Ayin Olgusu Case of the Month

43

Hareket azligi ile basvuran 9 aylik kiz hasta
A-nine-year-old girl with diminished motor activity
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Olgu

Dokuz aylik kiz hasta; kollarinda ve sol bacaginda ha-
reket azligi, basini cevirememe yakinmasiyla klinigimize
basvurdu. Travma oykusu olmayan hasta yaklasik 40
gun once sol kolunu hareket ettirememe ve koluna do-
kunuldugunda aglama yakinmasiyla bir ortopedi polikli-
nigine bagvurmus ve kolu bir hafta bandaja alinmis. Ya-
kinmalarinin gegmemesi lizerine bagvurdugu baska bir
hekim tarafindan sol kolu iki hafta algiya alinmis. Son
1-2 haftadir sag kolunda ve sol bacaginda da hareket az-
g1 baglamasi ve basini cevirememesi Uzerine bir hasta-
nenin ¢ocuk klinigine yonlendirilmis. Cocuk norolojisin-
den danismanlik istenen hasta tarafimiza génderildi.

Ozgecmisinde; dogum Oncesi ve dogumda bir 6zel-
lik saptanmayan hastanin dogum sonrasi oyklsinde
beslenmesi normal, asilari, n6romotor ve sosyal geli-
simi ise ayina uygundu. On glnlikken gecirdigi ates-
siz konviilziyon nedeniyle fenitoin kullanmaktaydi.
Konviilziyon nedenini arastirmak icin yapilan dogum-
sal metabolik hastalik taramasi ve elektroansefalogra-
fisi (EEG) normaldi, kraniyal manyetik rezonans goriin-
tileme (MRI) istenmis fakat ¢cekilememisti. Soyge¢mi-
sinde dedesinde dort ay dnce saptanan tuberkuloz 6y-
kiisii mevcuttu. Dedenin hasta ile temas oykusu vardi.

Fizik muayenede; suuru acikti, iletisim kurulabiliyor-
du. Fontanelleri kapali, boyun kaslari hipertrofik, ense
sertligi ve tortikollisi mevcuttu. KTA: 100/dak, ates
38,2°C (Rektal), TA: 90/65 mmHg, norolojik muayene-
sinde; pupiller izokorik, sol kolda kas kuvveti 1/5, sag

kolda kas kuvveti 2/5, her iki kolda da derin tendon ref-
leksleri (DTR) alinamiyordu. Sol bacakta kas kuvveti 3-
4/5, DTR stipheli alintyor ve sag bacakta kas kuvveti 5/5,
DTR aliniyordu. Diger sistemlerin muayeneleri normal-
di. Hemogram, biyokimya ve tam idrar tahlilinde bir
ozellik saptanmayan hastanin CRP (-), eritrosit ¢cokme
hizi 10 mm/sa, protrombin zamani (PT) ve aktive parsi-
yel tromboplastin zamani (aPTT) normaldi. Bagvurdu-
gu hastanede istenen goz dibi muayenesinin normal
gelmesi lzerine yapilan bel suyu incelemesinde eritro-
sit: 9128/mm?, Iokosit: 24/mm?, pandy: ++++, glikoz:
33 mg/dl, protein: 5084 mg/dl saptanmisti. Kraniyal bil-
gisayarli tomografisinde (BT) hidrosefali tespit edildi.
Kraniyal ve boyun MRI istendi. Boyun MRI ile tani ko-
nuldu (bkz. Resim 1).

Resim 1.
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Resim 1: Servikal MRI' da C2- C7 vertebralar arasinda kitle goriiniimdi
Tani -Tartisma
Spinal korda embriyonel hiicreli karsinom

Cocuklarda spinal kord tiimorleri nadirdir ve néro-
aksiyel tumorlerin yaklasik %20'sini olusturur. Timo-
riin anatomik yerlesimine gore intramediiller, ekstra-
meddller (ekstradiiral, intradiiral) olarak siniflandirilir.
intramediiller spinal kord tiimérleri cocukluk yas gru-
bunda nadirdir ve spinal kolondaki neoplazmlarin
%3-5'i oranindadir (1). Germ hiicreli timorler ise co-
cukluk ¢agi birincil beyin tiimorlerinin %1-3'linG olus-
turur ve 10-21 yaslari arasinda gordlir. Birincil kafa igi
germ hducreli tumorler, birincil cocuk beyin timorleri-
nin %1-3'Gnu0 olustururlar. Merkezi sinir sistemi (MSS)
embriyonel tiimaorlerinde siklik bebeklik donemi ile Ug
yas arasinda milyonda 10,2-11,6'dir ve sonraki yaslar-
da giderek azalir (2). Siklik sirasina goére histolojik alt
tipleri: germinoma (%55), teratoma, mikst germ hiicre-
li timor (%33), malin endodermal sinus timord,
embriyonel hiicreli karsinom, koriyokarsinom ve tera-
tokarsinom gibi diger timorlerdir (%10) (3).

