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e Olgu; 7 yas 4 ay erkek hasta.

e Yakinmasi; Goz kapaklarinda sislik.idrarda
koyulasma.




Oykii;

* Bilinen bir hastaligi olmayan erkek hasta her iki gbozde
sislik, idrarda koyulasma sikayeti ile basvurdu.



Ozgecmis;

* Prenatal: Rutin gebelik takipleri yapilmis, 6zellik yok.

* Natal: 39 gestasyonel haftasinda 4340 g, sezaryen dogum.
 Sarilik oykusu yok.

* Astim tanisi ile tedavi gormekte.

 Asilari tam, noromotor gelisimi yasitlariyla uyumlu.



Soygecmis;

* Anne: 43 yas, sag-saglikli,
* Baba: 50 yas, sag-saglkl,

* Anne ve baba arasinda akrabalik yok.
e 1.Cocuk ; hastamiz



Fizik muayene;

Ates: 36.5
Nabiz: 110 (50 p) Boy: 135 sm(79p, 0,68 SDS)
Solunum sayisi: 24/dk (50p) Kilo: 36 kg (75p, 0,84 SDS)

Tansiyon: 100/60 mmHg

*Genel durum: lyi, bilinci agik, etrafla ilgili hareketli, turgor tonusu dogal. Odem yok. Dékuintlisi yok.
*Bas boyun: Sa¢ ve sacli deri dogal. Kafa yapisi simetrik. Boyunda kitle yok.

*Gozler: Isik refleksi bilateral mevcut. Pupiller izokorik. G6z kurelerin her yone hareketi dogal. Goz
kapaklarinda siglik mevcut.

*Kulak-burun- bogaz: Bilateral kulak zarlari dogal. Burun tikanikhgi, akintisi yok. Orofarenks ve tonsiller
dogal

«Kardiyovaskiler: S1, S2 dogal, tasikardik, S3 yok. Uftiriim yok. AFN her iki alt ekstremitede aliniyor.
*Solunum sistemi: Her iki hemitoraks solunuma egit katiliyor. Toraks deformitesi yok. Retraksiyon yok.
Dinlemekle ral, ronkus, ekspiryum uzunlugu yok.

*Gastrointestinal sistem: Batin normal bombelikte. Barsak sesleri dogal. Palpasyonla defans, rebound
yok. Hepatomegali ve splenomegali yok. Traube alani agik.

*Genitouriner sistem: Haricen kiz. Anomali yok.

*Noromuskuler sistem: Biling agik. Koopere, oryante, gevreyle ilgili.Ense sertligi, kernig, brudzunski
negatif. Babinski, klonus negatif. Kranial sinir muayeneleri dogdal. Derin tendon refleksleri aliniyor.
*Ekstremiteler: Kas kitlesi ve tonusu dogal.



Hemogram
WBC —8.93 x 103/ ml
NEU: 5.13 x 1073/ml

LYM-2.84 x 1073/ ml
RBC-4.49 x 1076/ml
HBG-11.4
HCT-35.0%
MCV-70.9fl

PLT- 562x 10”3/ml

TiT:+3 protein
Dansite :1.032

Biyokimya
Glukoz-100.8mg/dl
Kreatin-0,18 mg/dlI
AST(SGOT)-15.2U/I
ALT(SGPT)-5.7 U/
LDH-368 U/L
Protein-47.3 g/|
Albumin-20 g/
Na-137meq/I
K-4.74 meq/|
Ca-8.83 mg/dl
Klor-104 meq/I
Fosfor-4.53 mg/d|




On tan1? Ek tetkik? Yaklasiminiz
nasil olurdu?




Hastadan aclik lipitleri
Spot idrarda protein/kreatin orani
24 saatlik idrar proteini bakilmasi planlandi.
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Goruntuleme

e Toraks BT: Mediastende vena kava stiperiora basi olusturan, trakeayi sola ve
posteriora iten,sag hiler sag ana bronsa basi olusturan,subkranial karinaya basi
olusturan konglomere LAP’lar izlenmektedir.

e Abdomen USG : Hepatomegali. Dalak parankimi hafif heterojen gériinimde olup
blyigl 9 mm birkag adet hipoekoik lezyon izlendi.Pelvik bolgede serbest sivi
izlendi.Pershepatik alanda minimal sivi izlendi.



