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Pepper sendromu: 2 olgu sunumu

Pepper syndrome: 2 case reports
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Abstract

Pepper syndrome is a Stage-IVS tumor of neuroblastoma
with skin/ liver metastasis and bone narrow involvement.
It emerges more in children younger than 1 years and it
better responses when treated early. We will present two
patients who has pepper symdrome younger than 1 year
old with abdominal swelling, red urination and rash-like
symptoms in pediatric oncology department. Similar
chemotherapy courses were applied to both of our
patients, and a good response was obtained in the case who
applied eatlier.
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GIRIS

Néroblastom (NBL), c¢ocuklarda en stk gorilen
ekstrakraniyal solid tiimérdiir. Pediatrik tiimorlerin
%7-10’unu  olusturur!. Sempatik sinir sisteminin
herhangi bir yerinde ortaya ¢ikabilen néroendokrin
timor olmakla birlikte en yaygin olarak adrenal
bezlerden birinde bulunmaktadir. Primer timor
bolgesi ve metastaz yaptgi alana bagli olarak
hastaligin fenotipi degiskenlik gostermektedir. Lenf
digimleri, kemik ve kemik iligine daha siklikla,
akciger, karaciger ve santral sinir sistemine ise daha az
oranda metastaz yapmakta ve bu metastaz bolgeleri
hem klinik semptomlar hem de sagkalim tzerinde
o6nemli etken olmaktadirlar?2.  No&roblastomun
Uluslararast evrelemesi (INSS/INRC), lezyonlarin
basvuru strasindaki lokalizasyonuna gére 5 evredir 3.

Pepper  sendromu, genellikle Evre-IVS  bir
néroblastomdur.  Hassas  olmayan,  mavimsi
'yabanmersinli ~ ¢orek'  gorintumli  deri  alu

nodilleriyle? veya karaciger metastazinin ilerlemesi

Oz

Peppet sendromu, néroblastomun cilt/karaciger metastazi
ve kemik iligi tutulumu gosteren Evre-IVS timoéridur.
Cogunlukla 1 yasindan kugciiklerde gorilir ve erken
dénemde tedavisi yapildiginda daha iyi cevap alinir. Burada
Pediatrik Onkoloji bélimiinde gériilen karin sisligi, kirmiz
idrar yapma, dokinti benzeri belirtilerle basvuran, 1
yasindan kiiciik iki Pepper sendromlu hastamizin sunumu
yapilmugtir. Her iki hastamiza da benzer kemoterapi kiirleri
uyguland: ve daha erken dénemde basvuran olguda iyi
yanit alindi.

Anahtar kelimeler: Noéroblastom, yenidogan, metastaz,
karaciger, evre-IVS

sonucu hastalarda diyaframin yukari itilmesi ve
abdominal gerginligin olugmasi solunum stkintisi gibi
bulgularla  kendini  gosterir!.  Laboratuvarda
trombositopeni, koagtilopati, karaciger enzimlerinde
bozukluk, AFP, NSE, VMA gibi belirteclerde
yikselme gorilebilir. Géruntilemede  karacigerin
diffiz  ckojenite artist veya nodiler ckojenik
gbrunimu olabilir®. Genel olarak 1 yagindan ki¢tik
bebekleri  etkiler. Kendiliginden — gerileyebilir  ve
vakalarin %80'inde olumlu bir prognoz ile iliskilidir?.
Bu vaka sunumunda nadir gérilen, hizla miidahale
edilmedigi takdirde 6limctl seyredebilen bir hastalik
olan Pepper sendromuna farkindalik olusturmak icin
iki olgu sunulmustur. Her iki olguda da ailelerin
aydinlatilmis onamit alinmistir.

