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Pediatrik Yas Grubunda Nadir Gorulen

Kanser Tiplerinde PET/BT'nin Yeri

The Role of PET/CT in the Evaluation of Rare Pediatric
Malignancies

® Aylin Pala, ® Bilge Volkan Salanci

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Niikleer Tip Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye
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Pediatrik kanserler, tim kanser tanilarinin %1’inden daha
azini olusturan nadir ve heterojen bir gruptur. Bu kanserler
icerisinde de yillik insidansi 2/1.000.000’dan daha az olan
“cok nadir kanserler” olarak smniflandirilan bir alt grup
bulunmaktadir. Bu kanserlerin tani ve tedavisi sinirli klinik
veri ve klinik calismalarin zorlugu nedeniyle giicliikler
icermektedir. Goriintileme yontemleri tani, evreleme, tedavi
planlama ve yanit degerlendirmede kritik rol tistlenmektedir.
Ultrasonografi ve manyetik rezonans goriintileme ilk
basamakta tercih edilen goriintiileme yontemleri olmakla
birlikte, son vyillarda F-18 florodeoksiglukoz (FDG) pozitron
emisyon tomografisi/bilgisayarli  tomografinin  (PET/BT)
metabolik aktivite ve timor biyolojisini degerlendirmedeki
katkilariyla one ¢ikmaktadir. FDG PET/BT; evreleme, yeniden
evreleme, canh timor dokusunun nekroz/fibrozisten
ayrimi, erken tedavi yanitinin degerlendirilmesi ve cerrahi
kararlarin verilmesinde 6nemli katkilar saglamaktadir. Ayrica
F-18 DOPA, Ga-68 DOTATATE gibi yeni radyofarmasotikler,
belirli timor alt tiplerinde timor biyolojisine gore cesitli
tumorlerde kullanilabilmektedir. PET/BTnin; lenf nodu ve
uzak metastazlarin gosterilmesi, maksimum standart tutulum
degeri, metabolik timor hacmi ve toplam lezyon glikolizi gibi
semikantitatif parametrelerle prognostik 6ngorii saglanmasi
ve multimodal tedavi stratejilerinin yonlendirilmesinde
yararli oldugu ortaya konmustur. Bununla birlikte kiictik
pulmoner nodiillerde duyarlihgmn siirli olmasi, cocukluk
caginda fizyolojik tutulumlarin yanlis pozitifliklere vyol
acabilmesi ve sedasyon gerekliligi onemli kisithliklar arasinda
yer almaktadir. Bu derlemede nazofarenks karsinomu,

Abstract

Pediatric cancers constitute a rare and heterogeneous group,
representing less than 1% of all oncologic diagnoses. Within
this classification, a subset is designated as 'very rare cancers',
characterized by an annual incidence of fewer than 2 cases
per million individuals. The diagnosis and management of
these malignancies are particularly complex, owing to the
paucity of clinical data and the inherent difficulties associated
with conducting large-scale clinical trials. Imaging modalities
are integral to the diagnostic process, staging, therapeutic
planning, and response evaluation. While ultrasonography and
magnetic resonance imaging remain the preferred first-line
imaging techniques, F-18 fluorodeoxyglucose (FDG) positron
emission tomography/computed tomography (PET/CT) has
gained increasing recognition due to its ability to evaluate
metabolic activity and tumor biology. FDG PET/CT provides
valuable insights into tumor staging, restaging, differentiation
of viable tumor tissue from necrosis or fibrosis, assessment of
early treatment response, and surgical planning. Additionally,
emerging radiopharmaceuticals, such as F-18 DOPA and Ga-68
DOTATATE, are being used for specific tumor subtypes based
on their biological characteristics. PET/CT has demonstrated
efficacy in detecting nodal and distant metastases, as well as
in providing prognostic information through semiquantitative
parameters such as maximum standardized uptake value,
metabolic tumor voliime and total lesion glycolysis thereby
informing multimodal therapeutic strategies. Nevertheless,
limitations include diminished sensitivity for small pulmonary
nodules, potential false positives due to physiological tracer
uptake in pediatric populations, and the frequent requirement
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primer hepatik timorler, gastrointestinal  kanserler,
pankreatoblastom, konjenital hiperinsilinizm, rabdoid
timor, melanom ve adrenokortikal karsinomda PET/BTnin
kullanim alanlari giincel literatiir bilgisi ve olgu ornekleri
esliginde ele alinmistir.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik, nadir hastaliklar, neoplazmlar,
PET, tanisal gortintiileme

for sedation. This review discusses the role of PET/CT in the
management of nasopharyngeal carcinoma, primary hepatic
tumors, gastrointestinal malignancies, pancreatoblastoma,
congenital hyperinsulinism, rhabdoid tumors, melanoma,
and adrenocortical carcinoma, contextualized within current
literature and supplemented with illustrative case studies.
Keywords: Pediatrics, rare diseases, neoplasms, PET,
diagnostic imaging

Giris

Yetiskin kanserleriyle karsilastirildiginda, cocukluk
cagi kanserleri oldukca nadir goriilmektedir ve tiim kanser
tanilarinin. %7Tinden c¢ok daha azini olusturmaktadir.
Cocukluk ¢agi kanserleri icerisinde de “cok nadir” olarak
adlandirilan ve goriilme sikhgi son derece dusik olan
alt gruplar mevcuttur. Yillik insidansi 2/1.000.000’un
altinda olan timorler cok nadir pediatrik timorler olarak
tanimlanmaktadir. Bu tiimorler, 0-14 vyas arasi ¢cocukluk
cagl kanserlerinin yaklasik %171ini olusturmaktadir (1).
Pediatrik nadir tiimorlerden bazilarn yalnizca cocuklarda
gorullr. Bazi timorler ise yetiskinlerde yaygindir ancak
pediatrik yasta son derece nadir gozlenir.

