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ié saatlik kiz hasta

Sikayet:
Batinda kitle,
Solunum sikintisi
Dogumda asfiksi yasamasi



i Hikayesi

» G2P1Y1D1KO 27 yasindaki saglikli anneden miadinda
, 3880 gr dogan kiz bebek

= Mekonyumlu dogan hasta deprese oldugu ve
yeterli solunum ¢abasi olmadigi igin entiibe
edilerek yenidogan yogun bakima alinmis.

= Perinatal asfiksi tanisi konulan , hipotermi tedavisi
kriterlerini tasiyan ve yapilan antenatal USG'de
karinda kitle giiphesi olan hasta ileri tetkik ve
tedavi amaciyla servisimize sevk edildi.



i Ozgegmis

= Prenatal takibinde yapilan USG'de mide
barsak gazi gézlenmemis ve batinda
supheli kitle tespit edilmis.

= Natal 6yki: Miadinda 3880 gr C/S ile
mekonyumlu dogmus.



i Soygegmis

= Anne: 27 yasinda; saglikli, ev hanimi
Baba: 28 yasinda; saglikli, isgi

Anne-baba arasinda akrabalik yok.

1. Cocuk: hastamiz



Fizik muayene

= Ates: 36 °C

= Nabiz: 150/dk

= Kan basinci:

Sag kol: 62/44 mmHg
Sol kol:63/44 mmHg
Sag bacak:66/42 mmHg
Sol bacak: 73/42mmHg
= Sol.Sayisi: 67/dk

= Bas Cevresi: 36 cm (50-90p)
= Boy: 51 cm (50p)
= Kilo: 3880 gr(50-90p)



Fizik muayene

Genel durum: Kotii hasta entiibe

Cilt: Dogal, dokiintii yok.
Bas-boyun: Dogal

Genitolriner sistem: Haricen kiz, anomali yok.
Kardiyovaskiiler: S1, S2 dogal. S3 yok. Ufiiriim yok. AFN her iki alt
ekstremitede aliniyor. Kalp fepe atimi solda

Solunum sistemi:Dinlemekle ral, ronkds yok.

Gastrointestinal sistem: Batin ileri derecede
distandl. Traube alani kapali. Karaciger bolgesinde
umblikusa kadar uzanan sinirlari belirgin sert
kivamda kitle palpe ediliyor. Kitle ? Hepatomegali ?

N6PO|Ojik muayene: hipotonik, emme, yakalama, moro
refleksi zayf



‘_L Laboratuvar

BK: 27.254/mm3
ANS: 21.193/mm3
HB: 14,01 g/dl
PLT: 193,500/mm3
CRP: 0.47

= Ilk alinan kan gaz:
pH: 7,01

pCO2: 66,6

HCO3: 12 4

BE: -147

Glu: 104 mg/dl
Ure: 15 mg/dl
Kre: 0.71 mg/dI
AST: 242 U/L
ALT: 54 U/L
LDH: 1588U/L
ALP: 174 U/L
T.pro: 4.4 g/dI
Alb: 2.9 g/dl
Na: 134,2 meq/I
K: 3.8 meq/I
Ca: 9.5 mg/d|
P: 4.5 mg/dl



i Vakamizdaki patolojik bulgular:

= Mekonyumlu deprese bebek
s Yeterli solunum ¢abasi olmadigi igin entibe

= Ilk bakilan ph:7.01 metabolik asidoz+ metabolik
asidoz

= Hipotonik, refleksleri zay:f
= Batin distansiyonu

= Batinda kitle?

= Hepatomegali ?



+

= ON TANI?



i Batin USG

= Sag surrenal alanda 4,5x3 c¢cm boyutlarinda
heterojen i¢ yapili, doppler usg ile
vaskiilerize solid lezyon ve hepatomegali

1zlendi.




i Batin MR

= Karaciger boyutlari belirgin artmistir. Konturlari
muntazamdir. Karaciger parankimi belirgin
heterojendir.

= Sag sirrenal bezde yaklagik 4x3,5 cm boyutlu
kistik nekrotik ve hemorajik alanlar igeren kitle
izlendi.



Kesit: 4,93 mm C:86,8, W: 150,
Dist: 5 mm C=86,8, W=150,9 1/
TR: 1403 < Ty l
TE: 30,2

AC: 2

Coil: SENSE-XL-Torso
Pos: HFS

FoV: 235 mm

Series: 901

Image no: 88
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= ON TANI?



