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OZET

Giris: Bu calismanin amaci néroblastomlu (NBL) gocuklarda tanisal 6zelliklerin belirlenmesidir.
Gere¢ ve Yontem: Hastalarin kayitlan retrospektif olarak degerlendirildi. Yas, basvuru
yakinmalarn ve sireleri, timor yerlesimi ve evre belirlendi. Hemogram, laktat dehidrogenaz
(LDH) ve VMA sonuglan kaydedildi. Veriler istatistiksel olarak karsilastirild.

Bulgular: NBL'lu 115 hastanin ortalama yasi 2,57+2,49 yil (simirlar 0-12) olup %32’si bir
yasindan, %89’u ise bes yasindan kiigliktii. Hastalarin %74,8’inde abdominal (%66’s! adrenal,
%8,8’i adrenal dig), %12’sinde paraspinal, %7’sinde mediastinal ve %3,5’inde pelvik kitle
saptandi. Olgularin %30,4’Ginde evre 1 ve 2, %13’linde evre 3, %46,1’inde evre 4 ve %10,4’inde
evre 45 hastalik belirlendi. Olgularin %11’i Klinik 6zellikler, sitolojik bulgular ve VMA 6lgiimii ile
tani aldi. VMA yiiksekligi %83 oraninda idi. Ortanca yakinma siiresi 6,5 hafta olarak bulundu.
En sik gozlenen yakinmalar solukluk, karin sisligi, karin agrisi ve kemik agris idi.

Sonug: NBL kiigiik gcocuklann timoriidiir. Primer yerlesime ve yayginiga gére klinik bulgular
degismektedir. Anemi, kanin agnsi ve kemik agrilar uyarici bulgulardir. (Giincel Pediatri 2013;
11: 6-12)

Anahtar kelimeler: Noroblastom, klinik 6zellikler, metastaz

SUMMARY

Introduction: The aim of this study was to evaluate the diagnostic characteristics of children
with neuroblastoma (NBL).

Materials and Methods: Hospital records were reviewed retrospectively. Age, symptoms and
their durations, tumor site, stage and results of complete blood count, LDH and VMA were
recorded. Statistical comparisons and calculations were made.

Results: The mean age at diagnosis was 2.57 +2.49 yrs (ranges 0-12). Of children, 89% were
under 5 years and 32% were below 1 year. The most common tumor sites were abdomen
[74.8%; (adrenal 66%), (non-adrenal 8.8%)], paraspinal region (12%), chest (7%) and pelvis
(3.5%). Most of the tumors were in advanced stage (stage 1 and 2= 30.4 %, stage 3 and
4=13% and 46,1% and stage 45=10.4%). The diagnosis was made from bone marrow
cytology and increased VMA in 11% of the cases. VMA level was high in 83% of the patients.
Median duration of symptoms was 6.5 weeks. The most frequent complaints were pallor,
abdominal mass, abdominal pain and bone pain.

Conclusions: NBL mainly involves young children. Clinical presentation varies with primary
tumor site and dissemination. Anemia, abdominal and bone pain have diagnostic significance.
(Journal of Current Pediatrics 2013; 11: 6-12)
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Girig

Noroblastom (NBL) cocuklarda en sik gorilen

iyi seyirli iken blyik gocuklarda ve metastatik evrede
mortalite nedenidir. Sik gorilen ve farkl klinik yizler
sergileyen noroblastik timorlerin epidemiyolojik ve Klinik

ekstrakraniyal solid tiimordir. Pediatrik timorlerin %7-
10’unu olusturur (1). Ulusal Pediatrik Kanser Kayitlarinda
2002-2006 yili verilerine gére %7,73 oraninda olup
dordiinc siradadir (2). Yenidogan déneminden itibaren sik
goriilen NBL, erken evrelerde ve bir yasindan kiigtiklerde

ozelliklerinin iyi taninmasi énemlidir.