Cok nadir tumorlerin tedavisi, hastalik hakkinda
mevcut verilerin vyetersizligi, klinik deneyim eksikligi,
teshisin zor ve bazen gecikmis olmasi nedeniyle gticliikler
icermektedir. Ayrica tedavi secenekleri hakkinda saglam
kanitlar sinirlidir ve klinik calismalarin yuritilmesi guiclik
arz etmektedir. Bu nedenle bu timorlere yaklasim ayri
bir tanim ve is birligi gerektirmektedir. Avrupa’da EXPeRT
(2) ve PARTNER (3) projeleri, ABD'de ise Cocuk Onkoloji
Grubu (Children’s Oncology Group) (4) girisimleri bu alanda
onemli katkilar sunmus, ortak kayit sistemleri ve klinik
oneriler gelistirilerek arastirmalarin ve tedavi siireclerinin
gliclendirilmesi hedeflenmistir.

Goriintiileme Yontemleri

Pediatrik yas grubunda nadir goriilen tiimorlerin tani,
evreleme ve tedavi takibinde goriintiileme yontemleri
kritik bir rol tistlenmektedir. ilk basamakta ultrasonografi
(USG), iyonizan radyasyon icermemesi ve kolay
uygulanabilirligi  nedeniyle  ozellikle  abdominal
kitlelerin taramasinda tercih edilmektedir. Daha ileri
karakterizasyon icin manyetik rezonans (MR) gortintiileme
altin standarttir. Yumusak doku kontrasti sayesinde hem
lokal yayihmi degerlendirme hem de cerrahi planlama

acisindan kritik bilgiler sunar ancak cogunlukla sedasyon
gerektirdigi goz ontinde bulundurulmahdir. Bilgisayarli
tomografi (BT) ise MR goriintiilemenin kontrendike oldugu
durumlarda veya akciger metastazlarini degerlendirmek
amaciyla kullanilmaktadir. Radyasyon igermesinden
dolayr pediatrik hasta grubunda distk doz protokoller
onerilmektedir (5).

Son  yillarda,  ozellikle  metabolik  aktiviteyi
degerlendirmedeki avantajlari nedeniyle florodeoksiglukoz
(FDG) pozitron emisyon tomografisi (PET)/BT 6ne cikmaktadir.
FDG PET/BT pediatrik nadir timorlerde tani, evreleme,
yeniden evreleme ve tedaviye yanitt degerlendirmede
onemli katkilar saglamaktadir. Primer timortin yani sira lenf
nodu ve uzak metastazlarin gosterilmesinde konvansiyonel
goriintiilemeye  Ustiinliik  saglayabilir.  Ayrica  tedavi
sonrasinda yeniden evreleme amaciyla kullanildiginda,
fonksiyonel ve anatomik  goriintiilerin  birlesimiyle
rezidlel kitlelerin canli timor dokusu mu oldugu yoksa
nekroz/fibrozis mi icerdigini metabolik aktiviteye gore
ayirt edilmesine olanak tanimaktadir. Metabolik aktivite
tizerinden yanit degerlendirmesi yapilmasi, yalnizca boyuta
dayal kriterlerden daha duyarl bir yaklasim sunmaktadir.
Bu ozellik, ozellikle cerrahi kararlarin verilmesinde ve
yiksek riskli hastalarda tedavi stratejisinin  yeniden
sekillendirilmesinde kritik bir rol tstlenmektedir. Ayrica
tedavi yanitini  konvansiyonel olciim  yontemlerinden
daha erken gosterebilmektedir. Bununla birlikte PET/
BT'nin bazi sinirhliklar vardir. Kiigtik (<5-8 mm) pulmoner
nodillerde duyarlihgr dusiiktiir ve bu nedenle BT ile birlikte
degerlendirilmesi onerilmektedir. Ayrica FDG tiimore 6zgul
bir ajan olmadigindan, enfeksiyon, enflamasyon veya
travma gibi benign streclerde yanlis pozitif sonuclara yol
acabilmektedir. Cocukluk caginda aktif kahverengi yag
dokusu, timus hiperplazisi ve biytime plaklari gibi fizyolojik
tutulumlar da yanlis yorumlara neden olabilmektedir. Ek
olarak, bebeklerde sedasyon veya genel anestezi ihtiyaci,
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radyasyon maruziyeti ve lojistik zorluklar dikkate alinmasi
gereken diger sinirliliklar arasinda yer almaktadir (6,7). F-18
FDG disinda F-18 DOPA, Ga-68 DOTATATE, C-11 MET, F-18 FET,
F-18 FLT, F-18 FAPI ve F-18 NAF gibi PET ajanlari da timor
biyolojisine gore pediatrik nadir goriilen timor alt tiplerinde
kullanilabilmektedir.

