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Cocukluk Caginda Toraks Kokenli
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Ozet

Plazma hiicreli graniiloma (PHG) ¢ocukluk ¢aginda birincil ak-
ciger solid kitlelerinin en sik nedenidir. PHG genellikle cerrahi olarak
tam olarak cikanlabilir fakat yagsamsal yapilara komsulugu halinde
agresif cerrahi onerilmemektedir. Burada tic PHG olgusunu sunduk.
Bunlardan ikisi pulmoner digeri mediastinal kaynakliydi ve total
cerrahi eksizyon ile tedavi edildi. Uciincii olguda mediasten kaynakli
kitle yasamsal organlara komsuluk nedeniyle tam olarak ¢ikarilamadi
ve izleminde renal amiloidoz gelisti. Bu makalede ii¢ olgu sunulmus
ve literatiir bilgileri gozden gegirilerek tartigilmustir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk ¢ag1, plazma hiicreli graniiloma,
renal amiloidoz
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Abstract

Plasma cell granuloma (PCG) is the most common primary tu-
mor-like lesion of the lung in childhood. PCG can usually be trated
succesfully with mass resection but the risk of an aggressive surgery is
not generally accepted when tumor is adjacent to the vital structures.
Here we report three children with PCGs arising from the lung in two
of them and from the mediastinum in the other. In the latter case,
complete tumor removal was not possible because of the close relation
to the vital organs and the disease was complicated with secondary
renal amyloid infiltration. (A review of the literature and discussion of
the management were done apropos of these cases).

Key Words: Childhood, plasma cell granuloma,
renal amyloidosis

kcigerlerin simirli inflamatuar lezyonlari
ilk defa 1939°da Brunn' tarafindan ta-
nimlanmis ve 1954’ten sonra postinf-
lamatuar psddotiimér adim almistir.” Bu lezyon
literatiirde birgok farkli isimle (inflamatuar
myofibroblastik tiimor, inflamatuar miyofibrohisti-
yositik inflamatuar fibrosarkom,
inflamatuar psodotiimér, pulmoner ksantoma,
ksantograniiloma, ksantomatz psddotiimor, fibroz

timor,

histiositoma, plazmasitoma) yer almasina karsin
giincel olarak “plazma hiicreli graniiloma” terimi
ile tamimlanmaktadir. Plazma hiicreli graniiloma
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(PHG) cogunlukla ¢ocuklarda goriilen ve esas ola-
rak akcigerlerde yerlesen ve nedeni bilinmeyen
ender rastlamilan bir beniyn tiimérdiir. Her yasta
goriilebilen, cinsiyet ve 1k ayrinm godzetmeyen,
degisken klinik ve radyolojik ozellikler gosterebilen
bu lezyonlarin tanisi genellikle doku Orneklemesi
sonucu konulmaktadir.”> PHG'min sikhigi %0.04-
9%0.7 arasinda bildirilmistir ve c¢ocuklarda solid
akciger kitlelerinin en yaygin nedenidir; bununla
birlikte mediasten kaynakli PHG nadirdir.>*® Bas-
boyun, abdomen, retroperiton, pelvis, ekstremite ve
beyin lezyonlart da bildirilmistir.” Burada; biri
mediastinal, diger ikisi akciger kaynakli ii¢ plazma
hiicreli graniiloma olgusu sunulmus ve literatiir
bilgileri gbzden gegirilerek tartisilmstir.

Olgu 1

Dokuz yasinda erkek hasta halsizlik ve istah-
sizlik yakinmalari ile bagvurdu. Fizik incelemesin-
de solukluk disinda patolojik bulgu saptanmayan
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hastanin PA akciger grafisinde sol akciger alt ala-
ninda kitle saptandi (Resim 1a). Toraks bilgisayarl
tomografi (BT) incelemesinde sol akcigerde karina
seviyesinden baslayip, parakardiak alanda distale
dogru uzanan 53x57 mm boyutlarinda lobule kon-
turlu, amorf kalsifikasyonlar ve diizensiz hipodens
alanlar iceren lezyonlar goriildi. Lezyon
proksimalinde minimal plevral sivi bulunmaktaydi
(Resim 1b). Tam kan sayiminda hipokrom-

mikrositer anemi (Hb: 7.7 g/dl, MCV:61 fl) ve

Resim 1a. OLGU 1 PA Akciger grafisi: Sol akciger alt ala-
ninda kitle.

Resim 1b. OLGU 1 Toraks BT: sol akcigerde parakardiak
alanda kitle.
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trombositoz (736.000/mm”) saptanan hastanin be-
yaz kiire sayimi 16.400 /mm°, (%86 notrofil, %10
lenfosit, %4 monosit); eritrosit sedimantasyon hizi
(ESH) 50 mm/saat idi. Torakotomi ve total kitle
eksizyonu yapilan hastaya histopatolojik inceleme
sonucu PHG tanis1 konuldu. Hastanin postoperatif
3 yillik poliklinik izleminde kitle rekiirrensi sap-
tanmadi.

