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Ozet

Summary

Daért giin once ani baslayan, kollarda, bacaklarda sigra-
malar; horizontal ve vertikal, si¢rayici, hizli goz hareketleri
yakinmastyla basvuran 16 aylik erkek olguda opsokloni-myok-
loni sendromu diistiniilerek etyolojiye yonelik yapilan in-
celemeler sonucunda retroperitoneal ve torakal 2-3 diizeyinde
paravertebral yerlesimli néroblastoma saptandi. Kitlelerin iki
ayrt lokalizasyonda olmalar: tek seansta cerrahi girigimi
teknik olarak gii¢lestirdiginden, olguya énce IPOG NB 92 evre
111 kemoterapi protokolii baslanmasi, ardindan operasyonlarin
gergeklestirilmesi planlandi. Olguda opsokloni ve myokloni-
lerinin kontrol altina alimmasma yonelik tedavi secenek-
lerinden once intravendz immunglobulin (IVIG) 0.4 g/kg/giin,
bes giin, ardindan kan basincimin kontrol altina alinmasiyla 2
mg/kg/giin oral prednisolon tedavileri uygulandi. Hastanin
halen hem kemoterapisine, hem de prednisolon tedavisine de-
vam edilmektedir.

Olgu tiimériin lokalizasyonlar: ve oldukca ender gériilen
basvuru yakinmasi nedenleriyle ilging bulunarak sunuldu.

Anahtar Kelimeler: N6roblastom,
Opsokloni-myokloni sendromu
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A sixteen-month-old boy initially admitted to the hospital
with sudden begining at least 4 days irregular, high-amplitude
arm and leg movements and chaotic, vertical and horizontal
rapid eye movements. After the examinations retroperitoneal
and thoracal 2-3 localization neuroblastoma was diagnosed.
Since the tumor masses were localized two different regions
had got diffuculty in one section surgical operation, it was
planned to begin IPOG NB 92, stage Il chemotherapy proto-
col and then to take surgical operations. Intravenous immun-
globuline (IVIG) was administered 0.4 g/kg, for five days for
regulation of opsoclonus and myoclonus and after the blood
pressure had been taken under the control, oral corticos-
teroids, 2 mg/kg/day was begun. The chemotherapy and pred-
nisolon therapy had been continuing.

The case is reported for the localizations of the tumor
masses and the initial signs and symptoms which are rarely
seen.

Key Words: Neuroblastoma,
Opsoclonus-myoclonus syndrome
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Noroblastoma g¢ocukluk ¢aginda santral sinir
sistemi digindaki solid tlimoérler i¢inde %8-10 orani
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ile en sik goriilenidir. Hastalarin 2/3'iinde ilk yakin-
malar abdominal kitle, abdominal agr1 ya da
timoriin  lokalizasyonuna gore basi belirtileridir.
Opsokloni myokloni sendromu ise gozlerde kaotik,
ani, hizli, sigrayici, yiiksek ampliitiidlii hareketler,
kol ve bacaklarda istemsiz si¢gramalar seklinde
olup, ¢esitli nedenlerle ortaya c¢ikabilir. Degisik
kanser tiirleriyle birlikte oldugunda paraneoplastik
sendromlar arasinda incelenir. Paraneoplastik op-
sokloni-myokloni sendromlu olgularin yaklasik
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%50'sinde nodroblastoma goriilmesine karsin,
ndroblastomali olgularin sadece %1-3" ilk kez op-
sokloni ve myoklonilerle basvurur.

Olgu
Onalt1 aylik erkek hasta dort giin Once
baglayan ve giderek artan kollarda, bacaklarda
titremeler, gozlerde saga ve sola dogru hizli kayma
tarzinda hareket yakinmalari ile basvurdu. Oz ve
soy gecmiginde 6zellik saptanmadi.