Spinal kord timorleri ¢ocuklarda vertebral kolon
Uzerinde herhangi bir yerlesimde olabilir. Belirtiler spi-
nal kanaldaki yapilara basi sonucunda olusur. En yay-
gin belirti agndir. Yirime bozuklugu, tortikollis siklik-
la gorulur. Hidrosefali erigkinlere gore cocuklarda da-
ha siktir ve sant gerektirir (1). Tani sirasinda hastalar-
da hafiften agira kadar degisen siddette sinir sistemi
kayiplari ortaya cikar. Bir ekstremitede zayiflik (%26),
sfinkter bozuklugu (%20) ve paraparezi (%12) gorulebi-
lir (4). Hastamizda Once sol kolda agri ve hareket azligi
baglamis ve belirtiler ortopedik bir hastalik olarak yo-
rumlanmisti. Ardindan sag kol ve sol bacaginda hare-
ket azligi ve tortikollis klinik tabloya eklenmisti.

Tani, klinik bulgular ile stiphelenilen hastalarda tu-
mor belirtecleri, gortntileme yontemleri ve biyopsi
yapilarak konulur. Timor belirteclerinden AFP (alfa-fe-
toprotein), B-HCG (3-human corionic gonodothropin)
serum ve beyin omurilik sivisinda yliksek olabilir. Has-
tamizda belirgin sinir sistemi bulgulari olmasi ve spi-
nal MRI sonucunda timor distiniilmesi nedeniyle acil
operasyon planlandi ve bu sirada timor belirteclerine
bakilamadi.

Gorintileme yontemlerinden MRI ve GADTPA'da
leptomeningeal yayilhim siklikla goralar (3). Erken do-
nemde MRI intraspinal timorlerde sonug¢ vermeyebi-
lir. Hastamizda basvuru aninda belirgin sinir sistemine
ait bulgular oldugu icin spinal ve kraniyal MRI istenmis
ve intraspinal kitle tespit edilmistir. Biyopsi tum germ
hicreli timorlerde gereklidir. Tani koydurucudur (3).
Hastamizda kitleden operasyon sirasinda patolojik in-
celeme yapilmig ve histopatolojik olarak embriyonel
karsinom, evre IV (WHO 2000) tanisi konulmustur.

Tanidaki gecikme belirti ve bulgularin yavas ilerle-
mesiyle ve 0zgul olmamasiyla agiklanir. Erken donem-
de tanida en 6nemli nokta klinik stuphedir. (4) Bir calis-
mada 108 intraspinal timor olgusunda belirtilerin bas-
langicindan itibaren ortalama tani koyma zamaninin
12,3 ay (4 gun-14,4 yil) oldudu gosterilmistir (4). Hasta-
miz semptomlarinin baslangicindan 40 glin, hastane-
mize yatigindan ise 1 gun sonra tani almistir.

Tedavide cerrahi, kemoterapi ve radyoterapi uygu-
lanir. Cerrahi, teratom ya da dermoid tiimérlerde teda-
vi edicidir (3,7). Cerrahi olarak tiimérin ¢ikarilmasi ¢o-
gu intrameduller spinal kanal timorlerinde teknik ola-
rak mimkindur fakat %10 ve daha fazla olguda sinir
sistemine ait durumu kotulestirir (5,6). Malin tumorler
cikartilabilirse, kemoterapi oncesi cerrahi uygulanma-
lidir (7). Uzlasilmis radyoterapi; MSS germinomalarin-
da birincil timaor icin 5000 cGy, kraniyospinal radyote-
rapi 3000 cGy olarak yapilir. Germinoma disindaki
germ htcreli timorlerde radyoterapiye yanit kotudur,
fakat kemoterapinin radyoterapi ile birlikte uygulan-
masi basarilidir. Germinoma ve germinoma disi germ
hiicreli timorlerde sisplatin, etoposid, siklofosfamid
ve vinkristin iceren yaklagimlar uygulanir. Bu yaklagim
baslangictaki risk grubu ve yanita gore genellikle rad-
yoterapi ile birlikte uygulanir. Glinimizde uygulanan
kemoterapi ve radyoterapi birlikteliginde yasam sansi
%60-80 arasindadir (3). Hastamiza sadece cerrahi teda-
vi uygulanabilmis ve sonrasindaki komplikasyonlar
nedeniyle kaybedilmistir

Sonug olarak; tim yas gruplarinda oldugu gibi be-
beklik doneminde belirtiler dikkatle degerlendirilmeli-
dir. Ozellikle ilerleyici bulgularin ve sinir sistemine ait
kaybin olustugu durumlarda basit nedenlerin disinda
maliniteler de akla gelmelidir.
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