Nadir Tumorler

1. Nazofarenks Kanseri

Nazofarenks kanserinin ¢ocuklarda insidansi yaklasik
0,1/100.000 olarak bildirilmektedir (8). insidansin ilk
zirvesi 10-20 yas arasindadir ve tani anindaki ortanca yas
15 olarak rapor edilmistir. Genetik yatkinlik ve Epstein-
Barr virusti enfeksiyonu ile iliskili epigenetik degisiklikler
nazofarenks kanserinin baslangicinda ve ilerlemesinde
onemli rol oynamaktadir. MR goriintileme primer
kitlenin degerlendirilmesine ve sik goriilen servikal
bolgesel lenf nodu tutulumunun saptanmasina olanak
tanimaktadir. FDG PET/BT; tani, evreleme, tedavi sonrasi
yanitin degerlendirilmesi, radyoterapi oncesi rezidiel
hastalik saptanmasi ve yeniden evreleme asamalarinda
onemli katkilar saglamaktadir (8). Cocuklarda nazoferenks
kanserinde evreleme amaciyla FDG PET/BT ile MR
gorlinttileme ve BT kiyaslandiginda, tani aninda FDG PET/
BT'nin timor yayillimini ve bolgesel lenfadenopatileri
MR gorintilemeye kiyasla oldugundan daha az
gosterebilecegini, ancak metastazlarin saptanmasina ve
belirsiz bulgularin netlestirilmesine yardimci oldugunu
ortaya cikarmistir (9). Calismalarda, FDG PET/BT'den elde
edilen maksimum standart tutulum degeri (SUV__ ),
metabolik timor hacmi (MTV) ve total lezyon glikolizi
(TLG) gibi semikantitatif parametrelerin yiiksek olmasinin
kotli prognostik oldugu; daha dustk olaysiz sagkalim
ve genel sagkalim ile iliskili bulundugu gosterilmistir
(10,11). Ayrica, tedavi stresince SUV degerinde gozlenen
azalmanin prognostik onem tasidigi ve kemoterapi
sonrasl radyoterapi planlanmasinda tiimoriin daha iyi
sinirlandiriimasina katki saglayabilecegi ortaya konmustur
(Sekil 1) (12).

2. Primer Hepatik Tiimorler

Karaciger tumdorleri, pediatrik yas grubunda tim
solid tumorlerin yaklasik %1-4’tinii olusturmaktadir ve
olgularin yaklasik %60’ malign karakterdedir (13).

Hepatoblastom, embriyonal karaciger dokusundan
koken alan ve pediatrikyasgrubunda en sik goriilen primer
malign karaciger neoplazmidir. insidansi ¢ocuklarda
yilda yaklasik  1,3/1.000.000 olarak bildirilmistir.

Hastalar genellikle karin sisligi veya abdominal kitle ile
basvurmaktadir. Serum alfa-fetoprotein (AFP) diizeyinde
artis karakteristik bir bulgu olup, olgularin yaklasik
%90’ Iinda saptanmaktadir. Hastalarin yaklasik %20’sinde
tani aninda ileri evre hastalik vardir. Bu olgularin bir
kisminda akcigerlerde sekonder lezyonlar izlenmektedir.
Beyin ve kemik metastazlariise daha nadirolup cogunlukla
hastalik niiksii sirasinda ortaya ¢ikmaktadir. izlem
doneminde AFPdizeylerindeyiikselme, hastalik niiksiiniin
gostergesi olarak kabul edilmekte ve kotii prognoz ile
iliskilendirilmektedir (14,15). Hepatoblastomanin ilk
tanisinda temel goriintiileme yontemleri kontrasth BT ve
MR goriintlileme olup, FDG PET/BT kemoterapi ve cerrahi
tedavi sonrasi yeniden evreleme ve takipte tamamlayici
rol Ustlenmektedir. Ayrica AFP diizeyleri negatif olan
hastalarda erken rekiirrensin ve metastatik hastaligin
saptanmasinda, tedavi yanitinin degerlendirilmesinde
yararli olabilecegi bildirilmistir (Sekil 2A) (16).

Cocukluk caginda ikinci en sik goriilen malign karaciger
timoru olan hepatoseliiler karsinom (HCC), pediatrik
hepatik malignitelerin yaklasik %35’ini olusturmaktadir.
HCC histolojik olarak klasik ve fibrolameller tip (FL)
olmak uizere ikiye ayrilmaktadir. FL-HCC, klasik HCCden
farkli biyolojik ozellikler gosteren nadir bir varyant olup,
cocuklarda ve adolesanlarda yaygin olarak gozlenmektedir
(17). Goruntilemede USG, BT ve MR gorintileme ilk
basamak yontemler olup, primer tanisal yaklasimda PET/
BT'nin rolui sinirhdir. FDG PET/BT nin ozellikle lenf nodu
metastazlarinin ve ekstrahepatik yayihminin (akciger,
periton, adrenal bezler) saptanmasinda yararli olmaktadir.
Pediatrik yasgrubunda FL-HCC genellikle AFP diizeylerinde
anlamh  yukselme gostermediginden, biyokimyasal
belirteclerin sinirh oldugu olgularda PET/BT'nin ek katki
sunabilecegi vurgulanmaktadir (18). Dolayisiyla, FDG PET/
BT'nin HCC ve FL-HCCde temel kullanim alani; hastaligin
evrelendirilmesi, rekiirrens takibi ve metastatik yayilimin
ortaya konmasidir (Sekil 2B) (18).

