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Ozet

Summary

Hayatin ilk aylarinda en siklikla karinda kitle, ka-
racigerde biliylime ve cilt hemanjiomu ile birlikte goriilen
hemanjioendoteliomalar, tiroid hormon bozukluklarina da
neden olmaktadirlar. Timoér iginde aktivitesi goriilen tip 3
iyodotironin deiyodinaz enzimi hastalarin tiroksinini revers
trityodotronine (rT3) g¢evirmektedir. Hastalarda hemanjioen-
dotelioma yaninda hipotiroidi bulgulart da goriilmektedir.
Kabizlik, sarilik ve karinda kitle nedeniyle incelenen yirmibes
giinliik kiz hastada hepatik hemanjioendotelioma ve agir hipo-
tiroidi  saptanmustir.  Hipotiroidinin - nedeni  hemanjioen-
dotelioma olarak diisiiniilmiistiir.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan, Hipotiroidism,
Hemanjioendotelioma

T Klin Pediatri 2002, 11:93-95

Hemangioendothelioma is the most common vascular
tumor in the first month of life. The presenting signs are
abdominal mass, hepatomegaly, cutaneous hemangiomas and
also, these tumors result in hypothyroidism. Hemangioma
tissue contains type 3 iodotyronine deiodinase that converts
thyroxine to reverse triiodothyronine (rT3). Twentyfive-days-
old girl admitted to hospital with jaundice, constipation and
abdominal mass had severe hypothroidism probably due to
hemangioendothelioma of the liver.

Key Words: Newborn, Hypothyroidism,
Hemangioendothelioma
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Hemanjioendoteliomalar olduk¢a nadir gorii-
len tiimorler olduklar1 halde siit gocuklugu done-
minde karacigerin en sik goriilen vaskiiler tiimorle-
ridir. Soliter veya multisentrik olabilen bu tiimorler
siklikla cilt hemanjiomalar1 ile birlikte goriiliirler.
Iyi huylu olarak kabul edilen bu tiimérler bazan
agresif seyrederler. Tiimdrler hayatin ilk aylarinda
belirti verirler. Hastalar siklikla karinda kitle veya
hepatomegali, cilt hemanjiomu bulgulariyla, nadi-
ren kalp yetmezligiyle klinige gelirler (1-3). Bunun
yani sira tiroid hormon metabolizmasi bozuklukla-
rina neden olabilir. Timor iginde tip 3
iodotironindeiodinaz aktivitesinin artmasina baglh
olarak hastalarda agir hipotiroidi goriilebildigi gibi
kitleden tirotropin-benzeri faktor salgilanmasina
bagl olarak hipertiroidi de saptanmistir. Erigkin
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hastalarda hemanjioendotelioma ile birlikte tiroid
disfonksiyonu  siklikla  bildirilmesine  karsin
yenidogan doneminde tiroid disfonksiyonu oldukca
nadir olarak gdsterilmistir (4-6). Burada hepatik
hemanjioendoteliomasiyla birlikte agir hipotiroidi
tablosu gelistiren yenidogan sunulmustur.

Vaka Sunumu

Yirmibes giinliik kiz hasta karinda sislik ve sa-
rilik yakinmasiyla getirildi. Esi ile arasinda akraba-
lik olmayan hepatit B tasiyicis1 annenin iigiincii
g¢ocugu olarak normal gebeligi takiben 2900 gr
dogdugu 6grenildi. Onbes giinliik iken sarilig1 ve
kabizlig1 baslayan hastanin neonatal tirotropin
(TSH) diizeyinin 126pulu/ml oldugu 6grenildi. Fi-
zik muayenesinde agirligi 3630 gr(25p), boyu
51.5(10-25) cm, bas ¢evresi 35(10-25p) cm, nabiz:
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99/dk, solunum:56/dk,kan basinci:71/44 mmHg,
genel durumu kotii, cilt sari, karin ylizeyel venleri
belirgin, sag meme bas1 istiinde yaklasik 3x3 cm
lik hemanjiomu vardi. Kalpte mezokardiyak odakta
11/V1 sistolik tflirlimii duyuluyordu. Karaciger 6n
aksiller hattan 5 cm, midklavikiiler hattan 8 cm,
ksifoidden 5 c¢m olarak orta sertlikte ele geliyor,
sola 5 cm geciyordu. Karinda serbest asit vardi.
Laboratuvar incelemelerinden Hb:7.3gr/dl, Htc:
%20.3, MCV: 100.8fl, Lokosit: 11000/mm’
trombositler:  221000/mm’°, retikiilosit: %4.9,
SGOT: 1251IU/L, SGPT: 211U/L, Alkalen fosfataz:
889IU/L, GGT:1511U/L,total biluribin:13 mg/dl,
direkt  biluribin:1.05mg/dl, alfafetoprotein:360
ng/ml (9452-12610), T4: 3.84ug/dl (3.2-12.6),
T3:0.27 ng/ml (0.6-2.15), fT4:0.48ng/dl (0.8-1.9),
fT3:1.02 pg/ml (2.5-4.2), TSH:53.41plu/ml (0.35-
5) bulundu. Idrar iyot diizeyi:11ug/dl (>10) idi.
Tiroid ultrasonografisinde sag lob 10x9x24 mm,
sol lob 9x8x25 mm izlendi, parankim normaldi.
Tiroid sintigrafisi normaldi. Ekokardiyografisinde
sol ventrikiil hipertrofisi saptandi. Abdominal
ultrasonografide karaciger i¢inde yer yer nodiiler
olma egilimi goésteren, hepatik ve vendz yaylan-
maya neden olan diffiiz infiltratif lezyon izlendi.
Bu goriinlim hemanjioendoteliomayla uyumluydu.
Hastaya kitleyi kiiciiltmek amactyla 6nce 25 mg/kg
metilprednizolon intravendz baslandi. Yeterli ce-
vap alinmamasi nedeniyle alfa-interferon 3000000
IU/m* dozundan tedaviye eklendi. Tiroid hormon
diizeylerinin diisiik ve tirotropin diizeyinin yiiksek
olmas1 nedeniyle hipotiroidi diisiiniilerek, hastaya
10pgr/kg dozundan L-tiroksin baslandi. izleminde
fT (0.49 ng/dl) ve fT3’lin (1.0 pg/ml) diisiik dii-
zeyde seyretmesi ve tirotropin diizeyinin 278
ulu/ml kadar yiikselmesi nedeniyle L-tiroksin dozu
30ugr/kg’a ¢ikildi. Hastanin hipotiroidi bulgulari-
nin devam etmesi nedeniyle tedaviye L-tiroksin
yaninda triiyodotironin (T3) 37.5ugr/giin dozundan
ilave edildi. Kalp yetmezligine yonelik digitalize
edildi. Kitlenin medikal tedavi ile kii¢clilmemesi
nedeniyle hepatik arter embolizasyonu ve radyote-
rapi uygulandi. Hastanin tirotropin diizeyi, 200
pgr/giin L-tiroksin ve 50pgr/gilin triiyodotronin ile
normal sinirlara dondii (TSH:3.09ulu/ml, £T4:0.64
ng/dl fT3:1.01pg/ml).
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Tartisma