Bu calismanin amaci, merkezimizde NBL tanisi
alan hastalanin yaslarina ve primer timor yerlesimine
gore semptomlarini, yakinma strelerini ve tanisal klinik
ipuclarini belirlemektir.
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Gereg ve Yontem

Bu calismada Uludag Universitesi Tip Fakilltesi Pediatrik
Onkoloji  Bilim Dal’nda 1.1.1996-31.12.2012 ftarihleri
arasinda NBL tamimlanan hastalanin kayitlar retrospektif
olarak degerlendirildi. Yas, cinsiyet, basvuru yakinmas,
primer timor ve metastazlara ait yakinma ve bulgular,
semptomlarin stiresi ve tlimor yerlesimi saptandi. Tani
alma sekli, tam kan sayimi, laktik dehidrogenaz diizeyi,
idrarda vanilmandelik asit (VMA), kemik iligi bulgulan
degerlendirildi. Uluslararasi néroblastom evreleme sistemine
(“International Neuroblastoma Staging System”=INSS)
gore hastalik evreleri belirlendi (1,3). Hasta yasi, yakinma
siresi gibi parametrik veriler ortalama ve standart sapmalari
ile verildi. Tumor yerlesimi, tanimlanan yakinma ve bulgular,
tutulum gortilen bolgeler ve evrelere dagiim yiizde ile ifade
edildi. Istatistiksel degerlendirmeler icin SPSS istatistik
programi (versiyon 16.0) kullanildi. Ortalamalar, iki ortalama
arasindaki farkin onemlilik t-testi ile; yakinmalarin yas
gruplarina, yerlesime ve diger alt gruplara gore dagihimlar
ise Ki-kare testi ile karsilastirildi.

Bulgular

NBL ve ganglionéroblastom tanmisi alan hastalar
NBL timor grubu olarak belirlendi. Arastinlan 16 yillik
donemde NBL tamimlanan 115 gocuk hastanin verileri
degerlendirildi. NBL’lu hastalarin ortalama tani yasi
2,57+2,49 vyas, ortanca deger 21 ay olup en kigik
hasta yenidogan bebek, en biiyik hasta 11,8 yasinda idi
(Tablo 1). Neonatal dénemde tani alan hastalarin orani
%6,9 bulundu. Hastalann %32’si bir yasindan, %430 iki
yasindan, %89’u bes yasindan kiigiikti (Sekil 1). NBL'lu
hastalarin %53’ kiz, %47’si erkekti. Erkek/kiz orani 0,9
bulundu.

Hastalarin %74.8’inde (n=86) karinda kitle saptandi.
Bu olgularin %66’si siirrenal, %8,8'i stirrenal disi abdominal
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Sekil 1. Yas ve cinsiyet dagilim

tumorlerdi. Olgularin - %12’sinde (n=14) paraspinal
kitle saptandi. Kitle yerlesimi %43’inde (n=6) torakal,
%14’inde (n=2) torakolumbal, %36’sinda(n=>5) lumbal
ve %7’sinde (n=1) lumbosakral paraspinal ganglionlar
diizeyinde idi. Arka mediastende kitle hastalarin %7’sinde
(n=8) gozlendi. Pelvik kitle %3,5'inde (n=4), servikal
kitle %1,7’sinde (n=2) saptandi. Seride tek hastada
baska primer bolge olmadan intrakraniyal yerlesimde NBL
tanimlandi (Tablo 1).

Timor evresi olgularin %30,4’inde evre 1 ve 2,
%13’linde evre 3, %46,2'sinde evre 4 ve %10,4’(inde
evre 4S olarak belirlendi. Metastatik hastalik saptanan
NBL olgularinda en sik gozlenen yayiim alanlan uzak

Tablo 1. Noroblastomlu hastalarin bazi dzellikleri
Ozellik Niroblastom
Hasta sayisl 115
Tani yasi* (Yil) 2,57+2,49
Erkek/kiz orani 0,9
Timor yerlesimi

Abdomen

-Siirrenal %66 (76)

-Sirrenal digl %8,7 (10)
Paraspinal %12 (14)
Toraks %7 (8)
Pelvis %3,5 4
Servikal %1,7 (2)
Diger %0,9 )]
Evre

