+4,2 yil izlem siiresi igerisinde genel yasam oranlari
hesaplandi. Bes yillik genel sagkalim oranit %76,5, olaysiz sagkalim orani ise %61 olarak
hesaplanmustir (Sekil 11).
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Genel sagkalim orani Olaysiz sagkalim

M Eksitus m Sag Hyok Mvar

Sekil 11: Bes yillik genel ve olaysiz sagkalim oranlar:

YASAM ORANLARI

Genel yasam oranlarini cinsiyete gore incelendiginde erkeklerin genel yasam oraninin
%741 (57/77) oldugu goriiliirken; kizlarda bu oranin %69,4 (50/72) oldugu goriilmektedir.
Cinsiyete gore olaysiz sagkalim hizlar1 incelendiginde; erkeklerde bu oranin %66,3, kizlarda
ise %58,3 oldu goriilmektedir. Erkeklerde 1 yi1l yasayan hastalarin oraninin %88,3 ve 5 yil
yasama oraninin da %80,5 oldugu goriiliirken, bu oranlarin kizlarda sirasiyla %86,1 ve %72,2
oldugu goriilmektedir. Erkeklerin tahmini yagsam siiresinin 13,093 yil, kizlarin ise 12,294 yil
olarak hesaplanmistir. Cinsiyetler arasinda genel sagkalim siireleri agisindan anlamli farklilik

bulunmamustir. (Tablo 10) (Sekil 12).

Tablo 10: Cinsiyete gore Ortalama Yasam Siiresi ve Genel Yasam Orani dagihmlari

Ortalama Yasam Siiresi ve Genel Yasam Oram

Ortalama Log Rank
95% Giiven | Yasam (Mantel-Cox)

Tahmini Aralig1 Orani Hastalarin Beklenen Yasam Siireleri
Yasam | Standart | Alt Ust Chi-

Cinsiyeti | Siiresi | Hata sinir Sinir 1 Y1l Yagam Orant | 5 Y1l Yasam Orant | Square | p

E 13,093 |,729 11,665 | 14,521 |81,8% 88,3% 80,5%

K 12,294 |,694 10,933 | 13,655 |79,2% 86,1% 72,2% 0,105 |0,746
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Sekil 12: Cinsiyete gore genel yasam siiresi

Genel yasam oranlarini yas gruplarina gore incelendiginde 0-14 yas grubunda olanlarin
genel yasam oraninin %70 (84/120) oldugu goriiliirken 15-18 yas grubunda bu oranin %79,3
(23/29) oldugu goriilmektedir. 0-14 yas grubunda 1 y1l yasayan hastalarin oraninin %88,3 ve 5
yil yasama oraninin da %79,9 oldugu goriiliirken; 1 yil yasam oranlarin 15-18 yas grubuna
%82,7 oldugu, 5 yil genel yasam oranmin %79,3 oldugu goriilmektedir. 0-14 yas
grubundakilerin tahmini yagam siiresinin 12,787 yil, kizlarin ise 15-18 yas araliginda olanlarin
ise 11,063 y1l oldugu goriilmektedir. Yas gruplar1 arasinda genel sagkalim siireleri agisindan

anlamli farkliligin olmadig1 goriilmektedir (Tablo 11) (Sekil 13).

Tablo 11: Yas gruplarlarina gore ortalama yasam siiresi ve genel yasam oram dagilimlari

Ortalama Yasam Siiresi ve Genel Yasam
Oram Log Rank
Ortalama M I-C
95% Gaven | Y@$aM | Hastalarin Beklenen Yasam (Mantel-Cox)
Tahmini Araligi Orani Sureleri
Yasam |Standart| Alt Ust 1Yil Yasam 5Yil Yagsam Chi-
Yasg Suresi Hata sinir_| Sinir Orani Orani Square p
0-14
Yas 12,787 ,578|11,654 | 13,920 70% 88.3% 79.9%
15- 0,792 0,373
18 11,063 ,690| 9,710|12,415| 79,3%
Yas 82,7% 79,3%
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Sekil 13: Yas grubuna gore genel yasam siiresi

Metastazi olan hastalarin sagkalim hizlari incelendiginde; genel sagkalim hizlar1 %49,2,
olaysiz sagkalim hizi ise %33,8 olarak saptanmistir. Bir yillik sagkalim oran1 %74,7, bes y1illik
sagkalim oran1 %54,1 olarak hesaplanmistir (Sekil 14). Metastaz durumlarina gore hastalarin

yasam oranlarinda anlamli farklilik mevcuttur.
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Sekil 14: Hastalarin metastaz durumuna gore sagkalim hizlar
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Timori niiks eden vakalarin sagkalim oranlart degerlendirildiginde; genel sagkalim
orani %29,4, bir yillik genel sagkalim oran1 %88,3, bes yillik genel sagkalim %64,7, bes yillik
olaysiz sagkalim orani %17,6 olarak hesaplanmistir.

Genel yasam oranlarini uygulanan tedavi yontemine goére incelendiginde cerrahi
uygulanmayanlarin genel yagam oraninin %63,6 (14/22) oldugu goriiliirken cerrahi uygulanan
grupta bu oranin %71,6 (91/127) oldugu goriilmektedir. Cerrahi uygulanmayan hasta grubunda
bir y1l yasayan hastalarin oraninin %81,8, bes y1l genel yasam oraninin da %72,7, bes yil olaysiz
yasam oraninin ise %50 oldugu goriiliirken, bu oranlarin cerrahi uygulananlarda sirasiyla
%88,1, %76,3 ve %63,7 oldugu goriilmektedir. Cerrahi uygulanmayan grupta olanlarin tahmini
yasam sliresinin 8,649 yil, cerrahi uygulananlarda ise 13,293 yil oldugu goériilmektedir. Tedavi
yontemleri arasinda genel sagkalim siireleri agisindan istatistiksel olarak anlamli olmamakla
birlikte cerrahi uygulanan hasta grubunda sagkalim siirelerinin daha yiiksek oldugu
goriilmektedir (Tablo 12) (Sekil 15).

