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Noroblastom ¢ocukluk caginin en sik rastlanan ekstrakraniyal solid timori olmakla birlikte 6zellikle 5
yas alt1 cocuklarda kemik metastazlar1 ve buna bagh patolojik kiriklarin ayiric tanisinda akilda bulundu-
rulmalidir. Calismamizda, patolojik femur kirigiyla bagvuran ve metastatik néroblastom tanist konulan

11 aylik bir kiz olgu sunuyoruz.

Anahtar sozciikler: Ekstrakraniyal tiimér; néroblastom; patolojik kirik.

Cocukluk caginin en sik ekstrakraniyal solid tiiméri
olan noroblastom, adrenal medulla ve sempatik ganglion-
larda bulunan primordial sinir hiicrelerinden koken al-
makta ve tiim ¢ocukluk ¢ag1 kanserleri icinde %8-10 ora-
ninda goriilmektedir."” Erkek/kiz orani 1:1 olup, hastala-
rin %361 1 yagin, %89u ise 5 yagin altnda tani almak-
tadur."”

Timor %65-70 oraninda abdominal yerlesim goste-
rirken,” hastalar en sik karinda siglik ve agr sikayetiyle
poliklinige bagvurmaktadir. Metastatik veya gec tani
konmus ileri evre olgular, kemik tutulumlari nedeniyle
konsiiltasyon amacl ortopedi kliniklerine yo6nlendiril-
mektedir.

Caligmamizda, patolojik femur kirigiyla bagvuran ve
daha sonra metastatik néroblastom tanist konulup teda-
visi yapilan bir hasta bildiriyoruz.

Olgu Sunumu

Iki giindiir sag bacakta sislik, huzursuzluk ve yiiksek
ates sikayetleri bulunan 11 aylik kiz cocugu acil ortopedi

poliklinigine getirildi. Fizik muayenede sag femur dista-
linde siglik, 1s1 artigt ve diz hareketlerinde ciddi agr1 oldu-
gu gorildi. Hikayesinde travma tarif etmeyen aile, bir
haftadir cocuklarinin goz cevresinde siglik ve morarmanin
dikkatlerini ¢ektigini belirtd (Sekil 1). Cekilen direkt
rontgen filminde sag femur medullasini proksimal kisim-
lara kadar dolduran, femur korteksinde destriiksiyonla
beraber, yer yer radyo-opak alanlar iceren lezyonlar ve
periost reaksiyonu tespit edildi (Sekil 2 ve 3). Patolojik
kirik saptanan hastaya tespit amacli gecici alg1 atel yapildi.

Koltuk alt1 atesi 38.5°C 6lgiilen hastanin laboratuvar
inceleme sonuglart su sekildeydi; akyuvarlar 18.300/ul,
hemoglobin 6.9 g/dl, hematokrit %22.2, trombosit
264.000/ul, CRP 41 mg/l ve sedimantasyon orani 35
mm/saat.

Hasta ileri tetkik amaciyla yaurildi. Ayirici tanida,
akut faz reaktantlarinin yiiksek olmasi nedeniyle oste-
omiyelit, periost reaksiyonu gérilmesinden dolay1 os-
teosarkom ve Ewing sarkomu digintldi. Periferik
yaymada hipokromik anemi saptandi.
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Skopi kontroliinde femur distalindeki patolojik kirik
hattindan tru-cut biyopsi yapildi. Sonrasinda yiiksek uy-
luk al¢1 yapildi. Gram boyamada mikroorganizma sap-
tanmazken, kiltirlerde herhangi bir ireme olmadi.
Hastaya profilaktik antibiyotik tedavisine baglandi.

Goz hastaliklart konsiiltasyonu sirasinda goriilen
kitle lezyon nedeniyle kraniyal manyetik rezonans g6-
rintiileme (MRG) alindi. Kemik lezyonlariin kon-
trasth MRG goriintiileri kemik metastaz: ile uyumlu
idi (Sekil 4). Sag orbita tavanindaki tutulum sonucu
globun anteriora dogru yer degistirmesi ozellikle dik-
kat cekmekteydi (Resim 5).

Histopatolojik incelemede kii¢iik mavi yuvarlak tii-
mor hiicreleri goriilmesi tizerine ayirict tanida ¢ocuk-
luk ¢ag1 tiimorleri diistintildi (Sekil 6). Batin MRG in-
celemesinde, sol retroperitoneal alanda 68x59 mm bo-
yutlarinda, lobiile kontiirlii, heterojen yapida kitle; sol
para-aortik interaortokaval alanda, en biiyiigi 26 mm
capinda ¢ok sayida lenf nodlar1 ve sag tarafta 67x32
mm capl kitle olusturan bilateral iliyak lenf nodu pa-
ketleri izlendi (Sekil 7). Yiiksek hassasiyetli metaiodo-
benzilguanidin (MIBG) sintigrafisinde batinda, sol ad-
renal konumda, sag femur diyafizinde ve sag maksiller
kemigin superiorunda patolojik aktivite tutulumlari iz-

lendi (Sekil 8)."

