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11 YAŞINaDA KIZ HASTA

• ŞİKAYET : Gülememe, görmede azalma, boyunda kitle

• ÖYKÜSÜ :  Nisan 2015’te akalazya nedeniyle opere 
edilen hastanın operasyondan 1 ay sonra uyku haliyle 
birlikte güçsüzlük, gözlerde pitoz, görmede bulanıklık 
şikayetleri başlamış. Dış merkezde muayenede herhangi 
bir patoloji saptanmamış. Çocuk psikiyatrisine 
yönlendirilmiş. Aile daha sonra çocuk nörolojisine 
başvurmuş, çekilen kranium mr’da boyun bölgesinde 
görülen laplar o esnada  saçlı derideki zonaya bağlanmış. 
Daha sonra göz doktoruna başvurmuşlar. Gözlerde 
midriyazis saptanan hasta çocuk onkolojiye 
yönlendirilmiş. Fakat hasta kontrole gelmemiş. 
Boynundaki şişlik son 1 aydır varmış.



• ÖZGEÇMİŞ : özellik yok

1. Çocuk : 13 yaş erkek SS

2. Çocuk :  Hastamız

3. Çocuk :  4 yaş erkek SS

• SOYGEÇMİŞ :  Anne 31 yaş, SS

Baba 40 yaş, SS

Ailede nörolojik hastalık öyküsü yok.



VİTAL BULGULAR

• Ateş : 36.7 C

• Solunum : 22 /dk

• Nabız : 78 /dk

• Kan Basıncı : 110/70 mmHg

• sPO2 : %100



FİZİK MUAYENE

• Boyun sağ tarafta 5x5 cm boyutlarında sert, fikse kitle. 

• Bilateral pitozis, midriyazis. Işık refleksleri zayıf.

• Sağ fasiyal paralizi.

• AC sesleri doğal. Ral-ronküs yok.

• S1S2 + .  Ek ses yok. Üfürüm yok.

• Batın rahat. Defans-rebound yok.

• Kas gücü 4 ekstremitede 5/5

• DTR normoaktif. Patolojik refleks yok. 





LABORATUVAR



GÖRÜNTÜLEME



PET

SONUÇ ve YORUM:

·Sağ servikal bölgede supraklavikular bölgeye uzanan 
malignite düzeyinde yoğun artmış metabolizma 
gösteren konglomere lenfadenopati izlendi 
(metastaz?/primer?). Histopatolojik doğrulama 
önerilir.

·Sol üst arka üçgen (5A) lenfatik lojda artmış 
metabolizma gösteren birkaç adet lenfadenopati, 
metastaz ile uyumlu değerlendirildi. 

·Adenoidal bölgede diffüz artmış metabolizma 
gözlendi (fizyolojik?/primer?). Klinik, gereklilik halinde 
histopatolojik değerlendirme önerilir.

·Her iki akciğerde metabolizma göstermeyen ve hafif 
artmış metabolizma gösteren nodüller izlendi 
(metastaz?).



ÖN TANILARINIZ ?

ÖZET  

• Boyunda kitle

• Bilateral pitozis, midriyazis, ışık refleksi - / -

• Sağ fasiyal paralizi

• Akalazya



• Kafa tabanı tutulumu ve LN metastazı ile prezente
nazofarenks ca.

• Non-Hodgkin lenfoma SSS tutulumu.



Bu noktadan sonra ne (neler) istersiniz ?



• Nazofarenks , boyun, kranium MR : sağ servikal bölgede 
birden fazla lenfadenopati.

• PET : artmış metobolizma gösteren lenfadenopati.

• Diagnostik LP : hücre görülmedi.

• K. iliği aspirasyonu : anormal hücre görülmedi.

• LN biyopsisi : Hodgkin Lenfoma













• Alakrimi

• Adrenal yetmezlik 

• Akalazya 

• Kranial sinir tutulumu

+ Hodgkin Lenfoma

Tripple A  (Allgrove) Sendromu?

Hodgkin lenfoma

Paraneoplastik nörolojik tutulum
+ İnsidental Akalazya

>Paraneoplastik tutuluma bağlı akalazya



TRİPLE  A  (ALLGROVE) SENDROMU

• İlk kez 1978 yılında tanımlanan triple A sendromu seyrek görülen, 
otozomal resesif, ACTH dirençli adrenal yetmezlik, alakrima ve 
akalazya ile karakterize bir hastalıktır.*1

• Ek olarak çeşitli nörolojik problemler santral, periferal ve otonomik 
sinir sistemini etkileyebilir, dermatolojik bulgular görülebilir.*2

• Bu sendromdan sorumlu gen kromozom 12q13 bölgesinde AAAS 
geni olarak tanımlanmıştır. Triple A sendromlu hastalarda AAAS 
geninde Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Dergisi 2014; 57: 195-199 Vaka 
Takdimi farklı klinik tablolara neden olan birçok farklı mutasyon 
bildirilmiştir.*3



HODGKİN HASTALIĞI

Patofizyoloji

Hodgkin lenfoma retiküloendotelyal ve lenfatik sistemi 
etkileyen germinal merkez B hüclerinin bir kanseridir. HL’ 
nin orjinini oluşturan Reed-Sternberg hücreleri yüksek 
oranda mutasyon içeren, işlevselliğini kaybetmiş ve 
apoptoz özelliğini yitirmiş B lenfosit kökenli hücrelerdir. 



Etiyoloji

HL’nın etyolojisi tam olarak bilinmemekle beraber %30 
kadar vakada Epstein-Barr virüs (EBV) pozitif saptanmıştır. 

Epidemiyolojik veriler çevresel, genetik, ve immünolojik 
faktörlerin HL gelişiminde rol oynadığını düşündürmektedir.

Epidemiyoloji

HL genel olrak tüm yaş gruplarında görülmekle beraber 
genç erişkiler de daha sık rastlanmıştır.



HODGKİN LENFOMADA HİSTOPATOLOJİK 
SINIFLAMA (DSÖ)

1- Klasik Hodgkin Lenfoma

A) Noduler Sklerozan HL

B) Lenfositten Fakir HL

C) Mikst Sellüler HL

D) Lenfositten Zengin HL

2- Noduler Lenfosit Predominant Hodgkin Lenfoma



HODGKİN LENFOMADA 
PARANEOPLASTİK SENDROMLAR





• Otoimmün hastalıklar
• Nefrotik sendrom

• Otoimmün hemolitik anemi

• Otoimmün nötropeni

• ITP

HL - otoimmünite
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