Cocuk Dergisi 17(1):36-38, 2017
doi:10.5222/j.child.2017.036

Vaka Sunumu

Akut Lenfoblastik Loseminin Ender Ilk Basvuru
Bulgusu: Bilateral Nefromegali
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Akut Lenfoblastik Loseminin Ender Ilk Basvuru Bulgusu:
Bilateral Nefromegali

Akut lenfoblastik losemi (ALL) ¢ocukluk ¢agimin en sik
goriilen kanseridir. Hastalarin %8-16’sinda klinik bulgu
vermeyen bobrek tutulumu goriilebilir, bunlarin ¢ogunda
hasta losemi tamist aldiktan sonra bobrek tutulumu sapta-
nmir. Bu makalede karinda siskinlik nedeniyle basvuran,
bilateral nefromegalisi olan ve tetkiklerin sonucunda pre B
hiicreli ALL tanist alan 18 aylik vaka sunularak nefromega-
linin aywici tamsinda losemik infiltrasyonun énemi vurgu-
landi.
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An Unusual Cause of Bilateral Nephromegaly as the
Rarely Seen First Presenting Finding of Acute
Lymphoblastic Leukemia

Acute lymphoblastic leukemia (ALL) is the most common
type of cancer in childhood. Renal involvement may occur in
8-16% of patients without clinical manifestation and is
detected in the majority of these cases renal involvement is
detected after the patient received diagnosis of leukemia.. In
this article, we presented a 18 month-old girl presented with
abdominal distension and bilateral nephromegaly who was
diagnosed with pre-B cell B-cell precursor acute lymphob-
lastic leukemia, and emphasized that lymphoblastic infiltra-
tion should be considered in the differential diagnosis of a
patient presenting with unexplained nephromegaly.
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GIRiS

Nefromegali polikistik bobrek hastaligi, hidronefroz,
Wilms tiimorii gibi renal tiimorler, amiloidoz gibi
depo hastaliklar1 ve neoplastik infiltrasyonlarda
goriilmektedir V. Akut lenfoblastik 1osemi (ALL)
cocukluk ¢agimin ek sik goriilen kanseri olup, hasta-
lig1in seyrinde lenfadenopati, hepatomegali ve spleno-
megali siklikla eglik etmektedir. Kemik iligi disinda
daha ¢ok merkezi sinir sistemi, testis, kalp, kemik ve
eklem tutulumlar1 olabilirken, klinik bulgu veren
bobrek tutulumu ise ender goriilen bir durumdur @.
Hastalarin tan1 konulduktan sonra yapilan tetkiklerin-
de vakalarin %8-16’sinda bobrek tutulumunun bulun-
dugu bildirilmistir ®. Boébrek tutulumu olan ALL
vakalarmin da daha ¢ok T hiicreli ALL ve olgun B
hiicreli ALL oldugu gosterilmigtir . Bu tutulum
l6semik infiltrasyon, basit hipertrofi veya hiperplazi
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seklinde olmaktadir . Akut lenfositer 16semide tani
oncesi bilateral nefromegali oldukca ender olup, lite-
ratiirde yalmizca birka¢ vaka bildirilmigtir 7. Bu
makalede karinda sigkinlik nedeniyle bagvuran, bila-
teral nefromegali saptanan ve pre-B hiicreli ALL
tanis1 alan vaka sunularak nefromegalinin ayirici
tanisinda loseminin de yer almasi gerektigi vurgulan-
mugtir.

