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Olgu

* 17 yil 3 ay erkek hasta
 Sikayet: Nefes darligi, gogus agris!

» Hikaye: Bilinen hastaligi olmayan erkek, son 3-4 aydir gece
uyumadan once nefes darligi oluyormus. Gece uyurken nefes
acligl yasadiqgi icin evin pencereleri acik sekilde uyuyormus. 3-4
aydir balgamli 6ksurigd varmis. Ates olmamis. Gece terlemeleri
camasirini degistirecek sekilde oluyormus. Istahsizlik ve kilo
kaybi olmamis. Nefes darligi ile dis merkeze basvuran hastanin
akciger grafide mediastende genisleme gorulmesi uzerine toraks
bt si ¢ekildikten sonra KOU C. Acil servisine yonlendirilmis.



Ozgecmis

* Term, nsvy ile 3500 gr dogmus.

* Takipli gebelik

» YDYBU'de yatis 6ykusi yok

 Asilari ulusal asi takvimine uygun olarak zamaninda yapilimis

* Bilinen allerji yok

« Kullandigi ilag yok

« Sunnet disi gecirilmis operasyon yok

3 ylldlrtsigara icme oykusu (4 gunde bir paket, 274 paket/yil)
mevcut.



Soygecmis

* Anne: 45 yas, memede iyi huylu kitle
« Baba: 45 yas, sag-saglikl

* 1. cocuk: 23 yas, kiz, sag-saglikli
2. cocuk: 20 yas, kiz, sag-saglikli
* 3. gcocuk:19 yas, kiz, sag-saglikli
» 4.cocuk: Hastamiz

* 5.cocuk: 20 gunlukken ex

* 6.cocuk:15 gunlukken ex
 7/.cocuk: 13 yas, kiz, sag-saglikli
 Anne-baba amca cocuklari.




Vital Bulgular

» Ates: 36,5

« KTA: 85 vuru/dk

« Solunum sayisi : 20

« Kan Basinci: 110/70 mm/hg
* Spo2: 98



Fizik Muayene

* Genel durumu lyi
* Deri: Cilt-turgor tonus dogal. Dokuntu, lezyon yok.

« Bas boyun muayenesi: LAP yok. Orofarenks dogal. Boyunda venoz
dolgunluk yok.

» Solunum Sistemi Muayenesi: Akciger sesleri dogal,bilateral esit

» KVS: S1+ S2+ Ek ses yok. Ufiriim yok. KDZ<3 sn.

« Batin muayesenesi. Defans rebound yok. Hassasiyet yok. Karaciger
Kot alti 2 cm ele geliyor. Splenomegali yok. Traube acgik.

» Ektremite:Dort ekstremite hareketli. Ekstremitelerde sekil bozuklugu
yok. Eklem hareket acikliklari normal. Kas gucu: 5/5.

* GKS:15




Laboratuvar

Hemogram Achk Kan Sekeri (AKS) 78,5 mg/dL
WBC (Lokosit) 17,63 x103/uL AST (SGOT) 16,2 UL
NEU (Nétrofil Sayisi) 10,980 x1073/uL ALT (SGPT) 20,7 UL
NEU % (Notrofil Yiiz... 62,2 % Protein, Total 68,5 al
LYM (Lenfosit Sayisi) 4,370 x1043/uL Albumin 45,1 gl
LYM % (Lenfos:t Yoz... 24,8 % Sodyum (Na) 139 mmoI/L

