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Cocuk Hematolojisi Servisi

e |6 yas, erkek hasta
Yalanma: Bas agrisi, gabuk yorulma, halsizlik, solgunluk

Opykiisii

e Daha once herhangi bir sikayeti yok, aktif spor yapiyor

e Son bir iki aydir bas agrisi

 Bas agrisi herhangi bir yere lokalize degil, yaygin, kiint vasifta, hafif siddette

* Spor yaparken, merdiven gikarken ¢abuk yorulma

* Ara ara ayakta dururken, kalkip otururken, biraz kostuktan sonra bas donmesi
e Son ug ayda |-2 kg tarti kaybi

e Bu yakinmalarla basvurdugu saglik merkezinde yapilan tetkiklerinde olagandisi
bulgularinin olmasi nedeniyle hastanemize sevk edilmis.






Olgu

Fizik muayene

o Ates:36.9'C

e Nabi1z:90/dk

e Tansiyon:1 10/70 mm/hg
e Solunum sayisi:26/dk

e Tarti: 64 kg (50-75p)
*Boy: 174 cm (75-90 p)



Olgu

Fizik muayene

e Genel durum: Orta-iyi ,bilin¢ acik, oryante ve koopere, soluk
gorunuyor

e Bas- boyun: Lenf dugumlerinde buytime yok

 Solunum sistemi: Her iki akciger solunuma esit katiliyor. Ral yok,
ronkus yok.

e Kalp- damar sistemi: S|+, S2+, KTA :95/dk, ufurum yok, ek ses yok

» Karin muayenesi: karacigerde buyume yok, dalak kot alti 3 cm ele
geliyor

e Norolojik Muayene: Dogal



Olgu

Ozgecmis: Ozellik yok

Soy ge¢mis:

e Anne: 41| yasinda, sag-saghkli

e Baba: 43 yasinda, sag saghkli

* Anne baba arasinda hastalik yok

 Kardesler: |.cocuk: 2| yasinda,serebral hareket bozuklugu
2.cocuk: Hastamiz

* Ailede bilinen ozellikli bir hastalik, ani ya da sebebi
bilinmeyen olum oykusu yoktu.



Laboratuvar

Dis merkezde yapilan laboratuvar
tetkikleri :

e Beyaz kure: 95400/(1073/ul)

* Notrofil:1 1300 k/uL (%11,9)

e Lenfosit:68200 (10/3/ul) (%71,4)
e Hb:7 gr/dl

e Trombosit: 61000 (1073/UI)

Glukoz: 91.5mg/dI
Demir: 88 ug/dl
ALT:12.4U/L

AST:36.4 U/L
Kreatini: 0,97 mg/d|
Ure: 29.1 mg/d|
Serbest t4: 0,97

TSH: 3.32 mlIU/L
Feritin: 253.4 ng/ml
Vitamin B12:235 pg/ml



[

10.02.2017

e Hg:6.58 g/dl

e BK:104492 A(10 A3/ul)

o Notrofil:1717 (1073/ul)
 Lenfosit: 624 (10/3/ul)

e Trombosit : 77800 (1073/ul)

e BOS incelemesinde ozellik yok

Ure: 30 mg/dl
Kreatinin: 0,96 mg/d|
Na:| 38 mEq/I
K:4.16 mEq/L

Ca: 8.8 mg/dl

Urik asit:9.2 mg/dl
AST:32 u/l

Alt :15u/l

Periferik yayma: Cok miktarda
atipik hucre, %99’u tek ¢ekirdekli
bazilarinda sitoplazmik ¢ikintilari
olan blastlar, |-2 tane lenfosit
goruldu.




ONTANILAR?



Klinik izlem

e Basvurunun ilk gunu:10.02.2017
e Eritrosit transfuzyonu:
* Allopurinol

* Sivi destegi
(2000 cc/m? % 4,5 NaCl iceren sivi + 40 mEq/l sodyumbikarbonat)

* Enfeksiyon profilaksisi

Trimetoprim-sulfametaksazol profilaktik dozda



Tam idrar incelemesiyle idrar ph izlemi
Aldigi ¢ikardigi izlemi yapild
11-11-12.02.2017 de ayni sekilde devam edildi.
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13.02.2017 de kemik iligi aspirasyonu ve kemik iligi
biyopsisi yapildi.

