
Dýþ safra yollarý atrezisi, 1/10000-12000 can-
lý doðumda görülen, ilerleyici fibrozis sonrasý
sirozla sonuçlanan, etyolojisi açýklanamamýþ
týkanma sarýlýðý nedenlerinden birisidir.
Nöroblastom, yenidoðanda en sýk görülen batýn içi
malignitedir. Canlý doðumlarda 1/7000-1/10000
sýklýkta saptanmaktadýr. Klinik nöroblastom ve
konjenital anoma-li birlikteliði oldukça nadirdir.
Bu durum dýþ safra yollarý atrezisi için de ayný
olup  her iki açýdan bakýldýðýnda deðiþik birlikte-
liklerin olduðu çok az sayýda olgu vardýr.

Olgu

29 yaþýnda annenin ikinci gebeliðinden ikiz

eþi olarak miyadýnda doðan ve gebelik esnasýnda
herhangi bir özellik tanýmlanmayan, postnatal de-
vam eden sarýlýk, açýk renkte gaita yapma ve idrar
renginde koyuluk öyküsü olup perifer hastaneden
biliyer atrezi ve abdominal kitle ön tanýsýyla
merkezimize ileri tetkik ve tedavi amaçlý 5 aylýk
kýz olgun sevk edildi. Ýkizlerden diðeri tamamen
saðlýklý iken bu olgunun incelemelerinde; cilt ve
skleralar ikterik, batýn distandü, karaciðer mid-
klaviküler hatta kosta kenarý altýnda 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 yönelik
amacýyla yapýlan serolojik çalýþmalar negatif
olarak saptandý. Alfa-1-antitripsin normal düzeyde,
LDH 333 U/L, CPK 61 U/L, üre 17mg/dl, kreatinin
0,8 mg/dl, idrarda biluribin (++), ürobilinojen nor-
mal saptandý. Batýn USG'de intrahepatik safra
alanlarýnda belirgin geniþleme izlenmedi, aç ve tok
olarak alýnan sonogramlarda safra kesesi kontrak-
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Özet
Týkanma sarýlýðý nedeni ile araþtýrýlan bir olguda sað

sürrenal nöroblastom ve dýþ safra yollarý atrezisi saptan-
mýþ t ý r. Klinik nöroblastom ya da dýþ safra yollarý atrezisi ile
birlikte olan aðýr doðumsal anomaliler olan çok az sayýda
bildirilmiþtir. Bu olgunun dýþ safra yollarý atrezisi ve nörob-
lastomun birlikte görüldüðü ilk olgu olduðunu düþünüyoruz.

Anahtar Kelimeler: Nöroblastoma, Dýþ safra yollarý
atrezisi
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Summary
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.

Key Words: Neuroblastoma, Extrahepatic biliary atresia

T Klin J Pediatr 2001, 10:209-212

T Klin J Pediatr 2001, 10 209



te, eks-trahepatik safra yollarý patent olarak görün-
tüle-nemedi, sað sürrenal lojunda yaklaþýk 35x75
mm boyutunda, düzgün kenarlý, çevreye invazyon
göstermeyen kitle saptandý. Bilgisayarlý batýn to-
mografisinde sað sürrenal lojunda USG bulgu-
larýyla uyumlu kitle saptandý (Þekil 1). Spot idrar-
da vanilmandelik asit (VMA) (-), 24 saatlik idrarda
normal düzeyde, düz kemik grafileri ve metaiyo-
dobenzilguanidin (MIBG) normal bulundu.
Hepatobilier sintigrafik incelemede 24 saatlik
takipleri boyunca barsaða geçiþ izlenemedi (Þekil
2). Safra yollarý atrezisi ve sað sürrenal kitle ön
tanýsýyla laparatomi uygulanan olguda; karaciðer