Tablo 12: Tedavi yontemine gore ortalama yasam siiresi ve genel yasam oranlari

Ortalama Yasam Siiresi ve Genel Yasam Oram
Ortalama Log Rank
95% ] Giiven Yasam Hastalarna Beklgnen (Mantel-Cox)
Aralig Orani Yagam Siireleri
Tahmini 5 Yi
Tedavi Yasam | Standart | Alt Ust 1Yl Yasam | Yasam | Chi-
Y o6ntemi Siiresi | Hata siir Siir Orani Oran1 | Square | p
Cerrahi o
uygulanmayan 8,649 1,071 6,549 |10,748 | 72,7% 85.10% 68.30%
Cerrahi 1,82 |0,177
0,
uygulanan 13,293 ,537| 12,241 | 14,345 81,9% 93,70% 83,00%
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Sekil 15: Tedavi yontemlerine gore genel yasam siiresi

Genel yasam oranlarini timor tipine gore incelendiginde; SSS tiimorii olanlarda %45
(17/39), kemik tiimorii olanlarin %73,3 (22/30), néroblastom olanlarin %72,2 (13/18), bobrek
timdriim olanlarin %94,4 (17/18), germ hiicreli tiimorii olanlarin %93,3 (14/15), yumusak
doku tiimorii olanlarin %66,6 (8/12) oldugu, malign epitelyal timdér ve karsinomlarin %71,4
(5/7) olarak saptanmistir (Tablo 13).

Bir ve bes yil yasama oranlarini tiimor tiplerine gore sirastyla inceledigimizde; SSS
timori olanlarin %76,6 ve 56,3; kemik tiimorii olanlarin %86,6 ve %73,3; noroblastom
olanlarin 88,9 ve 83,3, bobrek tlimorii olanlarin %94,4 ve %94,4; germ hiicreli tiimori olanlarin
%93,3 ve %93,3; yumusak doku tlimorii olanlarin % 91,6 ve %75; malign epitelyal tiimor ve
karsinomlarin %100 ve %71,4; karaciger tiimrdlerinin %100 ve %83,3 olarak bulunmustur.

Timor tipleri arasinda genel sagkalim siireleri agisindan anlamli farkliligin olmadigi
goriilmektedir. Istatistiksel olarak anlamli olmamakla birlikte Yumusak doku timérii ve SSS

timor grubunda olanlarda sagkalim siirelerinin daha diisiik oldugu goriilmektedir (Sekil 16).
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Tablo 13: Tiimér tiplerine gore yasam oranlari

Ortalama Yasam Siiresi ve Genel Yagsam Oram
Ortalama
95% Log Rank (Mantel-Cox)
Giiven Yagam Orani

Tahmini Araligi Hastalarin Beklenen Yasam Siireleri

Yagam | Standart | Alt | Ust
Tumor Tipi Sdresi Hata | sinir | Sinir 1Y1l Yasam Orani | 5 Yil Yagam Orani | Chi-Square p
Kemik o
Himérii 12,0 12| 96| 14,3 73,3% 86.6% 73.3%
Noroblastom 12,6 14| 99| 153 72,2% | 88,90% 83,3%
SSS tuméra 11,5 11| 94| 13,6 45% | 76,6% 56,3% 4,87 0,301
Yumusak o
doku timoru 1.7 L7] 851150 66,6% 91,6% 75%
Diger* 12,6 0,6 11,5 13,8 87,2% | 95,7% 89,3%

*Bobrek, Karaciger, Germ hiicreli, Epitelyal timér diger olarak birlestirilmistir.
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Sekil 16: Tiimor tiplerine gore genel yasam siiresi
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TARTISMA

CCK ile ilgili calismalarda; tiimor etiyolojisininin ve biyolojik farkliliklarin
belirlenmesi, erken tani konulabilmesi, kanserin 6nlenmesi ve sagkalim oranlarini arttiracak
bilgiler saglanmasi hedeflenmektedir (43). Cocukluk c¢agi kanserlerinin epidemiyolojik
ozelliklerinin iyi bilinmesi bu hedeflere ulasabilmek i¢in biiyilk 6nem arz etmektedir. Bu
epidemiyolojik 6zelliklerin {ilkeden iilkeye farklilik gdsterdigi, hatta ayni {ilke icerisinde de o
bolgenin cevresel ve ekonomik oOzellikleri ile alakali olarak farklilik gosterebildigi
bilinmektedir. Hastalarin epidemiyolojik ve yasam hizlarinin belirlenmesi ve tilkemizdeki
verilerin gelismis iilkelerdeki verilerle kiyaslanmasi amaciyla sistematik ¢aligmalar ve diizenli
kayitlar gerekmektedir (4).

Calismamizda Trakya Universitesi Saglik Arastirma ve Uygulama Hastanesi Cocuk
Hematoloji ve Onkoloji Unitesi’'nde 01.01.2013-01.01.2023 tarihleri arasinda tan1 konularak,
tedavi uygulanan 18 yas altindaki olgularin epidemiyolojik ve sagkalim verilerinin, ulusal ve
uluslararasi istatistik analiz verileri ile kiyaslanmasi amaglanarak, kanser epidemiyolojisi
alaninda bolge ve iilke% adina katki saglanmasi planlanmastir.