OLGULAR

Olgu1

52 gunlik kiz hasta yaklagik bir ay 6nce karin sisligi
ve vicudunda annesinin kizariklik diye tarif ettigi
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dokuntiler ile dis merkezde degetlendirilmis.
Ardindan gaza baglt batin distansiyonu digstnilip
hastamiza lavman uygulanmus. Birka¢ giin rahatlasa
da sikayetleri yenilenince ve kanli diskilama sikayeti
eklenince ¢ekilen batin USG'sinde hepatomegali ve
parankiminde hiperekoik alan goriilmesi tzerine
klinigimize ayaktan basvuru yapti. Bagvurusunda
patolojik fizik muayenesi olarak karaciger sag kot yayi
altinda yaklasik 10 cm kadar ele gelmekteydi. Traube
alani kapalt ve dalak yaklastk 3 cm ele gelmekteydi.
Bunlara ek olarak viicudundan basmakla solmayan
yaygin dokuntileri vardi. Anne ve baba arasinda
akrabalik olmayan ve ailesinde kanser &ykusi
olmayan hasta, 1 haftalikken sarilik tanis1 almis ancak
hastaneye yatist olmadan diizelmis. Bu bulgular ile
hastamiza merkezimizde Batin USG incelemesi
yapildi. Lezyonlarin 6ncelikle hemangioendotelioma
ile uyumlu olabilecegi, ayirict tanida néroblastomun
karaciger tutulumunun ekarte edilemedigi belirtildi.

Abdominal BT incelemesinde karaciger
parankiminde 3cm'ye ulasan stipheli noduller alanlar
oldugu rapor edildi. Hastamizdan enfeksiyonu

dislamak icin gonderilen enfeksiyon tetkiklerinin
timi  negatif geldi. No6roblastomun — diglanmast

amactyla  hastamiza merkezimizde kemik iligi
aspirasyonu yapildi ve kemik iligi aspirasyon

yaymasinda eritroid ve miyeloid seri normal oranda
olup hafif diseritropoez goriildi. %3-4 civarinda blast
gorildi. Kemik iligi preparatinda rozetvari bir
kiimelenme gozlemlendi.Hastadan alinan kemik iligi
biyopsisi ise merkezimiz patoloji bélimiinde malign
yuvarlak hiicreli timér metastazi olarak raporlandi.
Bu nedenle hastamiz Evre-IVS néroblastom kabul
edilip vinkristin (0,05mg/kg) etoposid (5mg/kg)
karboplatin ~ (6mg/kg)’den  olusan  kemoterapi
protokoli ¢izildi. Hastamizda 1. kartna alip 2. kir
oncesinde 70 ginlik iken batn distansiyonu ve
solunum stkintist meydana geldi. Hastanin solunum
stkintisint - dislayacak tetkikleri yapildiktan sonra
Pepper sendromu kabul edilip. 3 giin radyoterapi
almasina karar verildi. Bu 3 giinliik tedavinin ardindan
solunum stkintist diizelen hasta tekrar kemoterapi
programina alind1. Kemoterapi  protokoli
tamamlanan hastanin I-123-metaiodobenzilguanidin
(MIBG) tetkikinde radyofarmasotik maddenin
dagiliminin  fizyolojik sinirda olmast nedeniyle
kemoterapisi sonlandirildi. Hasta remisyonda takip
edilmektedir.

Olgu 2
Hasta klinigimize basvurdugunda 4 aylik kiz hastaydi.
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Yaklasik 15 giin 6nce kirmizi renkte idrar yapma
nedeni ile dis merkezde degerlendirilmis ve USG'de
en buyugt 14x15 mm boyutlarinda karaciger segment
8'de degisik boyut ve yerlesimde yaygin yetlesimli
periferinde hipoekoik halolart bulunan ¢ok sayida
izoekoik solid kitlesel lezyonlar saptanmast ve sol
bébrek st polde 34x27 mm boyutlarinda birkag adet
kalsifikasyonu olan bir adet dizgin konturlu
hiperekojen solid kitle olmast nedeniyle klinigimize
yonlendirildi. Fizik muayenesinde patolojik olarak ele
gelen sag kot aln 2 cm palpe edilen karacigeri
mevcuttu. Diger sistem muayenelerinde pozitif bulgu
yoktu. Abdominal MRG ile USG bulgularinin
desteklendigi  raporlandi.  Hastadan gdénderilen
NSE:155mg/dl, VMA:435mg/gin geldi. Yapilan
kemik iligi aspirasyon yaymasinda eritroid ve miyeloid
seri dogal. Megakaryositler yeterli. Stpheli rozet
formasyonu gortldi seklinde raporlandi. Hastamiz
bu nedenle Evre-IVS néroblastom kabul edilip.
Vinksistin - (0,05 mg/kg), ectoposid (5 mg/kg),
karboplatin ~ (6mg/kg)’den  olusan  kemoterapi
protokoli ¢izildi. Hasta ilk kiriini aldiktan sonra
batin ici kitlesinde gerileme olmadt. Solunum stkintist
meydana geldi. Solunum sikintistnin diger nedenleri
ckarte edildikten sonra radyoterapi almasina karar
verildi. Hastanin solunum stkintist radyoterapi ile
gerilemedi. Ardindan koagtilopatisi ve
trombositopenisi gelisen hasta kanamaya bagl
komplikasyonlar nedeni ile 5 aylik iken exitus oldu.