Olgu 2

Iki bucuk aylik kiz hasta ates, oksiiriik, ishal
yakinmalari ile bagvurdu. Fizik incelemede cilt ve
konjonktivalarda solukluk, sol akcigerde krepitan
raller ve tuber sulf, hepatomegali saptandi. PA
Akciger grafisinde sol akciger iist kesiminde
hiperdens alan goriildii (Resim 2). Yiiksek ¢ozii-
niirliiklii BT incelemesinde, sol akciger iist lobunu
totale yakin dolduran, hava sivi seviyeleri gosteren,
3 x 4 x 5 cm boyutlarinda kaviter lezyon ile ¢evre-
sinde konsolide akciger segmentleri, hava
bronkogramlari, plevral yaprakta yer yer kalinlag-
malar ve bazale dogru lokalize plevral sivi
dansitesi goriildii. Laboratuvar incelemelerinde
Hb: 8 g/dl, Htc: %24, MCV: 84 fl, beyaz kiire
21.500 /mm’ (%64 notrofil, %24 lenfosit, %12
monosit), trombosit: 182.000/mm3, C-reaktif prote-
in 188 mg/dl olarak bulundu. Antibiyotik tedavisi
(IV seftiriakson 7 giin) sonrasi sol {iist lobektomi
yapildi. Histopatolojik inceleme sonucu PHG tanist
alan hastanin bir buguk yillik izleminde rekiirrens
goriilmedi.

Olgu 3

Dokuz yasinda kiz hasta ii¢ aydir devam eden
halsizlik, istahsizlik ve son bir haftadir balgaml
oksiiriikk yakinmalari ile basvurdu. Fizik inceleme-
de sag akciger alanlarinda solunum sesleri azalmis-
t1, batin distandii goriinimde olup karaciger
midklavikular ¢izgide kosta kenarini 10 cm gegi-
yordu ve Traube alam1 kapaliydi. PA Akciger
grafisinde sag paramediastinal, abdomenden hilus-
kardiak diizeye kadar devam eden, diizgiin, homo-
jen dansite artis1 ve sag kostafrenik siniistin kapali
oldugu goriildii (Resim 3a). Toraks BT’de sag
hemitoraksta plevral efiizyon ve birisi posteroba-
zalde 20 x 10 cm boyutlarinda, kalsifikasyon ige-
ren, digeri anterobazalde 5x5 cm boyutlarinda
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Resim 2. OLGU 2 PA Akciger grafisi: Sol akciger iist alanin-
da hiperdens alan.

Resim 3a. OLGU 3 PA Akciger grafisi: Sag parakardiak
alanida kaplayan mediastinal kitle.

Resim 3b. OLGU 3 Toraks BT: Sag hemitoraksta
posterobazalde kitle, anterobazalde parakardiak alanda ikinci
bir kitle.
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parakardiak alan yerlesimli iki adet kitle lezyonu
izlendi. Trakea ve mediastinal yapilar saga dogru
yer degistirmis olarak goriildi (Resim 3b).
Laboratuvar incelemelerinde hipokrom mikrositer
anemi (Hb:8.4 g/dl, MCV:65 fl), beyaz kiire
9.300/mm’ (%068 notrofil, %24 lenfosit, %8
monosit), trombositoz (648.000/mm>) CRP yiik-
sekligi (175 mg/dl) ve sedimantasyon artist (55
mm/saat) saptandi. Kemik iligi aspirasyonunda
blastik infiltrasyon  goriilmeyen, torasentez
materyeli eksuda niteliginde olan hasta operasyona
alindi. Sag torakotomi ile posterior mediastenden
baslayip asagi diyafragmaya kadar uzanan,
posteriomedialde vena cavaya, akciger paranki-
mine ve plevraya yapisiklik gosteren dev kitlenin
kitlenin yaklasitk %80’i ¢ikarildi. Mikroskopik
incelemede lenfositler, plazma hiicreleri ve
polimorfoniikleer 16kositlerden olugan iltihabi hiic-
re infiltrasyonu ve selliilaritesi yer yer degisen
fibroblast benzeri proliferasyon izlendi (Resim 3c).
Immiinohistokimyasal ¢alismada fibroblast benzeri
hiicreler “Smooth Muscle Actin” ile pozitif, S-100
ile negatif, vaskiiler endotelyal hiicreler CD-31 ile
pozitif boyandi. Bu bulgularla inflamatuar
psodotiimor tanist alan hasta postoperatif 13. giin-
de taburcu edildi. Hastanin iki yillik izleminde 6n
mediastendeki perikard ve vena cava inferior kom-
sulugundaki 5 x 5 cm.lik rezidii kitlede biiylime
saptanmadi. Izlem sirasinda yapilan Laboratuvar
incelemelerinde sedimantasyon ve CRP diizeyle-
rinde belirgin bir azalma goriilmedi. Ikinci yilda
poliklinik izlemleri sirasinda yapilan idrar incele-
mesinde nefrotik diizeyde saptanmasi lizerine yapi-
lan bobrek biyopsisinin patolojik incelemesi