+

= Cocuk onkoloji bilim dalina danigildi. Sag
surrenal kitlesi ve hepatomegalisi olan
hastaya kemik iligi aspirasyonu yapildi ve
rozet formasyonu izlendi.



+

= Batinda Kitle: Noroblastom
= Hipoksik Iskemik Ensefolopat:i



Hipoksik-iskemik ensefalopati

» Dogumda canlandirma uygulanmasi

= Ilk bakilan ph:7.01 ; metabolik ve
solunumsal asidoz

= Hipotonik, refleksleri zay:f

» Orta-agir HIE olarak degerlendirilerek
bas sogutma (coo/-cap) ile sogutma tedavisi
basland.



+

» Karaciger metastazli noroblastom
tanisi koyulan hastadan NSE (noron
spesifik enolaz) igin dis merkeze kan
gonderildi.

» A7 kiird uygulandi. (Vincristin: 1. giin,
Etoposid: 1,2 ve 3. glinler,
Karboplatin: 1,2 ve 3. gtinler)



DUSTUK RISK GRUBU

AT KURU

Vinkriztin 1.5 mg/ m*/doz/giin, IV puse 1. gim,
Etopo=ad 150 mg’ m”/doz'gin. 1 saathik IV infazrvon: 1.2 ve 3 ginler
Karboplatin 170 mg’ m’/doz'pin, 1 saathk IV infizvon: 1. 2 ve 3 ginler

HIDRASYON: 2000 mL/ m®/giin,

A7 KURU
1.Gan 2.gan 3.g0n
Vinkrigten I
1.5 mgim2idoz LV. puge,
Sirnci gan

Etoposid |:| |:| D

150 mgim2idoz
1—3 gim,
1 saatiik v Infuzyon

Karboplatin

170 mgm2igin Sz,
1—3 gan,

1 saatiik iv Infuzyon

Hidrazyon 2000mLmIAgon

A7 KURU Yas<1l2 ay Agirhk =10 kg ize infant protokola dozlam
Vinkoristin 0.05 mg'kg/doz/zgim. IV puse 1. zim.
Etopo=ad 5 mg'kg/doz/gan, 1 saathik IV infizvon: .2 ve 3 ginler
Karboplatin 6 mg'kg/doz/z0n, 1 saatlik IV infizyon: 1. 2 ve 3 gianler

HIDRASYON: 50 mL' kg'giin (+) agizdan alabildigi kadar siva



‘L EK TETKEK

= NSE:119,5 (N:«12)



Uc guinlik kemoterapi sonrasi hastada
trombositopeni gelisti. Basindan beri enttbe
takip edilen hastada aralikli olarak aktif
bulmoner kanamalar oldu.

Destek tedavi verildi.

Postnatal 14. gunde hasta masif pulmoner
Kanama nedeniyle kaybedildi.

Postmortem yapilan karaciger biyopsisi
surrenal kaynakli metastatik noroblastomla
uyumlu bulundu.




Noroblastom



i Noroblastom

= Primitif noral krest/sempatik ganglionlardan koken
alir.

s Gocukluk ¢ag timérlerinin 7%6-8'ini olusturur.

= Cocukluk ¢aginda en sik gorilen ekstrakranial solid
tumordir.

= Insidans; 8,8-10,5/1.000.000
= Median yas; 23 ay (%90 <5 y)
o E/K,I,Z




i Noroblastom:

= Kiigk yuvarlak mavi hicreli timérler
grubunda yer alir. Histopatoloji; Homer-
Wright pseudorozetleri bulunur.

= Onkogen ekspresyonu; mycn,N-raslp del, 17
gain kromozom




i Noroblastom

En sik abdomende yerlesir
( adrenal bez, paraspinal ganglionlar)

<1y. servikal ve torakal yerlesim daha siktir.



