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Cilt Alt1 Nodiillerle Bagvuran
Konjenital Noroblastom

Congenital Neuroblastoma Presenting with
Subcutaneous Nodules: Original Image

OZET Noroblastom; adrenal medulla ve sempatik ganglionlarda gériilen ve ilkel néral krest hiic-
relerinden orijin alan bir timordiir. Perinatal donemin 6nde gelen malign neoplazmalarindandir
ve ¢ocukluk ¢aginda en sik goriilen ekstrakranial solid tiimérdiir. Konjenital néroblastom genel-
likle benign seyretmesine ragmen agresif seyirli ve kétii sonuglara da yol agabilir. Ug giinliik er-
kek hasta, dogum sonras: fark edilen cilt alt1 sislikler nedeniyle bagvurdu. Yapilan tetkikler
sonucunda noroblastom tanis1 konulan hastada, sol surrenalde kitle ve karaciger, kemik iligi ve
cilt alt1 dokuda tutulum saptandi. Tiimér dokusunda n-myc amplifikasyonu normaldi. Kemote-
rapi baglanan hasta progresif hastalik bulgulari ile tedavi yanit1 gozlenemeden, erken dénemde
kaybedildi.

Anahtar Kelimeler: Noroblastom; konjenital; cilt alti doku; metastaz

ABSTRACT Neuroblastoma originates from primitive neural crest cells, located in the adrenal me-
dulla and sympathetic ganglia. Neuroblastoma is one of the leading malignant tumors seen in the
perinatal period. It is the most common extracranial tumor in children. Although congenital neu-
roblastoma usually has a benign course, an agressive clinical outcome is also probable. A three-day-
old male patient presented with subcutaneous swellings recognized just after birth. Investigations
revealed neuroblastoma. In addition to the left surrenal mass, involvements of liver, bone marrow
and subcutaneous tissues were also present. N-myc amplification in tumoral tissue was normal. The
patient died due to progressive disease at an early stage of chemotherapy so we could not observe
the effect of chemotherapy.
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oroblastom; adrenal medulla ve sempatik ganglionlarda goriilen

ve ilkel noral krest hiicrelerinden orijin alan bir timérdiir. Tim

cocukluk ¢agi malignitelerinin %8-10 kadarini olusturur. Perina-
tal donemin 6nde gelen malign neoplazmalarindandir ve ¢ocukluk ¢agin-
da en sik goriilen ekstrakranial solid timordir.! Klinik ve biyolojik
ozellikleri fetal ve neonatal dénemle ileri yas ¢ocuklarinda farkliliklar gos-
terir. Fetal ve neonatal néroblastom erken evre, karaciger, cilt ve kemik
iligi metastazi (Evre 1, 2, 4s) ayrica normal n-myc kopya sayisi gibi olum-
lu 6zellikler gosterir.? Cocukluk ¢aginin daha ileriki dénemlerinde ise n-
myc onkogeni amplifikasyonu ile ileri evre hastalik birlikteligi fazladir ve
kot sonuglar gostermektedir.
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Ug giinliik erkek hasta, dogum sonras: fark
edilen cilt alt1 siglikler nedeniyle bagvurdu. Yapi-
lan fizik muayenesinde; tiim viicutta 5 adet, cilt-
ten kabarik,
buyiikliginde cilt alt1 nodiilleri saptand: (Resim

en buylugi yaklasitk 4*5 cm

la, 1b). Ozge¢misinde 32 yasindaki annenin 2.
gebeliginden 2. yasayan olarak, zamaninda, 3800
gr agirliginda, normal yolla dogurtulan ve prena-
tal takibi normal olan hastanin dogum sonras: cilt
alt1 nodiillerinin fark edildigi ve zamanla biiyti-
digi 6grenildi. Yapilan tetkiklerinde sol surre-
nalde 18*17 mm boyutlarinda solid kitle ve
karaciger parankimi icerisinde en biyiigi 34*30
mm olan ¢ok sayida solid lezyon goriildii. idrar-
(VMA),
VMA/kreatinin orani normaldi. Cilt alt1 nodiil-
den yapilan biyopsi sonucu oval ya da pleomorfik

da kantitatif vanil mandelik asit

nukleuslu, dar sitoplazmali malign karakterdeki
kiiciik yuvarlak hiicrelerin solid topluluklar ve
rozet benzeri yapilanmalariyla karakterize tiimo-
ral doku noroblastomla uyumlu saptand: (Resim
2). Timor dokusundan ¢alistirilan n-myc ampli-
fikasyonu normaldi. Kemik iligi aspirasyonunda,
iligin %10 kadarinda kiigiik lenfositlerden daha
biiyiik ¢apta, yuvarlak ¢ekirdekli, graniiler bir
kromatin yapis1 gosteren, dar stoplazmali, yer yer
ikili t¢li kiimeler yapan atipik hiicreler gozlen-
di (rozet formasyonu). Kemik iligi tutulumu ola-
rak degerlendirildi. Evreleme amacli yapilan
diger tetkiklerinde g6giis rontgeni ve kemik sur-