Calismamizda solid tiimor tanist alan 18 yas altindaki 149 olgunun E/K orant: 1,06
olarak hesaplanmistir. TPOG/TPHD verilerinde tilkemizdeki solid tiimorii olan 18 yas altindaki
hastalarin cinsiyet oram1 E/K:1/1,01 olarak hesaplanmistir (7). Ataseven ve ark.’nin
calismasinda solid tiimdrii olan ¢ocuk ve addlesanlarda E/K orani 1,06 olarak hesaplanmistir
(6). Soysal ve ark’nin ¢alismasinda yine bu oran 1,06 olarak hesaplanmustir (4). Litaratiir ve
iilke veriyleriyle kiyaslandiginda cinsiyet oranlarinin benzer oldugu bulgusuna ulasilmistir.
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Arastirmamizdaki solid timor tanili 18 yas altindaki hastalarin; tan1 anindaki ortanca
yas1 6 yas olarak saptandi. Kebudi ve Ulukaya’nin ¢alismasinda ¢ocukluk ¢agi kanserlerinin
ortanca tani yasi 7,5 yas olarak rapor edilmistir (10). Soysal ark’nin ¢alismasinda tiim onkolojik
timorlerin ortanca tami yas1 6 yas olarak rapor edilmistir (4). TPOG/TPDH 2009-2020
verilerine bakildiginda ise cocukluk ¢agi kanserlerinin 6,7 yas olarak rapor edildigi
goriilmektedir. (9). Hastalarimizin cinsiyet ve yas dagilimi literatiir ile benzerlikte olup, 2010
senesindeki Avrupa EUROCARE-ACCIS verileri ve TPOG 2002-2008/2009-2020 verilerine
bakildiginda benzer sonuclar elde edilmistir (4,9).

Arastirmamizdaki hastalarimizin yas gruplarina gore dagilimlari incelendiginde;
%42,3’1 0-4 yas, %16,1°si 5-9 yas, %22,1’u 10-15 yas ve %19,5’u 15-19 yas arasinda
saptanmistir. Kebudi ve Ulukaya’nin ¢alismasinda yas araliklarima gore dagilimda; 0-4 yas
%39,8, 5-9 yas %24.9, 10-14 yas %26.1, 15-19 yas %9.2 olarak rapor edilmistir (10). TPOG
ve TPHD 2009-2021 verilerinde, farkli merkezden 24.080 vakanin yas gruplari; %40,8’i 0-4
yas, %23,8’si 5-9 yas, %23,3’1 10-15 yas ve %12,1°1 15-19 yas araliginda oldugu bildirilmistir
(44). Hastalarimizin yas gruplarina gore dagilimu litaratiir ve Tiirkiye ortalamasi ile benzerlik
gostermekle birlikte; 15-19 yas grubu TPOG verisinde %12,1 olarak bildirilmisken bizim
calismamizda ise bu oranin %19,5 ile daha yiiksek saptandigi goriilmiistiir. Ayrica 5-9 yas
aralig1 Tiirkiye ortalamasinda %23,8 oraninda saptanmisken, ¢alismamizda %16,1 ile daha
diisiik oldugu goriilmiistiir.

Caligmamizdaki 149 hastamizin 38’unun (%25,6) dogum yeri Edirne, 111 hastanin
(%74,4) dogum yeri ise Edirne digidir. Tkamet adreslerine gére incelendiginde; 48 hastanin
(%32,2) Edirne ili igerisinde, 101 (%67,8) hastanin ise Edirne disinda ikamet ettigi bilgisine
ulasilmistir. Tkamet adresine gdre dis merkezden basvuran hastalarin bdlgemizdeki niifus
yogunluguna bagli olarak %32,9 oraninda Tekirdag ilinden bagvurdugu bulgusuna ulagilmistir.
Bu bulgulara dayanilarak hastalarimizin biiylik ¢ogunlugunun Edirne disindan bagvurdugunu
sOyleyebilmekteyiz.

Cocukluk c¢aginda kanser olugsma riskinin arttigi bazi genetik sendromlar oldugu
bilinmektedir. Li-Fraumeni sendromu, Down sendromu, Beckwith-Wiedemann sendromu, von
Hippel-Lindau hastaligi, multipl endokrin neoplazi, Retinoblastoma, ailesel Wilms tiimérii ve
ailesel adenomat6z polipozis sendromu, c¢ocukluk ¢agi maligniteleri ile iligkili otozomal
dominant hastaliklardir. Bloom sendromu ve Ataksi-telanjiyektazi ¢ocukluk ¢aginda ortaya
cikabilen ¢ok cesitli kanserlere yatkinlik olusturan otozomal resesif gegisli genetik

hastaliklardir (12,14). Calismamizda solid tiimorii olan hastalarimiz eslik eden genetik hastalik
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acisindan degerlendirilmistir. Yedi hastamizda (%4,6) genetik hastalik mevcuttur. Bunlar; bir
hastada Trizomi 21, bir hastada Bloom sendromu, iki hastada Li-Fraumeni sendromu, ii¢
hastada Norofibromatozis Tip-1’dir. Solid tiimorlii hastalarda sendrom saptanma oraniyla ilgili
benzer bir ¢alismaya ulasilamamasi sebebiyle bu oran baska bir calismayla kiyaslanamamastir.

Solid tiimdr grubundaki tiimdr yelpazesi genis olmasi sebebiyle basvuru sikayetleri de
cesitli sekilde karsimiza ¢ikmaktadir. Calismamizdaki solid tiimorii olan 149 hastanin bagvuru
sikayetleri geriye doniik incelendiginde siklik sirasina gore; %40,3 agri, %19,5 ele gelen
kitle/sislik, %14,1 diger (huzursuzluk, bilin¢g bozuklugu, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu,
gorme kaybi, idrar kagirma, oOkstiriik, bas donmesi, géz kaymasi, kabizlik, uykuya meyil,
halsizlik, eklemde hareket kaybi), %10,1 denge kaybi, %8,1 kusma, %4,6 ates, %3,3 hematiiri
olarak saptanmigtir. Burada en sik karsimiza ¢ikan solid tiimdriin tipine bagli ilgili organda agri
sikayetidir. En sik bagvuru sikayeti timor tiplerine gore incelendiginde; SSS tiimorii olanlarda
bulanti, kusma, denge kayb1 ve bas agrist; kemik tiimoriinde timor ile iliskili bolgede agr1 ve
ele gelen kitle; noroblastomda en sik huzursuzluk, agr1 ve ele gelen kitle; bobrek tiimdrlerinde
agr1, hematiiri, ele gelen kitle; germ hiicreli timorlerde agri ve ele gelen kitle; YDT de ele gelen
kitle ve iligkili organda agri; malign epitelyal tiimor ve karsinomlarda ele gelen kitle; karaciger
timorlerinde ele gelen kitledir. Solid tiimorlii hastalarda basvuru sikayeti ile ilgili benzer bir
calismaya ulasilamamasi sebebiyle bu oran baska bir ¢alismayla kiyaslanamamaistir.

