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Tanýnýz Nedir?
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Bacaklarýnda ve dizlerinde aðrý yakýnmasýyla
baþvurduklarý bir üniversite hastanesinde

yatýrýlarak araþtýrýlan 12 yaþýndaki erkek hastada
hepatosplenomegali, anemi, sedimentasyon yük-
sekliði, antiDNA pozitifliði ve kafa kemiðinde litik
lezyonlarý saptanmýþ. Hasta histiositozis, kollajen
doku hastalýðý ve herediter sferositoz ön tanýlarýyla
izlenirken ailesi tarafýndan kendi istekleriyle has-
tanemize getirmiþler. Öz ve soy geçmiþinde özellik
saptanmadý.

Fizik incelemesinde: A: 36°C, N: 108/dk, S: 20/dk,
VA: 41.7 kg (%25-50), boy: 153 cm (%25-50), genel
durumu iyi, cilt rengi ve konjunktivalar soluk.
Bilateral ön servikal 1x1 cm, aðrýsýz sert hareketli
lenfadenopatileri ve parietooksipital bölgede orta
hatta 5x5 cm, sert fikse kitle var. Karaciðer ve dalak
6 cm ele geliyor. Diðer sistem incelemeleri doðal.

Laboratuvar incelemesinde: Hemoglobin: 10 gr/dl,
beyaz küre: 3800/mm3, trombosit sayýsý:
115.000/mm3, MCV: 79 fl, MCH:27 pg, MCHC:
%34, retikülosit sayýsý: %1.5, periferik yaymada %50
parçalý, %46 lenfosit, %4 monosit görüldü.
Trombositler yeterli idi. Eritrositlerde anisositoz,
normokromi görüldü. Sedimentasyon hýzý: 71
mm/saat, kan þekeri: 119 mg/dl, kreatinin: 0.5
mg/dl, sodyum: 136 mEq/L, potasyum: 4 mEq/L,
kalsiyum: 8.6 mg/dl, fosfor: 4.4 mg/dl, alkalen fos-
fataz: 61 U/L, ürik asit: 4 mg/dl, SGOT: 51 U/L,
SGPT: 87 U/L, total bilirubin: 0.2 mg/dl, kolesterol:
218 mg/dl, trigliserid: 113 mg/dl, LDH: 2032 U/L
idi. ANA, antiDNA ve brusella aglutinasyon testi,
hepatit ve TORCH göstergeleri negatif idi.

Kafa grafisi, abdominal tomografisi ve kemik iliði
incelemesi aþaðýda görülen hastada tanýnýz nedir?
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Resim 1'de abdominal tomografide sol sürrenal
bezde kitle, Resim 2'de kemik iliðinde blastik infilt-
rasyon ve rozet formasyonu, Resim 3'te ise kafa
kemiðinde litik lezyonlar görülüyor.

Hastamýzda kafa kemiðindeki litik lezyonlar nöro-
blastom ve langerhans hücreli histiositozisi, saçlý
deride kitle nöroblastom, granülositik sarkom ve
langerhans hücreli histiositozisi düþündürdü.
Hepatosplenomegali, lenfadenopati, kemik aðrýsý,
sedimentasyon ve LDH yüksekliði ve pansi-
topenisinin saptanmasý kemik iliði tutulumunu
düþündürdü ve  öncelikle kemik iliði incelemesi
yapýldý. Kemik iliði incelemesinde yaygýn blastik
infiltrasyon ve rozet formasyonu gözlenmesi ve
nöroblastom tanýsýnda yol gösterici olan, olgularýn
%90'ýndan fazlasýnda artýþ gösteren adrenalin ve
nöradrenalin metaboliti vanil mandelik asitin  spot
idrarda pozitif olmasý nedeniyle nöroblastom tanýsý
düþünüldü. 

Nöral kristadan kaynaklanan sempatik sinir sistemi
hücrelerinden köken alan malign bir tümör olan
nöroblastomun orijinini belirlemek için en sýk köken
aldýðý sürrenal bez abdominal ultrasonografi ile
deðerlendirildi. Ultrasonografide sol adrenal bezde
78x78 mm boyutlarýnda lobule konturlu, milimetrik
kalsifikasyon alanlarý içeren kitle saptandý.
Baþlangýçta nöroblastomlu olgularýn %75'inde
metastaz saptandýðý için yaygýnlýðýný deðer-
lendirmek amacýyla da abdominal ve torakal
tomografileri çekildi. Abdominal BT'de sol sürrenal
lojda 9x8 cm, lobule konturlu kitle, sol paraaortik ve
renal hilus seviyesinde en büyüðü 3x2 cm boyuta
ulaþan lenf nodlarý, toraks BT'de sol hemitoraksta
Th7-Th8 düzeyinde sol nöral foramene ve epidural
mesafeye uzaným gösteren 5x2 cm kitle gözlendi.
Kemik, kemik iliði, karaciðer, dalak ve yaygýn lenf
bezi tutulumu nedeniyle evre 4 kabul edildi. Açýk
biyopside nöroblastom tanýsý konuldu. 

Nöroblastomun ortalama görülme yaþý 2 yaþ olup,
olgularýn ancak %10'u 10 yaþ üzerindedir.
Hastamýzýn 2 yaþ üzerinde olmasý, ferritin
seviyesinin >150 ng/ml olmasý, evre IV’de olmasý,
LDH seviyesinin >1500 U olmasý, abdominal orijin-

li olmasý prognozu kötüleþtirici faktörlerdir. Nöron-
özgül enolaz seviyesinin yüksek olmasý, VMA/HVA
oranýnýn <1 olmasý, tümör tarafýndan galyum tutu-
lumunun olmasý, n-myc gene amplifikasyonu, bcl-
2 onkogen ekspresyonu, telomeraz aktivitesinin
artýþý, kromozom 1 delesyonu hastamýzda baka-
madýðýmýz prognozu kötüleþtirici diðer faktörlerdir.

Nöroblastomda güncel tedavi yaklaþýmý cerrahi,
kemoterapi ve radyoterapiyi içeren multimodal yak-
laþýmdýr. Evre IV’de esas tedavi þekli kemoterapidir.
Kitlede küçülme saðlandýktan sonra radyoterapi ve
ardýndan cerrahi giriþim yapýlabilir. Daha sonra
tekrar kemoterapiye devam edilir.

Evre IV'de prognoz kötüdür. Yaþam oraný %10-
30'dan düþüktür. Otolog kemik iliði nakli ile bu
oranlar %40'a yükseltilmiþtir.

Resim 3. Kafa grafisi.
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