VAKA

On sekiz aylik kiz hasta, 3 haftadir fark edilen karin-
da sigkinlik yakinmast ile poliklinige bagvurdu. Fizik
muayenesinde karinda distansiyon ve palpasyonla
bilateral biiyiik bobrekler mevcut idi, hepatospleno-
megali ve lenfadenopati saptanmadi. Kan basinci
95/55 mmHg, viicut agirlhigr 11.3 kg (50-75 p), boyu
81 cm (50 p), norolojik gelisimi yasina uygundu.
Ozgecmisinde ve soygegmisinde bir ozellik yoktu.
Laboratuvar tetkiklerinde l6kosit sayisi: 12700/ul,
notrofil sayisi: 4700/ul, hemoglobin diizeyi: 8.8 gr/
dl, MCV: 72 fl, trombosit sayisi: 411000/u1, sedimen-
tasyon: 77 mm/saat, CRP: 26.2 (N <5) mg/L, Kan iire
azotu: 4 mg/dL, kreatinin: 0.26 mg/dl, iirik asit: 5.6
mg/dl, laktat dehidrogenaz: 411 U/L idi. Serum elekt-
rolit, bikarbonat seviyesi, karaciger fonksiyon testleri
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Resim 1. (A) Tani 6ncesi kontrasth karin bilgisayarl tomografi
goriintiisii, (B) Tedavinin birinci ayindaki kontrol karin man-
yetik rezonans goriintiisii.

ve idrar analizi normaldi. Idrarda protein negatif idi.
Iki defa yapilan periferik kan yaymasi normal dzel-
likteydi, atipik hiicre goriilmedi. Epstein-Barr viriisii,
sitomegaloviriis, hepatit B, hepatit C, HIV ile ilgili
viral seroloji testleri negatif sonuclandi. Anemi tet-
kiklerinde B12 vitamini diisiik (73 pg/ml) olarak
tespit edildi, anemiye yol agcacak baska neden bulun-
madi. Serum demir, demir baglama kapasitesi, ferri-
tin ve folik asit diizeyleri normal sinirlardaydi. Karin
ultrasonografisinde (USG) her iki bobrek boyutlari
normalden biiyiik olup, bilateral medulla normalden
daha hipoekoik idi. Kontrastli karin bilgisayarl
tomografisinde (BT) sag bobrek 108 mm (yasa gore
95. persantil 63 mm), parankim kalinlig1 38 mm; sol

Resim 2. Ince igne aspirasyon bobrek biyopsisi: Yaygin lose-
mik infiltrasyon (H&E x20).

bobrek 101 mm, parankim kalinligr 29 mm olarak
olgiildii (Resim 1A). Infiltratif hastaliklar acisindan
anlamli olarak yorumlandi. Karaciger uzunlugu 124
mm olup, hafif hepatomegalisi tespit edildi, spleno-
megali saptanmadi.

Izlemde bilateral nefromegali etiyolojisini belirlemek
icin bobrek biyopsisi planlandi, ancak hemoglobin
diizeyi 6,5 gr/dL’ye, trombosit sayist 77000/ul’ye
diismesi tizerine oncelikle kemik iligi aspirasyonu
yapild1 ve kemik iligi yaymasinda %95 blast goriildii.
Kemik iligi immiinfenotipik incelemede blastik hiic-
relerin CD19, CD10 (CALLA), CD34 ve hiicre i¢i
CD79a pozitif B hiicre onciilleri oldugu goriildii ve
pre B hiicreli ALL tanis1 konuldu, patolojik inceleme-
si akim sitometri sonucu ile uyumluydu. Bobrek
tutulumunu gostermek ve nefromegaliye neden olan
diger hastaliklar1 dislamak amaciyla bobrek biyopsisi
yapildi, patoloji sonucu losemik infiltrasyon olarak
degerlendirildi (Resim 2). Kemoterapi baglanan has-
taya indiiksiyon tedavisinin 19. giiniinde yapilan
kontrol kemik iligi aspirasyonunda blast izlenmedi
ve hastanin remisyonda oldugu goriildii. Tedavinin
birinci ayinda kontrol karin manyetik rezonans goriin-
tillemesinde karaciger boyutu normal olup, bobrek
boyutlarinda anlamli derecede kiiciilme saptandi,
bobrek parankim yapisi dogaldi (Resim 1B). Hastanin
idame tedavisinin 48. haftasinda son USG’sinde sag
bobrek 82 mm, sol bobrek 88 mm olarak tespit edildi
ve anlamli derecede kiiciilme olarak degerlendirildi.
Hasta halen idame tedavisinin 52. haftasinda remis-
yonda izlenmektedir.