* Yasa gore NB'un yerlegimi

Balge < 1 yas > 1vyas Total
Servikal Yol %0.5 Yol

Torakal %29 %14 %19
Abdominal

-Adrenal %25 %40 %35
-Non-adrenal %26 %32 %30
Pelvik Y03 %2.5 .Y

Diger %13 %9 %12




+

= Yerlesim yerine gore klinik bulgular;
= karin agrisi, siskinlik, kusma, skrotal odem,
= hepatomeqali,
= RDS,
= korda basisi (kum saati NBL),
= servikal kitle (Horner send.)
= Subkutan nodiiller
= Propitozis, periorbital ekimoz (rakun gozu)
= Kemik agrisi
= Kemik iligi tutulumuna bagli anemi, pansitopeni




i Tan

= Batinda kitle + VMA (vanil mandelik asid)
ylksekligi + KI'de rozet yapmis
noroblastlar=Noroblastom

= VMA(valin mandelik asit), HVA(homovalinik asit),
NSE (néron spesifik enolaz)

= TUmor bolgesine yonelik; USG, BT,
MRI(paraspinal alani goriuntilemede)

= Kemik grafileri
= MIBG (meta iyoda benzil guanidin) sintigrafisi
Kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi




i Hastalik seyri

= TUmor biiyimesi ve metastaz olusturma

= TUmorin diferansiasyonu : Bazi noroblastomlar ya
spontan olarak ya da kemoterapi etkisiyle
olgunlasabilirler ve dolayisiyla daha benign timor
hicrelerine diferansiye olabilirler.

= TUmordn regresyonu: spontan olarak kuglip kaybolan
noroblastomlar da vardir.



Evreleme (INSS)

Evre 1: Makroskobik olarak tam cikariimig lokalize tiimér
(mikroskobik rezidii olsun veya olmasin)

Evre 2A: Makroskobik olarak tam ¢ikarilamamg lokalize tii-
mor, ayni taraf lenf nodu tutulumu yoktur.

Evre 2B: Makroskobik olarak tam veya kismen ¢ikarimis lo-
kalize tiimdrle birlikte ayni taraf lenf nodu tutulmustur.

Evre 3: Orta hatti gecen ve ¢ikarilamayan tiimér

Evre 4: Iskelet sistemi, kemik iligi, yumusak doku, uzak lenf
bezleri gibi uzak organ ve doku tutulumu

Evre 4S: Evre 1 veya 2'deki lokal hastalikla beraber baska
uzak metastaz olmaksizin deri, karaciger ve/veya kemik iligi
tutulumunun olmasidir (kemik metastazi olmaksizin) (32,33)



i Prognoz

<1y (evreIVs), Evre I ve II iyi prognozlu

Torakal ve servikal yerlesimliler iyi prognozlu

Patolojik differansiyasyon

Onkogen ekspresyonu; mycn,N-ras (kotl prognostik)
1p del, 17 gain kromozom



i Noroblastomda prognositik faktorler:

1Yl KOTO
histoloji _olumlu olumsuz
yas ( <2yas ) s
NSE norma ( yiksek )
Ferritin normal YORGE
VMA/HVA Yil 1 Diigiik (<1}
Evre  l-IVs ) -1V
Evre IVn (yalmz lenf nodu mt.) IV
Primer bélge Boyun, posterior mediasten, pelvis
LDH Digilk (<1500 y/mL)
Tiimdriin Galyum alm yok ,
MYCN gen amplifikasyonu 1 Kopya 1'den ok kopya
Flow sitometrik DNA Anoploid Dier
BCL-2 onkojen Negatif Pozitif
Telomeraz aktivitesi Diigiik Yiksek
Kromozom 1p delesyonu Yok Var




= Stage 4S noroblastom 1 yas alt1 gocuklarda
gorilen 6zel bir evredir. Bu ¢gocuklarin
rezektabl primer timorleri mevcuttur. KC
kemik iligine ve deriye metastaz bulunabilir.

= Stage 4S néroblastomlarin kendiliginden
gerileme 6zelligi vardir ve iyi prognozludur.



+

= Fakat 6 haftadan kiiglik bebeklerde goriilen
stage 4S noroblastom bu kuralin diginda
kalir ve yaklasik 7%30'unda karacigeri hizla
blylterek pulmoner hastalik ve renal
yetersizlige neden olabilir.

= Buna karsilik yenidoganlarda sinirlanmis
adrenal noroblastom (tipik olarak prenatal
USG ile tani alan) iyi prognozlu ve siklikla

tedavi gerektirmeyen bir hastaliktir.



i Tedavi:

s KT

= Cerrahi
= RT

= MIBG

= KOk hlcre destekli yuksek doz
kemoterapi

= Ileri evrelerde monoklonal Ab ted.