1 %20 (23)
2 %10,4 (12
3 %13 (15)
4 %46,2  (53)
4S %10,4 (12
Hutchinson sendromu %4,3 5)
Pepper sendromu %3,5 (4)
Horner Sendromu %2,6 3)
Kerner-Morrison Sendromu %1,7 2)
Opsoklonus-myoklonus ataksi %0,9 (1
sendromu
VMA pozitiflii %83
LDH (Ortanca) 1033 U/l
Hemoglobin (gr/dl )* 9,9+24
Lékosit (mm3) * 9950+4798
Trombosit (mm3)* 369840+158591/mm3
*Ortalama=standart sapma
VMA: Vanilmandelik asit
LDH: Laktat dehidrogenaz
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lenf dagimleri (%51), kemik iligi (%29), kemik (%24)
ve karaciger (%24) olarak belirlendi. Yaygin hastalik
durumunda akciger tutulumu hastalarin  %8’inde
tanimlandi. Primer santral sinir sistemi yerlesimli tek olgu
disinda tanida beyin metastazi yoktu (Sekil 2). Hastalarin
tanidaki yaslar ve evrelere dagiimi Sekil 3'te verildi. Evre 4
hastalik tamimlanan gocuklarnn yas ortalamasi 3,26 +2,52
yas olup grup ortalamasindan yiksekti (p=0,3).

Olgulanin %11’ (n=13) klinik bulgular, sitoloji ve
VMA degerleri ile tani aldi. Serideki hastalarin %89’unda
(n=102) doku Orneklerinden histopatolojik tani konuldu.
ldrarda kantitatif VMA yiiksekligi cerrahi girisim 6ncesinde
bakilan olgularin %83’tinde saptandi.

Hasta grubunda NBL tanisina ulastiran yakinma siireleri
iki giin ile bir yil arasinda degismekteydi. Ortanca yakinma
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Sekil 3. Noroblastomlu hastalarda yas ve evre dagilimi
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Sekil 4. Noroblastomlu hastalarda yakinma siireleri

stiresi 6,5 hafta olarak tanimlandi. Olgularin %50’sinde
dort haftadan kisa, %80’inde ise iki aydan kisa yakinma
stiresi saptandi (Sekil 4).

Hastalanin hekime basvuru yakinmalan Tablo 2’de
Ozetlendi. Hastalarin %8,7’sinde (n=10) NBL tanisi
rastlantisal olarak konuldu. Bu gocuklarn gogunlugunda
rutin gebelik izlemi igin veya postnatal kontrol amaciyla
yapilan abdominal ultrasonografide kitle goriildi. Baska
nedenle cekilen akciger radyografisinde kitle gortlen
iki olgu ve ekokardiyografi sirasinda surrenal lojda kitle
tanimlanan bir olgu mevcuttu.

Bu seride en sik basvuru yakinmalar solukluk, halsizlik,
karin sisligi ve karin agnisi olarak belirlendi. Kemik agrisi,
topallama ve yiriiyememe yakinmalar olgularin %21’inde
basvuru nedeni olarak saptandi. Direngli veya nedeni
bulunamayan ates %19 oraninda tanimlandi. Solunum
giclugi ve solunum sayisinda artis hastalarin %10’unda
ana yakinma olarak saptandi. Solunum sikintisi ve hirilt,
torakal kitleli hastalarin yansinda gozlendi (n=4). Dispne

Tablo 2. Néroblastomlu hastalarda basvuru yakinmalan
Yakinma Goriilme yiizdesi *
Solukluk, halsizlik 46
Karin sisligi 43
Karin agnsi 40
Anoreksi 24
Kemik agnsi 21
Ates 19
Huzursuzluk 17
Kusma 17
Kilo kaybi 13
Solunum sikintisi 10
Ekzoftalmus 9
Kuvvet kaybi 7
ishal 5
Sirt agnsi 3,5
Boyunda sislik 2,6
idrar yapamama 2,6
idrar ve gaita inkontinansi 2,6
Terleme 2,6
Subkiitan nodiiller 1,8
Sarilik 0,9
Ataksi 0,9
Gorme kaybi 0,9
Hirilti 0,9
NGbet gecirme 0,9
Yakinmasi yok (Rastlantisal) 8,7
*Ayni hastada birden fazla yakinma goriilmistiir
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gozlenen diger hastalar abdominal hastalikla basvurdu. Goz
cevresinde morarma olarak ifade edilen periorbital ekimoz
tek olarak veya ekzoftalmuslaberaber %9 oraninda gozlendi.
Olgularin %7’sinde daha once normal olan bir ¢ocukta
ani gelisen ve artis gosteren kuvvet kaybi tanimlandi. Bu
olgularin yansinda kuvvet azligi ¢ikmadan 6nce gelisen
radikiiler agr tanimlaniyordu. Kord basisi tanimlanan
sekiz cocuktan ikisinde idrar ve gaita kontrolinde kayip
mevcuttu. Tek yakinmasi ishal veya kusma olan hasta
sayisl sinirli idi. Hastalarin %24’inde diger yakinmalara
eslik eden anoreksi, %17’sinde ise kilo kaybr oldugu
belirlendi. NBL tanisi alan hasta grubunda nadir goriilen
yakinma ve bulgular arasinda idrar yapamama, sarilik, ani
ve asir terleme mevcuttu. Birer olgu gorme kaybi, ataksi ve
atessiz donemde nébet yakinmasi ile basvurdu. Yakinmave
bulgularin timor yerlesimi ile iliskisi incelendi. Kord basisi
bulgular paraspinal timorlere 6zgii olmakla birlikte diger
yakinmalarin timar yerlesimi ile iligkili olmadigi belirlendi
(p>0,05). Basvuru yakinmalarinin hastaligin evresine gore
dagimi Sekil 5’te verildi. Hastalarin %42,6’sinda bir veya
iki basvuru yakinmasi oldugu belirlendi. Serideki olgularin
%48, 7°sinde dykude en az ¢ ana yakinma tanimlandi.