Klinik seyir

Nefrotik sendrom acisindan Cocuk Nefroloji takibine alinan hastaya sivi kisitlamasi
yapildi. Tuzsuz diyet baslandi.Hastanin gliinltik ACT ve kilo takibi yapildi.

e Spotidrarda ve 24 saatlik idrarda protein orani bakildi.

e Protein :19.8 mg/dl

e Kreatin : 73.2 mg/dl

e Protein/ Kreatin orani ( spot idrarda) : 0.27 mg/mg (> 2 yas :0.2 mg/mg)

24 saatlik idrarda protein : 11.5 mg/m2/saat olarak izlendi. ( 4mg/m2/saat)



Klinik seyir

Proteiniri Kantitatif Semikantitatif
Protein/kreatinin orani (mg/mg) |
2 yas alti 2 yas lstil
Normal protein atilim <4 mg/m?*saat <0.5 <0.2
Anormal proteiniiri 4-40 mg m*/saat | 0.5-2 0.2-2
Nefrotik diizeyde proteiniiri | > 40 mg/m*/saat | > 2 >2
Mikroalbtimindiri 30-300 mg/giin 30-300 mg/g
20-200 mg/m?/glin 0.03-0.3 g/g




Klinik seyir.

Trigliserid: 242.3 mg/dl (<150 mg/dl) e (3 (Kompleman): 1.89 g/I (0.9-1.8 g/l)
Kolesterol( Total): 324.9 mg/dl (< 200 mg/dl) e C4(Kompleman):0.4g/l (0.1-0.4 g/l)
HDL: 35.8 mg/dlI (40-65mg/dl)

LDL: 240.64 mg /dI (<100mg/dl)
VLDL: 48.46 mg/dI (5-40 mg/dl)



Klinik seyir

e ileri tetkik ve tedavisi icin Cocuk Onkoloji servisinde takip edilen hastaya Sag
anterior mediastende 6 cm solid kitleden USG esliginde tru-cut biyopsi yapildi.
e Patoloji raporu:Hodgkin Lenfoma ile uyumlu.



Hodgkin Lenfoma

Hodgkin hastaligi cocukluk ¢agi lenfomalarin %40 ini ve tim ¢ocukluk ¢agi kanserlerin %6 sini
olusturur.HH gorilme sikhgi yasla beraber artar,¢ocuk olgularin cogu ergenlik doneminde gorulir.

e Ataksi telenjiektazi, kromozomal kirilma sebdromlari ve otoimmun lenfoproliferatif sendrom gibi
primer immun yetersizlikleri olan hastalarda, immun yetmezligi olmayan bireylere kiyasla artmis HL
orani vardir.



Histopatolojik tipleri

1-Klassik tip:
Noduler sklerozan tip: Cocuklada en sik gorilen tip olup.blylik cocuk ve ergenlerde HLnin %80
ni daha kiictik cocuklarda %55 ni olusturur.
Miks selller tip: 10 yasinda klictk cocuklarin %20nii ergenlerin %50 ni olusturur.
Lenfositten fakit tip: bu alt tip cocuklarda nadirdir.genellikle tuhaf malign hiicreler yaygin
fibroz ve nekroz ile tipikdir.
e Lenfositten zengin tip:Bu alt tip ¢ocuklarda nadirdir.Noduler gériiniime sahiptir ancak HRS
hicreleri hem CD15 hem de CD 30 u eksprese eder.

2-Noduler Lenfosit Predominant Hodgkin Lenfoma



Tani ve Evreleme

HH olan hastalar cogunlukla boyun ya da supraklavikuler yerlesimli agrisiz ve boyut olarak

blylimus lenf diglimleri ile basvururlar. Olgularin %80’inde boyun ve supraklavikuler
yerlesimli lenf diglimleri tutulur. Koltuk alti (%15) ve kasik lenf diiglimleri (%5) ise daha ender
tutulurlar. Olgularin %75’inde basvuru aninda Toraks grafisinde mediastenal kitle
vardir.Yaklasik %30 unun intratorasik boslugunun capinin lgte birinden daha bulylk kitlelere
sahip olunur ki, bu tir , Hantal, mediastinal hastalik olarak bilinir ve disfaji ,dispne, ortopne,
stridor ve ya superior vena cava sendromuna neden olabilir.




e HL hastalar yorgunluk , kilo kaybi gibi spesifik olmayan semptomlar ile basvura
bilirler.B semptomlari olarak siniflandirilan ates ( 38.0 C ), gece terelemeleri ve kilo
kaybi ( 6nceki 6 ayin icinde ylizde 10 dan daha fazla kayip) evreleme ve prognoz

icin onemli etkilere sahiptir.



