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4 yas, erkek hasta

Sikayet: Karin agrisi, kusma



Hikaye

15 gilin 6nce karin agrisi, kusma sikayeti ile
Derince EAH ne bagvuran hastanin yapilan
batin ultrasonogratisinde invajinasyon
saptanmis.

Redtiiksiyon uygulanmis, kontrol
ultrasonografilerinde de invajinasyonun
devam etmesi tizerine operasyona alinmis.



Operasyon esnasinda ileocekal valvin 50 cm
proksimalinde bagirsak anti-mezenterik
yiiziinde kitle goriilmiis. Kitle ¢ikarilarak
anastomoz ve mezenterik lenf digimii
Orneklemesi yapilmus.



Ozgegmi§

Ozellik yok.




Soygecmis

Anne: 36 yas. Sag, saglikli
Baba: 36 yas. Sag, saglikh
Akraba evliligi yok
1. cocuk: Hastamiz



Fizik Muayene

Ates: 36.7 °C Nabiz: 85 atim/dk
TA:110/70 mmHg Solunum sayisi: 24 /dk

Genel durum: 1yi, biling acik, oryante, koopere.

Cilt: Turgor, tonus dogal. Odem, siyanoz yok.

Bas-Boyun: Sac ve sacli deri dogal, kafa yapisi
simetrik. Lenfadenopati izlenmedi.

KBB: Orofarenks, tonsiller dogal.



Gozler: Bilateral IR dogal, pupiller izokorik, gtz
hareketleri normal. Konjonktiva ve skleralar dogal.

SS: Solunum sesleri dogal; ral, ronkiis yok.

KVS: 51,52 dogal. Ek ses, tiftiriim yok.

NMS: Biling acik. Ense sertligi %Iok. Patolojik refleks
yok. Kas giicti muayenesi dogal.

GIS: Batin sag kadranda operasyon izi mevcut. Traube
acik. Hepatosplenomegali yok.

GUS: Haricen erkek. Testisler bilateral normal boyutta,
skrotumda.



BK: 13724 /mm?
Ne: 6381 /mm?
Hb: 12,34 ¢/dL
Plt: 367900 mm?

Labaratuvar

Ure: 17 mg/dL
Krea: 0,16 mg/dL
Urik asit: 2,7 mg/dL
Glukoz: 88 mg/dL
Na: 138,6 mEq/L
Ca: 8,5 mEq/L

K: 4,38 mEq/L

Cl: 100,5 mEq/L

AST: 32 U/L
ALT: 24 U/L

Tot.Bil: 0,21
mg/dL

D.Bil: 0,12 mg/dL
Prot.: 7,2 g/dL
Alb: 5,2 ¢/dL
LDH: 296 U/L



B
* Goriintiilemeler

Tiim Abdomen USG:

« Karaciger, safra kesesi, pankreas, dalak ve her iki
bobrekte patoloji saptanmamustir.

¢ Mesane duvar kalinlig1 ve liimen ekosu dogaldir.
e Limende tas veya kitle saptanmamustir.

» Batin alt orta kadranda yaklasik 3 cm’lik
segmentte ince barsak anslarinda invajinasyon
ile uyumlu goriiniim ve cevre mezenterde en
biiyiigii 6x10 mm boyutlarinda olmak iizere cok
sayida lenf nodu izlenmistir.

o Perisplenik alanda ve pelvik bolgede barsak
anslari arasinda serbest s1vi mevcuttur.
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On tanilariniz?




A
* Non-Hodgkin Lenfomalar

* Lenfomalar ¢cocukluk ¢ag1 kanserleri
arasinda gelismis tilkelerde 16semi ve beyin
timorlerinden sonra 3. siklikta, gelismekte
olan tilkelerde ise 2. siklikta, Afrika
tilkelerinde ise en sik goriilen cocukluk
kanseri olarak karsimiza cikmaktadir.

» Vakalarmm %401 Hodgkin Lenfoma (HL)
%601 ise Non-Hodgkin Lenfoma (NHL)
olarak izlenmektedir.



T

Epidemiyolojik Ozellikler
~ » NHL 15 yas altindaki ¢ocuklarda HL ya gore
1,5 kat daha sik goriiliir.
» Erkek/Kiz: 3/1
¢ Yillik goriilme sikligi: 9/milyon

e En sik goriilme yasi: 5-9 (3 yas alt1 seyrek)

e Yasam boyu goriilme siklig1 giderek
artmaktadir.