Kan sayimi ve tUimér belirteglerinin - dagiimi
degerlendirildi. Tani sirasinda hemoglobin (Hb) diizeyleri
4,39-17 gr/dl sinirlar arasinda degismekteydi. Ortalama
Hb dizeyi 9,9+2,4 gr/dl olarak belirlendi. Hb degeri
olgularin %25’'inde 8 gr/d'den, %56’sinda 11gr/dI’den
dilsiikti. Lokosit sayimlar ortalama 9950+4798/mm3
(sinirlar:  1800-15900/mm3)  bulundu. Lokopenik olan
tek hasta (%0,9) mevcuttu. Ortalama trombosit sayimi
369,000+158,591/mm3 (sinirlar: 61,000-793,000/mm3)
olarak saptandi. Trombosit sayimi 100,000/ mm3 sinirindan
diistik olan hasta orani %4 bulundu.

LDH diizeyleri 195-8250 IU/I sinirlari arasinda degismis
olup ortanca deder 1033 bulundu. Olgulann %20’sinde
LDH yasa gore normal sinirlarda idi. Hastalarin %16’sinda
1000 IU/L’den, %15’inde 2000 IU/L’den yiiksek LDH

Dispne
Kusma
ishal [T IO COCLOLOT [T mEvre 1
Kilo kaybi oEvre 2
Ates mEvre 3
Solukluk [IT-1 mEvre 4
oEvre 4-s

%0 %20 %40 %60 %80 %100

Sekil 5.
dagihmi

Noroblastomda basvuru yakinmalarinin evrelere gire

diizeyi oldugu saptandi. Idrarda katekolamin metabolitleri
incelendi. VMA kantitatif 6lgimi sonuclar dederlendirildi.
Baska on tanilarla opere olup VMA istenmeyen ve
postoperatif dénemde geldiginde 6lgim normal bulunan
olgular grubun %17’sini (n=20) olusturdu. Cerrahi
oncesinde 6lgiim yapilarak VMA/kreatinin degerinde artma
saptanan hasta orani %83 (n=79) bulundu.

Tartisma

NBL cocukluk ¢agr kanserlerinin %7’sini olusturdugu
halde gocukta kanser olimlerinin %15’inden sorumludur
(1). Tirk Pediatrik Onkoloji Grubu (TPOG) ve Tirk
Pediatrik Hematoloji Dernedi (TPHD) pediatrik timor
kayitlan c¢alismasinin on verileri sempatik sinir sistemi
timorlerinin  0-18 yas grubu kanserlerinin - %7,7’sini
olusturdugunu, 0-4 yas arasinda ise bu oranin %14,3
oldugunu gostermektedir (2). Bu dagilim ile NBL dérdiincii
en sik gocuk kanseridir. NBL ¢ocukluk ¢aginin tumar dis
hastaliklarini ve gesitli kanserlerin bulgulanni taklit eder. Bu
nedenle, tm hekimlerin NBL’lu gocuklarla karsilasmasi
mimkiindir. Serimiz NBL’un lokal ve yaygin hastalik
bulgulanni yansitmaktadir.