Klinigimizde Evre 4 néroblastom tanist alan hasta,
kemoterapi ve cerrahi tedavilerin yapilmasi i¢in onko-
loji ve cocuk cerrahisi kliniklerine sevk edildi. Cerrahi
oncesi 8 kiir, sonrasinda da 4 kiir olmak kaydiyla top-
lam 12 kiir kemoterapi alan hastanin yapilan 24. ay

Sekil 2. Her iki femurun 6n-arka grafisi.

\*
Sekil 1. Goz cevresinde morarma (rakun gozu). [Bu sekil,

derginin www.aott.org.tr adresindeki ¢evrimigi ver-
siyonunda renkli gorilebilir]

kontroliinde, sag femurdaki patolojik kirigmn yiiksek
uyluk alci ile deformite olmaksizin iyilesmis oldugu ve
hastanin herhangi bir sikayetinin olmadig1 goriildi
(Sekil 9-11).

Sekil 3. Sag femur yan grafisi.
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Sekil 4. Sag glob superiorunda ekspanse kitle.

Tartisma

Dizde agr1 ve sislik, cocukluk caginda sikea rastla-
nan sikayetlerden biridir. Ayirict tanida, eklem icini il-
gilendiren sinovit ve hatta neoplazi gibi hastaliklarin
yani sira néroblastom da akilda tutulmalidir. N6roblas-
tom hastalar1 genelde ¢cocuk hastaliklar1 polikliniklerin-
de tani alarak, ortopedi bolumiine ancak kemik tutulu-
mu olmast durumunda konsiiltasyon amactyla gonde-
rilmektedir. Aston’un ¢alismasinda, néroblastom olgu-
larinin ancak % 15’inde ilk sikayetlerin kas-iskelet siste-
mine ait oldugu goriilmiistiir.” Olgumuz, kemik me-
tastazina bagl patolojik femur kirig1 gelismesi tizerine,
dizde sislik, huzursuzluk ve yiiksek ates sikayetleriyle
ilk kez acil ortopedi poliklinigine bagvurmustur.

Orta diizeydeki CRP ve yiiksek sedimantasyon ora-
ni, orta derecede anemi ve yitksek LDH seviyeleri en-
feksiyondan cok habaset stireglerini akla getirmekte-
dir.” Olgumuzda saptadigimiz 41 mg/l CRP, 35
mm/saat sedimantasyon, 6.9 g/dl hemoglobin ve 2230
TU/L laktat dehidrojenaz (LDH) degerleri (normal de-
ger: 4-12 ay, 100-400 IU/L) enfeksiyon 6n tanisindan
uzaklagmamiza neden olmustur.

Bes yasin alundaki hastalarda ayiric1 tanida enfektif
nedenler disinda habasetler de akilda tutulmalidir.
Ewing sarkomu ve osteosarkom giinliik ortopedi prati-
ginde ilk akla gelecek tiimorler arasindadir. Ewing sar-
komu benzeri klinik ve radyolojik bulgularla karsimiza
ctkan noroblastom veya Wilms tiimorleri de ilk akla
gelen patolojiler olmalidir.

Ortopedik tutulumun oldugu hastalar genellikle
baska kliniklerden konsiiltasyon amacli gonderilen ol-

Sekil 5. Sag globda anteriora dogru yer degistirme.

gulardir. Literatiir taramamiz sonucu ilk bagvurunun
acil ortopedi birimine yapildig1, tanisinin burada kona-
rak tedavisi baglayan néroblastom olgusuna rastlama-
dik. Sik rastlanan bir timér olmadigi i¢in néroblastom
tanis1 gozden kacabilir. Noroblastom vakalarmin ¢cogu
pediatri doktorunun ortopedik degerlendirmeyi gerek
gordigi durumlarda ortaya ¢ikmaktadir. Bilgimiz da-
hilinde, ortopedi servisine primer olarak kas-iskelet tu-
tulumu ile bagvuran bir néroblastom vakast literatiirde
yer almamaktadir.