Resim 3c. OLGU 3 Histopatoloji: Inflamatuar hiicre
infiltrasyonu, fibroblast benzeri proliferasyon.
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amiloidoz olarak degerlendirildi. Hastaya sekonder
amiloidoz nedeniyle kolsisin baslandi.

Tartisma

PHG’nin etiyolojisi kesin olarak bilinmemekle
birlikte infeksiyonun tetikledigi inflamatuar bir
siire¢ olarak diisiiniilmektedir.* infeksiyon ajanlari,
akciger enfeksiyonlari, metabolik bozukluklar ve
cesitli ajanlara karsi antijen-antikor reaksiyonlar
suclanmaktadir.”'® Tiim viicutta yaygin olarak
bulunan mezenkimal hiicrelerden (myofibroblast,
fibroblast ve histiyositer) kaynaklandigindan her-
hangi bir anatomik bolgede goriilebilirler.® Tiimor;
plazma hiicreleri, lenfositler, makrofajlardan olu-
san kronik inflamasyon ile birlikte bulunan igsi
hiicrelerden  olusur. Immiinohistokimyasal ve
ultrastriiktiirel calismalar ile bu igsi hiicrelerin
miyofibroblastlar oldugu gosterilmistir.>"" Hizli
biiylime, lokal olarak invazif olma ve rekiirrens
gosterebilme 6zellikleri bu lezyonun en deneyimli
patologlar tarafindan bile yanlis olarak sarkom
tanist konulmasina neden olabilir.’

Torakal yerlesimli PHG’larin belirti ve bulgu-
lar1 6zgiil degildir; genellikle akciger grafisinde
rastlantisal olarak saptamirlar. Oksiiriik, gogiis agri-
s1, solunum sikintisi, hemoptizi en sik goriilen
semptomlardir.'”” Ates ve comak parmak ozellikle
genc hastalarda goriilir ve genellikle lezyonun
cikarilmasindan sonra kaybolur. Olgularimizdan
birisi ates, oksiiriik ve ishal diger ikisi ise halsizlik
ve istahsizlik yakinmalari ile bagvurmustu.

Mediastinal PHG’lar ¢ok nadir goriiliir.” Lez-
yon akcigerlerden kaynaklanip ekstrapulmoner bol-
geye yayilabildigi gibi, mediastende de baslayabi-
lir Klinik olarak diger yerlesimli inflamatuar
psodotiimorler ile benzer oOzellikler gostermekle
birlikte, kitle genellikle biiyiiktiir ve yasamsal or-
ganlara komsulugu nedeniyle total rezeksiyon co-
gunlukla gerceklestirilemez ve %?25’e varan siklikta
rekiirrens goriilebilir.'® Bizim iigiincii olgumuzda da
mediastinal kaynakli PHG invazif yayilimindan
dolay1 total rezeksiyona olanak vermemistir. Diger
iki olgumuzda ise tiimor akcigere lokalizeydi ve
sorunsuz olarak total rezeksiyon gerceklestirildi.

PHG olgularinda laboratuvar incelemelerinde
hipokrom mikrositer anemi, trombositoz, eritrosit
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sedimantasyon hizinda artis ve/veya poliklonal
hipergamaglobulinemi goriilebilir.'* Olgularimi-
zin laboratuvar incelemelerinde benzer bulgular
saptadik. Radyolojik bulgular nonspesifiktir ve
genellikle heterojen, diizgiin sinirh solid bir kitle
seklinde goriiliir. Kalsifikasyon ve kavitasyon,
hiler ya da mediastinal lenfadenopati ve ayni taraf-
ta plevral efiizyon bildirilmistir.'>'* Biz iki olgu-
muzda kalsifikasyon ve ayni tarafta plevral
efiizyon, bir olgumuzda da kaviter lezyon saptadik.
Klinik ve radyolojik bulgularla preoperatif olarak
diger mediastinal kitlelerden (timoma, teratoma,
lenfoma vb) ayirimi zordur ve tani i¢in histolojik
inceleme esastir. Bizim olgularimizin da hicbirinde
klinik tan1 PHG degildi, ameliyata neoplazi 6n
tanisi ile girilmisti ve kesin tani histopatolojik in-
celemeler sonucunda konulabildi.

