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4.5 yas erkek hasta

Sikayeti: Her iki bacakta giigsiizliik,
yuridyememe, kabizlik, sirt bélgesinde agri




Oykii

Yaklasik 1,5 ay once yeni baslayan kabizlik
sikayeti olan hastanin o donemden beri ara
ara bel agrisi sikayetleri de oluyormus.

Bu sikayetler ile birka¢ kez dis merkeze
basvuran hastanin gazi oldugu soylenerek
evine gonderilmis.




Oykii

Hastanin her iki ayaginin tstiine basamama,
yluruiyememe sikayeti gelismesi (izerine
Derince EAH'ne basvurmus. Burada idrarini
yapamadigi ve globunun oldugu gorilmus.

Kranyal ve lomber MR ¢ekilmis.




Oykii

MR'da herhangi bir patolojisi gorilmeyen
hasta transvers myelit? Akut flask paralizi on
tanilari ile tarafimiza yonlendirildi.




Ozgecmis

Prenatal: Anne diizenli doktor kontrollerine
gitmis, ozellik yok

Natal: 34. haftada NSVY, 2100 gr dogmus

Postnatal: 2 hafta YDYBU'de yatisi olmus

Devamli kullandigi bir ilag yok




Soygecmis

Anne:27 yas, sag- bilinen hastaligi yok
Baba:30 yas, sag- bilinen hastaligr yok

A-B arasi akrabalik yok

1. cocuk: Hastamiz




Fizik Muayene

Tarti: 15 kg 25-50P

Boy: 102 cm 25-50P

KTA: 103/dk

TA: 90/60 mmHg

Viicut Isisi: 36,4 derece aksiller




Fizik Muayene

Genel durum orta, bilinci acik.

Sagli deride lezyon yok

Orofarenks olagan

Dinlemekle solunum sesleri bilateral olagan
KVS muayenesi dogal, S1 +, S2 +, ek ses yok
Karin rahat, hepatosplenomegali yok
Haricen erkek, prepubertal

Suprapubik bélge sert, agrili




Fizik Muayene

Norolojik muayenesi:

Biling agik, oryante, koopere. Konusma
bozuklugu yok. Bilateral 1sik refleksi +/+

DTR: Ust ekstremite ++/++
Ust extremite kas glicii 4-5/5
Yizeyel duyu muayenesi olagan
Anal refleksi olagan




Fizik Muayene

Norolojik muayenesi:

Yuruyemiyor, DTR alt etremitelerde
alinmiyor.

Babinski +/+ (bilateral ayak bas parmaklar
dorsofleksiyon).

Alt extremite kas gtici 2/5




Fizik Muayene

Oykiisiinde;

Atesi olmamis, gecirilmis solunum yolu
enfeksiyonu veya enterit oykisi yok, gece
terlemesi yok, son 1 ayda 2 kg kadar tartt

kaybi var,




Laboratuvar

« AKS: 105 mg/dL |
S Ur'e:26 mg/dL WBC:8500/mm3

* Kreatinin:0.18 mg/dL Neu:5500/mm3
* T.bil:0.23 mg/dL PLT:426000 /mm3

* D.bil:0.01 mg/dL Hb:11.3 g/dL
* LDH:302 U/L Periferik yayma: atipik hiicre gorilmedi

» Urik asit: 2,39 mg/dL . |
. AST:31 U/L Sedimentasyon: 17 mm/saat

« ALT:7 U/L BOS direk baki:32 eritrosit, I6kosit

+ Na:139 mmol/L JHNumeck
- K:4.2 mmol/L BOS glukoz:64,7 mg/dl Es zamanl kan

- C1:105 mmol/L sekeri:103
» Ca:9,7 mg/dl BOS protein:842 mg/dl
* P: 5,11 mg/dl




TARAFIMIZA BASVURMADAN
ONCEKT PA AKCIGER GRAFISI
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Dis Merkez
Lomber Spinal ve Kraniyal
MRG Normal

EK TETKIK ??
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Tiim Spinal MRG




Tiim Spinal MRG

T5 Vertebra korpus anterior diizeyinden
baslayarak posterior paravertebral alana
uzanim gosteren en genis yerinde 93x37x138
mm boyutlu aortayr anteriora iten Kkitlesel
lezyon izlendi. Tariflenen kitle T7-Ti1
vertebra dizeylerinde sag noral foramene
invaze olup spinal kordu sola itip basi
olusturmaktadir. Bulgular birlikte
degerlendirildiginde ile uyumludur.