TARTISMA
Prevalansina baktigimizda Evre-IVS, tim
néroblastomun  %10,4’4nt  olustururken Pepper

sendromu da %3,5’ini olusturur ve Evre-IVS ile gelen
hastalarin %25’ Pepper sendromudur!. Cervens ve
yaptigt Pepper
bebeklerin %25’1 yenidogandir ve ¢ogunlukla 1 yas
altinda gorulird. Genellikle dispne, kusma, solukluk,
karin agrisi!, karin hacminde artig* problemleri ile
basvurulur. Yaklastk %50’si hizli gelisir ve acil agresif
tedavi gerektirir®. Sundugumuz vakalar da 1 yasin
altindadir ve biri karin sisligi ve doktntilerle digeri de
kirmizt renkli idrar yapma sikayeti ile bagvurmustur.
Ikisi de yavas gelismistir.

Tani  karaciger USG’de c¢ogunlukla ckojenik,
heterojen kati lezyon3, idrar katekolamin testinde
yikseklik*, MR’da hepatik metastatik tutulum ya
yaygin infiltratif bir patern ya da fokal kitleler ile
konulabilir 3. Ayrica gorintileme caligmalarina ek
olarak, timér tutulumunu belitlemek icin genellikle

ark. calismada sendromu  alan
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en az iki bagimsiz bélgeden kemik iligi aspire edilerek
biyopsiler elde edilebilir. Nihai tan;; klinik,
histopatolojik tant ile tim6r dokusu biyopsisi, yliksek
idrar veya serum katekolamin seviyeleri, kemik iligi
aspiratt ya da saptanabilir timor hiicreleriyle biyopsi
kombinasyonu ile dogrulanabilir”.

Néroblastom tedavisi hastaligin evresine
baglidir. Ameliyat, radyasyon tedavisi, kemoterapi ya
da  bunlarin  herhangi  bir kombinasyonunu
icerebilir. Tleri  dénemlerde  cerrahi  rezeksiyon

yaninda kemoterapi; hayati tehdit edici semptomlar
gorildiginde radyoterapi eklenmesi gibi seklinde
cesitli tedavi secenekleri vardir®. Farkli ardisik tedavi
sonug, Evre-IVS
néroblastomlu bebeklerin tedaviye ihtiyact varsa,
daha yogun bir kemoterapinin daha faydali
olabilecegini distindurmektedir. Bir ¢alismada, CE
rejimi (karboplatin ve etoposid) ile daha yogun bir
tedavi, sadece iki kemoterapi kiir gerektirmistir. Bu
rejiminin, ikinci basamak veya birinci basamak tedavi
olarak kullanildiginda yiiksek yanit orani ve iyi klinik
toleransla iliskili oldugu kanitlanmistir; program,
lokalize, ¢ikarilamayan néroblastomlu bebeklerde de
iyi yanit oranlart ve klinik tolerans gostermistir 3.
Bizde de benzer bir protokol olan vinkristin,
etoposid, karboplatin kullanilmistir. Semptomlarin
ilerlemesi sonucunda da radyoterapi tedavisi de
baslanmustir.

yaklasimlariyla  gbzlemlenen

Prognoza baktugimizda hizli gelisen hastaliklarin
yaklastk tgte biri exitus olurken; yavas gelisen
hastalarin yarisinda remisyon gelisti®>. Bunun nedeni
tam olarak bilinmese de epigenetik olaylarin rol aldigt
dugiuntlmektedir®. Ortalama takip siresi 8 yil olan
hastalikta relaps olmaksizin hayatta kalma orant
%77'dir. Bu nedenle, hizli ilerleyen formlarin yiiksek
insidansina ragmen, bu hastaligin prognozu, erken
baslanan dogru bir tedavi sarttyla yenidoganlarda
olumlu gitmektedit’. Olgularimizda da erken tant alan
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hastamiz tedaviyle remisyona girerken, daha ileri

dénemde gelen hasta tedaviye ragmen exitus
olmustur.
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