Goruntuleme ve Tedavi

1- Toraks Grafisi :
2- Boyun, toraks, karin ve pelvisin bilgisayarli tomografisi
3-Pozitron emisyon taramasi (PET)

4-Doku biyposisi
® Bunun disinda kan sayimi, AFR, bobrek ve karaciger fonksiyon testleri, tam idrar tahlili dahil olmak lizere temel
labaratuvar testler de yapilmalidir.Bu testlerin ¢ogu organ tutulumunun olup olmadiginin yani sira hastanin

geleneksel tedaviyi takiben niksetme egilimini belirlemek igin kullanilir.

Tedavisinde ¢ogu protokol kombinasyon kemoterapisi arti diistik dozlu alan radyasyon tedavisini kullanir.



Paraneoplastik Sendromlar

Hodgkin Lenfoma ¢ogu zaman kendini bir cok Paraneoplastik sendromlarla da belli eder.

e Paraneplastik sendromlar belirli kanserlerin dogrudan timorin kendisiyle ilgili olmayan
semptomlar olarak ortaya cikar.

e Genellikle ektopik hormon veya sitokin Gretimine baghdir veya otoimmiin faktorlara bagh
olabilir.Bazi durumlarda sendromlar kanser teshisinden énce gelebilir.

En yaygin olarak endokrin, kas-isklet sistemi, nefrolojik ve nérolojik sistemler etkilenir.



Paraneoplastik sendromlar

Nefrotik sendrom, Hodgkin hastaliginda iyi bilinen ancak nadir gériinen bir
paraneoplastik sendrom olup, ilk kez 1922 yilinda tanimlanmistir.Nefrotik sendrom
malignensiden dnce ,malignensi ile eszamanli veya malignensiyi izleyerek ortaya
cikabilir.Hipoalbliiminemi, yaygin 6dem, lipidemi, proteinuri ile karakterize
olunur.Proteinuri pediatrik HL da paraneoplastik NS nin tek ortaya ¢ikan unsuru
olabilir.



Paraneoplastik sendromlar

e Minimal lezyon hastaligi en sik gortlen renal lezyondur.Paraneoplastik sendromun
immunopatolojik mekanizmasi tam olarak bilinmemektedir.Ancak glamerular bazal
membran gecirgenligini degistiren sitokinlerin salinimina yol agan bir T hiicre
disfonksiyonunun oldugu dustntlmektedir.Siklikla yalnizca malignensi tedavisinin
yeterli olmasi nedeni ile PNS un tanimlanmasi dnemlidir. Ciinkd bu vakalarin bayuk

cogunlugu steroide yanitsizdir.Primer tedavi tim vakalarda malignensiye yonelik

olmalidir.Genellikle Lenfoma tedauvisi ile kir elde edilebilmektedir.




Paraneoplastik sendromlar

e Cocuklarda en sik tanimlanan Norolojik sendromlar arasinda Opsoklonus-
Miyoklonus sendromu, Limbik ensefalit (LE) ,Paraneoplastik serebellar
dejenerasyon (PCD) ve anti-N-metil-D-aspartat (anti-NMDA) reseptor ensefaliti
bulunur.

e Limbik ensefalitin HL ile iliskisi Ophelia sendromu olarak bilinir.Kisilik degisikligi,
sinirlilik, bilissel islev bozuklugu,uyku hali,psikoz, jeneralize veya kompleks parsiyel

ndbetler ve hafiza kaybi ile gorulebilir.



e Hodgkin Lenfomada gorulen yaygin PNS arasinda otoimmun hemolitik

anemi ve immun trombositopeni( ITP) bulunmaktadir.

e Endokrin sendromlar timor hicresi tarafindan ektopik hormon
uretiminden kaynaklanir ve tipik olarak malignite teshisi konduktan sonra
tanimlanir.Uygunsuz antiditdretik hormon salgilanmasi,hiperkalsemi

sendromu tanimlanmistir.




Tesekkurler..