Laboratuvar

Kemik iligi Aspirasyon ve biyopsisi
normal.




ON TANILAR / EK
TANISAL TETKIKLER?
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ONKOLOJIK ACILLER
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-TUMOR LIZis V€SS / SUPERIOR
SENDROMU MEDIASTINAL SENDROM

-UYGUNSUZ ADH *MEDULLA SPINALIS
SENDROMU BASILARI

*HIPERKALSEMI




MEDULLA SPINALIS BASILARI

*Cocukluk ¢aginda neoplastik medulla
spinalis basilar: primer MSS timord ile
iligkili inframediiller olabilecegi gibi

epidural alandaki timorin basisi ile de
olabilir.

*Yapilan ¢alismalarda solid timorli
¢ocuklarin %5'inde spinal epidural basi
gelistigi gosterilmistir.




Schematic representation of the ESCC grading scale

CSF in subarachnoid space

Epidural space Spinal cord

o O | MEDULLA SPINALIS
I BAST EVRELEMEST
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Grade 1c Grade 3

Grade 0 — Tumor confined to bone.

Grade 1a — Tumor with epidural extension, without displacement of thecal sac.
Grade 1b — Tumor with epidural extension and displacement of thecal sac but no
contact with the spinal cord.

Grade 1c — Tumor with epidural extension and spinal cord abutment, without
displacement.

Grade 2 — Tumor that displaces or compresses the spinal cord, without
circumferential tumor extension or obliteration of the CSF space.

Grade 3 — Tumor with circumferential epidural extension and/or that causes severe
spinal cord compression with obliteration of the CSF space.

ESCC: epidural spinal cord compression; CSF: cerebrospinal fluid.

Modified from: Bilsky MH, Laufer I, Fourney DR, et al. Reliability analysis of the epidural
spinal cord compression scale. J Neurosurg Spine 2010; 13:324.

1. Loblaw DA, Laperriere MNJ. Emergency treatment of malignant extradural spinal cord compression: an evidence-based
guideline J Clin Oncol 1998; 1616813

2 Schiff D, O'MNeill BP, Wang CH, O'Fallon JR MNMeurcimaging_and treatment implications of patients with multiple epidural
spinal metastases. Cancer 1995, 83 1593,




MEDULLA SPINALIS BASILARI

*Genellikle yaygin metastatik tiimorlerin
son evresinde gorilmesine ragmen
noroblastom ve Ewing sarkomu gibi

timorlerde tani aninda gorilebilmektedir.

*Erken tani ve tedavi nérolojik
fonksiyonlarin kalici kaybi agisindan
oldukca 6nemlidir.




MEDULLA SPINALIS BASILARI

‘ETYOLOJI
Noroblastom
Ewing sarkomu

Rabdomyosarkom

Osteosarkom

Germ hiicreli timorler

Hodgkin ve Non-hodgkin lenfomalar
Wilms Tiumord




MEDULLA SPINALIS BASILARI
-KLINIK BULGULAR

Sirt agrisi (7%80)

Kuvvet kaybi (Parezi, parapleji,
kuadripleji)

Lokalize spinal hassasiyet

Sfinkter bozuklugu (idrar retansiyonu,
kabizlik, idrar-gaita kagirma)

His kusurlari (parestezi, disestezi)
Yirume bozukluklar
Patolojik refleksler



Travma oykisundn olmadigr sirt agrilari
¢ocuklarda nadirdir ve mutlaka malignite
acisindan acil olarak arastiriimalidir.

