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2 yaş 9 ay kız hasta

Şikayeti: Karın ağrısı



Öykü

1.5 ay önce karın ağrısı başlamış, aile
hekimine başvurmuşlar, normal olduğu gaz
olabileceği söylenmiş.

1 ay sonra düşme sonrası şiddetli yan ağrısı
olunca dış merkeze başvurmuşlar, serum takılıp
taburcu edilmiş.

Çocuk hekimine şiddetli yan ağrısı nedeni ile
tekrar başvurmuşlar.



Öykü

Batın USG çekilmiş;

‘’Sağ böbrek üst polde sağ böbreği tutan
57*48 mm kalsifikasyon ile uyumlu heterojen
hipoekoik kitle ile uyumlu solid lezyon ile
izlenmektedir’’

Sonrasında hasta ileri tetkik amacı ile
tarafımıza yönlendirilmiş.



Özgeçmiş

 NSVY ile miadında 3500 gram doğmuş.

 YDYBÜ’ nde yatışı olmamış.

 Bebeklik aşıları tam.

 Kronik hastalık: Çölyak hastalığı tanısı 
yaklaşık 5 ay önce konulmuş.

 Geçirilmiş operasyon öyküsü yok.

 Allerji öyküsü yok.



Soygeçmiş

Anne: 44 yaş, sağ, sağlıklı

Baba: 50 yaş, Çölyak Hastalığı

Anne-baba arası akrabalık yok.

1. çocuk: 21 yaş çölyak hastalığı

2.çocuk: 19 yaş çölyak hastalığı

3.çocuk: Hastamız



Fizik Muayene

Tartı: 11 kg (3-10P)  

Boy: 86 cm (3-10P)

KTA: 100/dk

TA: 87/46 mmHg  

Solunum: 22 /dk

Vücut Isısı: 36,6 oC aksiller



Fizik Muayene

Genel durumu orta-iyi

Bilinci açık

Ajitasyonu mevcut

Saçlı deride lezyon yok 

LAP yok.

Orofarenks olağan.

Dinlemekle solunum sesleri bilateral olağan.

KVS muayenesi doğal, S1 +, S2 +, ek ses yok.



Fizik Muayene

Karın distandü

Palpasyon ile ağrılı defans+ 

HSM yok.

Nörolojik muayene olağan



Laboratuvar

• AKŞ: 88 mg/dL
• Üre: 21 mg/dL
• Kreatinin: 0,25 mg/dL
• T.bil: 0,24 mg/dL
• D.bil: 0,06 mg/dL
• LDH: 1044 U/L
• Ürik asit: 4,57 mg/dL
• AST: 38 U/L
• ALT: 17 U/L
• ALP: 336 U/L
• Na: 135 mmol/L
• K: 4,3 mmol/L
• Cl: 97 mmol/L
• Ca: 9,2 mg/dl
• P: 5,3 mg/dl

WBC: 15.600/mm3

Neu: 10.900/mm3  

PLT: 671.000/mm3

Hb: 10.7 g/dL

Periferik yayma: Atipik hücre  
görülmedi

Sedimentasyon:32mm/saat

CRP: 38 mg/L (<5)



Abdominal Renkli Doppler USG;

''Sağ böbrek  üst polde yaklaşık 57x48 mm 
boyutunda, periferal ve internal kalsifikasyon 
alanları içeren, heterojen hipoekoik solid
lezyon ile uyumlu görünüm izlenmektedir. 
Hastanın kesitsel inceleme yöntemleri ile 
değerlendirilmesi önerilir''



Abdomen BT;

''Sağ sürrenal loj lokalizasyonunda T8 - L2 
vertebralar düzeyinde, böbreği inferiora
iten yaklaşık 53x50x78 mm boyuta ulaşan,  
periferal ve internal kalsifikasyon alanları 
içeren heterojen görünümlü kitle lezyon 
izlenmektedir. Tariflenen kitle T11 -T12, 
T12-L1 düzeylerinde spinal kanala uzanarak 
spinal kordu sola itmektedir''

Her iki akciğer parankiminde belirgin 
metastatik lezyon ayırt edilmedi.



Abdomen MR;

''Sağ sürrenal gland lokalizasyonunda T8 - L2 
vertebralar düzeyinde, böbreği inferiora iten, 
spinal kanala uzanan  yaklaşık 52x50x75 mm 
boyuta ulaşan, postkontrast görüntülerde 
kontrast tutan kitle lezyon izlenmiş olup T11 -
T12, T12-L1 düzeylerinde spinal kanala 
uzanarak spinal kordu sola itmektedir''  







NSE:46,9 mcg/L ( <20)

VMA:11,7 mg/gr kre

PET-CT

Sağ surrenal lojunda sağ böbreği
inferiora doğru iten 4,5x5,5x8 cm artmış
FDG tutulumu gösteren (SUVmax:4.2)
heterojen kitle izlendi.
Tanımlanan kitlenin T11-L1 vertebralar
düzeyinde spinal kanala uzandığı dikkat
çekti.