Etiyoloji

Kongenital immiin yetmezlik sendromlari
> Ataksia telenjektazi

> Wiskott-Aldrich

> “Common variable immun deficiency”

- SCID

Akkiz immiin yetmezlik sendromlari

- Immiinosupresif tedaviler (organ transplant alicilar)
- Kemoterapi (sekonder malignite)

Viriisler

- EBV

- HTLV-1

[laclar

- Hidantoin (psodolenfoma, malign lenfoma)



* Alt Tipler

B hiicre kokenli (differansiye olmamis ve
kticlik centiksiz hiicreli)

o T hiicre kdkenli (cogunlukla T hiicre
isaretleri veren lenfoblastik lenfomalar)

» Biiytik hticreli lenfomalar ( B ve T hiicre
kokenli, ayn1 zamanda KI-1 pozitif hiicreli
anaplastik biiyiik hiicreli lenfomalar)



* Burkitt Lenfoma (BL)

Patolog Denis Burkitt, 1956 yilinda Afrikal
cocuklarda lokalizasyonu, histopatolojisi, ve
cografi dagilimi acisindan bazi farkliliklar:

olan bir lenfoma tiirtini tarif etmistir.

Daha sonra diinyanin diger bolgelerinde de

benzer hastalar tariflenmis, fakat Afri

cene tutulumu baskinken diger bolgel

ka’da
erde

karin tutulumunun daha 6n planda ol
gdzlemlenmistir.

dugu






L

Histopatoloji

» Morfolojik olarak BL histoloji
preparatlarinda lipid damlaciklar:
nedeniyle sitoplazmik vakuoller iceren
btiytik ntikleuslu, 2-5 bazofilik ntikleolusluy,

niikleer kromatini belirgin hiicreler
seklinde goriilebilir.

o Tumoriin mitotik aktivitesinin yiiksek
olmasi nedeniyle doku kesitlerinde “yildizli
gOkytlizli manzarast’ goriilebilir.
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‘ Immiinfenotipik Ozellikler

« CD10, CD19, CD20, CD22 (+)

o IgM tipi yilizey immiinglobulinleri
» Kappa ve Lambda hafif zincirleri
 Ki-67 veya MIB-1 (+)

Kromozom Mutasyonlari

» £(8;14), t(8;22), t(2;8)
 del(13q), del(6q), dup(1q)



* Klinik Bulgular

o Klinik bulgular primer timorin
lokalizasyonuna, histopatolojik alt gruba ve
hastaligin yayginligina baghdir.

o Hastalik tipik olarak ekstranodal olup kan
yoluyla hizla yayilir.

e Tan1 aninda hastalik, cocuklarin 2/3’tinde
ve ergen yas grubunda metastatiktir.



e Sporadik BL en sik karin bolgesinde
gorilmektedir.

* Genellikle 5-10 yas arasinda, karin agris1 ya da
distansiyon, mide bulantis1 ve kusma,
gastrointestinal kanama, peritonit, asit ve
nidiren bagirsak perforasyonu ile karsimiza
cikar.

» Hastalarin yaklasik %30"u sag alt kadranda

glleogekal bolge) agr1 ve kitle (invajinasyon oramn
7%1,5-2) nedeniyle bagvurur.

e Bas ve boyun lezyonlar: sporadik BL'da en sik
Oriilen ikinci bolge olmasina ragmen endemik
L'nin aksine vakalarin %10undan azinda cene

tutulumu goézlenmektedir.

4



» Deri, meme dokusu, tiroid bezi, cilt,
epidural bosluk, kemik, bobrek ve testis
sporadik BL'da tutulum goriilen diger
bolgelerdir.

o Kemik iligi tutulumu sporadik BL
vakalarimin %20 kadarinda karsimiza cikar.



Tani ve Evreleme

e Tam kan sayimu

o Idrar incelemesi

e Serum elektrolitleri

« LDH

o BUN, kreatinin, tirik
asit

o KCFT

 Kalsiyum, fosfor,
magnezyum

e Viriis serolojisi

Kemik iligi aspirasyonu
ve biyopsisi

BOS, peritoneal, plevral,
perikard sivilarinin
sitokimyasal,
immiinolojik,
sitogenetik ve
molekiiler incelemeleri

BT, MRG
PET

Cerrahi biyopsi



B

Evreleme

» Evre I: Mediasten ve karin haric tek timor
(ekstranodal) veya tek anatomik (nodal)
tutulum