Bu seride NBL’un ortalama tani yas| 2,57 +2,49 yas,
ortanca tani yasi 21 aydir. Hastalarin %6,9’u yenidogan
doneminde, %32’si bir yasindan Once tani almistr.
En bilyik hasta 12 yasindadir. Veriler NBL'un kiiglk
cocuklarin timori oldugunu ortaya koymaktadir. Gozlenen
yas dagilimi tipiktir. Genis serilerde ortanca tani yasi 19
ay olarak tanimlanmaktadir. NBL yenidoganlarda en sik
gorilen kanserdir (4). Kiz ve erkek gocuklarda benzer
oranda gorilmektedir. Lenfoma ve losemide gozlenen
erkek cocuklardaki insidans fazlahgi NBL’da yoktur.

NBL’un klinik tablosu primer tiimoriin bolgesine gore
degisir. Tumor sempatik sinir sistemi dokusunun normal
olarak bulundugu adrenal medulla, sempatik yan zincir
veya viseral ganglionlardan baslayabilir. Sunulan seride
115 hastanin dortte dclinde karinda kitle saptanmustir.
Bu Kkitlelerin  %66’s1 sirrenal yerlesimli, %8,7’si ise
sdrrenal disi abdominal kitlelerdir. Toraksta kitle %14
oraninda go6zlendi. Bunlarin yarisinda paraspinal yerlesim
tamimlandi. Torakoabdominal paraspinal kitlelerin toplam
orani %12 bulundu. Pelvik ve servikal yerlesimde kitle
serinin %5 kadarinda gézlendi.

NBL tanisi alan gocuklarda onceden bilinen sistemik
hastalik yoktu. Ortanca yakinma siiresi 6,5 hafta olarak
tanimlandi. Hastalarin ~ %50’sinde dort haftadan kisa,
%80’inde sekiz haftadan kisa yakinma siiresi gozlendi. Bu
veriler timaorin hizli ilerledigini distndarir.

Sunulan serideki hastalarin %60’a yakini evre 3 ve evre
4 olarak tanimlanmustir. Olgulann %46’sinda yaygin uzak
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metastazlar saptanmistir. Bir yasindan kigiik hastalara
0zgui olan evre 4S hastalik %10,4 oranindadir. Sonug olarak
hastalarin %70’inde lenf digimi, kemik iligi, karaciger,
kemik, periorbital bolge, akciger ve subkiitan yerlesimde
tutulum bulgulan tanimlanmistir.

Gelis yakinma ve bulgulan primer timor yerlesiminden
daha fazla hastaligin yayginligina gore degismektedir.
Lokal hastalik hi¢ semptom vermeden rastlantisal olarak
tanimlanabilir. Sunulan gruptaki hastalarin  %8,7’sinde
timdre ait yakinma olmadan tani konmustur. Bu hastalarin
tumd erken evrede tanm almistir. Hastalanin kigtk sit
cocuklar olmasi dikkat cekicidir. Ultrasonografinin kolay
ve rutin uygulanmasi nedeniyle prenatal doénemden
itibaren saptanan kitlelerin sayisi artmaktadir. Kardiyak eko
yapilirken karinda kitle saptanan hastamiz vardir.

NBL tanisi alan olgularin %42’sinde bir veya iki ana
yakinma tanimlanmigti.  Hastalarin  %48,7’sinde ise
icten fazla major yakinma séz konusudur. Primer timor
yerlesimi ve timor yayiiminin ortak sonucu olarak
NBL’da ok gesitli yakinmalar ve bulgular sdz konusudur.
Hastalarnin %43’inde karin sisligi, %40’inda ise karin
agnsi tanimlanmasi gogunlugu abdominal retroperitoneal
kitle ile gelen bu hasta grubu igin beklenen bulgudur
(5,6). Abdomende sert, agnsiz kitle ¢cogu hastada palpe
edilmistir. Kitlenin orta hatti gegerek karsiya yayimasi
renal kitleden NBL’a yaklastiran bir tanisal bulgudur. Karin
adnisi ve/veya karin sisligi gozlenen hastalarin tcte ikisinde
ek olarak kusma, solukluk, halsizlik, ates yiikselmesi, kilo
kaybi ve devam eden anoreksi tanimlanmistir. Anemiye
baglh semptomlar ilk gelis yakinmalar olabilir. Timaral
tutulum sonucunda gelisen kemik iligi yetmezligi veya
timor icine kanama anemiye neden olur. Kilo kaybi,
huzursuzluk, ates yaygin hastaligin bulgulandir (1,6). Daha
fazla yakinmanin eklenmesi tlimoriin sistemik etkilerini ve
metastatik hastaligi destekleyen bulgulardir. Serimizde en
fazla tanimlanan yakinmanin solukluk ve yorulma olmasi
da yansina yakini evre 4 olarak tanimlanan hastalarin
durumu ile uyusmaktadir.

