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b yas 3 ay erkek hasta

Sikayeti: Karin agrisi, sarilik, idrar
renginde koyulasma




Oykii

Tarafimiza basvurmadan yaklasik 1 hafta
once yeni baslayan karin agrisi sikayeti ile
dis merkeze basvuran hastanin gazi oldugu
soylenerek evine gonderilmis.




Oykii

Hastanin idrar renginde koyulasma ve sarilik
sikayeti gelismesi lizerine tekrar dis merkeze
basvurmus. Yapilan tetkiklerinde tfotal
bilirubin dizeyi 6,3 mg/dL ve direkt bilirubin
dizeyi 3,9 mg/dL seklinde sonuglanmis.

Fizik Muayenesinde sag alt kadranda ele
gelen kitle saptanmasi lzerine batin USG
IStenmis.




Oykii

Batin USGde sag alt kadranda 10x5 cm
boyutunda kitle tespit edilmesi (zerine
hasta tarafimiza yonlendirilmis.




Ozgecmis

Prenatal: Anne diizenli doktor kontrollerine
gitmis, ozellik yok
Natal: Miad dogum, 3500 gram, C/S

Postnatal: 1 hafta YDYBU'de TTN nedeni ile
yatisi olmus

Devamli kullandigi bir ilag yok
Asilar: tam
Talasemi tasiyiciligi mevcut




Soygecmis

Anne:30 yas, talasemi tasiyicist
Baba:35 yas, sag- bilinen hastaligi yok

A-B arasi akrabalik yok

1.cocuk: Hastamiz
2.¢ocuk:1,5 yas, sag-bilinen hastaligi yok




Fizik Muayene

Tarti: 15 kg 25-50P

Boy: 102 cm 25-50P

KTA: 107/dk

TA: 90/60 mmHg

Viicut 1sisi: 36,7 derece aksiller




Fizik Muayene
Genel durum orta-iyi, bilinci agik. Cilt rengi
ikterik
Sagl deride lezyon yok
Orofarenks olagan

Dinlemekle solunum sesleri bilateral olagan
KVS muayenesi dogal, S1 +, S2 +, ek ses yok




Fizik Muayene

Karin hassas, defans yok, rebound yok
hepatosplenomegali yok

Sag alt kadranda ele gelen kitle mevcut
Haricen erkek, prepubertal

Norolojik muayenesi dogal




Laboratuvar

A
KS - 89 mg/dL a - 135,8 mmol/L

rea - 6,84 mg/dL - 4,18 mmol/L

| - 108,7 mmol/L K

reatinin - 0,26 mg/dL

-391mg/dL  °A
ST -146,9 U/L

rik asit - 3,68 mgAdL

LT -176,8 U/L

RP - 12 mg/L
mg B

edimentasyon: 17 mm/saat
T
Bilirubin - 5,90 mg/dL BC - 10,0 x1073/L
D
Bilirubin- 4,24 mg/dL EU - 7.3 x1073/l

cB-82g/d

DH - 1088 U/L

Ibumin - 28,50 g/L

e e 1 B RO X
rotein, Total - 54,28 g/L

LT - 594 x10°3/ul




PATOLOJIK BULGULAR

u ‘KARIN
AGRISI

*SARIL
IK

u ~ *BATIN
SAG ALT KADRANDA ELE GELEN KITLE

*ANEMI

. . LDH,
ALT/AST YUKSEKLIGI
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BATIN MR

Terminal ileum belirgin kalin izlendi.Porta hepatisten karacigere uzanim gosteren yumusak doku
intensitesinde kitlesel lezyon izlendi. Tariflenen alanlarda belirgin difiizyon kisitliligi izlenmektedir.
Koledok ve ana hepatik kanal porta hepatisteki kitle sebebi ile oblitere goriinimde izlendi.
Perikolesistik alanda ve pelvik bolgede artmis serbest sivi izlend.i.




EK TETKIK ??



Kemik iligi
Aspirasyonu ve biyopsisi: Normoseliler Kemik iligi, atipik hiicre gorilmedi.

BOS direk
baki: Hiicre gorilmedi.