Karacigerin undiferansiye sarkomu, cocukluk ¢aginda
ensikgorilen ticiincii hepatik malignitedir. Hepatoblastom
ve HCCden farkli olarak, hizli biytime egilimi gosteren bu
timorde AFP diizeyleri genellikle normaldir. Karakteristik
bulgusu, miksoid stromanin yiiksek su icerigine bagli
olarak USG'de cogunlukla solid, BT ve MR gortintiilemede
ise kistik goriniim sergilemesidir. Metastazlar en sik
olarak akciger, plevra ve peritonu tutmaktadir (15).
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Sekil 1. Bogaz agrisi yakinmasi ile basvuran 15 yasinda erkek hastada USG'de servikal zincirde multipl lenf nodu saptanmasi tizerinde
biyopsi kilavuzlugu amacyla yapilan FDG PET/BT'de (A) nazofarenks solunda hipermetabolik kitle (SUV,  : 21) (beyaz ok basl), servikal,
sol supraklavikular (beyaz ok) ve abdominopelvik lenf nodlarinda (kirmizi ok) ve kemiklerde (siyah ok) cok sayida odakta yiksek FDG
tutulumu izlendi. Kemiklerdeki FDG odaklarinda BT korelasyonunda belirgin lezyon saptanmadi. Sol supraklavikular lenf nodu biyopsisinde
metastatik karsinom saptanarak nazofarenks karsinomu lehine yorumlandi. MR goriintiilemede nazofarenks kitlesi ve boyundaki lenf
nodlari dogrulandi, plazma EBV DNA diizeyi 149.875 kopya/mL bulundu. Dort kiir kemoterapi (dosetaksel, sisplatin, florourasil) sonrasi tedavi
yanit degerlendirme amaci ile yapilan FDG PET/BT'de (B) primer tiimor (beyaz ok basi) ile bazi kemik metastazlarinda (siyah ok) ve servikal
lenf nodlarindaki (beyaz ok) FDG tutulumunun intensitesinin azalmakla birlikte devam ettigi, cogu odaktaki FDG tutulumunun kayboldugu
goruldi. EBV DNA diizeyi bu tetkik sirasinda 8.870 kopya/mL olarak olciildi. Oligometastatik hastalik olarak kabul edilen hastaya idame
kemoterapi (sisplatin) esliginde rezidii alanlara radyoterapi uygulandi. FDG PET/BT bu asamada rezidi hastahigr gostermesi agisindan yol
gosterici oldu ve tedavi yonetimini belirledi ancak takipte progresyon gelisti. Patolojide giiclii PD-L1 ekspresyonu varligi tizerine Nivolumab
baslandi. Alti kiir sonrasi tekrarlanan FDG PET/BT'de (C) tam metabolik yanit elde edildi. Es zamanli EBV DNA 125 kopya/mL olarak 6l¢tldu.
Hasta halen Nivolumab idame tedavisi altinda remisyonunu stirdiirmektedir

USG: Ultrasonografi, PET/BT: Pozitron emisyon tomografisi/bilgisayarli tomografi, SUV,_, : Maksimum standart tutulum degeri, MR: Manyetik rezonans, FDG:
Florodeoksiglukoz




208

Pala ve Volkan Salanci. Pediatrik Nadir Goriilen Kanserlerde PET/BT

FDG PET/BT'nin, postoperatif kemoterapi stirecinde
yararli bir yontem olabilecegi one siirtilmiis olmakla
birlikte, bu kullanim alani literatiirde hentiz kesinlik
kazanmamistir.  FDG  tutulumu  genellikle  solid
komponentin periferinde izlenmektedir (Sekil 2C) (19,20).

Karacigerin epiteloid hemanjiyoendotelyomasi (EHE),
pediatrik yas grubunda nadir goriilen ve orta derecede
malign potansiyele sahip vaskiiler bir timordir. Periferik
yerlesimli birbirleriyle birlesme egilimde olan hepatik
kitleler ve buna eslik eden kapsiiler retraksiyon, taniy
destekleyen tipik goriintiileme bulgular olarak karsimiza
ctkmaktadir (21). Kontrasth BT ve MR gorintulemede
tariflenen “hedef belirtisi”, portal venoz fazda santral
fibromiksoid stromanin kontrast tutmamasi ve periferal
proliferatif timor hicrelerinin belirgin kontrastlanmasi
ile olusmaktadir (22). FDG tutulumunun orta ila yogun
diizeyde izlendigi, ayrica lenf nodu ve ekstrahepatik
hastalik alanlarinda da saptandigi raporlanmistir (23).
Bir calismada hepatik EHE lerin dicte ikisinde artmis FDG
tutulumu izlenirken, dgte birinde karaciger dokusuna
benzer diizeyde tutulum saptanmistir. Hastalik coklu