TARTISMA

Cocuklarda nefromegali nedenleri renal ven trombo-
zu, hidronefroz, renal tiimorler, depo hastaliklari,
polikistik bobrek hastaligi ve neoplastik infiltrasyon-
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lardir @. Akut lenfositer 16semi tanis1 alan hastalarim,
tan1 sonrast yapilan incelemelerde %8-16’smin bobrek-
lerinde 16semik infiltrasyon goriilmektedir ©. Tan1 anin-
da bilateral nefromegali olmast ise olduk¢a ender bir
bulgudur ve literatiirde az sayida vaka bildirilmistir 7.

Akut lenfoblastik 16semi ates, halsizlik, solukluk,
kemik agrisi, kilo kayb1, petesi, notropeni, trombosi-
topeni gibi farkli klinik bulgularla ortaya cikabilir
28 Bobreklerdeki 16semik infiltrasyona bagli akut
bobrek hasart gelisen ve ALL tanisi alan vakalar da
bildirilmistir ¢. Hastamizin bagvuru aninda asemp-
tomatik bir anemisi ve bilateral nefromegalisi disinda
bagka bir bulgusu yoktu, bobrek fonksiyon testleri
normal sinirlarda idi.

Losemi infiltrasyonu olan bobreklerin USG goriintii-
lemelerinde diffiiz veya fokal alanlarda homojen
hipoekojenite goriildiigii bildirilmistir ©. Hastamizin
bagvurusundaki USG’de her iki bobrek boyutlari
normalden yaklasik iki kat biiylik olup, bilateral
medulla normalden daha hipoekoik idi. Bilgisayarli
tomografi goriintiilemelerinde ise 16seminin bobrek
tutulumu genellikle multiple bilateral kitle seklinde
olmaktadir. Ayrica fokal soliter kitle, hiler kitle, dif-
fliz bilateral ve diffiiz unilateral tutulum seklinde de
goriilebilir 112, Hastamizin BT goriintiilemeleri dif-
fiiz bilateral bobrek tutulumu ile uyumlu olup, I6semi
ve diffiiz infiltratif hastaliklar1 diistindiirmekteydi
(Resim 1).

Hastamizda bagvuru aninda 16seminin en sik goriilen
klasik bulgular1 yoktu, yalnizca asemptomatik bir
anemi mevcut idi. Tanida oncelikle polikistik bobrek
hastalig1, infiltratif hastaliklar ve maligniteler diisii-
niildii. ki defa yapilan periferik kan yaymasinda ati-
pik hiicre veya blast goriilmedi. Nefromegali etiyolo-
jisini belirlemek icin bobrek biyopsisi planlandi.
Ancak aneminin derinlesmesi, bisitopeni gelismesi,
hastanin mevcut bulgulari ve klinigi géz 6niine alina-
rak once kemik iligi aspirasyonu yapildi, hastaya pre
B hiicreli ALL tanist konuldu. Bobrek tutulumunu
gostermek ve nefromegaliye neden olabilecek diger
hastaliklar1 diglamak amaciyla 6nceden planlanan
bobrek biyopsisi yapildi ve patoloji sonucunda bob-
reklerde 16semik infiltrasyon goriildi (Resim 2).
Losemilerde kandaki blast sayist yiiksek olan hasta-
larda, ekstramediiller tutulum daha cok goriiliir;
ancak hastamizda oldugu gibi kandaki blast orani
diisiik olup, periferik yaymada blast goriilmese bile,
bobreklerde 16semik infiltrasyon olabilir. Bu durum
kemik iliginden kana gecen adezyon yetenegi yliksek
blastlarin bobreklere ve diger ekstramediiller organ-
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lara tutunmasi ile agiklanabilir 319,

Vakamizda oldugu gibi bilateral nefromegali ile bas-
vuran hastada ayirict tanida ALL mutlaka akilda
tutulmalidir. Bobrek tutulumunun periferik yaymada
blast goriilmeyen hastalarda da olabilecegi unutulma-
mali, bu nedenle ayirici tanida ALL diisiiniilen hasta-
larda periferik yayma normal olsa dahi kemik iligi
incelemesi yapilmalidir.
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