Hastan
n batin i¢i sivisinda aspirasyon yapildi. Aspirasyon sivisi:

Periferi
k yayma Le‘rrmtrm?ﬂ k hicreler

| > Akim
sitometrisi Burkit Lenfoma




Non Hodgkin Lenfomalar

‘Lenfomalar
cocukluk ¢agi kanserleri arasinda gelismis tlkelerde l6semi ve beyin
timorlerinden sonra 3. sirada, gelismekte olan llkelerde ise 2. sirada,
Afrika llkelerinde ise en sik gorulen ¢ocukluk ¢agi kanseri olarak
karsimiza ¢itkmaktadir.

‘Erkek/Kiz:
3/1

Yillik goriulme
sikhigi: 9/milyon

*En sik
gorulme yasi: 5-9

‘Yasam boyu
gorulme sikhgi giderek artmaktadir.




Non Hodgkin Lenfomalar

Cocukluk ¢aginda;

yas alti

Hodgkin lenfomalar > Hodgkin lenfomalar

yas uzeri

Hodgkin lenfomalar > Non Hodgkin lenfomalar



590 Section 4 Management of Common Cancers of Childhood

{TABLE 23.3

TCRaS-TAL1 15-20
TCRa8-RHOMB2
TCRad-RHOMB1
TCRa8-HOX11
TCRB-LYL1
TCRaS-MYC
TCRB-LCK
IgH-cMYC - 35-40 S
ove S WHAC o & oy
15-20 éﬁ\.‘\hth.:
1-2
IgH-IRF4 Rare
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Pizzo 7" Ed. 2016




BURKIT LENFOMA

urkitt lenfoma (BL) ilk kez
1958'de 'Denis Burkitt

tarafindan tanimlanmistir.




BURKIT LENFOMA

ILKLERIN TUMORU

iruslerle iliskilendirilmis ilk
kanser (EBV Dr. Antony Ebstein
ile)

romozomal translokasyon ile
iliskilendirilmis ilk kanser 1(8:14)

IV ile iligkilendirilmis ‘,;};;;:g;;aw




‘Burkit
Lenfoma (BL) germinal merkez B lenfositlerden kaynaklanan ve MYC
geninin 8. kromozom uzerindeki translokasyonu ve deregiilasyonu ile
karakterize, yiiksek derecede agresif Non Hodgkin lenfomanin alt
tipidir.

Ug klinik

form;

»Endemik
(Afrika)

»Sporadik
(endemik olmayan)

*Immin
yetmezlikle iligkili




is’rolojik olarak benzer 6zelliklere sahip olmalarina
ragmen, epndemuonOJlk klinik ve genetik 6zellikler

TABLE 23.4

e ——

Clinical features
Most common distribution of disease

Annual incidence
Common tumor sites

Histopathologic features

Immunologic features

Presence of Epstein-Barr virus DNA in
tumor cells

Presence of t(8;14), 1(2,8), or t(8,22)
Chromosome 8 breakpoints

Pnk: 4-? 1 Peak: 6-12y
Males > Females Males > Females

“Malaria Belt": Equatorial Africa, 7 The United States, Europe most common
New Guinea, Amazonian Brazil, Turlw riets

10 in 100,000 02 in 100,000

aw, mnw _@ommarmw lymph nodes,
ed cell, starry-sky pattern

QDP@‘ w xorA; CD10*; BCL2- Shma

B% o 15%

" .

Upstream of eMYC Within eMYC



Classic Burkitt's lymphoma
showing typical “starry sky”
pattern owing to the presence
of numerous phagocytic
macrophages engulfing the
nuclear debris that results
from the apoptosis of BL cells

BL cells express surface IgM,

Bcl-6, CD19, CD20, CD22,
CD10, and CD79a, and are
negative for CD5, CD23, and
TdT.

In contrast, precursor B-cell
ALL is usually TdT positive and
does not express surface
immunoglobulin.

Bhum KA o al Sdul Burkie® ki and I
lagbam Cand LaCinen Ann. Hiow |t 8L 8

Yiksek mitotik aktivite gostermeleri nedeni ile
¢ok sayida timor hicresinin nekrobiyotik degisim
gostermesi
ve bunlari fagosite eden makrofajlarin olusturdugu gorintd
(siyah zemin lzerine parlak beyaz noktalanmalar)



PATOGENEZ

EBV (EBNA-2, LMP-1 ekspresyonuna bagl B hiicre
transformasyonu)

| B
—

Anti-apopitotik protein BCL-2 ekspresyonu kaybi

-
-

cMYC proto-onkojeni




Endemik tip:
Afrika da BL insidansi, ABD de goriilenden yaklasik 50
kat daha ylksektir.