Olguda klinik ve laboratuvar bulgulariyla
hipotiroidi tanimlanmaktadir. Yenidogan done-
minde hipotiroidinin en sik nedeni olan tiroid
disgenezileri hastamizin tiroid ultrasonografi ve
sintigrafisinin normal olmasiyla dislanmistir. Idrar
iyotunun normal olmasi iyot eksikliginden uzaklas-
tirmaktadir.

Hepatik hemanjioendoteliomalar ile birlikte
tiroid hormon bozukluklar1 goriilmektedir. Tip 3
iodotironindeiodinaz  enzimi tiroksini  3,3°,5’-
triiodotironine (rT3) dondiirmektedir (7). Hepatik
hemanjioendoteliomalarmin bir kisminda, tip 3
iodotironindeiodinaz enzim aktivitesi gosterilmistir
(4,5). T3 doniistimii tiroid hormon yapimindan
daha hizli oldugundan hastalarda hipotiroidi bulgu-
lar1 gelismektedir. Hastamizda goriilen hipotiroidi
tablosuna, karacigerindeki dev kitledeki tip 3
iodotironin deiodinaz enziminin neden oldugu
disiiniilmiistiir. Serum rT3 diizeyi ¢alistirilamamig
ve bu nedenle tiimériin tip 3 iodotironindeiodinaz
enzimi yaptig1 kanitlanamamustir. Ancak tiroidek-
tomili hastalarda bile tiroid hormon replasmani i¢in
10pg/kg tiroksin yeterliyken hastamizda bu doz ile
hipotiroidi bulgular1 gerilememis, tirotropinin yiik-
selisi devam etmistir. Hastamizda bu dozun yakla-
sik bes-alt1 kat1 tiroksin ve triiodotironin ile
otiroidi saglanmstir.Bu bize hemanjioendotelioma
i¢inde tip 3 iodotironin deiodinaz enzim aktivitesi-
nin oldugunu disiindlirmiistiir. Yaymlanan bir
vakada da bizim hastamiza benzer sekilde yiiksek
doz T4 ve T3 ile hipotiroidi kontrol altina alinmig-
tir (6).Hastalara verilen tiroksin dozu arttik¢a en-
zimin donlstirdigiic. rT3 diizeyi artar. T3
tirotiropin iizerinde negatif feedback yapamamak-
tadir. Bu nedenle hastalara verilen tiroksin dozu
arttik¢a tirotropin de artmaktadir.

Hemanjioendotelioma her zaman tiroksin dii-
stkliigii ve tirotiropin yiiksekligi ile birlikte go-
rilmeyebilir. Tiimor bazan tirotiropin benzeri bir
madde salgilayarak hastalarin klinige hipertiroidi
tablosunda gelmesine neden olabilir. Ayling ve
ark.(5) calismasinda yayinlanan vakalardan ti¢iin-
de hipertiroidi bulgular1 goriilmiistiir. Bu hasta-
larda kitlede tirotiropinin a ve 3 subiinitleri goste-
rilmis ancak serumda tirotropin bioaktivitesi sap-
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tanmamistir. Bu nedenle tiimérden hipofizer
tirotropinden farkli bir madde salgilandigr diisii-
niilmiistiir.

Hastalardaki hipotirodi bulgular1 gegicidir.
Ancak hemanjioendotelioma tedavi edilmedigi
siirece hipotirodi devam edecektir. Hemanjioen-
doteliomali hastalarda mutlaka tiroid hormon
diizeyleri incelenmelidir. Dogumsal hipoti-
rodinin santral sinir sistemi {izerindeki olumsuz
etkilerinden dolay1 bu hastalara miimkiin olan en
erken donemde tan1 konulmali ve tedavi basla-
nilmalidir.
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