- A |
MONO (Monosit Sayisi) 1,880 x10°3/uL Potasyum (K) 3,97 mmol/L
MONO % itY... 10,7 % z
& {(Macost = Kalsiyum 9,39 ma/dL
EQS (Eozinofil Sayisi) 0,380 x103/uL t t
- - Klor (CI) 103 mmol/L
EOS % (Eozinofil Yi... 2,2 % = 5 :
BASO (Basofil Sayisi) 0,020 x1073/uL i — = L
BASO % (Basofil Yii... 0,1 % Loealye: 401 mg/dL
REC (Eritrosit) 5,43 X106l Urea . 18 mg/dL
HGB {(Hemoglobin) 13,60 a/dL ALP(Alkalen Fosfataz) _ 33 UL
HCT (Hematokrit) 41,8 % GGT 15 UL
MCV (Ortalama Eritr... 77,00 fl Bilirubin, Total 0,28 mg/dL
MCH (Ortalama Hiicr... 25,00 pa Bilirubin, Direkt 0,15 ma/dL
MCHC (Ortalama Hii... 32,50 g/dL Bilirubin, Indirekt 0,13 mg/dL
RDW-SD 37,00 fL Jclarindan herhanai birinin < veya > sekliinde sonuclandidinda Indirekt Bilirubin hesaplanam:
RDW-CV 13,70 % Amilaz 46 UL
PLT (Trombosit) 156 x10°3/pL Urik asit 9,5 ma/dL
MPV (Ortalama Trom... 10,00 fL Magnezyum (Mg) 2,09 ma/dL
PCT (Platekrit) 0,16 % Fosfor (P) 2,37 ma/dL
PDW (Trombosit Da... 11,90 fL CRP 17,12 ma/L
A
AoicdS o0 210730 Duzeltilmis Kalsiyum 8,98 mg/dL
NRBC % 0,2 % :
s 2 JMIN/10))
IG (Immatir Grandilo... 1,750 x10°9/uL ——
- - Dizeltilmis Sodyum 138,7 mmol/L
IG % (Immatiir Gran... 9,9 % Z i -100) * 1.6 / 100
MACROR (Makrositik) 4,7 % =0 0 J716/1 ¥
MICROR (Mikrositik) 9,5 % BN e azohi) Ll e/l
Test Adi Sonug Referans Deder

hs-Troponin T 5,59 12,7-24,9



EKG: normal sintzoidal ritm izlendi.

Telekardiyografi



Patolojik Bulgular Ozet:

Nefes darlig!

Gogus agrisi
Karaciger kot alti 2 cm olculdu
Teleradyografi- mediastinal genisleme

Anne-baba amca cocuklari

2 kardeste postnatal donemde ex oykusu



ON TANILAR ?




Goruntuleme:

Toraks BT: Mediastinal resesleri dolduran konglemere lenf nodlari
Ile olusmus olabilecek anterior mediastende daha belirgin en
belirgin yerinde 16x9 cm boyutunda kitlesel lezyon mevcuttur.
Ayirici tanida lenfoproliferatif hastaliklar, maligniteler on planda

dusunulmelidir.
Her iki hemitoraksta sivama tarzinda plevral mayi mevcuttur.



Klinik l1zlem:

« Hasta mediastinal kitle , 6n ?Ianda Hodgkin lenfoma dusunulerek
cocuk onkoloji bolumune yatirildi

« Hastaya tumor lizis acisindan tedavi baslandi.
 Kemik iligi aspirasyonu yapildi. KIA' dan geleni olmadi. (dry-tap)
* Periferik kandan flowsitometriye ornek yollandi.

* MSS tutulumu agisindan lomber ponksiyon yapildi, aselller bos
olarak degerlendirildi.

» Hastaya mediastinal kitleden biyopsi yapilmasi planlandi, oncesinde
PET-BT cekildi.

 PET-BT sonrasi tru-cut biyopsi yontemi ile mediastinal kitleden
materyal alinarak patolojiye gonderildi, sonuc takibi yapiliyor.

* TML tedavisi biten, genel durumu iyi ve kanlari normal olan hasta
biyopsi sonucu cikana kadar taburcu edildi.




Pet-BT:

SONUC ve YORUM:

On mediasteni dolduran yogun artmis metabolizma gosteren kitle, primer hastaligin
tutulumu ile uyumlu degerlendirildi.

Her iki Ust mediastende artmis metabolizma gosteren birkag adet lenfadenopati, primer
hastaligin tutulumu ile uyumlu degerlendirildi.

Dalak/Karaciger FDG tutulum orani 4,3/3,61.19 olup, dalak lehine artmis olup, primer
hastaligin dalak tutulumu ile uyumlu olabilir.

Kemik iliginde diffuz artmig metabolizma alani, primer hastaligin kemik iligi tutulumu ile
uyumlu degerlendirildi.