Ekvatoriyal Afrika'daki tum ¢ocukluk ¢cagi kanserlerinin

yaklasik % 30-50 sini olusturur.
*4-7 yas arasi ¢ocuklarda daha sik goriilur.

*7%95 neoplastik hiicrelerde EBV genomu
saptanmaktadir. (EBNA-2 ve LMP1)




Endemik tip:

A __
Vakalarin 7%50-60'inda ¢ene veya yiiz kemiklerinde
tutulumu olur.

*Karin tutulumu daha az goriildr.

* Periferik lenf nodlari, mediasten ve dalagin primer
tutulumu nadirdir.

‘Kemik iligi futulumu, ilk basvuru sirasinda 710 un
altindadir.




Sporadik tip;

*Amerika Birlesik Devletleri ve Bati Avrupa da goridiliir.

*ABD 'de pediatrik lenfomalarin yiizde 30" unu
olusturur.

* Ortalama gorilme yas 11

*%15'inde EBV +




Sporadik tip;

*Siklikla distal ileum ve gekum tutulumuna bagl akut
apandisit veya invajinasyonu taklit eden bagirsak
tikanmasi veya gastrointestinal kanama olabilir.

‘Lenfadenopati genellikle lokalizedir.

‘Kemik iligi ve CNS tutulumu, ilk basvuru sirasindaki
vakalarin yaklasik %15-30'unda oraninda gériilir.




Immun yetmezlikle iligkili;

*Oncelikle insan immin yetmezlik virtsi (HIV)
enfeksiyonu olan kisilerde ve daha az yaygin olarak
diger immin yetmezlik nedenleri (6rn., Organ nakli
alicilari vs.) olan hastalarda gordlir.

*HIV pozitif hastalarda, diger NHL'lara gore BL tipik
olarak nispeten daha yliksek CD4 sayisi olan ve firsatgi
enfeksiyon bulunmayan hastalar: etkiler.

*7%25-40 kadarinda de EBV genomu bulunur.




Immun yetmezlikle iligkili;

*Altta yatan immiin yetmezlige bagl semptomlar eslik
eder (AIDSveya transplantasyon sonrast).

* Bu olgularda daha siklikla lenf bezleri, kemik iligi ve
CNS tutulumu gozlenir.




Tumour Lysis Syndrome

£
)
XANTHINE

OXIDASE

URIC ACID_______._* ACUTE KIDNEY INJURY

PHOSPHORUS /

CALCIUM /
LOW FREE
CALCIUM SEIZURES

POTASSIUM

3

ARRHYTHMIAS

Oncological Emergencies

imor Lizis Sendromu'nun en sik Tumortysis
goruldigu kanser tiruddr.

Umaor boyutunun iki katina ¢ikma
siiresi cok kisadir (12-24 saat).




am kan sayimi

drar incelemesi

erum elektrolitleri

DH

UN, kreatinin, urik asit
CFT

iral seroloji

TANI

errahi biyopsi

emik iligi aspirasyonu ve
biyopsisi

OS, peritoneal, plevral, perikard
sivilarinin sitokimyasal,
immunolojik, sitogenetik ve
molekiler incelemeleri

T, MRG

ET




HASTAMIZ - EVRELEME

6. STAGING

Staging is performed according to the St Jude's staging system (see below).” After
assurance of diagnosis, bone mamow puncture/biopsy and lumbar puncture, staging is
completed with imaging procedures. Additional lymphoma manifestations must not be
assured by biopsy.