pulmoner nodiller seklinde ortaya ciktiginda, artmis
FDG tutulumunun daha yiksek dereceli malignite ile
iliskili olabilecegi ve bu nedenle FDG tutulumunun
cerrahi rezeksiyon icin hedef lezyonlarin secilmesinde
kullanilabilecegi bildirilmistir (24). FDG PET/BT tanianinda
BT veya MR goriintiilemeye kiyasla daha dogru evreleme
yapilmasina ve ayni zamanda takip sirecinde tedaviye
yanitin degerlendirilmesine de imkan tanimaktadir (Sekil
2D) (23).

3. Gastrointestinal Kanserler

Pediatrik  o6zofagus kanseri olgularinin  biyik
kismini adenokarsinom ve skuamoz hiicreli karsinom
olusturmaktadir. Kostik madde alimi, 6zofagus atrezisi
onarimi oykdist, gastroozofageal reflii ve Barrett 6zofagus
bu yas grubunda risk faktorleri olarak kabul edilmektedir
(25). FDG PET/BT, bu hastalarda nodal hastaligin
degerlendirilmesinde yararli bir yontemdir ancak bolgesel
lenf nodlarindaki tutulumun siklikla primer tlimorin
yuksek tutulumuyla maskelenebilecegi ve bu durumun
yanhs negatif yorumlara yol acabilecegi goz oniinde
bulundurulmahdir. Ayrica FDG PET/BT uzak metastazlarin

Sekil 2. (A) Yedi yasinda erkek hasta sag tst kadran agrisi, karin sisligi ve kilo kaybi ile basvurdu. BT ve MR goriintiilemede karacigerin her
iki lobunda heterojen, lohtile konttirld, sinirlar belirsiz kitleler izlendi. Biyopsi epitelyal tip hepatoblastom olarak raporlandi. FDG PET/BT'de
karacigerde cok sayida i ice gecmis, lobiile kontiirli ve kalsifikasyon alanlari iceren hipodens lezyonlarin (siyah ok, siyah ok basi) ceperlerinde
belirgin heterojen FDG tutulumu (SUV__ - 2,5) saptandi. Kemoterapi sonrasi hastaya karaciger nakli uygulandi. (B) On bes yasinda erkek hasta,
sag ust kadran agrisi ve ele gelen sertlik sikayeti ile basvurdu. MR goriintiilemede karaciger segment 5-6'da diizensiz sinirli, santralinde kistik-
nekrotik alanlar iceren, heterojen kontrastlanan malign karakterde kitle izlendi (kirmizi ok basi). FDG PET/BT'de karaciger zemin aktivitenin

minimal izerinde, heterojen paternde FDG tutulumu (SUV | :4) saptandi (beyaz ok). Biyopsi sonucu fibrolamellar tip hepatoseliiler karsinom
olarak raporlanan olguya kemoterapi sonrasi segmentektomi uygulandi. (C) Bes yasinda kiz hasta karin agrisi sikayeti ile basvurdu. USG ve
MRG'de karaciger sol lobunu dolduran, kubbeye ve sag loba uzanan heterojen dev solid kitle saptandi. FDG PET/BT'de kitlede heterojen
paternde artmis FDG tutulumu (SUV,__ - 7,3) izlendi (beyaz ok, siyah ok). Biyopsi sonucu karacigerin undiferansiye embriyonel sarkomu olarak
raporlandi. Kemoterapiyi takiben cerrahi rezeksiyon yapilan hasta remisyonda takip edilmektedir. (D) 12 yasinda kiz hasta, venolenfatik
malformasyon nedeniyle takipli iken yapilan USG'de karacigerde hipoekoik solid lezyon saptandi. MR goriintiilemede karacigerde hedef
isareti tarzinda kontrastlanan cok sayida solid nodiiler lezyon izlendi. Karaciger biyopsisi sonucu epiteloid hemanjiyoendotelyoma olarak
raporlandi. FDG PET/BT'de karacigerde multipl hipodens lezyonda (SUV __ : 6,3) (beyaz ok) ve bilateral akciger parankimal nodiillerinde
(SUV, _..: 5,2) (beyaz ok basi) artmis FDG tutulumu saptandi

USG: Ultrasonografi, PET/BT: Pozitron emisyon tomografisi/bilgisayarli tomografi, SUV__ : Maksimum standart tutulum degeri, MR: Manyetik rezonans, FDG:
Florodeoksiglukoz
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saptanmasinda, neoadjuvan tedavi yaniti ile prognozun
degerlendirilmesinde ve radyoterapi planlamasinda
kullaniimaktadir (Sekil 3A) (26).

Mide adenokarsinom pediatrik yas grubunda son
derecenadirolup, timolgularinyalnizca %0,1’iniolusturur.
Cocuk ve adolesanlarda goriilen adenokarsinomlar
genellikle ileri evrede tani almakta olup, olgularin yaklasik
yarisinda tasli ytiziik hiicreli histoloji saptanmaktadir (27).