Calismamizda hastalarin tam1 alma sekilleri degerlendirildiginde, tiim hastalarin
tanisinin histopatoloji ile konuldugu goriildii.

Calismamizda tiimor tiplerine gore Siniflandirmada; Uluslararast Cocukluk Cagi
Kanserleri Smiflandirmasi (ICCC) kullanilmistir. Hastalarimizin solid tiimoér ana gruplarina
gore tam1 dagilimlan incelendiginde siklik sirasina gore; %26,1 SSS tiimori, %20,1 kemik
timoril, %12 noroblastom, %12 bobrek tiimori, %10,7 germ hiicreli tiimor, %7,2 yumusak
doku timori, %4,7 epitelyal tiimor ve karsinomlar, %4 karaciger timori, %0,8 diger nadir
malign timorler oldugu bulunmustur.

TPOG 2009-2021 yillar1 arasinda kaydedilen 13.815 solid timor olgusunun verileri
incelendiginde goriilme siklig1 sirasina gore; %27 SSS tiimori, %14,2 noroblastom, %12,4
yumusak doku sarkomu, %11,5 germ hiicreli tiimorler, %11,4 kemik tiimori, %8,3 bobrek
tiimori, %5,8 epitelyal timorler, %4,8 retinoblastom, %2,9 karaciger timorleri, %1,2 diger
olarak saptandigi goriilmektedir (44).

Caligmamizda tiimor tiplerine goére goriilme sikligit TPOG verileri ile benzer

saptanmistir. Hem TPOG verilerinde hem de c¢alismamizda en sik goriilen solid tiimér SSS
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timoriidiir. Farkl olarak; kemik tiimorleri calismamizda %20,1 gibi yliksek bir oran ile en sik
goriilen ikinci tiimdr tipiyken, TPOG verilerinde %11,4 ile dordiincii sirada yer almaktadir.
Bunun nedeni olarak; hastanede iskelet tiimorii ameliyatlarinin yapilmasi, bu konuda boélgedeki
tek yetkin ve deneyimli merkez olmasi olabilir. G6z Hastaliklar1 Anabilim Dali tarafindan
timor hastalariin takip edilmemesi sebebiyle retinoblastom hastasina g¢aligmamizda
rastanilmamustir.

2018 yilinda, Diinya Saglik Orgiitii Uluslararas1 kanser arastirmalar1 ajansi (IARC)
tarafindan 0-14 yas araliginda 277.000 civarinda ¢ocukluk ¢agi kanser olgusu rapor edilmis; bu
raporda en sik saptanan solid tiimoérler sirasiyla %37,1 SSS tiimori, %12,3 noroblastom, %11,2
yumusak doku sarkomu, %9,5 bobrek timorleri, %7,3 kemik tiimorleri, %6,6 epitelyal
timorler, %6,4 germ hiicreli tiimorler, %5,2 retinoblastoma, %3 karaciger timorleri, %1,2
diger olarak bildirilmistir (9).

ABD’deki hastalik kontrol ve 6nleme merkezi (SEER) verilerine gore 1999-2016
yillart arasindaki 19 yas altindaki hastalardaki solid tiimér dagilim oranlar1 incelendiginde;
%29,5 SSS, %8,1 noroblastom, %4,9 osteosarkom, %3,2 Ewing sarkom, %6,5 tiroid
karsinomu, %3,2 retinoblastom, %4,9 wilms timori, %9,8 germ hiicreli tiimoér, %4,9
rabdomyosarkom, %19,6 diger olarak raporlanmistir (15).

Arastirmamiz verileri IARC ve SEER verileriyle karsilastirildiginda; SSS tiimdrleri
en sik goriilen solid tiimor grubu olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Kemik tiimorii calismamizda
diger caligmalardaki verilere kiyasla daha yiliksek saptanmistir. Merkezimiz bolgedeki en
donanimli merkez oldugundan baz: tiir timorlerin yogunlugu daha fazladir.

TPOG-TPHD 2002-2022 yillar1 arasinda kaydedilen 46.067 vakanin tani anindaki
ortalam yaglari; SSS tiimorii 6,8 yas, noroblastom 2,3 yas, yumusak doku sarkomu 7,3 yas,
kemik tiimorii 12,5 yas, germ hiicreli tiimor 8,6 yas, bobrek tiimorii 3,1 yas, karaciger timorii
2,1 yas, epitelyal timor 13 yas olarak rapor edilmistir (7). Soysal ve ark.’nin ¢alismasinda SSS
tiimori 6,6 yas, noroblastom 1,6 yas, yumusak doku sarkomu 7,7 yas, kemik tiimorii 11,8 yas,
germ hiicreli tiimor 2,3 yas, bobrek tiimorii 3 yas, karaciger timorii 3,2 yas, epitelyal timor ve
karsinomlar 13,7 yas olarak rapor edilmistir (4).