yaygýn nodüler yapýda, sert ve koyu yeþil renkte,
safra kesesi ve dýþ safra yollarýna uyan alanlarda
fib-rotik bantlar ve sað sürrenal bölgede böbreði
aþaðý ve mediale iten, yuvarlak, kapsüllü, etrafa in-
vazyon göstermeyen, 6x5x4 cm boyutlarýnda kitle
total olarak eksize edildi. Karaciðerden wedge
biopsiler alýnýp operasyon sonlandýrýldý. Patolojik
incelemeler sonunda sürrenal lojundaki kitlenin
nöroblastom, solid adalar ve yuvalar yapan uni-
form, küçük, yuvarlak hücreler (H.E. X400), im-
munohistokimyasal yöntemle bu hücrelerin nöron
spesifik enolaz (NSE) ve sinaptofizin ile yaygýn
olarak pozitif olduðu dikkati çekti (Þekil 3).
Shimada sýnýflamasýna göre; mitotik indeksin
100'den az olmasý, olgunun 1.5 yaþtan küçük ve

Þekil 1. Kontrastlý bilgisayarlý batýn tomografisinde sað
böbrek üzerindeki sürrenal kitle görüntüsü.

Þekil 2. Hepatobilier sintigrafik inceleme; 24 saatlik çalýþma
süresinde barsaða geçiþ izlenmemiþtir.

Þekil 3. Solid adalar ve yuvalar yapan uniform, küçük, yuvar-
lak hücreler gözlenmektedir (H.E. X400).

Þekil 4. Karaciðer biyopsi materyallerinde portal alanda fi-
brozis, lenfoplazmositer hücreler, safra týkaçlarý (oklar), safra
kanalikül proliferasyonu gözlenmektedir (H.E X200).
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indiferansiye hücrelerin olmasý nedeniyle favor-
able histoloji olarak deðerlendirilmiþtir. Karaciðer
biyopsilerinin bilier atrezi ve kolestazla (Þekil 4),
fibrotik bantlarýn ekstrahe-patik safra yolu atrezisi
ile uyumlu olduðu saptandý. Olgu halen karaciðer
transplantasyonu için hazýrlanmaktadýr.

Tartýþma
Bilier atrezi, 1/10000-1/12000 canlý doðumda

görülür, hastalýðýn görülmesinde ýrksal veya
genetiksel etkiler yoktur, %11-25 olguda polispleni
sendromu veya konjenital kalp hastalýklarý ile bir-
liktelik tanýmlanmýþtýr (1,2).

Kanal embriyogenezisindeki bir hatanýn dýþ
safra yollarýnda açýklýða engel olarak bilier
atreziyle sonuçlandýðý kabul edilmektedir (1). Ýk-
iz-lerde tek tek vakalar bildirilmiþtir, çevresel fak-
törler, viral ajanlar, kanlanma yetersizliði, anormal
safra asid metabolizmasý ve pankreatikobilier bir-
leþim bozukluklarý etyolojiden sorumlu tutulmuþ-
tur (1,3). Erken taný ve tedavisi yaþamsal önemini
korumaktadýr.

Nöroblastom, tümörün bulunduðu alana,
metastaz varlýðýna ve ürettiði metabolitlere baðlý
olmak üzere farklý klinik yansýmalarla karþýmýza
çýkan bir tümördür (4). Canlý doðumlarda insidan-
sý 1/7000-1/10000 bildirilmesine karþýn in situ
tümör varlýðý daha yüksek orandadýr (4). Bazý
ülkelerde uygulanan rutin tarama testleri ile
görülme sýklýðý 2 katýna çýkmýþtýr ancak bu
çalýþmalar da olgularda ileri yaþlarda nöroblastom
geliþme oranýný düþürmemiþtir. Bu noktada tümör
etyolojisinin halen anlaþýlamamýþ olmasýnýn da
etkisi söz konusudur (4). Ýkiz eþlerinde ve ailesel
özellik gösterilen olgular da bildirilmiþtir (5,6).