Kolorektal karsinomun insidansi cocuklarda yilda
yaklasik  1-2/1.000.000 olarak bildirilmektedir (28).
Patolojide musinoz histolojik alt tip baskindir ve olgularin
%40'indan fazlasi tash yuzik hiicreli karsinom veya koti
diferansiye timorlerdir.

FDG PET/BT mide ve kolorektal karsinomlarda lenf
nodu ve peritoneal metastazlarin saptanmasinda, uzak
metastaz degerlendirmesi, tedavi yaniti ve prognhozun
belirlenmesi ile timor belirteclerinde yiikselme saptanan
olgularda ve niiks hastalikta radikal tedavi planlanan
hastalarda yeniden evreleme amaciyla kullanilmaktadir
(26,29).

Pankreatoblastom, cocuklarda en sik goriilen
pankreas timori olup, tim olgularin yaklasik %25’ini
olusturmaktadir. Cogunlukla 10 yas altindaki cocuklarda
goriilmektedir ve ortalamataniyasi 5 olarak raporlanmistir
(30). Pankreatoblastom yiiksek FDG tutulumu gosteren

bir timor olarak tanimlanmistir. Bu nedenle FDG PET/
BT pankreatoblastomun tanisinda, metastatik yayilimin
gosterilmesinde, tedaviye yanitin degerlendirilmesinde
ve rekiirrens takibinde kullanilabilir. Ayrica FDG PET/
BT cerrahi oncesi rezektabiliteyi ve yayihm derecesini
degerlendirmede kritik rol oynamaktadir (Sekil 3B)
(31,32,33).

4. Konjenital Hiperinsiilinizm

Konjenital hiperinsilinizm, pankreas B-hticrelerinden
kaynaklanan uygunsuz insilin salinimi ile karakterizedir.
Yaklasitk ~ 1/50.000 canh  dogumda  gorilir ve
infantil persistan hipogliseminin en sik nedenidir.
Hiperinsilinizmin histopatolojik incelemesinde, klinik
olarak ayirt edilemeyen ancak molekiiler altyapilari
ve tedavi yaklasimlari acisindan farklilik gosteren iki
tipik form tanimlanmaktadir: Odaksal veya difiiz form.
Odaksal form tiim olgularin yaklasik %40'in1 olusturmakta
olup, patolojik pankreatik B-hiicreleri genellikle 2,5-
7,5 mm capinda odaksal bir adenomda toplanir. Bu
form parsiyel pankreatektomi ile tedavi edilebilir.

Diftiz formda, pankreasin tamaminda anormal insiilin
sekresyonu gorulir ve yaygin B-hiicrelerinde buyumis,
diizensiz nukleuslar dikkat ceker. Bu form medikal tedavi
ile yonetilmekte olup, cerrahi yalnizca medikal tedavinin
basarisiz  oldugu

durumlarda gereklidir. Konjenital

Sekil 3. (A) On dort yasinda kiz hasta, 2 aydir katilarla baslayip sivilara ilerleyen giderek artan yutma zorlugu ile basvurdu. Endoskopide distal
ozofagusta limeni kaplayan karnabahar gortinimiinde lezyon izlendi. Biyopsi sonucu adenokarsinom olarak raporlandi. FDG PET/BT'de
ozofagus alt ucta primer malign kitle (SUV__ - 7,4) (beyaz ok), abdominal lenf nodlarinda (SUV_, : 6) (beyaz ok basi) ve sol supraklavikiiler
lenf nodunda (SUV,_, : 2,5) (siyah ok) metastatik tutulum saptandi. Kemoterapi ve radyoterapi sonrasi hasta remisyon halinde izlenmektedir.
(B) Dort yasinda erkek hasta, karinda biiyiime sikayeti ile basvurdu. BT ve MR goritinttilemede pankreas basindan koken aldig diisiintilen dev
kitle saptandi. Biyopsi sonucu pankreatoblastom ile uyumlu bulundu. FDG PET/BTde kitlenin yer yer nekrotik-ametabolik alanlar icerdigi
(beyaz ok basi) ve artmis FDG tutulumu gosterdigi (SUV . 5,9) (beyaz ok) izlendi. Hastaya kemoterapi ve hedefe yonelik ajan tedavisi
uygulandi

PET/BT: Pozitron emisyon tomografisi/bilgisayarli tomografi, SUV,_ - Maksimum standart tutulum degeri, MR: Manyetik rezonans, FDG: Florodeoksiglukoz
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hiperinsilinizmin gortintiilenmesinde F-18-DOPA  PET/
BT kullaniminin iyi tanimlanmis noninvaziv bir yontem
oldugu, busayede odaksal ile difiizformlarin %89 duyarhlik
ve %98 ozgullik ile ayirt edilebildigi bilinmektedir (34,35).
F-18-DOPA PET/BT'de pankreas sag (bas), orta (istmus-
govde) ve sol (govde-kuyruk) olmak (zere ¢ bolgeye
ayrilarak her bolgenin SUV__ ~ degerinin pankreasin
ortalama SUV__ degerine orani hesaplanmakta (SUVr)
olup; bu yontemin kullanildigi bir calismada, odaksal
form pankreasin sinirh bir bolgesinde belirgin artis ile
SUVr>1,2 olarak tanimlanmistir (36). Diger bir calismada,
pankreasin etkilenen bdlgesindeki SUV_  degerinin
normal gorinimli  pankreasin en yiiksek SUV__
degerine oraninin >1,5 olarak bulunmasi, odaksal formu
destekleyen bulgu olarak rapor edilmistir (37). Pankreasta
odaksal F-18-DOPA tutulumu saptandiginda, kontrasth BT
ile vaskiiler harita olusturularak sinirli rezeksiyona cerrahi
kilavuzluk saglanmaktadir (Sekil 4) (38).