veyi normal olarak degerlendirildi. Progresyon
bulgular1 gosteren hastaya siklofosfamid (5
mg/kg-5 glinliik tedavi) ve vinkristinden (0.75
mg/m?- 1. ve 5. giinlerde) olusan “Tiirk Pediatrik
Onkoloji Grubu Noéroblastom Tedavi Protokoli”
uygulandi. Kiirler aras1 3 hafta olarak planlan-
d1. Hastada cilt alt1 nodiillerinde say1 ve boyut
olarak belirgin artis ve boyun bolgesindeki kitle-
nin basis1 nedeniyle solunum problemleri ortaya
cikt1 (Resim 3a, 3b). Hiperiirisemi ve karaciger
enzimlerinde artis gozlendi. Hasta, tedavi yaniti
gozlenemeden ve 2. kiir kemoterapi uygulana-
madan erken dénemde kaybedildi.

Neonatal tiimorler nadirdir ve tiim ¢ocukluk
cag1 malign timorlerinin %2 kadar: yenidogan
doneminde goriiliir. Bu donemde en fazla gorii-
len malign timor noroblastomdur. Konjenital no-
roblastom genellikle beniyn seyretmesine ragmen
agresif seyirli ve koti sonuglara da yol agabilir.
Noroblastom, noral krest hiicrelerinden kaynak-
lanan embriyonel bir tiimor oldugu i¢in prenatal
dénemde tanm1 konulan olgular mevcuttur.? Nadi-
ren de dogum sonrasi cilt alt1 nodiillerle bagvu-
ran noroblastomlu olgularin  olabilecegi
bilinmelidir.?

Noroblastom tedavisinde cerrahi, kemotera-
pi ve bazi olgularda radyoterapi uygulanmaktadir.
Ozellikle 1 yas altinda Evre 1-2 gibi lokalize tii-
mori olup karaciger, cilt ve/veya kemik iligi tu-
tulumu olan hastalar Evre 4s olarak kabul

a
RESIM 1 a, b: Hasta 3 gtinliikken cilt alti dokudaki nodiillerinin gortintisti.
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RESIM 2: Cilt alti nodtilden yapilan biyopsi 8meginde tiimor infiltrasyonu (He-
motoksilen-Eozin boyamasi ile x200 biiyitmedeki gériintidur).

edilmektedir. Bu hastalarda sadece primer timo-
riin ¢ikarilmas: ¢ogunlukla yeterli olabilmekte,
nadiren kemoterapi gerekmektedir. Olgumuzda
da cilt alt1, karaciger ve kemik iligi tutulumu mev-
cuttu. Primer tiimor cerrahisi yapilamadan prog-
resyon bulgular: ortaya ¢iktig1 i¢cin kemoterapi
uygulandi, ancak tedavi yaniti gdzlenemeden er-
ken dénemde kaybedildi.

Yenidogan doneminde cilt alt1 nodiiller 6nce-
likli olarak noéroblastomlu hastalarda goriilmekte-
dir. Bunun yani sira hepatosplenomegali ve
sitopeni bulgular: varsa konjenital 16semiler ayiri-
a1 tanida distiniilmelidir.* Malign yumusak doku
sarkomlar1 (rabdomiyosarkom, infantil fibrosar-
kom, hemanjiyoperisitom) cilt alt1 nodiillerine ne-
den olabilir.>® Benign nedenler arasinda dncelikle
hemanjiyomatozis, infantil fibromatozis ve noro-
fibrom ayarici tanida yer alir.” Cok nadiren bobre-
rabdoid
ektodermal tiimor (PNET) gibi malign nedenler siit

gin malign timorid, primitif noéro
¢ocuklarinda cilt alt1 nodiillere eglik edebilir.> Bu
nedenle tanisal yaklasimda fizik muayene yaninda
abdomen ultrasonografisi ve gogiis rontgeni yararh
olacaktir. Ultrasonografide abdominal kitle olup ol-
madig ve karaciger tutulumu kolaylikla degerlen-
dirilebilir. Hemanjiyom agisindan da Doppler
ultrasonografisi yararhidir. Kesin tanida biyopsi
o6nemlidir. Bu olguda néroblastom i¢in énemli bir
belirte¢ olan VMA normal olup doku tanis: ve ke-
mik iligi degerlendirmesi taniya ulagtirmigtir.
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Sonug olarak, cilt alt1 nodiilii olan bebeklerde
benign oldugu kadar malign nedenlerin de bu du-
ruma neden olabilecegi hatirlanarak tanisal yakla-
sim buna gore planlanmalidir.

b

RESIM 3 a, b: Cilt alti nodiillerinin sayi ve boyut artisi sonrasi gérintim.
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