Sadece ishal serimizde %5 oraninda gozlenmistir.
Vazoaktif intestinal polipeptid salinimina bagh diyare noral
krest timorlerinin %7-9’unda bildirilmistir (6,7). Daha
¢ok ganglionérom veya ganglionéroblastoma eslik eder.
NBL'da gorilen hipokalemi ile seyreden direngli, sulu
diyare bir paraneoplastik sendromdur (Kerner-Morrison
Sendromu). Ttimor ¢ikanldijinda diyare diizelmektedir.

Idrar yapamama yakinmasi ile gelen hastalarn
hepsinde pelvik retrovezikal kitle gortiimustir. Bu kitlelerin
aort bifurkasyonuna yakin paraganglion olan Zuckerkandl
organindan veya retroperitoneal sempatik zincirden
gelistigi kabul edilmektedir (8). Akut idrar retansiyonu
olan gocuklarda Griner enfeksiyon, alt driner sistemde tas,

travma, konstipasyon gibi daha sik akla gelen nedenlerle
birlikte pelvik NBL ayirici tanida yer alir (9). Presakral
kitlelerden baska (retere basi yapan abdominal kitleler
de ayni yakinmaya yol acabilir. Bu olgularda hidronefroz
goriilmesi uyarici bir bulgu olmalidir. Intraabdominal bas
sonucunda gozlenen baska bir yakinma sarliktir (1).
Gocukluk cadinda tiimorlere bagl tikanma sariligi yetiskine
gore nadirdir. Bu seride iki hastada karin sisligine ek olarak
ikter tanimlanmusgtr.

NBL’lu gocuklarda karin sisliginin baska bir nedeni
hepatomegalidir. Hizli biytyen karaciger kiigtik bebeklerde
NBL'u distindiirmelidir. Glinkii hepatoblastoma gore NBL
daha sik gozlenir. Adrenal NBL ve metastaza bagl masif
hepatomegali durumu Pepper sendromu olarak bilinir
(1,6). Merkezimizde bu tablo tiim grupta %3,5, evre 4S
olgular dikkate alindifinda %25 oraninda goruimustiir.
Hastalarda diyafragmanin yukari itilmesi ve asir abdominal
gerginlik solunum sikintisina yol acar ve hatta mortalite
nedeni olabilir.

Serimizdeki evre 4 ve 4S abdominal timérlerde
gozlenen takipne ve dispne, arka mediasten kitlelerinde
belirgin degildir. Hinlti, oksiiriik ve tekrarlayan solunum
yolu yakinmalar mediastinal NBL olgularinin %50’sinde
gorilmistir. GOgis agnsi ve dispne saptanmamistr.
Torakal NBL'lu olgularin yansi paraspinal yerlesimde kitle ile
gelmis olup bu hastalarda ndrolojik bulgular saptanmistir.
Literattirdeki veriler deneyimimizi desteklemektedir (1,6).
Arka mediastendeki kiigik kitleler asemptomatik olabilir.
Torakal NBL olgularinin sunuldugu bir arastirmada 87
hastadan 20’sinde higbir yakinma olmadigi bildirilmistir. Buna
karsilik ayni yayinda semptomatik kord basisi %25,3’iinde
bildirilmistir (10). Servikal sempatik ganglionlardan koken
alan NBL Horner sendromuna neden olur. Servikal yerlesimli
NBL'da tanimlanan Horner Sendromu (ist mediasten
kitlelerinde de goriilir. Sundugumuz grupta postoperatif
donemde olgulan %2,6’sinda goriiimekle birlikte, basvuruda
Horner sendromu olan hasta yoktur. Nadiren NBL siiperior
vena kava sendromuna neden olur.