Eger beraberinde saatler igcinde ortaya
¢ikan parapleji ya da kuadripleji varsa

tani ve erken tedavi agisindan cok hizl
davranilmalidir.




AT

DEGERLENDIRME

*Ayrintili norolojik muayene

*Agrisi olup nérolojik muayenesi olagan
olanlarda 24 saat iginde, nérolojik fonksiyon
kaybi olanlarda acil kraniyo-spinal MRG

*Bos incelemesi

*Basi yapan timorin tanisi igin tetkikler
(biyopsi, ki aspirasyonu, germ hicreli tm
belirtecleri)
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MEDULLA SPINALIS BASILARI

TEDAVI

Acil goriintilemeden once ya da hemen
sonra oykustinde ilerleyici medulla spinalis

basisi olan ve fizik muayenede nérolojik
disfonksiyon saptanan hastalarda cdemi
azaltmak i¢in deksametazon 1 mg/kg/doz
(max. 10 mg) tek doz uygulanir ve 6 saatte
bir 0,5 mg/kg/doz (max 4-6 mg) verilir.




MEDULLA SPINALIS BASILARI

-TEDAVI

Acil cerrahi deompresyon, radyoterapi
ve kemoterapi arasinda tedavi segimi

yapilmalidir, Bu karar: etkileyen faktérler;
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Histolojik taninin elde etme olasiligr
Tumorun RT veya KT'ye beklenen cevabi
Nérolojik defisitin derecesi

Norolojik defisitin ilerleme hiz:
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MEDULLA SPINALIS BASILARI

-TEDAVI

Radyoterapiye hassas bir timore bagl
basi disindliyorsa steroide ek olarak acil

RT baslanabilir.

Kemosensitif timérlerde (losemi,
lenfoma, néroblastom) ilk tedavi secenegi
olarak acil kemoterapi baglanabilir.




MEDULLA SPINALIS BASILARI

-TEDAVI

Histolojik tani yoksa ya da tani diger
yontemler ile hizli konulamayacaksa acil

cerrahi gerekebilir. Vertebralarin kollapsina
bagli medulla spinalis basilarinda

laminektomi veya laminotomi yapilabilir.

Yapilan ¢alismalarda kemoterapi-
radyoterapi ve acil cerrahinin birbirine




HASTAMIZ

*Hastanin tarafimiza basvurmasindan hemen
sonra acil deksametazon tedavisi baslandi. 6
saat ara ile ritine konuldu.

*Fizik muayenesinde globu olmasi zerine idrar

sondasi takildi, idrar ¢ikisi g6zlendi.

» Tanisal amagli girisimsel radyoloji tarafindan
kitleden Tru-cut biyopsi yapildi ve ayni gin
kemik iligi biyopsisi yapildi.




HASTAMIZ

*Vinkristin 1,5mg/m2 doz 1. giin

* Siklofosfamid 200 mg/m2/doz 1. ve 2. glinler
olacak sekilde acil kemoterapi protokoli
baslandi.

*Radyasyon onkolojisi ile gorisilen hastaya acil
RT baslanmasi planland..
*Kitlenin paraspinal alanda olmasi nedeni ile

noroblastom agisindan NSE/VMA dizeyleri
gonderildi.
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T6-T12 vertebralar
seviyesinde retrokrural alanda artmis
metabolizma gosteren kitle (SUV max:4,1) |
primer malignite ile uyumlu olarak
degerlendirildi.
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PATOLOJI: NOROBLASTOM

TUMOR BELIRTECLERT:
NSE: 96,6 mcg/L (0-16,5)
VMA: 62 mg/gr kreat. (0-27)



www.jpeds.com * THE JOURNAL OF PEDIATRICS
ROUNDS ®
Spinal Canal Involvement in Neuroblastoma

