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Ozet

Summary

Tikanma sarilig1 nedeni ile arastirilan bir olguda sag
stirrenal noroblastom ve dig safra yollar1 atrezisi saptan-
mistir. Klinik néroblastom ya da dis safra yollar atrezisi ile
birlikte olan agir dogumsal anomaliler olan ¢ok az sayida
bildirilmistir. Bu olgunun dis safra yollar1 atrezisi ve nérob-
lastomun birlikte goriildigii ilk olgu oldugunu diistiniiyoruz.

Anahtar Kelimeler: Noroblastoma, Dis safra yollari
atrezisi
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A case is described in which an incidental neuroblastoma
and extrahepatic biliary atresia was diagnosed during evalua-
tion of obstructive jaundice. Only a few cases have been re-
ported neuroblastoma or conversely extrahepatic biliary atresia
accompanied by severe congenital anomalies. We believe that
this is the first case having adrenal neuroblastoma and extra-
hepatic biliary atresia coexistence.
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D1s safra yollar atrezisi, 1/10000-12000 can-
It dogumda goriilen, ilerleyici fibrozis sonrasi
sirozla sonucglanan, etyolojisi agiklanamamis
tikanma sariligi  nedenlerinden  birisidir.
Noroblastom, yenidoganda en sik goriilen batin igi
malignitedir. Canli dogumlarda 1/7000-1/10000
siklikta saptanmaktadir. Klinik noéroblastom ve
konjenital anoma-li birlikteligi olduk¢a nadirdir.
Bu durum dis safra yollar1 atrezisi i¢in de aym
olup her iki acidan bakildiginda degisik birlikte-
liklerin oldugu ¢ok az sayida olgu vardir.

Olgu
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esi olarak miyadinda dogan ve gebelik esnasinda
herhangi bir 6zellik tanimlanmayan, postnatal de-
vam eden sarilik, acik renkte gaita yapma ve idrar
renginde koyuluk oykiisii olup perifer hastaneden
biliyer atrezi ve abdominal kitle on tanisiyla
merkezimize ileri tetkik ve tedavi amagh 5 aylik
kiz olgun sevk edildi. Ikizlerden digeri tamamen
saglikli iken bu olgunun incelemelerinde; cilt ve
skleralar ikterik, batin distandii, karaciger mid-
klavikiiler hatta kosta kenar1 altinda 6 cm, dalak 3
cm ele geliyordu. Total biluribin 7.9mg/dl, indirek
biluribin 2.7 mg/dl, SGOT 150-351 IU/L, SGPT
64-241 IU/L bulundu. Viral hepatite yonelik
amaciyla yapilan serolojik calismalar negatif
olarak saptandi. Alfa-1-antitripsin normal diizeyde,
LDH 333 U/L, CPK 61 U/L, iire 17mg/dl, kreatinin
0,8 mg/dl, idrarda biluribin (++), iirobilinojen nor-
mal saptandi. Batin USG'de intrahepatik safra
alanlarinda belirgin genisleme izlenmedi, a¢ ve tok
olarak alinan sonogramlarda safra kesesi kontrak-
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te, eks-trahepatik safra yollar1 patent olarak goriin-
tille-nemedi, sag siirrenal lojunda yaklasik 35x75
mm boyutunda, diizgiin kenarli, ¢evreye invazyon
gostermeyen kitle saptandi. Bilgisayarli batin to-
mografisinde sag siirrenal lojunda USG bulgu-
lartyla uyumlu kitle saptandi (Sekil 1). Spot idrar-
da vanilmandelik asit (VMA) (-), 24 saatlik idrarda
normal diizeyde, diiz kemik grafileri ve metaiyo-
dobenzilguanidin (MIBG) normal bulundu.
Hepatobilier sintigrafik incelemede 24 saatlik
takipleri boyunca barsaga gecis izlenemedi (Sekil
2). Safra yollar1 atrezisi ve sag siirrenal kitle 6n
tanisiyla laparatomi uygulanan olguda; karaciger

Sekil 1. Kontrastli bilgisayarli batin tomografisinde sag
bobrek iizerindeki siirrenal kitle goriintiisii.

Sekil 2. Hepatobilier sintigrafik inceleme; 24 saatlik caligma
stiresinde barsaga ge¢is izlenmemistir.
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Sekil 3. Solid adalar ve yuvalar yapan uniform, kiiciik, yuvar-
lak hiicreler gozlenmektedir (H.E. X400).

Sekil 4. Karaciger biyopsi materyallerinde portal alanda fi-
brozis, lenfoplazmositer hiicreler, safra tikaclar1 (oklar), safra
kanalikiil proliferasyonu gézlenmektedir (H.E X200).

yaygin nodiiler yapida, sert ve koyu yesil renkte,
safra kesesi ve dis safra yollarina uyan alanlarda
fib-rotik bantlar ve sag siirrenal bolgede bobregi
asag1 ve mediale iten, yuvarlak, kapsiillii, etrafa in-
vazyon gostermeyen, 6x5x4 cm boyutlarinda kitle
total olarak eksize edildi. Karacigerden wedge
biopsiler alinip operasyon sonlandirildi. Patolojik
incelemeler sonunda siirrenal lojundaki kitlenin
noroblastom, solid adalar ve yuvalar yapan uni-
form, kiiciik, yuvarlak hiicreler (H.E. X400), im-
munohistokimyasal yontemle bu hiicrelerin néron
spesifik enolaz (NSE) ve sinaptofizin ile yaygin
olarak pozitif oldugu dikkati cekti (Sekil 3).
Shimada siniflamasina gore; mitotik indeksin
100'den az olmasi, olgunun 1.5 yastan kii¢iik ve
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indiferansiye hiicrelerin olmasi nedeniyle favor-
able histoloji olarak degerlendirilmistir. Karaciger
biyopsilerinin bilier atrezi ve kolestazla (Sekil 4),
fibrotik bantlarin ekstrahe-patik safra yolu atrezisi
ile uyumlu oldugu saptandi. Olgu halen karaciger
transplantasyonu i¢in hazirlanmaktadir.