» Kemik iligi biyopsi sonucu: ALL ile uyumlu
» Kemik iligi aspirasyonu Flow sitometri: T-ALL



ALL IC-BFM 2009 : TREATMENT

Version approved after Glasgow on October 2008
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ALL IC-BFM 2009
Protocol TA
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Date of Start

PRED po 60 mg/m2/d =

VCRiv 1,5mag/mid =

(maximum : 2.0 mg)
DNRiv 30 mg/mid =
L-ASP pi(1h) 5000 U/im?/d =

MTXIT =

Dose age-adapted <1 1 2 >3y pgm
6 8 10 12mg

Date of End

Day

Day 33: Remission?
Yes
O no = 5% blasts in BM
Blasts in CSF
Mediastinal tumor
=>30% initial size

If CNS-2 or CNS-3 status, ortraumatic LP: additional MTX on day 18/27

Dose modification? Cytostatic agents added or omitted? Yes-No
Description of modification(s) and reason(s)




Weight=_( L Ke Height=_) 75 em

BsA = 43t m2

PRED po 60 mg/m?/d = 55 4 35435 _

VCRw 1.5 mg/mé/d = .&_ﬁ

(maximum : 2.0 mg) 3
DNRiv 30 mg/m?d =

L-ASP pi (1) 5000

MTX IT




aslangic tarihimiz olan 10.02.2017de

moglobin distikligi nedeniyle ES takilip ; Timor
izis tedavisi Allopurinol baslandi.

miz 2000cc/m’2 den basland.

Tam idrar tahlili,ph-Aldidi gikardi§i takibi yapild.
(11-12) .02 .2017 de ayni sekilde devam edildi.
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Kemoterapinin 2. guninde(14.02.2017) klinikte mide bulantilari,idrar

mtarmda azalma,halsizlik ve anormal lab bulgular eslik etti.

Bunun uzerine sivimiz once 3000 cc/m’2 ye daha sonra 4000 cc/m?2
:ndan da 5000cc /m’2 olan toplamda 8000 cc/gun e kadar ¢ikardik.
Monitarize takip edip giinde 3-4 kezi bulan tarti saatlik idrar ¢ikimi ve
vakin vital takiple hastamizi izledik. Lasix i idrar ¢ikim ve sivi miktarina

gore belirledik.ilk gin 60 kz olan hastaya 3x90 mg lasix uyguladik.
A AELI Niv
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* Kemoterapinin 4.gununde elektrolitler ve
klinik yakinmalarin ,idrar ¢ikiminin daha iyi
olmasi uzerine sivisini tekrar 3000 cc/m’2,
Lasix tedavisinde de azaltmaya gittik.



Klinik izlemde
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Ozetlemek gerekirse;




On taniniz?



Tumor Lizis Sendromu

e Tumor hucrelerinin hizl yikilmasiyla ortaya ¢ikan, hayati tehdit
edebilen elektrolit bozukluklarina yol agan klinik bir durumdur.

e Tumor hucrelerinin siddetli bir sekilde yikilmasi, purin
metabolitleri olan; hipoksantin, ksantin,urik asit ve diger hiicre igi
elektrolitleri olan potasyum ve fosforun sistemik dolasima ¢ikmasi
ile meydana gelmektedir.(l)

 Bir akut bobrek yetersizligi tablosudur.



Potasyum

Niikleik asitler

Cell lysis
Laktat B l
® l Urik asit
Y . v
fisidoz 1 Hiperpotasemi
Fosfat

Kalsiyum

Hiperfosfatemi

Kalsiyumfosfat
kristalleri

|

Hipokalsemi



e Bu maddelerin atilmasinda da temel role sahip olan organ; bobrekler

* Akut tumor lizis sendromunun(ATLS) laboratuvar bulgulari ve klinigi
oldukga degiskendir.

o

Hucre yikim hizina

o

Hucre ici bu maddelerin atiim miktarina

o

Ozellikle kalp ve bobrekler gibi organlarin islev durumuna

(0]

Eslik eden hastaliga gore degiskenlik gostermektedir.

= ATLS iyi taninmasina ragmen gergek insidansi bilinmemektedir.