Patolojik incelemede rapor edilen, “kii¢iik mavi yu-

varlak timor hiicreleri” néroblastom, Ewing sarkomu,
non-Hodgkin lenfomasi, rabdomyosarkom ve néroek-

Sekil 6. Tumorin mikroskobik gérunuma. [Bu sekil, derginin
www.aott.org.tr adresindeki cevrimici versiyonunda renkli gé-
rulebilir]
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Sekil 7. (a, b) Sol para-aortik kitlenin gérintdleri.

todermal tiimérlerde goriilmektedir.” Diger bulgularla
beraber degerlendirildiginde, olgumuz i¢in néroblastom
tanist 6ne ¢ikmugtir. Gz hastaliklarma dair yapilan kon-
stiltasyonda, retinoblastom 6n tanisi digiiniilse de ¢eki-
len kraniyal MR incelemesinde kemiklerde belirgin tu-
tulum ve ekspansiyon izlenmistir (Sekil 4 ve 5).

Néroblastomda, olgularin %65’inde primer timor
karmn igi yerlegimlidir.”’ Néroblastomun lenfatik yolla
akciger; hematojen yolla kemik iligi, kemik, karaciger

124128
1% M4 19/ 20

MF 1.82

ve cilt yayilimi yaptigr bildirilmigtir.” Metastatik hasta-
likta g6z kapaklarindaki distiklikk ve rakun gézii, peri-
orbital kemiklerin infiltrasyonuna baghdir. Yaygin ke-
mik ve kemik iligi tutulumu, agr1, huzursuzluk, topalla-
ma, patolojik kirk ve sitopeniye neden olur.” Olgu-
muzda yapilan USG incelemesi sonucu batin iginde
yaygin lenfadenopatiler ve kitle izlenimleri, sag femur-
da patolojik kirik, kraniyal kemiklerde yaygin infiltras-
yon saptanmisti.

Sekil 8. MIBG sintigrafisindeki pa-  Sekil 9. Her iki kalcanin ve femurun tedavi sonrasi 6n-  Sekil 10.Tedavi sonrasi sag femur ve dizin yan

tolojik tutulumlar arka grafisi.

grafisi.
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Sekil 11. Tedavi sonrasi MR goriintusu.

Kemik metastazlarin goriintillenmesinde Tc-99-di-
fosfonat sintigrafisi énemli bir yer tutmaktadir.” Olgu-
muzda ise MIBG sintigrafisi ile yaygmn tutulumlar iz-
lenmekteydi (Sekil 8).

Tim timor hastalarinda tedavi planlamast icin ev-
releme yapmak gerekir. Noroblastom hastalart igin
Evans evreleme sistemi kullanilmaktadir (Tablo 1).""
Evre 4’te hastalik, kemik ve uzak organ metastaz yap-
mus iken, Evre 4S iyi prognoza sahip farkli bir grup ola-
rak bildirilmektedir."" Tleri evre hastalara birden fazla
bilim dalinin ortak yaklagimlariyla yogun bir tedavi uy-
gulanir. Bes yillik sagkalim oranlar1 Evre 1’de %80-90
iken, Evre 4’te %5-7, Evre 4S’te ise %75 civarinda-
dir.”’ Radyoduyarli olan néroblastomda metastatik

Tablo 1. Noroblastom evrelemesi.

Evans Evreleme Sistemi

Evre 1 Tumor rezeke edilebilecek kadar koken aldigi
yapida sinirli.

Evre 2 Yaygin, orta hatti gegmemis timor, ipsilateral lenf nodu
tutulumu olabilir.

Evre 3 Orta hatti gecmis, buytk rezeke edilemeyebilecek timor.
Bilateral lenf nodu tutulumu olabilir.

Evre 4 Uzak organ metastazi (iskelet, yumusak doku, diger
organlar).

Evre 4S Ozellikle 1 yas altinda uzak organ metastazlarinin ézel

bir kategorisidir (karaciger, subkutan doku, kemik iligi).
Kortikal kemik tutulumu yoktur.

hastaligin siklig1 yliziinden radyoterapinin kiiratif etki-
si siirlidir. Ozellikle Evre 3 ve 4 hastalarda kemotera-
pi 6nemli yer tutmaktadir."" Olgumuza Istanbul Tip
Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi kliniginde yapilan batn ici
noroblastom kitlesinin eksizyonu 6ncesi 8, cerrahi son-
rast 4 olmak tizere toplam 12 kiir kemoterapi uygulan-
di. Olgumuzun 24. ay kontroliinde sikayetinin olmadi-
g1, ortopedik patolojilerinin diizelmis oldugu gozlendi.
Sonug olarak, néroblastom primer olarak kas-iske-
let sistemine dair semptomlarla ortaya ¢ikabilen ve ¢o-
cuklarda goriilen patolojik kirtklarin ayiricr tanisinda
g6z 6niinde bulundurulmas: gereken bir habasettir.

Cikar Ortiismesi: Cikar 6rtiismesi bulunmadigr belirtilmistir.
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