OLGU SUNUMU /| CASE REPORT

Surekli Aglama Sikayetine Sebep Olan
Konjenital Mesoblastik Nefroma Olgusu

A CASE OF CONGENITAL MESOBLASTIC NEPHROMA WITH PERSISTENT CRYING
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Ozet

Abstract

Siirekli aglama sikayeti ile getirilen bir bebekte ayirict taninin
6nemini belirtmek, bu semptomun konjenital mesoblastik nefromanin
ilk belirtisi olabilecegini vurgulamak.

Kirk giinlikk, devamli aglayan erkek hastanin batin muayenesi
rahat yapilamadi. Tam kan ve tam idrar tetkikleri normaldi.
Ultrasonografik incelemesinde sag bobrekte 62 x 64 mm boyutlarinda
bir kitle tespit edildi. Sag total nefrektomi yapildi. Timoriin
histopatolojik incelemesinde konjenital mesoblastik nefroma oldugu
anlasildi. Operasyondan sonra aglama sikayeti ortadan kalkt1 ve 2 yil
sonra relaps gozlenmedi.

Siirekli aglama sikayeti ile getirilen infantlarda ayirici tani iyi
yapilmali, kan ve idrar tetkikleri normal olan olgulara ultrasonografik
inceleme yapilmali.
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To show the importance of differantial diagnosis at infant who
excessive crying. These semptom could be initial manifestation of
congenital mesoblastic nephroma.

A 40-day old boy with the only complaint of persistent crying
since birth day. Blood and urine analize is normal. Ultrasonography
was revealed a 62 x 64 mm mass in the right kidney. Total right
kidney excision was performed. Histopathologic examination of the
tumor showed congenital mesoblastik nephroma. He has not been
persistent crying after surgery and 2 years after operation without
any relaps.

Ultrasonography should be performed in every persistent crying
infant even urin and blood analise is normal.

Key Words: Congenital mesoblastic nephroma, crying

ancili, stirekli aglayan bebeklerin muaye-

nesi ¢ok zor ve sabir isteyen bir istir. Bu

bebeklerin 6zellikle batin muayenesi dik-
katli bir sekilde yapilmaz ise basta kitle sebepleri
olmak iizere birgok dnemli hastalik gézden kaga-
bilir." Konjenital mesoblastik nefroma (KMN)
solit ve infiltratif renal kitlelerdir. Cocuklar ge-
nellikle agrisiz abdominal kitle ile getirilir. Iyi
huylu bir tiimor olarak kabul edilmekle birlikte
infiltrasyon ve metastaz gosterebilir. Bu makale-
mizde dogumdan itibaren siirekli aglama sikayeti
ile getirilen bir infantta infantil kolik ayiric1 tanisi
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ve ultrasonografi (USG)’nin 6nemi vurgulanmig-
tir.

Olgu Sunumu

40 giinliik erkek hasta asir1 aglama sikayeti ile
getirildi. Stirekli aglama sikayeti dogumdan itiba-
ren bulunmaktaydi. Normal spontan yol ile mia-
dinda akraba olmayan anne-babanin ilk c¢ocugu
olarak dogmustu. Dogum kilosu bilinmiyordu.
Anne hamileligi siiresince saglik kontroliine hig
gitmemis ancak belirgin bir saglik sorunu olmamis
ve dogum evde gerceklesmisti. Hasta, anne siitii ile
besleniyor. Fizik muayenesinde agirligi 3.8 kg
(%25), boy 48 cm (< %3), bas cevresi 37.5 cm,
viicut sicaklignr 36.7°C idi, flashing yontemi ile
Ol¢iilen tansiyonu 80 mm/Hg idi. Aktif, ancak hu-
zursuz, yenidogan refleksleri almiyordu. Muayene
sirasinda da devamli aglamaktaydi. Batinda ileri
derecede gaz distansiyonu vardi, kitle ele gelmi-
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Resim 1, 2. Siirekli aglama sikayeti olan 40 giinlilk bebekte
sag bobrek lojunda tiimoral kitle.