Calismamizdaki hastalarin ortalama tani yasi tiimor tipi 6zelinde; SSS tiimorleri 6,5
yas, kemik tiimorleri 13 yas, néroblastom 4 yas, YDT 7,5 yas, bobrek tiimorleri 3 yas, germ
hiicreli timdorler 7,5 yas, epitelyal tiimorler 13 yas, karaciger tiimorleri ise 2 yas olarak
saptanmistir. Calismamizdaki tiimor tipi 6zelindeki ortalama tani yasi lilkemiz verileri ve
litaratiirler ile kiyaslandiginda benzer oldugu goriilmektedir.
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Hastalarin bagvuru anindaki evreleri sirasiyla %20,1 Evre 1, %25,5 Evre 2, %10,1 Evre
3, %44,3 Evre 4 olarak saptanmistir. Bu evreler icerisinde Evre 4’iin en yiiksek orandaki evre
olarak saptanmasi hastalarin biiyiik kisminin basvuru sirasinda ileri evrede oldugunu bizlere
gostermektedir. Solid tiimorlii hastalarin basvuru sirasindaki evreleri ile ilgili benzer bir
calismaya ulasilamamasi sebebiyle bu oran baska bir ¢alismayla kiyaslanamamigtir

Calismamizdaki vakalar metastaz durumlarina gore incelendiginde; 71 (%48) vakada
metastaz oldugu, 77 (%52) vakada ise metastaz saptanmadig1 bulunmustur. Hastalig1 niiks eden
vaka sayist 17 (%11,5) olarak saptanmistir. Solid tiimorlii hastalarin metastaz ve niiks oranlari
ile ilgili benzer bir calismaya ulagilamamasi sebebiyle bu oran baska bir calismayla
kiyaslanamamistir

Calismamizdaki solid tiimorii olan 149 hastanin tedavi yaklasimlar1 incelendiginde;
dokuz hastaya yalnizca cerrahi tedavi, on hastaya yalnizca kemoterapi, bir hastaya yalnizca
radyoterapi uygulandigi goriildii. Bir hastamiza ise cerrahi, radyoterapi, kemoterapi
uygulanmasi sonrasinda dis merkezde kemik iligi taransplantasyonu yapilmistir. Geriye kalan
hasta grubumuzda ise cerrrahi, kemoterapi, radyoterapi birlikte ¢esitli kombinasyonlar halinde
uygulanmistir. Hastalarimizin %85,2 sine cerrahi tedavi uygulanmistir. Solid tiimorlii hastalara
uygulanan tedavi yontemleri ile ilgili benzer bir calismaya ulasilamamas1 sebebiyle bu oran
baska bir ¢alismayla kiyaslanamamistir

Calismamizdaki hastalarin son durumu incelendiginde 42 (%28) hastanin yasamini
yitirdigi 107 (%72) hastanin yasamina devam ettigi goriilmistiir. Bes yillik genel sagkalim
orani ise %76,5, olaysiz sagkalim orani ise %61 olarak hesaplanmaistir.
Soysal ve ark’nin ¢aligmasinda gocukluk ¢agi kanseri olan hastalarin ortalama genel

sagkalim hiz1 %75,3 olarak, olaysiz sagkalim hizi oran1 ise %66,9 olarak rapor edilmistir (4).
Ataseven ve ark.’nin arastirmasinda ¢ocuklukluk ¢agi kanserlerinin genel yagam sagkalim orani
%75 olarak rapor edilmistir (6). TPOG/TPHD 2022 verilerinde genel yasam orani1 %70 olarak
rapor edilmistir (7). Arastirmamiz sonucunda ortaya ¢ikan genel hayatta kalma hizlari lilkemiz
ve literatiir verileri ile kiyaslandiginda benzer oranda oldugu bulgusuna varilmistir. Bu sonuglar
bizlere hayatta kalma oranlariin bdlgeden bolgeye farklilik gosterdigini, gerekli olan tedaviye
erisebilme olanagiin ve multidisipliner kurumlarin varliginin 6nemini gostermektedir.

ABD’de 2015 yilinda tiim ¢ocukluk cagi kanserlerinde bes yillik genel yasam orani
%84,1 olarak raporlanmistir (6). Isvigre’de 2004-2013 yillar1 arasim1 genel yasam oran1 %88,
Avusturyada 1994-2011 yillart arasint %86, Almanya’da 2003-2012 yillar1 aras1 %84 olarak

rapor edilmistir. Bu yiiksek yasam oranlarinin ortaya ¢ikmasinda bu tilkelerin ¢ocukluk cagi
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kanserlerinin klinik ¢alismalari i¢erisinde olmalarmin rolii 6nemlidir. Verilerimizin Avrupa ve
ABD verileriyle karsilastiginda bes yillik genel yagam oranlarinin altinda saptanmustir.

Genel yasam oranlarini cinsiyete gore incelendiginde erkeklerin genel yasam oraninin
%74’i (57/77) oldugu goriilirken; kizlarda bu oranin %69,4 (50/72) oldugu goriilmektedir.
Cinsiyete gore olaysiz sagkalim hizlart incelendiginde; erkeklerde bu oranin %66,3, kizlarda
Ise %58,3 oldu goriilmektedir. Erkeklerde 1 yil yasayan hastalarin oraniin %88,3 ve 5 yillik
yasam oraninin da %80,5 oldugu goriiliirken, bu oranlarin kizlarda sirasiyla %86,1 ve %72,2
oldugu goriilmektedir. Cinsiyetler arasinda genel sagkalim siireleri agisindan anlamli farklilik
bulunmamastir.

Arastirmamizdaki hastalarin genel yasam oranlarini yas gruplarina gore incelendiginde
0-14 yas grubunda olanlarin genel yasam oraninin %70 (84/120) oldugu goriiliirken 15-18 yas
grubunda bu oranin %79,3 (23/29) oldugu goriilmektedir. 0-14 yas grubunda 1 y1l yasayan
hastalarin oraninin %88,3 ve 5 yil yasama oraninin da %79,9 oldugu goriiliirken; 1 y1l yasam
oranlarin 15-18 yas grubuna %82,7 oldugu, 5 yil genel yasam oraninin %79,3 oldugu
goriilmektedir. Yas gruplarn arasinda genel sagkalim siireleri agisindan anlamli farkliligin
olmadig1 goriilmektedir.

