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Hikaye

* 3vyas 1 ay kiz hasta

* Sikayet :bulanti, kusma, karin agrisi

* Giresun devlet hastanesine yaklasik 1 haftadir stiren bulanti,
karin agrisi ve kusma sikayeti ile basvurmus. Hastaya batin

ultrasonografi cekilmis.



Basvuru Tetkikleri- Dis Merkez

*Hastanin 28/08/2023 tarihli cekilen batin USG raporunda:

*Sag bobrek alt boliminde olcllebilen boyutu 7,5x8 cm
olan icerisinde kistik acikliklar izlenen izo-hipoekoik lezyon
mevcuttur. Sol bobrek boyutu 85 mm olctlmustir .



Hikaye

* Hasta mevcut batin USG raporu ile cocuk nefrolojiye
yonlendirilmis.

e Hastanin ¢cocuk nefroloji basvurusunda hastaya MR Ulrografi
cekilmesi planlanmis.

* Hastanin 31/08/2023 tarihli cekilen MR (rogrofi raporu:sag
bobrek kraniokaudal boyu 17,5 cm aksiyal plan kesitte capi
10,5 cm olan, sol bébrek Ust polinde ise 31,5 mm capinda
olmak Uzere her iki bobrekte timoral kitle

e Hasta tarafimiza cocuk onkoloji bolimune yonlendirilmis.



Ozgecmis

37 gestasyonel hafta C/S ile 3400 gr dogum oykiis
* Yenidogan yogunbakim yatis oykusu yok

* Hastane yatis dykisu yok

* Allerji 6ykusu yok

* Surekli kullandigi ilag yok

* Asilari tam ve takvimine uygun.



Soygecmis

* Anne: 33 yasinda, sag-saglikli
* Baba: 40 yasinda, sag-saglikl

* Anne-baba akrabalik yok.
* Ailede hastalik dyklsu yok
* 1.cocuk: 14 yas, kiz , sag-saglkli

e 2.cocuk:hastamiz



FIZIK MUAYENE

*Ates:36,8
*Nabiz:110 /dk
*TA:100/60 mmHg
*DSS:25

*sPO2: %99

*Agirhk:19 kg (>97 p)
*Boy:101 cm (>97 p)

*Bas cevresi:49 cm (25-50 p)



FIZIK MUAYENE

*Cilt Muayenesi: Turgor, tonus dogal. Dokuntu yok.

*Bas boyun Muayenesi: Sacli deri dogal. Kafa yapisi simetrik.
*G0Oz Muayenesi: Isik refleksi bilateral mevcut. Pupiller izokorik.
GOz kireleri her yone hareketi dogal.

*Kulak-burun- bogaz Muayenesi: Orofarenks dogal ve tonsiller
dogal. Makroglossi

*Kardiyovaskiiler Muayenesi: S1, S2 dogal. S3 yok. Ufiiriim yok.
*Solunum sistemi Muayenesi: Her iki hemitoraks solunuma esit
katiliyor. Solunum sesleri dogal



FIZIK MUAYENE

* Genitouriner sistem Muayenesi: Haricen kiz. Anomali yok.

* Noromuskdiler sistem Muayenesi: Biling acik. Kranial sinir
muayeneleri dogal

* Ekstremiteler Muayenesi: Kas kitlesi ve tonusu dogal.
Deformite yok.

e Batin muayenesi Muayenesi: Batinda sagda inguinale kadar
uzanan, solda kot altinda yaklasik 3 cm ele gelen sert kitle



Laboratuvar

HEMOGRAM:
* WBC (Lokosit) - 10,15 x1073/uL

* NEU (Notrofil Sayisi) - 5,590
x1073/uL

 HGB (Hemoglobin) - 7,20 g/dL

 MCV (Ortalama Eritrosit Hacmi) -
66,60 fL

 RBC:3,41 x1073/uL
e PLT (Trombosit) - 649 x1073/ul

BIYOKIMYA:

Aclik Kan Sekeri (AKS) - 92 mg/dL
Kreatinin - 0,29 mg/dL

Sodyum (Na) - 138 mmol/L
Potasyum (K) - 5,03 mmol/L

Klor (Cl) - 106 mmol/L

Dizeltilmis Kalsiyum - 9,65 mg/dL
Magnezyum (Mg) - 2,15 mg/dL
Fosfor (P) - 4,82 mg/dL

LDH - 482 U/L

Demir (Fe) - 20 ug/dL
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Patolojik Bulgular

e Bilateral bobrek timoru
* Makroglossi
*Agirlik:19 kg (>97 p)

*Boy:101 cm (>97 p)



ON TANILAR

-

O‘J



e Wilms tiUmoru
e Anemi

e Beckwith-Wiedeman Sendromu
* Asiri biylime sendromu (Overgrowth syndrome)



WILMS TUMORU

* Wilms timoru genellikle sporadik olarak ortaya cikar, ailesel

gecis vakalarin sadece %1-2 sinde gorulur.