Tartisma
Bilier atrezi, 1/10000-1/12000 canli dogumda
goriiliir, hastaligin goriilmesinde 1rksal veya
genetiksel etkiler yoktur, %11-25 olguda polispleni
sendromu veya konjenital kalp hastaliklar ile bir-
liktelik tanimlanmistir (1,2).

Kanal embriyogenezisindeki bir hatanin dis
safra yollarinda agiklia engel olarak bilier
atreziyle sonu¢landigi kabul edilmektedir (1). 1k-
iz-lerde tek tek vakalar bildirilmistir, ¢evresel fak-
torler, viral ajanlar, kanlanma yetersizligi, anormal
safra asid metabolizmas1 ve pankreatikobilier bir-
lesim bozukluklari etyolojiden sorumlu tutulmus-
tur (1,3). Erken tan1 ve tedavisi yagamsal dnemini
korumaktadir.

Noroblastom, tiimoriin bulundugu alana,
metastaz varligina ve iirettigi metabolitlere bagl
olmak tizere farkli klinik yansimalarla karsimiza
¢ikan bir timordiir (4). Canli dogumlarda insidan-
s1 1/7000-1/10000 bildirilmesine karsin in situ
timor varligr daha yiikksek orandadir (4). Bazi
iilkelerde uygulanan rutin tarama testleri ile
gorilme sikligr 2 katina ¢ikmistir ancak bu
caligmalar da olgularda ileri yaslarda néroblastom
gelisme oranini diisiirmemistir. Bu noktada timér
etyolojisinin halen anlasilamamis olmasinin da
etkisi s6z konusudur (4). Ikiz eslerinde ve ailesel
ozellik gosterilen olgular da bildirilmistir (5,6).

Noroblastom olgularinin %90"1 7-8yasinda,
%50'si ise 2 yas altinda taninir ve genellikle ilk
bulgu batinda kitledir ayrica en sik yerlesim yeri
retroperiponeal bdlge olup adrenal medulla bu
alanda en sik kaynaklandigi organdir, ilerleyici
dogas1 geregi erken tan1 ve tedavisi prognozu be-
lirleyen Onemli etkenlerin basinda gelir (4).
Tanimladigimiz olgu baska bir nedenle inceleme
sonrasi saptanmis olup adrenal kaynakli tiimoriin
kiiciik ve sinirli olmasi ve gerek yakin, gerekse
uzak metastaz varliginin olmamasi erken saptan-
masinin bir sonucudur. Bu yoniiyle deger-
lendirildiginde timdriin total c¢ikarilmas: ko-
laylikla miimkiin olmus ancak diger patolojisinin
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siirviyi belirleyici olmas1 6nem kazanmistir.

Noroblastom, Beckwith-Wiedemann sendro-
mu, Klippel-Feil sendromu, Hirschsprung
hastaligi, fetal alkol sendromu ve fenitoin kul-
lanan annelerin bebeklerinde bildirilmigtir (4).
Ancak bu olgularda da etyoloji tam olarak acik-
lanamamuistir. Diger taraftan néroblastomla birlik-
te degisik tiirde konjenital anomali varligi tanim-
lanan tek tek olgular da vardir, fakat bu anomalil-
erle tiimoriin birlikte bulunmas1 arasinda gergek
bir baglanti saptanamamistir (7,8).
Tanimladigimiz olgu néroblastom ve birlikte
bilier atrezi tanimlanan ilk olgudur.

Noroblastoma i¢in insidental rastlanma sik-
1181 Avrupa lilkelerinde %8-34 olup bunlarin %50
sinin evre I oldugu ve prognozun daha iyi oldugu
bildirilmistir (9). Literatiir taramamizda bu konuda
tilkemizde yapilmis bir g¢alismaya rastlan-
mamigtir.

Bir ¢alismada normal olmayan intrauterin du-
rumlar olarak konjenital anomaliler, ikiz gebelikler,
ve diisik dogum agirligi géz oniine alinarak bu
grup-larda kanser gelisme birlikteligi
arastirilmistir. Sonucta; ¢esitli malformasyon-
lar1 olan olgularda diger gruplara gore daha yiiksek
oranda kanser gelisimi saptanmistir. Ozellikle kro-
mozomal anoma-lileri olan erkek ¢ocuklarinda 0-4
yaslar1 arasinda bu sikligin daha da belirgin-
lestigi saptanmigtir (10).

Sonug olarak gerek literatiirde belirtilen olgu-
lar, gerekse tanimladigimiz olguda gorildigi
gibi dig safra yollar atrezisi ve nadiren saptanan
birlikte anomalilerde etken, teratojenik, infeksiyoz
ve poligenik multifaktoriyel olabilmektedir.
Noroblas-toma cocukluk ¢agmin 6nemli malign
tiimorleri arasinda olmasi yani sira bu tiimorde
kitlenin total eksizyonu, hastanin 1 yasindan
kiigiik olmasi ve goreceli olarak retroperitoneal
yerlesimin daha iyi prognoza sahip olmasi has-
tamizda timoriin insi-dental saptanmasinin bir
sonucu olarak sanstir ancak dis safra yollarn
atrezisi siirvideki 6nemini korumaktadir. Iki pa-
tolojinin birlikte bulunmas1 tamamen tesadiif olup
yapilan incelemelerinde etyolojiyi aciklayici or-
tak nokta saptanamamigtir.
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