Nöroblastom olgularýnýn %90'ý 7-8yaþýnda,
%50'si ise 2 yaþ altýnda tanýnýr ve genellikle ilk
bulgu batýnda kitledir ayrýca en sýk yerleþim yeri
retroperiponeal bölge olup adrenal medulla bu
alanda en sýk kaynaklandýðý organdýr, ilerleyici
doðasý gereði erken taný ve tedavisi prognozu be-
lirleyen önemli etkenlerin baþýnda gelir (4).
Tanýmladýðýmýz olgu baþka bir nedenle inceleme
sonrasý saptanmýþ olup adrenal kaynaklý tümörün
küçük ve sýnýrlý olmasý ve gerek yakýn, gerekse
uzak metastaz varlýðýnýn olmamasý erken saptan-
masýnýn bir sonucudur. Bu yönüyle deðer-
lendirildiðinde tümörün total çýkarýlmasý ko-
laylýkla mümkün olmuþ ancak diðer patolojisinin

sürviyi belirleyici olmasý önem kazanmýþtýr.

Nöroblastom, Beckwith-Wiedemann sendro-
mu, Klippel-Feil sendromu, Hirschsprung
hastalýðý, fetal alkol sendromu ve fenitoin kul-
lanan annelerin bebeklerinde bildirilmiþtir (4).
Ancak bu olgularda da etyoloji tam olarak açýk-
lanamamýþtýr. Diðer taraftan nöroblastomla birlik-
te deðiþik türde konjenital anomali varlýðý taným-
lanan tek tek olgular da vardýr, fakat bu anomalil-
erle tümörün birlikte bulunmasý arasýnda gerçek
bir baðlantý saptanamamýþtýr (7,8).
Tanýmladýðýmýz olgu nöroblastom ve birlikte
bilier atrezi tanýmlanan ilk olgudur.

Nöroblastoma için insidental rastlanma sýk-
l ýð ý  Avrupa ülkelerinde %8-34 olup bunlarýn %50
sinin evre I olduðu ve prognozun daha iyi olduðu
bildirilmiþtir (9). Literatür taramamýzda bu konuda
ülkemizde yapýlmýþ bir çalýþmaya  rastlan-
mamýþtýr.

Bir çalýþmada normal olmayan intrauterin du-
rumlar olarak konjenital anomaliler, ikiz gebelikler,
ve düþük doðum aðýrlýðý göz önüne alýnarak bu
grup-larda kanser geliþme birlikteliði
araþtýrýlmýþtýr. Sonuçta; çeþitli malformasyon-
larý olan olgularda diðer gruplara göre daha yüksek
oranda kanser geliþimi saptanmýþtýr. Özellikle kro-
mozomal anoma-lileri olan erkek çocuklarýnda 0-4
yaþlarý arasýnda bu sýklýðýn daha da belirgin-
leþtiði saptanmýþtýr (10). 

Sonuç olarak gerek literatürde belirtilen olgu-
lar, gerekse tanýmladýðýmýz olguda görüldüðü
gibi dýþ safra yollarý atrezisi ve nadiren saptanan
birlikte anomalilerde etken, teratojenik, infeksiyöz
ve poligenik multifaktöriyel olabilmektedir.
Nöroblas-toma çocukluk çaðýnýn önemli malign
tümörleri arasýnda olmasý yaný sýra bu tümörde
kitlenin total eksizyonu, hastanýn 1 yaþýndan
küçük olmasý ve göreceli olarak retroperitoneal
yerleþimin daha iyi prognoza sahip olmasý has-
tamýzda tümörün insi-dental saptanmasýnýn bir
sonucu olarak þanstýr ancak dýþ safra yollarý
atrezisi sürvideki önemini korumaktadýr. Ýki pa-
tolojinin birlikte bulunmasý tamamen tesadüf olup
yapýlan incelemelerinde etyolojiyi açýklayýcý or-
tak nokta saptanamamýþtýr.
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