* Wilms timoru tani yasi ortalama 3-4 yastir.



* Wilms timoru olan cocuklarin yaklasik %10 ‘unda izole veya bir

sendromun parcasi olarak anomaliler eslik eder.

* Cesitli sendromlar arasinda Wagr sendromu , Deny-drash
sendromu , Pearlman sendromu wilms timaorua acisindan
yuksek risk olusturur ve cocuklarin %7-15’inde wilms

tUmorunun sebebi olabilir.



ASIRI BUYUME SENDROMLARI

Cocuklarda asiri buyume sendromlari antenatal veya
dogum sonrasinda asiri buyime ile iliskili bir grup
durumdur.
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BECKWITH-WIEDEMANN SENDROMU

* Beckwith — Wiedeman sendromu(BWS) , tumor gelisimine
yatkinhgi iceren bir asiri buytime bozuklugudur .

* Hastaligin prevelansi yaklasik 10.300 ile 13.700 canli
dogumda birdir.

* BWS genellikle sporadik olarak ortaya ¢ikar (%85 oranda) ,
ancak vakalarin %15 ‘ inde ailesel gecis gosterir.

* Klinik degiskenlik gbsterebilen bu sendromun taninmasi
tumor gelisimine yatkinlik olusturmasi nedeniyle 6nem tasir



BWS KLINIK BULGULARI

Makrozomi,

Makroglossi,

Kulak anomalileri,

Abdominal duvar defektleri(lomfolasel , umblikal herni),
Organomegali,

Hemihipertrofi,

Embriyonel timorler(wilms
timoru,hepatoblastom,no6roblastom),

Neonatal hipoglisemi,karakterize genetik bir hastaliktir.
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Beckwith-Wiedemann syndrome
Examples of findings

Macroglossia

Umbilical hernia Ear creases Facial naevus simplex
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PEARLMAN SENDROMU

* Polihidroamniyoz ,organomegali, yuz anomalileri, renal
displazi ve wilms timoru ile gorulen otozomal resesif bir
blyume bozukulugudur.

* Gorulen vakalarin cogunda renal hamartomlar veya wilms
tumoru veya ikisi birlikte géralur.



WAGR sendromu

W ilms timori

Aniridia

Genitouriner anomaliler
Mental Retardasyon
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* WT1 genindeki delesyon genitoliriner malformasyonlara ve
Wilms timoérine neden olurWT1 genindeki

mikrodelesyonlar aniridisi olan hastalarin %33’lGnde goralur.

* Diger sendromlara kiyasla WAGR sendromu tanili hastalar

bilateral wilms timara gelisimi acisindan daha risklidir.

e Wagr sendromu tanili hastalarin %90’inda 4 yasina kadar,

%98’inde ise 7 yasina kadar wilms timoru gelistigi gorilmaus.



Denys-Drash sendromu

* Denys -Drash sendromu, ilerleyici bobrek hastaligi,
erkek psodohermafroditizm ve Wilms timaorintn
olusturdugu bir tcluddar.

* Etkilenen bireylerde WT1 geninin sekizinci veya
dokuzuncu ekzonunda germline noktasi mutasyonu
vardir, bu da amino asit degisimiyle sonuclanir ve
neredeyse tim hastalarda (% 90) Wilms timoru
goruldr.



HASTA YONETIMI

» Hastalarin takibinde cesitli stratejiler vardir fakat etkinlikleri tam
olarak belirlenememistir.

e Hastalarin takibinin wilms timaorinin erken tespit edilmesini
saglamaktir.

* Hastalarin takibinde renal ultrason tarama icin en kolay ve yaygin
tetkiktir.

* Wilms tumoru hizla buyudyebilen bir timor oldugundan her 3-4
ayda bir batin ultrason yapilmasi 6nerilir.

e Tarama bir sendrom dustnuldigi an baslamalidir.



*Pearlman sendromu , WT1 iliskili sendromlarda timorler
neredeyse tum hastalarda 5 yasindan once ortaya cikar bu
nedenle hastalarin izlemi bu yasa ulastiktan sonra takibi
sonlandirilabilir,

*Ailesel Wilms tumoru ve benzer genetik kusurlara sahip
cocuklar icin timarler 5 yasindan sonra ortaya cikabilir.

*Bu hastalarin 7-10 yasa kadar takip edilmesi 6nerilir.



KLINIK SEYIR

e Hastaya aktinomisin , vinkristin tedavisi baslandi .

* Beckwith-Wiedeman sendromu acisindan ¢ocuk
endokrinolojiye konsulte edildi.

e Hastanin genetik tanisi acisindan dis merkeze kan tetkikleri
gonderildi.

* Hastanin kitle eksizyonu acisidan opere edilmesi planlandi



TESEKKURLER...