gelmiyordu. Tam idrar tetkikinde goériiniim agik
sar1, pH 5.5, dansite 1015, glikoz yok, protein eser,
iirobilinojen normal, nitrit yoktu. Tam kan incele-
mesinde hemoglobin 11.5 gr/dL, hematokrit %34,
16kosit sayst 14.200/mm’, eritrosit sedimantasyon
hizi 25 mm/saat kan sekeri 82 mg/dL, iire 23
mg/dL, kreatinin 1.2 mg/dL, sodyum 135 mEq/L
potasyum 5.1 mEq/L, klor 105 mEq/L bulundu.
USG incelemesinde sag bobrek lojunda diizgiin
sinirl, orta derecede ekoik, homojen, bobrek
kalisiyel yapilarim iten, 62x64x60 mm boyutlarin-
da, yer yer hipoekoik alanlar iceren tlimoral kitle
izlendi (Resim 1, 2). Sol bobrek longitiidinal boyu-
tu 51 mm idi (2 aylik ifant i¢in normal degerler 52
+ 0.6 mm) ve sinirlari muntazam ve parankim eko-
su normal olarak izlendi. Aileye hastalik hakkinda
on bilgi verildikten sonra ¢ocuk cerrahisi boliimii-
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ne sevk edildi. Ilgili boliimde sag total nefrektomi
uygulandi. Patolojik incelemesinde yer yer
hemoraji ve nekroz alanlar1 ve belirgin selliileritesi
olan, birbirini ¢aprazlayan gevsek bantlardan ya-
pilmis igsi hiicrelerden olusan, displastik glomerul
ve tibiiler iceren KMN tanis1 aldi. Hasta, opere
edildigi merkez tarafindan kemoterapi i¢in ileri bir
merkeze sevk edilmis, ancak sosyal sebepler nede-
niyle kemoterapi alamamisti. Operasyondan sonra
stirekli aglama sikayeti kaybolmustu.

Operasyondan 2 yil sonraki muayenesinde
8.5 kg (< %3), boy 73 cm (<%3) genel durumu
iyi, gelisme geriligi disinda patolojik bir bulgu
yoktu. USG incelemesinde yeni bir tiimdral kitle-
ye rastlanmadi, sol bobrek longitiidinal boyutu 81
mm (2 yas i¢in normal deger 72 + 5 mm) ol¢iildii
ve sinirlart muntazam ve parankim ekosu normal
olarak izlendi, tam idrar tetkikinde pH 5.5,
dansite 1015, glikoz yok, protein eser,
trobilinojen  normal, nitrit  yoktu  idrar
mikroskopisinde 2-3 16kosit vardi, tam kan ince-
lemesinde hemoglobin 10.4 gr/dL, hematokrit
%31, lokosit sayist 9200/mm’, ire 25 mg/dl,
kreatinin 0.9 mg/dL, sodyum 140 mEq/L potas-
yum 4.6 mEq/L, klor 101 mEq/L bulundu.

Tartisma

Stirekli agladig ifade edilen bebeklerde bu ag-
lamalarinin dogumdan sonra ne zaman basladigi,
hangi sikliklarla geldigi, aglama baslayinca kag
dakika siirdiigii ve beslenme ile iliskisinin olup
olmadig1 aragtirilmalidir. Sancili, durmadan agla-
yan bebeklerin muayenesi ise ¢ok zor ve sabir iste-
yen bir istir. Bu bebeklerin 6zellikle batin muaye-
nesi ¢ok dikkatli yapilmali ve ayirici tani igin tet-
kiklere miiracaat edilmelidir. Aksi takdirde basta
kitle olmak iizere birgok dnemli hastalik atlanir ve
hastaya infantil kolik tamis1 konur.' Olgumuzda
dogumdan itibaren baslayan, beslenme ile iliskisi
olmayan, sanci aralarinin ¢ok az oldugu, hemen
stirekli bir aglama sikayeti mevcuttu ve bu aglama
basit bir gaz agrisi1 olarak degerlendirilmedi. Renal
kitlelerin ¢ogunlukla agrisiz oldugu bilinmekle
birlikte, temel sikayetin yan agris1 hematiiri ve ele
gelen kitle oldugu ifade edilmistir.>® Ancak bu
belirtilerden 6zellikle yan agrisi1 biiyiikk ¢ocuklarin

Turkiye Klinikleri J Pediatr 2005, 14



SUREKLI AGLAMA SIKAYETINE SEBEP OLAN KONJENITAL MESOBLASTIK NEFROMA OLGUSU

ileri yas tiimorleri igin gegerlidir. Bu agrinin
infantlardaki karsilig: siirekli aglama olarak deger-
lendirilebilir. Bu sancinin operasyondan sonra
diizeldigi de g6z Oniine alininca siirekli olan agla-
ma nedeninin tiimoriin toplayici sistemlere baski-
sindan kaynaklandigi ve KMN’nin kitle etkisi ile
agriya sebep olabilecegi kanisin1 dogurmaktadir.