Stage Ciriteria for extent of disease

A single tumor (extranodal) or single anatomic area (nodal) with the exclusion of
mediastinum or abdomen

A single tumor (extranodal) with regional node involvement

Two or more nodal areas on the same side of the diaphragm

Two single (extranodal) tumors with or without regional node involvement on the
same side of the diaphragm

A primary gastointestinal tumor usually in the ileocecal area with or without
involvement of associated mesenteric nodes only, grossly completely resected

H*

Two single tumors (extranodal) on opposite sides of the diaphragm
Two or more nodal areas above and below the diaphragm

All primary intra-thoracic tumors (mediastinal. pleural, thymic)

<

All extensive primary intra-abdominal disease i

All paraspinal or epidural tumors regardless of other tumor site(s)

Y

Any of the above with initial CNS and/or bone marrow involvement

*in addition, relevant for mature B-NHL: multilocular bone disease NHL BFM 2012



HASTAMIZ - RISK SINIFLAMASI

10.1 Treatment stratification

Treatment stratification is recommended according to the trials NHL-BFM 95 and B-NHL
BFM 04. Patients are stratified into five risk groups, depending on the stage of disease, the
initial LDH serum level, the status of resection and the CNS status. The following table
shows the treatment stratification for mature aggressive B-NHL as it was already used in the
trial NHL-BFM 95 and B-NHL BFM 04.°

risk group resection status  stage and initial serum LDH level

R1 complete

R2 incomplete 2::32 ¥ and LDH < 500 UL

R3 incomplete  21°9° 1 2 AL anc-LDH < 1.000 U/L and CNS negative
R4 incomplete 2::32 VIBAL and LDH 2 1.000 /L and GNS hegal

R4 CNS+ CNS positive

NHL BFM 2012



HASTAMIZ - Klinik seyir

astanin Bilirtbin seviyeleri artmakta oldugundan Tumor lizis
Sendromu agisindan 3000 ml/m2 %5 dekstroz 7%0,45 NaCl + 20
meq/L NaHCO3 sivi ve NHL BFM 2012 protokolii geregi acil
kemoterapi baglandi (Siklofosfamid 200 mg/m2/giin 1 ve 2.
glinler, vinkristin 1,5 mg/m2/gtn 1. giin, Deksametazon 5
mg/m2/giin 1 ve 2. glinler daha sonra 10 mg/m2/giin olarak
devam edildi).

T. 59 6.9 6 142 pLRM52 3.3
Bil mg/dl mg/dl mg/dl Eul:74:|8 mg/dl mg/dl

D.Bil 42 4.6 134 ExEm29 1.1
mg/dl mg/d| mg/dl [ul-74:I8 mg/dl mg/dl




HASTAMIZ - Klinik seyir

10.2 Treatment plan by risk group

The treatment plan by risk group is shown in the following figure.

R1 A B4
R2 Vv A B* A B*
R3 AAZ BB cc | AA BB

Q-a AAZ BB cC AAZ BB cc\
RACNS+ | vz | AAZ1 | | BBZ1 cC AAZ2 BBZ2 cC

NHL BFM 2012




KEMOTERAPI

Course AMT*

narme: date of birth: | I | |
(dd ey

weight: | | | I-1 kg height: |___|__| fcm body surface: | |.| 1 jm®
date
individual dose 1 2 3 4 5
dexamethasone - e - e - - . . - - e - - -
vincristine -
cytarabine (ARA-C) - - - -
etoposide (WP-16) - -
methotrexate (INT X) -
folinic acid 8l 54|
ifosfamide - - - - -
MT X/ AR A-CMPRED i.th. - -
Course BB24
Marme: date of bhirth: | | 1-1 |l 1-1 1 ]
(hcl mrvn )
wweight: | I |l ]-1 Ig height: | 1 1 o body surface: | ]-1 1 =
date
imdividual dose 1 2 3 4 5
derxamethasones L L L LI L
winmncristime -
do»xorrnubicim - -
methotrexate [ NTT 220) -
folinic acid k2l | ksl Bal
cydclophosphamide - - - - -
MT>raRa-CiPRED i.1h. - -
Course CC
manme : date of birth: | L M| | | I
chd e Wy )
weight: | 1l kg height: | 1 1 Jemm body surface: | I-1 | Jrn®
daw
individual dose 1 2 3 < S
dexamethasone - e - - e e - . e - e - - . -
winde sine -
cytarabine (ARA-C) - - - -
etoposide (WP-16) - - - - -
MTX/ ARA-C/FPRED i.th. -
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