Fizik incelemesinde viicut ol¢limleri 25-50
persantilde, kardiyak ve solunum sistemleri, oro-
farenks, batin, {irogenital sistem incelemeleri
olagan bulundu. Organomegali ve lenfadenopati
saptanmadi. Kan basinc1 120/80 mm Hg (>97 per-
santil) olarak dl¢iildii. Norolojik incelemesinde bi-
linci acik, etrafla ilgili, gdzlerde ani, sigrayict, hizl,
yiiksek ampliitiidlii horizontal goz hareketlerinin
yamisira kollarda ve bacaklarda myoklonik
hareketler, basta titiibasyon vardi. Derin tendon ref-
leksleri tiim ekstremitelerde canli olarak aliniyor-
du. Patolojik refleks saptanmadi. Isik refleksi iki
tarafli alintyordu ve pupiller normoizokorik idi.

Laboratuvar incelemelerinde rutin idrar in-
celemesi, eritrosit, lokosit ve trombosit degerleri ile
eritrosit parametreleri normal simirlardaydi.
Periferik yaymada 6zellik saptanmadi. Kan sekeri,
serum iyonlari, bobrek ve karaciger fonksiyon test-
leri, kanama diatezi testleri, serum laktik dehidro-
genazi normal bulundu. Eritrosit sedimentasyon
hiz1 7 mm/saat, C-reaktif protein negatif idi. Spot
idrarda vanil mandelik asit/kreatinin Olglimii 36
mg/g kreatinin (normali < 11 mg/g kreatinin),
serum ferritini 39 ng/ml, ndron spesifik enolaz 12.9
mg/ml (normali 0-15 mg/ml) olarak saptandi.

Elektroensefalografisi (EEG) ve kranial
manyetik rezonans incelemesi (MRI) normal olarak
degerlendirildi.

Batin ultrasonografisinde sag bobrek postero-
medialinde bobregi anterior ve laterale iten 35x70
mm, anteriorunda 17x33 mm boyutlarinda solid
retroperitoneal kitleler saptandi.

Torakal MRI'da posterior mediasten paraverteb-
ral T2,3 diizeyinde sag trunkus sempatikustan
koken aldig1 diisiiniilen 10x15 mm boyutunda bir
kitle; abdominal MRI'da sag bobrek komsulugunda
retroperitoneal yerlesimli 35x50x60 mm boyutun-
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da, orta hatt1 agsmayan, ileopsoas, quadratus lum-
barum, latissimus dorsi kaslarina invazyon
gosteren, bobrege invazyon gostermeden superola-
terale iten ve renal hilus diizeyinde noral fora-
menden igeri girerek durayi sol laterale iten ikinci
bir kitle saptandi.

Olgunun abdominal kitlesinden yapilan ince
igne aspirasyon biyopsisinin histopatolojik in-
celemesi noroblastom olarak degerlendirildi.

Metiliodobenzil guanidin (MIBG) in-
celemesinde karaciger sag lob medial bdliim
komsulugunda posteriorda daha belirgin I'3! tutulu-
mu saptandi ve noroblastom ile uyumlu olarak
degerlendirildi.

Kemik sintigrafisinde her iki viicut yarisinda
simetrik, homojen radyoaktif tutulum gozlendi,
metastatik lezyon saptanmadi.

Kemik iligi biyopsisi ile kemik iligi tutulumu-
nun olmadig1 belirlendi.

Tlimdriin lokalizasyonlar1 nedeniyle olguya iki
ayr1 pozisyonda cerrahi girisim gerektiginden, 6nce
kemoterapi uygulanmasina, daha sonra cerrahi
uygulanmasina karar verildi. Intraabdominal eks-
plorasyon yapilamamasina karsin, kitlenin sagda
unilateral olmasi, kemik ve kemik iligi tutulumu-
nun olmamasi nedenleriyle olgu evre III ndroblas-
toma olarak degerlendirilip, preoperatif IPOG NB
92 evre 111 kemoterapi protokolii baslandi.

Olgunun opsokloni ve myoklonileri i¢in 6nce
IVIG 0.4 g/kg/giin dozunda bes giin siireyle kul-
lanildi. On giinliik siirede norolojik iyilesmenin
gdzlenmemesi iizerine sonra 2 mg/kg/glin dozunda
oral prednisolon baslandi. Bu tedavinin iki haftadir
devam etmesine karsin ndrolojik iyilesme heniiz
gozlenmedi. Olgunun kemoterapisi ve prednisolon
tedavisi halen devam etmektedir.