Soysal ve ark.’nin ¢alismasinda adélesan yas grubundaki kanser hastalarinin bes yillik
genel yasam hiz1 %68 olarak rapor edilmistir. Ataseven ve ark.’nin ¢alismasinda addlesan yas
grubunda bes yillik yasam oran1 %71,5 olarak raporlanmistir. ABD 2014 yilindaki SEER
programinda erkek ve kiz hastalarin bes yillik yasam oranini 0-14 yas grubu i¢in %81,3 ve %82,
15-19 yas grubu i¢in ise %80 ve %85,4 olarak raporlamistir (4). Yas gruplarina gore sagkalim
oranlari tilkemiz verilerinden yiiksek, ABD verilerinden diisiiktiir.

Calismamizdaki hastalarin genel yagam oranlar1 tedavi yontemine gore incelendiginde
cerrahi uygulanmayan hastalarin genel yasam oraninin %72,7 oldugu goriiliirken cerrahi
uygulanan hasta grubunda bu oranin %81,9 oldugu goriilmektedir. Cerrahi uygulanmayan hasta
grubunda bir yil yasayan hastalarin oraninin %81,8, bes yil genel yasam oraninin da %72,7, bes
y1l olaysiz yasam oraninin ise %50 oldugu goriiliirken, bu oranlarin cerrahi uygulananlarda
sirastyla %88,1, %76,3 ve %63,7 oldugu goriilmektedir. Cerrahi uygulanan hastalarda sagkalim
stirelerinin daha yiiksek oldugu goriilmektedir. Solid tiimorli hastalarda uygulanan tedavi ile
sagkalim arasindaki iliskiyi gosteren benzer bir caligmaya ulagilamamasi sebebiyle bu oran
baska bir ¢alismayla kiyaslanamamaistir.

Arastirmamizdaki hastalarin genel yagam oranlarinin tiimor tipine gore incelendiginde;

SSS tiimori olanlarda %45 (17/39), kemik tiimorii olanlarin %73,3 (22/30), noroblastom
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olanlarin %72,2 (13/18), bobrek tiimorim olanlarin %94,4 (17/18), germ hiicreli timori
olanlarin %93,3 (14/15), yumusak doku tiimoérii olanlarin %66,6 (8/12) oldugu, malign epitelyal
tiimor ve karsinomlarin %71,4 (5/7) olarak saptanmistir. Bir ve bes y1l yasama oranlarini timor
tiplerine gore sirasiyla inceledigimizde; SSS tiimorii olanlarin %76,6 ve 56,3; kemik timori
olanlarin %86,6 ve %73,3; néroblastom olanlarin 88,9 ve 83,3, bobrek tiimorii olanlarin %94,4
ve %94,4; germ hiicreli timorii olanlarin %93,3 ve %93,3; yumusak doku tiimorii olanlarin %
91,6 ve %75; malign epitelyal tiimor ve karsinomlarin %100 ve %71,4; karaciger tiimrolerinin
%100 ve %83,3 olarak bulunmustur. SSS tiimoérleri ve YDT olan hastalarda sagkalim
stirelerinin daha diisiik oldugu; bobrek tiimorii olan hastlarin en yiiksek sagkalim oranina sahip
oldugu goriilmektedir.

Ataseven ve ark.’nin yaptig1 bir ¢alismada SSS tiiméorii vakalarinda bes yillik genel
sagkalim hizi %67,2; karaciger tiimoriinde %65; kemik tiimorlerinde %56,1; noroblastom
vakalarinda erkeklerde %62,9 iken kizlarda %57,1; bobrek tiimoriinde erkeklerde bes yillik
genel sagkalim hiz1 %73.4 iken kizlarda %77,9; YDT de erkeklerde %65,7 iken kizlarda %63,2
saptandig1 rapor edilmistir (6). Calismamiz ile kiyaslandiginda; bobrek tiimorlerindeki
sagkalim oran1 daha diisiik, SSS tliimorlerindeki sagkalim oranlari daha yiliksek oldugu
gorilmektedir.

Tiim bu bulgulara gore, gelismis iilkelerdeki rakamlara bakildiginda bu konuyla ilgili
daha ¢ok ilerleme kaydedilmesi gerekmektedir. CCK’de iilkemiz genelinde izlem ve tedavi
yontemlerindeki eksikliklerimizin belirlenebilmesi ve yasam oranlarimizin arttirilabilmesi igin

bolgesel olarak yapilmis daha ¢ok arastirmaya gereksinim vardir.
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SONUCLAR

01.01.2013 ve 01.01.2023 tarihleri arasinda 10 yillik siirecte Trakya Universitesi Tip

Fakiiltesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi’nde takip edilmis solid tiimdr tanist dogrulanmis

olan 18 yas alt1 149 hastanin; bagvuru sikayetleri, demografik 6zellikleri, patolojik tanisi, tedavi

yontemleri, hastaligin prognozunu ve yasam hizlari retrospektif olarak arastirilmistir. Elde

edilen sonug sunlardir;

1.
2.

Arastirmaya dahil edilen hastalarin %51,68°1 erkek, %48,32’s1 kizdu.

Hastalarin yaslari 1 ile 17 arasinda degismekte olup ortalama 6+5,9 olarak bulundu ve

hastalarin %42,3°1 0-4 yas arasindaydh.

Hastalarin yas gruplarina gore dagilimlari; %42,3°1 0-4 yas, %16,1°s1 5-9 yas, %22,1’u

10-15 yas ve %19,5’u 15-19 yas araligindadir.

Hastalarin bagvurulart dogum yerine gore %75,4, ikamet yerine gore ise %67,8

oraninda Edirne disindandi. Edirne disindan basvuru oranlar1 dogum ve ikamet

adresine gore; %28,2 ve %32,9 olarak en sik Tekirdag’dir.

Olgularin %4,6’sinda genetik hastalik (bir hastada Trizomi 21, bir hastada Bloom

sendromu, iki hastada Li-Fraumeni sendromu, ii¢ hastada Norofibromatozis Tip-1)

mevcuttur.