Sag kalp komsulugunda metabolizma g?('jstermeyen perikardiyal effuzyon ve her iki
akcigerde metabolizma gostermeyen plevral effuzyon izlendi.



Klinik l1zlem:

« Hastanin izleminin 3.gununde sag yuz yariminda kayma gelisti.
(periferik fasial paralizi tanisi kondu.) Yenilenen kanlarinda WBC:

26000/mm3 olarak goruldu. Periferik yayma tekrarlandi.

* PY: %8 band ; %22 PNL; %1 Monosit; %5 eozinofil; %17 Lenfosit;
%47 blast goruldu, tekrarlanan kemik iligi aspirasyonu l[osemi ile
uyumluydu.

* Beyin BT cekildi, patoloji izlenmedi.

« Hastamizda var olan periferik fasiyal paralizi nedeniyle hastamiz
MSS tutulumu olan [6semi tanisi alarak ¢. hematoloji servisine yatis!

yapildi.

« Kemik iliginden yapilan flow sitometrisi sonuclanan hastaya T-ALL
tanisi kondu.



Cocukluk Cagl Hematopoetik
Maligniteleri

» Cocukluk cagi malignitelerin > % 40
* Akut veya kronik [6semi, lenfoma ve histiositik maligniteler

* Akut losemiler, normal lenfoid ve miyeloid hucrelerin
hematopoetik farklilasmanin bozulmasi sonucu normal
fonksiyonunu yapamayan losemik hucrelerin oncelikle kemik
iligi ve sonra periferik dolasima yayilmasiyla bulgu veren
hematolojik malign hastaliklardir.



Cocukluk Cagl Hematopoetik
Maligniteleri

» Cocukluk cagl kanserlerinin %25-30'unu losemiler olusturur.
Losemilerin ise yaklasik %97 sinden akut losemiler sorumiudur.
Akut losemiler, akut lenfoblastik l6semi (ALL), akut miyeloid
losemi (AML) olarak temelde ikiye ayrilmaktadir.



Cocukluk Caginda
Akut Lenfoblastik
Losemi




Immunolojik Siniflama-Cocukluk Cagi

1. B hucreli losemiler (%380)
A. Prekursor B hucrelerden koken alanlar
ProB (sut cocugu, MSS/cilt met sik)
Erken PreB (en sik gorulen, en iyi prognoz)
Pre B
B.Matur B hucrelerden koken alanlar (EBV iliskili)

2. T hucreli losemiler (%15) (MSS ve mediasten tutulumu,
mediastende LAP, plevra ve perikard sivisi ile gelebilirler.)

3. nonB/T hucreli losemiler



Belirti ve Bulgular

 Bulgular teshisten onceki birkag gun ile birka¢ ay arasinda baslar.

* Yasami tehdit edici kanama, enfeksiyon ya da solunum sikintisi ile
gelebildigi gibi, asemptomatik bir olgu rutin kan sayiminda da ortaya
cikabillir.

» Ik sikayetler genelde 6zgiil olmayan halsizlik, yorgunluk, kemik
agrisi ve istahsizlktir.

» Ates en sik bulgudur ve induksiyon tedavisinin baslamasindan sonra
Ilk 72 saatte kaybolur .

« Kemik agrisi, ozellikle uzun kemiklerde ve sternumda

» Lenfadenopati, hepatomegali ve splenomegali - ekstrameduller
osemik tutulum

« Hepatomegali hastalarin %60-70’inde gorulur ve semptomsuzdur.




Belirti ve Bulgular

* Tanl aninda SSS tutulumu olan ¢ocuklarda artmis intrakraniyal
basinca bagli halsizlik, bas agrisi, sabah kusmalari, pupil odemi
gorulebilir.

* En siIk yedinci, ucuncu, dorduncu ve altinci kranial sinirleri
iceren kranial sinir tutulumuna rastlanir.

 Optik sinir infiltrasyonu gorme kaybiyla; sekizinci kranial sinir
infiltrasyonu hiperakuzi, kulak ¢ginlamasi, bas donmesi ve hatta
sagirlik ile kendini gosterebilmektedir.