» Evre II: (Mediasten harig) Tek timor
(ekstranodal) ve bolgesel lenf nodu tutulumu
Diyaframin aym tarafinda iki veya daha fazla
nodal tutulum
Diyaframin ayni tarafinda iki ekstranodal
ve/veya bolgesel lenf nodu tutulumu
Tam cikartilabilinen primer gastrointestinal

hastalik



h
\ e Evre III: Diyaframin altinda veya iistiinde
iki ekstranodal tutulum
Diyaframin altinda veya tstiinde iki veya
daha fazla nodal tutulum
Biittin torakal primerli hastalar
(mediastinal, timik, plevral)
Yaygin karin tutulumu
Timoriin primer yerine bakilmaksizin
paraspinal veya epidural tutulumlar

e Evre IV: Bunlara ek olarak merkezi sinir
sistemi ve/veya kemik iligi tutulumu



B
* Tedavi

» Primer tedaviden once gelisebilecek
komplikasyonlarin (VCS Sendromu, Timor
Lizis Sendromu) tedavisi ¢cok 6nemlidir.

» Ozellikle tiimor lizis sendromu primer
tedavinin baslamasiyla ve hiicre yikiminin
artmasiyla daha da sorun yaratmaktadar.



Yogun hiicre yikimina bagh olan TLS' de
asagida yer alan metabolik komplikasyonlar
olusabilmektedir ve bu sorunlar kemoterapi
baslangicindan dnce ortadan kaldirilmas:
gerekmektedir:

Bobrek yetmezligi, hipertiirisemi,
hiperfostatemi, hipokalsemi, hiperkalemi



e Evre I ve Il yani lokalize hastalikta,
kullanilan kemoterapi rejimlerinin

yogunlugu ve siiresi kisaltilarak kiir elde
edilebilmektedir.

e Yaygin hastalikta da 6zellikle yogun ¢oklu
kemoterapilerle radyoterapi kullanilmadan
kiir saglanabilmektedir.

e Losemide oldugu gibi sistemik yogun ve
merkezi sinir sistemi profilaksisini de iceren
kemoterapi protokolleri ile tedaviden sonra
yasam oranlari artis gostermektedir.



h
|
» Almanya kokenli BEM protokolii ve Fransa
kokenli LBM protokolii ile yaygin hastalikta
%60-80, lokalize hastalikta ise %80-90 uzun
stireli yasam sansi elde edilmistir.

» LBM protokoliinde tedavi 6-8 hafta ile
sinirli iken BFM protokoliiyle tedavi 7-8 ay
stirmekte ve MSS profilaksisi de
gerektirmektedir.



L
* Cerrahi Tedavi

 Karina siirl ve akut karin tablosuyla gelen
hastalarda, akut tabloyu diizeltmek ve tani
icin doku alinmasi gerekmektedir.

e Remisyon degerlendirilmesi sirasinda kalan
tiimoral doku mevcutsa bu dokunun
cikarilarak histopatolojik degerlendirilmesi
tedavinin devami acisindan 6nem arz
etmektedir.



A
* Relaps ve Yan Etkiler

 Tekrarlayan hastalikta prognoz iyi degildir.

o Alkilleyici ajanlarin tireme organlar:
tizerindeki ge¢ yan etkisi, antrasiklinlerin
gec kardiyak yetmezliklere neden olmasi,
kombine tedaviler sonucu artan ikincil
kanser riski nedeniyle hastalarin dmiir boyu
takibi gerekmektedir.



9 yas, erkek hasta

Sikayeti: Karin agrisi, cilek jolesi kivaminda
diskilama



2 haftadir giderek artan karin agrisi ve cilek
jolesi kivaminda diskilama sikayetleri
nedeniyle dis merkeze bagvuran hastaya
yapilan ultrasonografik incelemede
invajinasyonla uyumlu goriintii izlenmesi
nedeniyle operasyona alinmas.

Laparatomide kitle farkedilmesi tizerine
kitleye dokunulmadan cevre lenf
nodlarindan érnekleme yapilmis ve
ameliyata son verilip hastanemize
yonlendirilmis.
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» Invajinasyon genel olarak kiiciik cocuklarda
goriilen bir klinik olarak karsimiza cikar.

e 3 yasindan biiyiik ¢cocuklarda invajinasyon
goriliiyorsa ayirici tanida Burkitt Lenfoma
mutlaka dustintilmelidir.
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e Cerrahi tedavi tan1 amacl ya da akut batin
tablosunu gidermek amaciyla yapilmalidir.

» Kazanclarz:

> Akut batin tablosunun ortadan
kaldirilmasi

o Tanm1 amacli 6rnekleme

> Diistik evre hastalikta kiir sansi(??)
» Kayiplar:

- Tedavide gecikme

> Rezidi birakilmis cerrahi



Tesekkurler...