5. Rabdoid Tiimorler

Malign rabdoid tiimorler (MRT), nadir gorilen ve
son derece agresif malignitelerdir. Cogunlukla 3 yasin
altindaki bebeklerde ve kiiciik cocuklarda gorilmekte
olup, tani anindaki medyan yas 10-33 ay araligindadir.
Gercek insidans bilinmemekle birlikte, Avrupa verilerine
gore yilda 0,1-0,5/1.000.000 cocuk oraninda gorildigu
tahmin edilmektedir. En sik gorildigu bolge merkezi

sinir sistemi olup (%65), bunu bobrekler (%10) ve diger
cesitli yumusak dokular (%25) izler (6rnegin; bas-boyun,
karaciger, toraks, retroperiton, pelvis, kalp) (39). Bu
timorler FDG PET/BT'de genellikle yiiksek metabolik
aktivite gostermektedir. Literatiirde bildirilen olgularda
SUV_ . degerleri 4-14 arasinda degismektedir. FDG PET/
BT; primer tiimoriin ve metastatik odaklarin (lenf nodu,
karaciger, akciger, kemik) gosterilmesinde, kemoterapiye
yanit ve progresyonun degerlendirilmesinde, rezidiiel ya
da ntiks hastaligin ayirici tanisinda, prognoz tayininde ve
klinik semptomlarla korelasyonunda yararh bulunmustur.
Ekstrarenal MRT olgularinda yiksek SUV .. MTV ve
TLG'nin ileri evre hastalikla gliclu korelasyon gosterdigi
bildirilmistir (Sekil 5) (40,41,42,43,44).

6. Malign Melanom

Cocuklarda, ozellikle 14 yas ve altinda malign
melanom tim malignitelerin yaklasik %1’ini olusturmakta
olup insidansi 1,6/1.000.000 olarak bildirilmektedir.
Buna karsilik, 15-19 yas arasi adolesanlarda insidans
8,2/1.000.000'a yiikselmekte ve tiim malignitelerin
yaklasik  %3’inti  olusturmaktadir. Pediatrik malign

melanom eriskinlere kiyasla, cocukluk cagr olgulari ise
adolesanlara kiyasla daha iyi prognoza sahiptir (45). Risk
faktorleri arasinda acik ten, renkli goz ve giines hassasiyeti
gibi fenotipik ozellikler; konjenital melanositik neviis,
xeroderma pigmentosum ve imminosipresyon gibi

Sekil 4. (A) Bir aylik erkek hasta, dogumdan bir giin sonra hipoglisemi atag gelismesi tizerine diazoksid tedavisi baslanmis olup konjenital
hiperinstlinizm tanisi ile degerlendirildi. DOPA PET/BT'de pankreas boyun kesiminde yogun odaksal artmis tutulum (SUV_ : 10,6) (siyah

ok, beyaz ok basi) izlendi (pankreas basi SUV__ - 2; kuyruk SUV,__

maks*

. 2,1). SUVr yaklasik 2,2 olarak hesaplandi. intraoperatif USG esliginde

subtotal pankreatektomi yapildi. Lezyonun cikariimasini takiben kan sekeri akut olarak yiikseldi. Patoloji incelemesinde Langerhans
adaciklarinda artis gosteren pankreas dokusu izlendi; insilin ve glukagon ile adacik yapilari belirginlesti. Hasta hala sandostatin tedavisi
altinda izlenmektedir. (B) Alti yas 10 ayhk kiz hasta, postnatal ikinci giinde uyku hali nedeniyle yapilan incelemede hipoglisemi saptandi. ilag
baslanmadan sik beslenme ile takip edildi. Sonrasinda medikal tedaviye gecildi. DOPA PET/BT'de pankreas bas, govde ve kuyrukta benzer
yogunlukta tutulum izlendi (siyah ok, beyaz ok basi), belirgin odaksal tutulum saptanmadi. Cizilen ilgi alanlarinda pankreasin bas kesiminde
SUV__. 4 (3 numara), govde kesiminde SUV__ - 3,5 (2 numara), kuyruk kesiminde SUV__ : 4 (1 numara) olarak hesaplandi. Medikal tedavi
ile izlemine devam edildi