Paravertebral  kitleler intervertebral ~ foramene
dogru biyime egilimindedir. Halter veya kum saati
goriniimindeki bu kitlelerin intraspinal uzanimlar spinal
kord basisi sonucunda ekstremitede gii¢siizlik, paralizi,
ve inkontinans gibi norolojik semptomlara yol agar (6).
Paraspinal timdrler serimizdeki olgularin %12’sini (n=14)
olusturmaktadir. Bu hastalarin sekizinde (%57) medulla
spinalis basisi gortiimistir. Kuvvet azligina ek olarak idrar
ve gaita inkontinansi 2 olguda mevcuttur. Norolojik kayiplar
gelismeden Once bu hastalarn yanisinda sirt ve bele
yayllan radikiiler agn tanimlanmaktadir. Medulla spinalis
basisi bir onkolojik acil durumdur. Dinlenmekle gegmeyen,
radikiiler agnlar son derece 6nemli ve uyarici bulgulardr.
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Bu cocuklarda mutlaka norolojik muayene yapilmali ve
manyetik rezonans goriintileme ile kitle ve vertebrada
¢cOkme arastinimaldir. Tani gecikirse kuvvet kaybi kalici
olacaktir. Merkezimizdeki paraspinal NBL olgularinin
%43’Ui norolojik kayip gelismeden tani almistir. Paraspinal
timorlerden intraspinal alana uzanim literatiirde %15-40
oraninda bildirilmistir (1,6,11).

Hastalanmizda medulla spinalis basisina ek olarak
ataksi ve opsoklonus, ani gérme kaybi ve nobet gecirme
yakinmalan birer hastada basvuru sebebi olmustur.
Opsoklonus, miyoklonus ve ataksi NBL’da tanimlanan
paraneoplastik sendromlardan biridir (12). Bu gocuklarda
ani spontan, konjuge g0z hareketleri, ekstremite ve
govde kaslarinda diizensiz kasiimalar gozlenir. Serimizde
%0,9 oraninda saptanan bu bulgu bazi yayinlarda %5-9
oraninda bildiriimektedir (1,12). Optik sinirlere basi, evre
4 NBL'lu olgumuzda korliije neden olmustur. Primer
serebral NBL tanimlanan hastanin gelis yakinmasi nébet
gecirmedir. Deneyimlerimize gore olgularin  %9’unda
(n=11) norolojik bulgular 6n plandadir. Intrakraniyal kitle
ayirnci tamisinda NBL yer almaldir. Kitlenin hemorajik ve
kalsifik olmasi NBL'u destekler. NBL primer norolojik
hastaliklari ile kansabilir. Aciklanamayan nérolojik bulgusu
olan gocuklarda NBL arastinimalidir.

NBL’da ekstra abdominal bulgular daha karmasiktr.
llk kitle karinda oldugu halde hastalar farkli bulgularla
gelebilirler. NBL kemik iligine, uzun kemiklerin korteksine,
yass! kemiklere, bolgesel lenf dugiumlerine, karacigere ve
subkiitan dokulara metastaz yapar. Sunulan 115 hastanin
%21’inde siddetli bacak agrsi, basamama, topallama,
dokunulunca aglama gibi yakinmalar timorin kemik
metastazlarina ait belirtilerdir. Bu hasta grubunda olgularin
%9’unda rakun gozii olarak bilinen orbita tutulumuna bagh
periorbital ekimoz ve ekzoftalmus saptanmustir. Orbita
NBL’un tipik metastaz yeridir, orbita kemiklerine yayilim
konusunda agiklanamayan bir egilim gozlenir (1,6,11).
Kemik ve orbita tutulumu olan hastalann %30’unda
ayrica sach deride ve kalvarium kemiklerinde agrili kitleler
goriimastir. Kemik metastazi olan her hastada palpe
edilen kemik sisligi yoktur. Iskelet sistemine metastaz
cok siddetli agrlara neden olur. Bu hastalarin bazilarr agr
nedeniyle incelenirken abdominal kitle tanimlanmistr.
Primer adrenal noroblastomu ile birlikte yaygin iskelet
metastazlar, proptozis ve agnnin birlikte olmasi
Hutchinson sendromu olarak bilinir. Hastalarimizin %4,3’i
bu Klinikle basvurmustur. Fizik incelemede kolay taninan bu
asamadaki hastalarda prognoz kétidr. NBL'lu gocuklarda
periost reaksiyonundan patolojik kirklara kadar degisen
radyolojik bulgular gorilir. Metastatik kemik lezyonlari
Ewing sarkoma, rabdomiyosarkom, I6semi ve lenfoma
tanill hastalarda da olur ve ayirici tani gerektirir.