Patolojik Bulgular

Yaklaşık 1,5 aydır karın ağrısı

Sağ surrenalde kitle

NSE yüksekliği



ÖN TANILAR
Ek tetkikler?



Kemik iliği aspirasyonu ve  biyopsisi yapıldı.

Aspirasyonda bir kaç rozet görüldü ve tutulum + sayıldı



Kitleden biyopsi alındı.

Ewing sarkomu/PNET
Sinovyal sarkom
Fibromiksoid sarkom



Ek tanısal tetkik ???



Spinal kanal invazyonu +/ Kemik iliği+/-?





Nöroblastom ön tanısı alan hasta yüksek 
risk kabul edildi.

A9-A11 kemoterapi protokolü başlandı.



''21/06/2019 tarihli tüm batın MR
incelemeye kıyasla sağ sürrenal gland
lokalizasyonunda izlenen nöroblastom ile
uyumlu kitlesel lezyonun boyutu %50
oranında azalmıştır.
Tariflenen kitlesel lezyonun spinal kanala
uzanımı kaybolmuştur. Sağda izlenen plevral
efüzyon kaybolmuştur''

Hastamıza 2 kür kemoterapi sonrasında
kontrol MR çekildi; 





Hastadan genetik tanı için ileri tetkikler 
gönderildi.





Ewing sarkomu ??? Nöroblastom ???

Cd99+
Ewsr1/FLI füzyonu +

Tümör lokalizasyonu
NSE yüksekliği
1p36 kaybı
11q23 kaybı
17q25 kazancı

NÖRO-EWİNG???





Literatürde 35 olgu



Ewsr1+ NÖROBLASTOM 
FARKLI BİR ANTİTE Mİ ?



James Ewing (1866-1943) Patolog
İlk tanımı yapan
Lenfoma ve diğer kanser türlerinden farklı yeni tümör
1913 Amerikan Kanser Derneği kurucularından
Kanserde Radyoterapi kullanımının öncülerinden
76 yaşında mesane kanserinden öldü



EWİNG SARKOMU

Ewing sarkomu (ES) ve periferik primitif 
nöroektodermal tümör (PNET) 1900'lerin 
başlarında farklı hastalık grupları olarak tanımlandı. 

Daha sonra, bu hastalıkların Ewing Sarkomu 
Tümör Ailesi’nin (EFT) bir parçası olduğu kabul 
edildi:

Ewing Sarkomu
Ekstraosseöz Ewing Sarkomu
PNET
Askin Tümörü (Torakopulmoner bölgenin 

malign küçük hücreli tümörü)



EWİNG SARKOMU

Benzer histolojik ve immünohistokimyasal
özellikleri ve ortak kromozomal translokasyonları
nedeniyle, bu tümörlerin ortak bir köken 
hücresinden türediği düşünülmektedir.

Her ne kadar histogenetik kökeni yıllar 
boyunca tartışılmış olsa da, immünohistokimyasal ve 
moleküler genetik çalışmalardan elde edilen 
kanıtların artması, tüm EFT için benzer bir 
mezenkimal progenitör hücre orijinini destekler.



EWİNG SARKOMU

Herhangi bir spesifik ailesel veya konjenital
sendrom ile ilişkilendirilmemiş.

Çevresel etkenlerin riski arttırdığı gösteren 
çalışma yok. Sadece ailesi çiftçilik ile uğraşanlarda 
daha sık olduğu görülmüş.

Kanser tedavisi alan hastalarda kemoterapi 
sonrası ikinci primer olarak bildirilen olgular var. 
Bunlar radyoterapi ile ilişkilendirilmemiş.

Umblikal herni öyküsü olan çocuklarda sıklığın 
arttığı ile ilgili çalışma mevcut



EWİNG SARKOMU

Neredeyse tüm vakalar, 22q12 
kromozomunda EWSR1 genini belirleyen, tek bir 
gen lokusu içinde kümelenmiş kırılma noktalarını 
içeren birkaç farklı karşılıklı translokasyon içerir

11q24 konumunda bulunan FLI1, 
transkripsiyon faktörleri ailesinin bir üyesi olan FLI 
proteinini kodlar ve hücresel proliferasyon, büyüme 
ve tümörogenezis kontrolünde rol oynar

En sık EWSR1/FLI1 füzyonu görülür t(11;22) 





EWİNG SARKOMU

EFT'nin büyük çoğunluğu, CD99 (MIC2) geni 
tarafından kodlanan bir hücre yüzeyi glikoproteinini
eksprese eder.

Membran-lokalize MIC2 ekspresyonunun 
bulunması EFT için hassas bir tanısal belirteçtir.



Hematoxylin and eosin-stained section of a Ewing sarcoma,
showing sheets of malignant-appearing round cells with clear
cytoplasm.



EWİNG SARKOMU

TNM evrelemesi ile lokalize hastalık/ 
metastatik hastalık ayrımı yapılarak tedavi kararı 
verilir.

Tedavide Vinkristin, İfosfamid, Doksorubisin, 
Etoposit gibi kemoterapötik ajanlar, Radyoterapi ve 
cerrahi uygulanabilir.
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