Basvuru sikayetleri geriye doniik olarak incelendiginde siklik sirasina gore; %40,3 agri,

%19,5 ele gelen kitle/sislik, %14,1 diger (huzursuzluk, biling bozuklugu, tekrarlayan

idrar yolu enfeksiyonu, gérme kaybi, idrar kagirma, oksiiriik, bas donmesi, goz

kaymasi, kabizlik, uykuya meyil, halsizlik, eklemde hareket kaybi), %10,1 denge
51



10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

kayb1, %8,1 kusma, %4,6 ates, %3,3 hematiiri olarak saptanmigtir.

En sik bagvuru sikayeti tiimor tiplerine gore incelendiginde; SSS tiimdrii olanlarda

bulanti, kusma, denge kayb1 ve bas agrisi; kemik tiimoriinde tiimor ile iliskili bolgede

agr1 ve ele gelen kitle; néroblastomda en sik huzursuzluk, agr1 ve ele gelen kitle; bobrek

tiimorlerinde agri, hematiiri, ele gelen kitle; germ hiicreli tiimorlerde agr1 ve ele gelen

kitle; YDT’de ele gelen kitle ve iliskili organda agri; malign epitelyal timor ve

karsinomlarda ele gelen kitle; karaciger tiimorlerinde ele gelen Kitledir.

Tilim hastalara histopatoloji ile tan1 konulmustur.

Hastalarimizin solid tiimor ana gruplarina gore tan1 dagilimlari incelendiginde siklik

sirasina gore; %26,1 SSS tiimori, %20,1 kemik tiimdri, %12 noroblastom, %12 bobrek

tiimort, %10,7 germ hiicreli timor, %7,2 yumusak doku tiimori, %4,7 epitelyal timor

ve karsinomlar, %4 karaciger tiimorii, %0,8 diger nadir malign tiirmorler oldugu

bulunmustur.

Ortalama tani yagsi tiimor tiplerine gore; SSS tiimdrleri 6,5 yas, kemik tiimorleri 13 yas,

noroblastom 4 yas, YDT 7.5 yas, bobrek tiimorleri 3 yas, germ hiicreli tiimorler 7,5 yas,

epitelyal tlimorler 13 yas, karaciger tiimdrleri ise 2 yas olarak saptanmaistir.

Vakalarin bagvuru anindaki evreleri sirasiyla %20,1 Evre 1, %25,5 Evre 2, %10,1 Evre

3, %44,3 Evre 4 olarak saptanmustir.

Hastalarimizin %85,2’sine cerrahi tedavi uygulanmustir.

Hastalar metastaz durumlarina gore incelendiginde; 71 (%48) vakada metastaz oldugu,

77 (%52) vakada ise metastaz saptanmadigr bulunmustur. Hastalig1 niiks eden vaka

sayist 17 (%11,5) olarak saptanmustir.

Hastalarin son durumu incelendiginde; 42 (%28) hastanin yasamini yitirdigi, 107

(%72) hastanin yasamina devam ettigi goriilmiistiir. Bes yillik genel sagkalim orani ise

%76,5, olaysiz sagkalim orani ise %61 olarak hesaplanmistir.

Erkeklerin genel yasam oraninin %74°1 (57/77) oldugu goriiliirken; kizlarda bu oranin

%69,4 (50/72) oldugu goriilmektedir. Olaysiz sagkalim hizlari incelendiginde;

erkeklerde %66,3, kizlarda ise %58,3 oldugu goriilmektedir. Erkeklerde 1 yil yasayan

hastalarin oraninin %88,3 ve 5 yil yasama oraninin da %80,5 oldugu goriiliirken, bu

oranlarin kizlarda sirasiyla %86,1 ve %72,2 oldugu goriilmektedir. Cinsiyetler arasinda

genel sagkalim siireleri a¢isindan anlamli farklilik bulunmamustir.

Genel yasam oranlarini yas gruplarina gore incelendiginde 0-14 yas grubunda olanlarin

genel yasam oraninin %70 (84/120) oldugu goriiliirken 15-18 yas grubunda bu oranin
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17.

18.

19.

20.

%79,3 (23/29) oldugu goriilmektedir. 0-14 yas grubunda 1 yil yasayan hastalarin
oraninin %88,3 ve 5 yil yasama oraninin da %79,9 oldugu goriiliirken; 1 yil yasam
oranlarin 15-18 yas grubuna %82,7 oldugu, 5 yil genel yasam oraninin %79,3 oldugu
goriilmektedir. Yas gruplari arasinda genel sagkalim siireleri agisindan anlaml
farkliligin olmadigi goriilmektedir.

Cerrahi uygulanmayan hastalarin genel yasam oraninin %72,7 oldugu goriiliirken
cerrahi uygulanan hasta grubunda bu oranin %81,9 oldugu goriilmektedir. Cerrahi
uygulanmayan hasta grubunda bir y1l yasayan hastalarin oraninin %81,8, bes y1l genel
yasam oraninin da %72,7, bes yil olaysiz yasam oraninin ise %50 oldugu goriiliirken,
bu oranlarin cerrahi uygulananlarda sirasiyla %88,1, %76,3 ve %63,7 oldugu
gortilmektedir. Cerrahi uygulanan hastalarda sagkalim siirelerinin daha yiiksek oldugu
goriilmektedir.

Genel yasam oranlarini tiimor tipine gore incelendiginde; SSS tiimori olanlarda %45,
kemik tiimori olanlarin %73,3, néroblastom olanlarin %72,2, bobrek tiimorii olanlarin
%94.,4, germ hiicreli tliimorii olanlarin %93,3, yumusak doku tiimorii olanlarin %66,6
oldugu, malign epitelyal tiimor ve karsinomlarin %71,4 saptanmustir.

Bir ve bes yillik sagkalim oranlar1 tiimor tiplerine gore sirasiyla; SSS tiimorii olanlarin
%76,6 ve 56,3; kemik tiimorii olanlarin %86,6 ve %73,3; néroblastom olanlarin 88,9
ve 83,3, bobrek tiimorii olanlarin %94,4 ve %94,4; germ hiicreli tiimorii olanlarin
%93,3 ve %93,3; yumusak doku tlimorii olanlarin % 91,6 ve %75; malign epitelyal
timor ve karsinomlarin %100 ve %71,4; karaciger tiimrolerinin %100 ve %83,3
bulunmustur. SSS tiimori ve yumusak doku tiimorii olan hastalarda sagkalim
stirelerinin daha diisiik oldugu goriilmektedir.