Tartisma

Noroblastoma ¢ocukluk ¢aginin ekstrakranial
yerlesimli solid tiimdrleri arasinda en sik goriileni-
dir. Tam olgularin %50'sinde iki yasindan Once
konur. Erkek/kiz orani 1.2/1 olarak bildirilmistir
(1). Olgumuz onalt1 aylik erkekti.

Noroblastoma sempatik sinir sisteminin her-
hangi bir lokalizasyonunda ortaya ¢ikabilir. Yiizde
yetmis oraninda abdominal yerlesim gosteren
timoriin %50'sinin adrenal glanddan koken aldigi,
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%20 oraninda toraksta godzlenenlerin ise siklikla
posterior mediastinum  yerlesimli  oldugu
bildirilmistir (1). Olgumuzda tiimér hem siirrenal,
hem de posterior mediastende yerlesim gostermek-
te idi.

Tlimdriin lokalizasyonuna gore klinik belirtiler
ve ilk bagvuru yakinmalar1 cesitlilik gosterir.
Abdominal yerlesimli timor %70-80 oraninda
goriildiigiinden karin sigligi ve karin agris1 ilk
bagvuruda 6n plandadir. Bazen solunum sikintisi,
sistemik hipertansiyon, Horner sendromu, spinal
kord basis1 ve buna bagl nérolojik komplikasyon-
lar, kilo kaybi, ates, hepatomegali, %1-3 oraninda
da opsokloni ve myoklonilerle basvuru s6z konusu
olabilir (1-3).

Opsokloni-myokloni sendromu paraneoplastik
sendromlarla birlikte oldugunda 6 ay ile 6 yas
arasindaki (ortalama 19 ay) noroblastomali olgular-
da %40-50 oraninda goriiliir. Bu sendromda kaotik,
konjuge, hizli, ani, irregiiler, uykudayken bile goz-
lenebilen, ajitasyon ile daha da belirginlesen goz
hareketleri ve ekstremitelerde myoklonik, diizensiz
hareketler gozlenir (2,3). Noroblastomada bu tip
norolojik bulgularin tiimoriin biiyiime ve gelisimini
saglayan bir takim maddelerin antijenik yapilarina
kargi otoimmun antikor yaniti olustugu ve bu an-
tikorlarin merkezi sinir sistemine karsi antikor gibi
davranarak norolojik bulgulardan sorumlu olduk-
lar1 bildirilmistir. Noroblastomali olgularda bu an-
tikorlar 210 kDa agirliginda olup, beyaz cevherde
ve serebellar Purkinje hiicreleri sitoplazmasinda
saptanirlar (2,4). Noroblastomali olgularda opsok-
loni myokloni sendromu birliktelik gdsteriyorsa
ozellikle intratorasik tiimdr varlig1 daha sik gozlen-
mekte ve tiimdriin prognozunun iyi oldugu belir-
tilmektedir (2,3).

56

OPSOKLONI, MYOKLONI iLE BASVURAN BiR NOROBLASTOMA OLGUSU

Yapilan c¢alismalarda opsokloni myokloni
sendromundan otoimmun antikorlar sorumlu tutul-
dugundan buna yonelik tedavide immunosupresyon
amach steroidler, IVIG, ACTH, azothiopurin gibi
ajanlarin norolojik iyilesmede etkili olabilecegi
diisiiniilmiis, oral kortikosteroidler ve/veya normal
ya da yiiksek doz IVIG ile oldukca basarili sonuglar
elde edilmistir (5,6). Olgumuzda 6nce IVIG 0.4
g/kg/giin dozunda bes giin siireyle uygulandi. On
giin sonra kan basincinin kontrol altina alinmasiyla
2 mg/kg/giin oral prednisolon baslandi. Tedavinin
iki haftadir devam etmesine karsin norolojik iyi-
lesme heniiz gozlenmedi. Yapilan g¢alismalarda
norolojik iyilesmenin ii¢ yila kadar uzayabilecegi
gosterildiginden (5,6), oral prednisolon tedavisi ke-
moterapisi yanisira halen devam etmektedir.
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