Taniniz Nedir?
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acaklarinda ve dizlerinde agrn yakinmasiyla

bagvurduklari bir Universite hastanesinde
yatirilarak arastirilan 12 yasindaki erkek hastada
hepatosplenomegali, anemi, sedimentasyon yik-
sekligi, antiDNA pozitifligi ve kafa kemiginde litik
lezyonlan saptanmis. Hasta histiositozis, kollajen
doku hastaligi ve herediter sferositoz 6n tanilariyla
izlenirken ailesi tarafindan kendi istekleriyle has-
tanemize getirmisler. Oz ve soy gecmisinde ozellik
saptanmadi.

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 6n servikal 1x1 cm, agnsiz sert hareketli
lenfadenopatileri ve parietooksipital bolgede orta
hatta 5x5 cm, sert fikse kitle var. Karaciger ve dalak
6 cm ele geliyor. Diger sistem incelemeleri dogal.

Laboratuvar incelemesinde: Hemoglobin: 10 gr/dl,
beyaz kiire: 3800/mm3, trombosit sayisi:
115.000/mm3, MCV: 79 fl, MCH:27 pg, MCHC:
%34, retiklosit sayisi: % 1.5, periferik yaymada %50
parcall, %46 lenfosit, %4 monosit goralda.
Trombositler yeterli idi. Eritrositlerde anisositoz,
normokromi gérildi. Sedimentasyon hizi: 71
mm/saat, kan sekeri: 119 mg/dl, kreatinin: 0.5
mg/dl, sodyum: 136 mEq/L, potasyum: 4 mEq/L,
kalsiyum: 8.6 mg/d|, fosfor: 4.4 mg/dl, alkalen fos-
fataz: 61 U/L, urik asit: 4 mg/dl, SGOT: 51 U/,
SGPT: 87 U/L, total bilirubin: 0.2 mg/dl, kolesterol:
218 mg/d], trigliserid: 113 mg/dl, LDH: 2032 U/L
idi. ANA, antiDNA ve brusella aglutinasyon testi,
hepatit ve TORCH go6stergeleri negatif idi.

Kafa grafisi, abdominal tomografisi ve kemik iligi
incelemesi asagida gorulen hastada taniniz nedir?
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Resim 1. Abdominal tomografisi
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Resim 2. Kemik iligi incelemesi




TANINIZ NEDIR?

YANIT :
NOROBLASTOM

Resim 1'de abdominal tomografide sol strrenal
bezde kitle, Resim 2'de kemik iliginde blastik infilt-
rasyon ve rozet formasyonu, Resim 3'te ise kafa
kemiginde litik lezyonlar géruliyor.

Hastamizda kafa kemigindeki litik lezyonlar néro-
blastom ve langerhans hiicreli histiositozisi, sach
deride kitle noroblastom, grantilositik sarkom ve
langerhans hicreli histiositozisi disindirda.
Hepatosplenomegali, lenfadenopati, kemik agrisi,
sedimentasyon ve LDH yiksekligi ve pansi-
topenisinin saptanmasi kemik iligi tutulumunu
disundirdia ve oncelikle kemik iligi incelemesi
yapildi. Kemik iligi incelemesinde yaygin blastik
infiltrasyon ve rozet formasyonu goézlenmesi ve
noroblastom tanisinda yol gosterici olan, olgularin
%90''Indan fazlasinda artis gosteren adrenalin ve
noéradrenalin metaboliti vanil mandelik asitin spot
idrarda pozitif olmasi nedeniyle néroblastom tanisi
disunalda.

Noral kristadan kaynaklanan sempatik sinir sistemi
hiicrelerinden koken alan malign bir timér olan
noroblastomun orijinini belirlemek icin en sik koken
aldigi strrenal bez abdominal ultrasonografi ile
degerlendirildi. Ultrasonografide sol adrenal bezde
78x78 mm boyutlarinda lobule konturlu, milimetrik
kalsifikasyon alanlari iceren kitle saptandi.
Baslangigta noéroblastomlu olgularin %75'inde
metastaz saptandigi igin yayginhdim deger-
lendirmek amaciyla da abdominal ve torakal
tomografileri ¢ekildi. Abdominal BT'de sol surrenal
lojda 9x8 cm, lobule konturlu kitle, sol paraaortik ve
renal hilus seviyesinde en biyligli 3x2 cm boyuta
ulasan lenf nodlar, toraks BT'de sol hemitoraksta
Th7-Th8 dizeyinde sol néral foramene ve epidural
mesafeye uzamm gosteren 5x2 cm kitle gozlendi.
Kemik, kemik iligi, karaciger, dalak ve yaygin lenf
bezi tutulumu nedeniyle evre 4 kabul edildi. Acik
biyopside néroblastom tanisi konuldu.

Noroblastomun ortalama goérilme yasi 2 yas olup,
olgularin ancak %10'u 10 yas Uzerindedir.
Hastamizin 2 yas uzerinde olmasi, ferritin
seviyesinin >150 ng/ml olmasi, evre [V'de olmasi,
LDH seviyesinin >1500 U olmasi, abdominal orijin-
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Resim 3. Kafa grafisi.

li olmasi prognozu kétilestirici faktorlerdir. Noéron-
Ozgul enolaz seviyesinin yiiksek olmasi, VMA/HVA
oraninin <1 olmasi, timéor tarafindan galyum tutu-
lumunun olmasi, n-myc gene amplifikasyonu, bcl-
2 onkogen ekspresyonu, telomeraz aktivitesinin
artigl, kromozom 1 delesyonu hastamizda baka-
madigimiz prognozu kétilestirici diger faktorlerdir.

Noroblastomda giincel tedavi yaklasimi cerrahi,
kemoterapi ve radyoterapiyi iceren multimodal yak-
lasimdir. Evre IV'de esas tedavi sekli kemoterapidir.
Kitlede kiicilme saglandiktan sonra radyoterapi ve
ardindan cerrahi girisim yapilabili. Daha sonra
tekrar kemoterapiye devam edilir.

Evre [V'de prognoz kétudir. Yasam oranit %10-
30'dan dusuktir. Otolog kemik iligi nakli ile bu
oranlar %40'a yukseltilmistir.
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