Tiimdr metastazi olan hastalarin sagkalim hizlar1 incelendiginde; genel sagkalim hizlar
%49,2, olaysiz sagkalim hizi ise %33,8 olarak saptanmistir. Timorii niiks eden
vakalarin genel sagkalim oram1 9%29,4, olaysiz sagkalim orant %17,6 olarak

hesaplanmustir.
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OZET

Kanser tiim uluslar etkileyen ve bulundugu yere gore insidansi degisen endemik bir
hastalik oldugundan kanser ile ilgili veriler olduk¢a dnemlidir. Kanserin kontrol altina alinmast
ve kanserle miicadele dnceliklerinin belirlenebilmesi i¢in kanser yiikiiniin, goriilme sikliginin
ve 0liim hizinin tahmin edilmesi gerekmektedir.

Bu calismada 2013-2023 yillari arasindaki 10 yillik siiregte Trakya Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Unitesi’nde takip edilmis solid timér tanisi
dogrulanmis olan hastalarin; solid tiimor alt tipi, dogum ve ikamet yerleri, cinsiyet, tani
anindaki yas, basvuru sirasindaki evreleri, uygulanan tedavi sekli, sagkalim oranlari
degerlendirilmistir.

Arastirmaya dahil edilen 149 hastanin %51,68°1 erkek, %48,32’si kizdi. Hastalarin
ortalama tan1 yaglar1 6+5,9 yil olarak saptandi. Hastalarin %42,3’ii 0-4 yas arasindaydi.
Bagvurularin dogum ve ikamet yerlerine gore biiyiik oranda Edirne disindan oldugu goriildii.
En sik basvuru sikayeti %40,1 oranla agr1 olarak saptandi. Tiim hastalara histopatoloji ile tani
konuldugu goriildi. Solid tiimor ana gruplaria gore tan1 dagilimlart incelendiginde siklik
strasina gore; en sik SSS oldugu bulunmustur.

Hastalarin son durumdaki genel sagkalim orani %72 olarak saptanmistir. Bes yillik genel
sagkalim orani ise %76,5, olaysiz sagkalim orani ise %61 olarak hesaplanmistir. Cinsiyetler
arasinda genel sagkalim siireleri agisindan anlamli farkliligin olmadig goriilmektedir. Genel
yasam oranlarini timdr tipine gore incelendiginde; bobrek tiimorlerinde en yiiksek, SSS

tiimorlerinde en diisiik oran oldugu goriilmiistiir.
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Sonug olarak calismamizda klinigimizde tedavi edilen hastalarin demografik 6zellikleri,
basvuru sikayetleri, sagkalim oranlari literatiirdeki diger ¢calismalarla benzer sonuglar vermistir.
Literatiirle benzer olarak; solid tiimdrlerdeki E/K orani: 1,06, ortalama tani yasinin 6 yas, en sik
goriilen timor tipinin SSS tiimorii oldugu, genel sagkalim oraninin %72 oldugu, en diisiik

sagkalim oraninin SSS tiimorii olan hastalarda oldugu gozlenmistir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk ¢agi kanserleri, solid tiimoérler, sagkalim
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A RETROSPECTIVE 10 YEARS ANALYSIS OF PEDIATRIC PATIENTS
WHO HAVE BEEN DIAGNOSED WITH SOLID TUMORS IN TRAKYA
UNIVERSITY SCHOOL OF MEDICINE

SUMMARY

Since cancer as a serious condition, that has effects on global levels and with a differing
levels of incidence related to geopraphic region, information related to its every aspect has
significant importance. In order to be able to control and fight against this globally impactful
and burdensome disease, finding out as much as possible through intensive research, about its
incidence rates, disease and treatment burden to communities and mortality rates presents
highest priority.

Through this study we have inspected patients that has been diagnosed with different
kinds of solid tumor subtypes and treated for cancer between years 2013-2023, in our center
Trakya University School of Medicine Hospital, Pediatric Haematology and Oncology ward.
Throughout 10 years of period we have created detailed reports using certain aspects of patients
and tumors such as, tumor subtypes and grades of these tumors at the time of diagnosis, birth
and accomodation places, gender, age at the time of diagnosis, type of cancer treatment they
have received and survival rates.

Of all the 149 patients who included in our study, %51.68 were males, %48.32 were

females. The mean age at the time of diagnosis was 6+5,9. %42,3 of all patients were between
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ages 0 and 4. When we have inspected patients related to their birth and accomodation places,
we had find out bulk of the patients coming from outside of Edirne. Pain was the most
encountered initial symptoms at presentation with %40.1 of all patients presenting with it. All
patients has been diagnosed through histopathological diagnostic tools. When the diagnosis
distributions according to solid tumor main groups are examined, in order of frequency; It was
found that central nervous system (CNS) was the most common.

As a whole, survival rate among all patients was %72. 5 years follow-up survival rate
was %76.5 as total and %61 as uneventful. There were no significant differences between male
and female survival rates. When general survival rates are examined according to tumor type;
It was observed that the rate was highest in kidney tumors and lowest in CNS tumors.

As a result through our analyze with our own experiences and patient profiles, we have
found consistent and similar outcomes with other existing studies on this topic. For example
like in other studies we have found that male/female ratio for solid tumors was 1,06, mean age
at diagnosis was 6, most common type of tumor tissue of origin was CNS, total survival rate

was %72 and lowest survival rate was among CNS tumors patients.

Keywords: Childhood cancer, solid tumors, survival
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EK 1: Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Dekanlig1 Yerel Etik Kurulu Onay1

TRAKYA ONIVERSITESE 110 FAKCLTESI DlKANI.lclu
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