Olgunun ilk gelisindeki gelisme geriliginin
tiimoriin prenatal ve postnatal etkilerine bagl ola-
bilecegi gibi siirekli aglama ve sanci neticesi bes-
lenme bozukluguna da bagli olabilir. Fakat bes-
lenme bozuklugunda ilk bozulan boy degil kilo
aliniminda yavaslama bazen de zayiflamadir. Tam
kan, tam idrar ve biyokimyasal tetkiklerinin nor-
mal olmasi renal kaynakli olmadigini gostermekte-
dir. Dogum agirligi ve boyu bilinmedigi i¢in do-
gumdan muayeneye kadar olan biiyiime ve gelisme
ile ilgili objektif bir yorum yapmak miimkiin ola-
mamaktadir.

Iki y1l sonraki degerlendirmesinde biiyiime ve
gelismesinde gerilik artarak devam etmis, daha
once %25 olan agirlik persentili %3’iin altina diis-
miistiir. Aradan gegen zaman siiresince 6nemli bir
rahatsizligimin olmamasi, kontrolde yeni bir kitle-
nin bulunmamasi ve bobrek fonksiyonlarinin nor-
mal sinirlarda olmasi gelismedeki bu geriligin
sosyo-ekonomik nedenlerden oldugu kanisini
dogurmustur.

Cocukluk caginda renal tiimorlerinin en sik
sebebi Wilm’s tiimérlerinin oldugu bildirilmistir.*
Lowe ve ark. dogumdan sonraki ilk 3 ayda en sik
goriilen tiimor tipinin KMN oldugunu bildirmisler-
dir.? Yenidogan bebeklerde abdominal kitlelere sik
rastlanmaktadir. Bunlarin iigte ikisi bobrek kaynak-
lidir, kistik ve solit olmak iizere baslica 2 tipe ayri-
lirlar. Kistik olanlarin en sik goriileni hidronefroz,
multikistik displazi, polikistik hastalik ve adrenal
hemorajilerdir. Solit kitlelerden ise renal ven
trombozu, ektopik bobrek ve atnali bobrek en sik
goriilenleridir.* Solit ve malignite icerenler ise
KMN, Wilm’s timérii ve hamartomalardir.” Renal
kitlelerin temel klinik yakinmalar1 yan agrisi,
hematiiri ve ele gelen kitlelerdir. Fakat bu belirti ve
bulgular hastanin yas1, pelvi-kalisiyel sisteme
komsulugu ve kitlenin biiytkligi ile baglantili
oldugundan bulgu vermesi ge¢ olmakta, bu neden-
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le renal Kkitlelerin erken tanisinda ge¢ kalinmakta-
dir. Olgumuzda siirekli aglama sikayetinin olmasi
tanty1 yasamin 2. ayinda miimkiin kilmistir. On
tanida disiiniilen infantil koligin ayirici tanisinda
tavsiye edilen tam kan, tam idrar ve elektrolit tet-
kikleri normal bulunmasi, araliksiz aglama, huzur-
suzluk, batinda ileri derecede gaz distansiyonu ve
batin muayenesinde yeteri kadar bilgi alinamamasi
bizi tetkik yapmaya yonlendirmistir.

Kolay uygulanabilmesi, ucuz, noninvazif,
iyonizan radyasyon icermemesi, tekrarlanabilir
olmasi ve yaygin olarak bulunmasi nedeniyle USG
renal kitlelerin saptanmasinda temel radyolojik
yontem olarak kabul edilir.® USG’nin yaygin ve
etkin kullanimi1 bazi tiimoral hastaliklarin erken
tanisinda artisa neden olurken buna bagli olarak
kiiratif tedavi oranini1 da arttirmistir. Bu neoplastik
hastaliklardan birisi de bobrek tiimérleridir.® Su-
numunu yaptigimiz olgumuzda da USG ile kitle
tespit edilmis ve kiiratif tedavi yapilmustir.