« Hastamizda periferik fasiyal paralizi gorulmesiyle beraber, SSS
tutulum pozitif kabul edildi.
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PEDIATRICS/CASE REPORT

Risk of Leukemia in Children With Peripheral ®

Check for

Facial Palsy

Franz E. Babl, MD*; Amit Kochar, MD; Michael Osborn, MBBS; Meredith L. Borland, MBBS; Adam West, MBBS;
Amanda Williams, RN; Stuart R. Dalziel, PhD; on behalf of the PREDICT network

*Corresponding Author. E-mail: franz.babl@rch.org.au.

Most children with peripheral facial palsy will not have a cause identified. Although leukemia can cause facial nerve palsy, the
magnitude of the risk is unknown and recommendations for investigations are variable. We are currently conducting a randomized,
placebo-controlled trial of prednisolone for the treatment of Bell’s palsy in children within the Paediatric Research in Emergency
Departments International Collaborative emergency research network. In the course of the assessment for eligibility of the trial, from
644 acute-onset facial palsy presentations we identified 5 children with previously undiagnosed leukemia. We estimate the rate of
leukemia in children with acute-onset facial palsy who present to emergency departments to be 0.6% (95% confidence interval 0.2%
to 1.6%). In accordance with these cases, we suggest consideration of a screening CBC count for acute-onset peripheral facial palsy
presentations in children before initiation of corticosteroid treatment. [Ann Emerg Med. 2021;77:174-177.]

0196-0644/%$-see front matter
Copyright © 2020 by the American College of Emergency Physicians.
https://doi.org/10.1016/j.annemergmed.2020.06.029

2016-2020 yillari arasinda Avusturalya ve Yeni Zellanda'da 11 acil servis departmanina akut baslangicl tek

tarafli periferik fasiyal paralizi ile gelen 5 ay-17 yas arasi 644 tane hasta toplanarak kontrolli randomize
calisma gerceklestiriimis.



Table. Patients with facial palsy and leukemia.

Age, RCT
Years Sex History Examination Enroliment Course Leukemia Diagnosis Final Diagnosis
8 F 5 days of rectal pain and Unilateral peripheral facial palsy Included Persistent palsy and new CT with orbital infiltrates/CBC with AML
intermittent fever ipsilateral exophthalmos pancytopenia and blasts
7 M 3 days of facial weakness Unilateral peripheral facial palsy Excluded Presented with pneumonia  CBC with elevated WBC count and blasts/  T-cell ALL
and otitis media and hypovolemic shock at chest radiograph with mediastinal mass
day 6. Recurrence of facial
palsy (6 wk).
5 F 1 day of facial weakness and Unilateral peripheral facial palsy Excluded Facial palsy resolved. CBC with anemia, thrombocytopenia, pre-B ALL
ear pain and otitis media Developed headaches and elevated WBC count and blasts
pallor (4 wk).
9 F 5 days of facial weakness with Unilateral peripheral facial palsy Excluded CBC count with anemia, thrombocytopenia, T-cell ALL
fever and minor with blurred vision, elevated WBC count and blasts
facial trauma ipsilateral eye swelling and
tenderness over zygoma
7 F 1 day of facial weakness with Unilateral peripheral facial palsy Excluded CBC with blasts/MRI with infiltrative changes ALL (CNS relapse)

sore throat and ear
pain. History of ALL in remission
5y

of temporal bone and middle fossa

RCT, Randomized placebo-controlled trial; F, girl; CT, computed tomography; AML, acute myeloid leukemia; M, boy; ALL, acute lymphoblastic leukemia; MRI, magnetic resonance imaging;, CNS, central nervous system.

e 44 hastadan hes hastada vii7 feleinin nedeni nlarak lasemi tesnit edildi. Biinlardan
dordii daha onece losemi hikavesi nlmavan vakalardi: hir tanesi ise relans lasemivdj.

Losemi tanisi alan hastalarin tiim taranan hastalara orani %0.6 olarak gosterildi.