Bu seride hastalarin %29’unda saptanmis olan kemik iligi
tutulumu da agnya katkida bulunmustur. Kemik iligi invazyonu
ve kemik yikimina ek olarak kalvarium kemiklerinde tutulum
sonucunda gelisen epidural kitleler ve kafa ici basing artisi
siddetli agnlarina neden olur. Olgulann (icte ikisi ciddi agn
yakinmasi ile hekime gelmistir. Metastatik NBL'lu cocuklarda
diger abdominal kitleli hastalara kiyasla agn siddeti cok daha
fazladir. Narkotik analjeziklere gerek duyulur.

Asirn katekolamin yapimina bagl oldugu yorumlanan
ani ve fazla terleme olgulann %71’inde ilk bagvuru nedeni
olmustur. Kitlenin renal vaskiler yapilara basisi ve
katekolamin yiiksekligine bagh olarak NBL’lu gocuklarin
%30 kadarinda hipertansiyon gozlenebilir. Nadir bulgular
arasinda subkitan noddller hatirlanmalidir (1,13). Vaskiler
lezyonlardan ayirt edilmesi 6nemlidir.

NBL'da ilk gelis yakinmalar son derece degiskendir.
Aynintii 6ykii ve tam fizik incelemeye ek olarak laboratuar
verileri de NBL icin destekleyicidir. Tam kan sayimi bulgulari
kemik ili§i tutulumunun %29 oldugu bu hasta grubunda,
aneminin onemli bir bulgu oldugunu ortaya koymaktadir.
Hastalanmizin %56’sinda Hb degderi 11 gr/dI’den diisiktir
ve NBL tanisi alan her dort gocuktan birinde 8 gr/dl'nin
altindadir. Buna karsilik pansitopeni gozlenen hasta yoktur.
Derin anemisi olan bes yasindan kigiik ¢ocuklarda NBL
ayirici tanida yer almalidir.

NBL’lu gocuklarin %90’dan fazlasinda katekolaminler
ve yan (rdnlerinin dizeyi artmistir (1,6,14). Merkezimizde
tani alan hastalarda idrarda VMA yiiksekligi %83 oraninda
saptanmistir. Vanilyasiz diyet kosullar saglanarak 24
saatlik idrarda kantitatif analiz yapilabildigi gibi spot idrar
orneginden inceleme de miimkindir. NBL 6n tanisi olan
bitlin hastalarda cerrahi girisimden once katekolamin
metabolitleri bakiimalidir. Hastanin tanisi kadar izleminde
de bu veri gok kiymetlidir.

Bulgularmiz serum LDH dizeyinin NBL tanimlanan
cocuklarin %80’inde yiiksek oldugunu ortaya koymaktadir.
LDH artist timor yiki ve ileri evre ile koreldsyon
gostermektedir.

Klinik davramisi dedisken bir timor olan NBL aile
hekimlerinden cerrahi branslara kadar her hekime basvuru
nedeni olmaktadir. Serimizdeki ¢ocuklarin  %80’inde
yakinmalar son 8 haftada tanimlanmistir. NBL’da tiimériin
anatomik yerlesimi farkli oldugu gibi, yaygin hastalik
bulgularida her sistemle ilgilidir. Bu durumtanialma siiresini
uzatabilir. Verilerimiz NBL'lu gocuklarda karin agrisi ve karin
sisligi ile derin aneminin birlikte oldugunu gostermektedir.
Metastatik orbita ve iskelet bulgular oldugunda klinik tani
daha cabuk konmaktadir. Ilk iki yastaki agrili ve istirapl
cocuklar NBL acisindan dikkatle —dederlendirilmelidir.
Ozellikle bes yasindan kii¢liik gocuklarda agiklanamayan
her yakinmada NBL ayirici tanida yer almalidir.
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