Sonografik olarak KMN’lerin ¢ogu diizgiin s1-
nirli, diistik derecede ekoik, homojen Kkitlelerdir
ancak nadir olarak kitlenin merkezinde nekroz
veya hemorajinin bir gostergesi olan heterojen ve
irregiiler anekoik veya hipoekoik sahalar gosterile-
bilecegi ve siklikla, kitlenin etrafinda “ring sign”
denen konsantrik hipo/hiperekoik halka seklinde
bir alan bulundugu kaydedilmistir.” KMN’nin
perinefritik yumusak dokuyu infiltre edebilecegi,
renal pelvise yayilabilecegi ve metastaz yapabile-
cegi ancak tipik olarak vaskiiler yapilar infiltre
etmeyecegi bildirilmistir.® Ozellikle Wilm’s tiimé-
rli ile ayirict tanisinin yapilmasi gerekir fakat USG
bulgulari ile nadir goriilen neonatal Wilm’s timo-
riinden ayrilamayacagi kaydedilmistir.’ Olgumuz-
da Wilm’s tiimori ile ayiric1 tami histopatolojik
olarak konmustur. Giintimiizdeki teknolojik imkan-
lar bu tiimorlerin prenatal tamisimi da miimkiin
kilmaktadir.” Olgumuzda prenatal dénemde USG
tetkiki yapilamadigi i¢in muhtemel prenatal tam
konamamustir.

Patolojik olarak solit, kapsiili olmayan,
displastik tubiil ve glomerul igeren fibroz veya
mezensimal stromadan olusan KMN erkeklerde
daha sik goriilmektedir ve en ¢ok uygulanan tedavi
sadece nefrektomidir.”> KMN’nin histopatolojik
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olarak 2 alt tipi bulunmaktadir. Klasik veya
leiomyomatoz tipte birka¢ mitoz igeren, orta dere-
cede selliilarite gosteren, birbirini ¢aprazlayan
gevsek bantlardan yapilmis igsi hiicrelerden olusur.
Ayrica kikirdak dokusu ekstramediiller hemato-
poez odaklari, displastik glomerullar ve tubiiller
icerir. Ikinci tip ise atipik veya selliiler tiptir ki
bunda; nekroz, hemoraji, belirgin selliilarite ve
yiiksek mitotik indeks bulunur. Ozellikle 3 aydan
daha biiyiik ¢ocuklarda lokal rekiirrens akciger ve
beyin metastazi bu tipte goriilmektedir.'” Genel
olarak iyi huylu kabul edilen bu tiimdriin beyin
metastazi yapabilecegi bildirilmistir."' Olgumuzda
yapilan USG de hipoekoik alanlarin olmasi, pato-
lojik olarak da yer yer hemoraji ve nekroz alanlari
ve belirgin selliileritesi olmasi1 nedeniyle hasta
operasyondan sonra kemoterapiye yonlendirilmis-
tir. Ancak ailenin maddi imkanlarinin yetersizli-
ginden dolay1 bu tedaviyi yaptiramamistir. Aradan
gecen 2 yil zarfinda herhangi bir niiks veya metas-
taza rastlanmamis olmasi selliller tipte olan her
olgunun lokal niiks veya metastaz gostermedigini
ve 3 aydan Once yakalanan olgularda ayrica kemo-
terapinin gerekmedigini ve total nefrektominin
yeterli oldugu yoniindeki literatiirleri desteklemek-
tedir.”’

Tedaviden 2 yil sonraki USG tetkikinde sol
bobregin sinirlari muntazam, parankim ekosu nor-
mal ancak bobrek boyutlarin yasma goére biiyiik
olmasi, bobrek fonksiyonlari normal sinirlarda
oldugu i¢in kompensatris hipertrofi olarak deger-
lendirildi.”
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Sonug olarak, asir1 aglama sikayeti olan be-
beklerde batin muayenesinde ¢ok sabirli olunmali,
eger tatmin edici derin palpasyon yapilamaz ise
tam kan ve tam idrar tahlilleri normal bile olsa
mutlaka USG tetkiki yapilmasi gerektigi sonucuna
varildi.
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