PEDIATRICS/CASE REPORT

Risk of Leukemia in Children With Peripheral o ° SonUQ Olarak, pe riferik

updates

Facial Palsy fasiyal paralizi tanisi alan
F E. Babl, MD*; Amit Kochar, MD; Michael Osborn, MBBS; Meredith L. Borland, MBBS; Ad West, MBBS; 1 1 1
T n Wi, o S B Sete, b o senal o e FREBICT v hastalara steroid tedavisi
*Corresponding Author. E-mail: franz.babl@rch.org.au. b a $ I a m ay I d l':l § U n U yo rS a k
Most children with peripheral facial palsy will not have a cause identified. Although leukemia can cause facial nerve palsy, the a | tta ata n n ed e n i n I(")SG m i
magnitude of the risk is unknown and recommendations for investigations are variable. We are currently conducting a randomized, y
placebo-controlled trial of prednisolone for the treatment of Bell's palsy in children within the Paediatric Research in Emergency . o s .
Depart ts Int tional Collaborati h network. In th f th t for eligibility of the trial, f
Deprinens eratere Soleboretvecertney st evorn e oo of bossesnen st veva on | Olabilecegini akildan

leukemia in children with acute-onset facial palsy who present to emergency departments to be 0.6% (95% confidence interval 0.2%

to 1.6%). In accordance with these cases, we suggest consideration of a screening CBC count for acute-onset peripheral facial palsy 9 I ka rm a m a k Ve 6 n Ce S i n d e ‘

presentations in children before initiation of corticosteroid treatment. [Ann Emerg Med. 2021;77:174-177.]

ssosuyssestnimater bir tam kan sayimi ve
https://doi.org/10.1016/j.annemergmed.2020.06.029 pe rife ri k yaym ay I
incelemeyi akilda tutmak I

onemlidir.
> 4




Belirti ve Bulgular

* T hucreli ALL, ALL vakalarinin yaklasik % 15’ini olusturur ve
siklikla buyuk erkek cocuklarinda, yuksek |okosit sayisi ve lenf
bezleri ya da timusun buyumesine bagli mediastinal kitle ile
birliktelik gosterir. Tani aninda SSS tutulumu insidansi %10-
15°idir.

« Ekstrameduller tutulum olarak en sik SSS, 2. siklikta testis

tutulumu gorulur. SSS tutulumu ozellikle 2 yas altinda, T cell
ALL ve ilk geliste lokosit sayisi yuksek olan hastalarda gorulur.

* Testis tutulumu ise genellikle nukslerde gorulur ve agrisiz testis
buyumesi ile taninir.



Risk Siniflandirma

Kotu prognoz

« Erken Pre-T hucreli [osemi

* (1 yas ve >10 yas uzerinde olma
 Lokosit sayisi >50,000/mm3

« Hipodiploidi

* MSS |0semisi

* 1(9;22) yada bcr-abl fuzyonu

* t(4;11) (MLL geni: 11923)

» |IKZF1 gen mutasyonu (ikaros geni)

. TedaviYe erken yaniti kotu (induksiyonun 22. veya 33. gununde %5 den
fazla blast varligl, 29. gunde minimal reziduel hastalik pozitifligi)

Not: Hiperdiploidi/Hipodiploidi: Kromozom sayisi 46'nin_Uzerinde veya DNA indeksi 1.16'mn Uzerinde
!]g,edhlp%rlcjlplmdl, kromozom sayisi 46’ nin altinda veya DNA indeksi 1'in altinda ise hipodiploidi olarak
ifade edilir.



Tedavi

« Gunumuzde dusuk riskli hastalarda tedavi; remisyon
induksiyonu, SSS koruyucu tedavisi/konsolidasyon ve idame
tedavi olarak 3 bolume ayrilir. Genellikle 2 yil tedavi suresi
vardir.

« MSS tutulumu olan hastalarda ilave intratekal kt dozlari ve MSS
ye yonelik RT uygulanmaktadir.

* Uygun vakalarda kok hucre nakli yapiimaktadir.

* Losemik hucrelerin genetik ve immunfenotip ozelliklerine gore
duzenlenen tedavi protokolleri, cocukluk cagi ALL'sinde

prognozun iyilestiriimesini saglayan en onemli faktorlerden
biridir.




Tesekkurler.