Toby Trahair, BSc{Med), MBBS, PhD, FRACP', Stefania Sorrentino, MD®, Susan .J. Russell, MBBS, FRACP",
Hugo Sampaio, MBBCH, Mphil, FRACP, Laurent Selek, MD, PhD®, Dominique Plantaz, MD, PhD®, Claire Freycon, MD"
Thorsten Simon, MD, PhD", Kathelijne Kraal, MD, PhD®, Maja Beck-Popovic, MO, Riccardo Haupt, MD™,
Shifra Ash, MD_ BSc"", and Bruno De Bernardi, MD®

‘Néroblastomda %5-15 arasi spinal kord basisi

Tani aninda agir norolojik bulgularin eslik
etmesi fonksiyonlarin geri kazanilmasi
ag!sindan bagimsiz koti prognostik faktor (5
yillik takiplerde 7%65-90)
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Treatment and outcome of neuroblastoma with intraspinal
extension: A systematicreview

Kathelijne Kraall2 | Thomas Blomm® | MaxwvanMoesell! | Leontien Kremer2 |
Huib Caron® | Godelieve Tytgat®? | Heleenvander Pal®

TABLE 3 “ariablesaffecting long-term health problems

Independent variable Effect onsphincter dysfunction Pwvalue
Treatment F awors im prowved ot ome

Angelini et al. 2@ Chemotherapy: less sphincter dystunction 0,005 MW

(ORO.14,CI Q03-0.72)
Mo effect
Angelini et al. 1@ Mo association RT and sphincter dysfunction 0.55
Mo association neurcsurgery and sphincter dysfunction 0.19
De Bernardi etal 5t Meurcsurgery: bladder dysfunction 58.8% versus 0.303

chemotherapy: 41.2%

MNeurosurgery: bowel dysfunction 41 2% wversus 0,132

MMotor deficit at diagnosis F avors worse outoo me
Angelini et al. 1@ More motor deficit at d: more sphincter dysfunction
(OR 16.1,Cl 5.0-51.2)
Sphincter dysfunction at diagnosis F avors worse outcome
Angelini et al. 2@ Sphincterdysfunction at diagnosis: more sphincter <0001 MW
dysfunction at end FU (OR 15.98,CI 4. 18-546.95)
Ape atdiagnosis Mo effect
Angelini et al. 2@ Mo as=sociationage at dx and sphincter dysfunction 046
P rimary tumor site Mo effect
Angelini et al. 2@ Mo associat ion primary tumor site and sphincter 0.27
dysfunction
Symptom-diagnosis imbe rval Mo effect
Angelini et al. 2@ Mo association 5— D0 interval and sphincter dysfunction o7

Independent variable Effect onspinal deformity



ONCOLOGY LETTEERS 9: 207-911, 2015

Intraspinal neuroblastoma: Treatment options and neurological
outcome of spinal cord compression

MOHAMED FAWZY'~, MOHAMED EL-BELTAGY ", MAGED EL SHAFEI"°, MOHAMED SAAD ZAGHLOUL'®,
NAGLAA AL KINAAT 10 AMAIL REFAATY!1? and SARAH AZMY L3

Table IV. Neurological outcome in association with the simdy
parameters of the 34 patients with neurological manifestations.

Neurological outcome, recovery

Study No P-value
parameter Complete Partial (stationary)
Age, month 012
- - : =18 4 7 2
Spinal cord compression in NB can be effectively managed =~ _ ¢ 19 4 s
with upfront chemotherapy. Initial surgical decompression  stage 0.14
should be reserved for benign variants only, such as ganglio- ! ! 0 0
. . - . 2 2 0 0
neuroma. Neurological manifestations of <4 weeks duration at | 3 2 3
presentation are usually reversible. 4 10 3 4
4s 0 1 0
Risk 0.24
Low 2 0 0
Intermediate 2 3 3
High 12 6 4
Upiront treatment 0.37
CTH only 7 5
CTH + Steroids ] 7 2
Decompression surgery 3 1 0
Duration, weeks 0008
<4 11 2 1

=4 5 9 6




ERKEN TANI VE ERKEN TEDAVL
NOROLOJIK FONKSIYONLARIN

GERL KAZANILMASI ACISINDAN COK
ONEMLI
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