ATLS gelisim riskini arttiran faktérler

Malinitenin tipi: Akut ya da kronik losemiler, yuksek dereceli Non
hodgkin lenfomalar, Burkit lenfomalar, B-ALL, T-ALL

Kemoterapiye duyarl malinitelerde
Hiperlokostazis (Beyaz kure >100.000/ml),
Lenfoma-losemi sendromu,

Dev organomegali, genis mediastinum, abdominal ya da retroperitoneal
kitlelerde

Proliferasyon hizi yuksek ya da hucre yapim-yikim suresinin kisa olmasi
LDH>1500u/I
Dusuk idrar miktari, asidik ya da yogunlugu ytiksek idrar gikarma

Prerenal disfonksiyon, obstruktif uropati ya da tumorun bobrek
infiltrasyonlarinda



ATLS bulgular:

e Parestezi, gevsek felg * Potasyum yiiksekligi

 Aritmiler, kardiyak arrest, (>6mEq/It)

EKG’de sivri T dalgalari, PR
araliginda uzama ve QRS de
genisleme

* Mide- bagirsak sistemiyle ilgili
semptomlar



ATLS bulgular:

e Kalsiyum dusukligu (< 8.4 e Trousseau ve Chovsteks
mg/dl) bulgulari, laringospazm,
karpopedal spazm

o EKG de : QT araliginda
uzama

e Nobetler

* Hiperfosfatemi bulgulari da
hipokalsemi bulgulariyla
benzerdir.

» Fosfor yuksekligi (>6,5 mg/dl)



ATLS bulgular:

o Urik asit yuiksekligi (>7.8 o Letarji,bulanti,kusma
mg/dl)
* Akut bobrek yetmezligi * Oliglinaniri,asiri sivi

yuklenmesi sonucu odem ve
hipertansiyon



Tlumor lizis’e yaklasim ve onlemler

* Morbidite ve mortaliteyi en aza indirecek temel yaklasim olgularin
onceden tahmin edilmesi ve koruyucu onlemlerle engellenmesidir.

e Tumor lizisi engellemede temel prensipler:
I. Hidrasyon(3-6 [t/m?/gun)
2. Idrarin alkalilestirilmesi (40-80 mmol/lt NAHCO3)

3. Urik asit olusumunun azaltiimasi ( Alloplrinol 10 mg/kg/giin po/iv
2 ya da 3 doza bolunerek



Allopurinol

P[]rin_ o N [ =1 Hipoksantin
Prokursorleri .
# KsantinOksidaz
Ksantin (-) ALLOPURINOL
i KsantinOksidaz
Urat >
a Urik Asit
-
i (+) ALLOPURINOL
Allantoinler

Sekil 1. Urik Asit Metabolizmasi




Allopurinol

e Hipoksantinden ksantin ve urik asit olusumunu ksantin oksidaz
enzimini inhibe ederek engeller.

e Sonucta plazma ve idrar ksantin ve hipoksantin duzeyleri
artarken, urik asit miktari azalr.
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[ Plrin Nikleik Asitleri ]
Hipoksantin
ALLOPURINOL Ksantin oksidaz
Ksantin
ALLOPURINOL Ksantin oksidaz

2/3 ‘—[ Urik asit ]—» 1/3 ~— ) |
s
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Rasburikaz

o Urat oksidazdir, uirik asiti idrarda 10 kat cok ¢oziinebilen
Allontoine donusturur.

e Ksantin ve hipoksantin birikimine yol agmaz.

e 50-100 u/kg/gun damar yoluyla en az 30 dakikalik infuzyon ya da
kas ici enjeksiyon



Hemodiyaliz endikasyonlari

» Hiperpotasemi >7mmol/L ya da 5000 ml/m? sivi destegi ve zorlu
ditireze (Furosemid) ragmen potasyum diizeyi >6mmol/L yada
yukselme egiliminde

e Hiperfosfatemi >5mmol/L ya da Ca x P>64
e Kreatinin > yasa gore normalin 10 kati

e Semptomatik hipokalsemi

o Urik asit >6 mg/dl

e Gunde 130-200ml/m?/saat iv hidrasyon+ 10 mg/kg Furosemid
tedavisine ragmen idrar ¢ikimi < 50 ml/m?/saat olmasi



/ Saglik ve umut dolu nice giinlere..
\ - Tesekkiirler...

_______