Cerfolio ve ark.” iki tip PHG tanimlannuslardur:
Siklikla asemptomatik hastalarda goriilen, c¢evre
dokulara yayilmayan tek kiiciik lezyondan olusan ve
wedge rezeksiyonla kolaylikla cikarilan tipe non-
invazif PHG adi verilmistir. Ikinci tip ise; genellikle
genc hastalarda ates, kilo kaybi, yorgunluk gibi
sistemik semptomlar ile goriiliir ve akcigerin invazif
PHG’u olarak adlandirilmustir. Bu tip genis tutulum
gosterir, lokal mediastinal yapilar veya gogiis duva-
rina invaze olabilir ve genis cerrahi rezeksiyon ge-
rektirir. Her iki durumda da PHG’nin tedavisi kon-
servatif cerrahi yaklasimdir.” PHG’larin cogu stabil
kalir ya da zamanla yavas olarak biiyiir; baz1 lez-
yonlar ise biopsiden sonra spontan olarak gerileme
gosterirler.'>” Bu  ozelliklerinden dolay, eger
preoperatif tam konulabilirse, radikal cerrahi giri-
simlerden kaginilmalidir Taninin ameliyat oncesin-
de konulamadigi olgularda da ameliyat sirasinda
frozen incelemede neoplastik hiicre goriilmezse
PHG diisiiniilerek radikal cerrahiden kacinilmasi ve
basit eksizyon ile yetinilmesi uygun bir yaklagim
olarak ortaya ¢ikmaktadir. ince igne aspirasyon
biyopsisinin tani basarisinin diisiik olmas1 ve kapsiil
yirtilmasi sonucu plevral kavitenin inflamatuar hiic-
reler ile kontamine olma riski nedenleriyle
eksizyonel biyopsi tercih edilmelidir.*'* Radyotera-
pi, kemoterapi ve kortikosteroid ilaglar gibi diger
tedavi  secenekleri  genellikle ¢ikarilamayan,
multifokal ya da tekrarlayan olgularda uygulanir.'®"®
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PHG’lar beniyn ve genellikle iyi prognozlu olmala-
rina karsin, mediasten, diafragma, gogiis duvari,
vertebra cisimleri ve biiylik damarlara yayilabilir ve
mediastinal bastya bagh 6liime yol acabilirler.”"”
Biz akciger kaynakli iki PHG olgumuzun (olgul,2)
uzun siireli izleminde herhangi bir sorun gézleme-
dik. Mediasten kaynakli olgumuzda (olgu-3) ise
rezidii kitlede gerileme ve halsizlik, istahsizlik bul-
gularinda belirgin azalma izlenmedigi i¢in invaziv
tip olarak kabul edildi.

Cocukluk caginda nadir goriilen bir kompli-
kasyon olan sekonder amiloidoz inflamatuar hasta-
liklar (cocukluk c¢agi romatizmal kastaliklar1),
maliyn hastaliklar (Hodgkin lenfoma, adenokarsi-
nom), kronik  enfeksiyonlar (tiiberkiilozis,
bruselloz) ve genetik hastaliklarin (ailevi akdeniz
atesi) seyri sirasinda sitokinlerin uyarisiyla olusan
bir akut faz proteini olan Amiloid A birikimi sonu-
cu ortaya cikar. Renal amiloidoz glomerul bazal
membranin endotelyal yiiziine amiloid birikimi
sonucu meydana gelir. Klinikte giderek artan
proteiniiri sonucu nefrotik sendrom tablosu gorii-
liir.**" Uciincii olgumuzda parsiyel rezeksiyon
sonrasinda hastanin izleminde kaseksinin devam
etmesi ve akut faz reaksiyonlarimin yiiksek olarak
izlenmesi rezidii tiimoriin neden oldugu sitokin
salinimina baglanabilir. Serum amiloid A ile CRP
diizeyleri arasinda bir korelasyon gosterilmistir™
ve bizim hastamizda da CRP yiiksekligi amiloidoz
icin predispozan bir durum olarak kabul edilebilir.

Sonug olarak, ender goriilen beniyn bir timér
olan PHG, cocuklarda mediasten ve akcigerlerde
kargilagilan kitlelerin ayirici tanisinda diigiiniilme-
lidir. Lezyonun yeniden biiyiimesi ve yasamsal
organlara basi1 yapmasi durumunda medikal tedavi-
ler, radyoterapi yada ikinci bir cerrahi yaklasim
diisiiniilebilir. Parsiyel rezeksiyon yapilan olgular-
da sistemik semptomlarin devam etmesi ve akut
faz reaktanlarinin normale donmemesi durumunda
hastalar amiloidoz gibi ikincil komplikasyonlar
acisindan izlenmelidir.
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