USG: Ultrasonografi, PET/BT: Pozitron emisyon tomografisi/bilgisayarli tomografi, SUV _ : Maksimum standart tutulum degeri, MR: Manyetik rezonans, FDG:
Florodeoksiglukoz
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nadir sendromlar; aile oykisu, artmis neviis sayisi, onceki
kemoterapi ve kalitsal retinoblastom gibi durumlar yer
almaktadir. Pediatrik malign melanomda FDG PET/BT,
erken evre olgularda sinirli klinik yarar saglamakla birlikte,
ileri evre hastalikta uzak metastazlarin saptanmasinda
degerli bir gortintiileme yontemidir. Literatirde uzak
metastazlarin saptanmasinda yaklasik %80 duyarlilik ve
%87 ozgullik bildirilmis olup, mikroskobik lenf nodu
metastazlarinda ise duyarlihgin oldukca dustk (%21
civarinda) oldugu vurgulanmaktadir (Sekil 6) (46).

7. Adrenokortikal Karsinom
Adrenokortikal karsinom (ACC), adrenal korteksten

kaynaklanan, son derece agresif seyreden nadir bir
malignitedir. Yilhk insidansi pediatrik olgularda 0,2-

0,38/1.000.000 olgu olup, tim kanserlerin %0,2’sini
olusturmaktadir.  Olgularin  %80-90'inda  fonksiyonel
tumorler gortldiugitinden, Cushing sendromu, virilizasyon
ve puberte anomalileri gibi hormonal dengesizlikler
ortaya cikmaktadir (47). ACC tipik olarak FDG PET/BT'de
yuksek tutulum gostermektedir. ACC ile adenomlarin
ayriminda FDG PET/BT'nin duyarliligi %100, 6zgilligi
%88 olarak rapor edilmistir. Metastazlar en sik akciger,
karaciger, lenf nodlar ve kemiklerde ortaya ¢cikmaktadir
(48). FDG PET/BT, yuksek metabolik aktiviteye sahip
tumoral odaklarin saptanmasinda duyarli olup; ozellikle
uzak metastazlarin degerlendirilmesi, evreleme ve

tedavi yanitinin belirlenmesinde degerli bir gortintiileme
yontemidir (Sekil 7) (49,50).

Sekil 5. iki aylik erkek hasta, sag pariyetal bolgede sislik nedeniyle basvurdu. Eksizyonel biyopsi sonucu malign ekstrarenal rabdoid timor
olarak raporlandi. Takipte tedavi almayan hastada operasyon bolgesinde ve sag arka servikal bolgede yeniden sislik gelisti. Yeniden evreleme
amaciyla yapilan FDG PET/BT'de pariyetal bolgedeki yumusak dokuda (SUV_, : 2,3) (siyah ok, beyaz ok) ve sag servikal seviye 5 lenf nodunda

(SUV_ ... 4.8 (siyah ok basi) artmis FDG tutulumu saptandi

PET/BT: Pozitron emisyon tomografisi/bilgisayarli tomografi, SUV,

. Maksimum standart tutulum degeri, FDG: Florodeoksiglukoz
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Sekil 6. Sekiz yasinda kiz hasta, 1,5 yil 6nce cene sag tarafinda gelisen ve giderek biytyen lezyonun eksizyonu sonrasi malign melanom
(Breslow: 2,8 mm) tanisi aldi. (A) FDG PET/BT'de uzak metastaz saptanmadi, bilateral servikal zincirde seviye 1B ve 2'de bazilari diistik diizeyde
FDG tutan buyigi yaklasik 11x7 mm olarak 6lgtlen lenf nodlari izlendi (beyaz ok). (B) Sentinel lenf nodu sintigrafisi sag cene bolgesindeki
eksizyon alani gevresine yapilan radyoaktif madde enjeksiyonu (siyah ok) sonrasi ile isaretlenen seviye 1B lenf nodu (siyah ok basi, beyaz ok
basi) gama prob esliginde cikarildi ve histopatolojik inceleme sonucu malign melanom metastazi ile uyumlu bulundu

PET/BT: Pozitron emisyon tomografisi/bilgisayarli tomografi, FDG: Florodeoksiglukoz

Sekil 7. Dokuz yasinda erkek hasta, kilo alma, killanma ve akne sikayetleri ile basvurdu ve Cushingoid goriinim izlendi. USG ve MR
goruntuilemede sol adrenal lojda lobiile kontiirlli, heterojen kitle saptandi. FDG PET/BT'de sol adrenal lojda kalsifikasyon iceren, santrali

fotopenik-nekrotik, cevresinde yogun FDG tutan dev kitle (SUV__ : 14) (siyah ok) ve akcigerlerde bazilan FDG tutan (ok basi, beyaz

ok) parankimal nodiller (SUV_ . : 1,7) saptandi. Sol adrenelektomi ve sol akciger linguladan eksizyonel biyopsi yapildi. Patoloji sonucu

maks®

adrenokortikal karsinom ve akciger metastazi ile uyumlu bulundu

PET/BT: Pozitron emisyon tomografisi/bilgisayarli tomografi, SUV_, : Maksimum standart tutulum degeri, MR: Manyetik rezonans, FDG: Florodeoksiglukoz
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Dipnotlar
Cikar Catismasi: Yazarlar tarafindan cikar catismasi
bildirilmemistir,
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