Spontan regresyon gosteren evre IV noroblastom: Bir olgu sunumu

Spontaneously regressed stage IV neuroblastoma: A case report
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Ozet

Cocukluk ¢caginin en habis timérlerinden birisi olan néroblastom evre 4S'de spontan tam regresyon
gorulebilmektedir. Ancak evre IV noéroblastamada ise spontan regresyon hemen hig bildiriimemistir. 10 aylik kiz
hastanin bacaklarinda gevseklik nedeniyle ¢ekilen manyetik rezonans géruntilemede (MRG) T2-T10 vertebralar
arasi pre ve paravertebral alanda ve intervertebral foremenler araciligiyla spinal kanala dodru uzanim gdosteren
aynl zamanda aort etrafini da saran dev timoral kitle ve karacigerde ¢ok sayida metastatik odak tespit edildi. Klinik
ve radyolojik olarak evre IV néroblastom tanisi kondu. Ancak sosyoekonomik nedenlerden dolayi hasta ileri bir
merkeze gotiriilerek kemoterapi ve/veya radyoterapi ve cerrahi rezeksiyon yaptirilamadi. ilk tanidan 14 ay sonra
hemiparezi devam etmekle birlikte bacaklarinda hareketlerin tekrar baglamasi dolayisiyla ¢gekilen MR
goruntilemede dev timdral doku ve karaciger metastazlarinin tamamen kayboldugu goéruldu. Bu vaka ile evre IV
noéroblastomda da spontan regresyonun olabilecegini vurgulamak amaclandi.
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Abstract

Noéroblastoma is the most aggressive tumor of childhood malignancies but can undergo spontaneous regression at
stage 4S. It is not stated that stage 4 neuroblastoma regress spontantaneously. A 10-month-old girl presented with
lower extremity hypotonias. The magnetic resonance imaging (MRI) workup revealed giant pre and paravertebral
mass extending from T2 to T10, which surrounded descendent aorta and extension through the intervertebral
foramina into the epidural space with extreme compression of the spinal cord, and multifocal hepatic metastasis. A
clinical and radiological diagnosis was stage IV neuroblastoma, but the patient's parents could not to take away the
patient to the tertiary health center for chemotherapy/radiotherapy and surgery caused by socioeconomic factors.
Fourteen months after the initial presentation, the patient returned with healing findings and but hemiparesis has
continued. The second MRI workup revealed the local masses and hepatic metastasis completely regressed. The
patient has been followed up and treated with physiotherapy. In this case, we want to emphasize of stage IV
neuroblastoma that can undergo spontaneous regression.
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Giris Olgu sunumu

Cocukluk ¢aginin en habis tumorlerinden birisi olan On aylik kiz hasta bacaklarindaki gevseklik nedeniyle
noéroblastom evre 4S'de spontan tam regresyon poliklinige getirildi. Hastanin dogum &ncesi
gorulebilmektedir (1). Ancak evre IV anamnezinde herhangi bir 6zellik yoktu ve prenatal ve
noroblastamada ise spontan regresyon hemen hi¢ postnatal ultrasonografik inceleme yapilmamisti.
bildirilmemistir. Bizde burada, 10 aylik iken evre 4 Normal spontan yol ile miadinda, akraba olmayan
noéroblastoma tanisi konulan ve 14 ay sonrasinda anne-babanin dlglncl c¢ocugu olarak hastanede
spontan regresyona ugrayan bir olgu sunmayi dogmustu. ik gelisindeki fizik muayenesinde agirhig
amacladik. 6.2 kg (<%3) (2), boy 68 cm (%40) (2) , vicut sicakhgi

36.6 oC, arteriyel tansiyonu 100/60 mm/Hg, her iki
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bacak hipotonik, DTR iki tarafli artmig, Babinsky
refleksi iki tarafli pozitif, solunum sesleri normal
olarak alintyordu. Tam idrar tetkikinde gériinim acik
sarl, pH 5.6, dansite 1015, glikoz yok, protein eser,
urobilinojen normal, nitrit yoktu. Tam kan
incelemesinde hemoglobin 10.6 gr/dL, hematokrit %
31, sayisi lokosit 13.400 mm3, ALT 54 U/L, AST 60
U/L, eritrosit sedimantasyon hizi 40 mm/saat.
Yapilan manyetik rezonans gorintileme (MRG)'de
T2-T10 seviyeler arasinda paravertebral alani
dolduran, orta hatti gegen ve noral foramen
aracihigiyla spinal kanala dogru uzanim gosteren
ayni zamanda aort etrafindaki lenf nodlarina da
yaylilan dev timoral kitle ve karacigerde ¢ok sayida
metastatik kitleler tespit edildi (Resim 1, 2). Klinik ve
radyolojik olarak néroblastom evre IV tanisi kondu
ve bir Ust merkeze, oradan da kemoterapi,
radyoterapi ve cerrahitedaviigin il disina sevk edildi.
Ancak aile sosyoekonomik nedenlerden dolayi
hastayl sevk edilen merkeze goturilemedi, ileri
tetkikler, kemoterapi, radyoterapi veya cerrahi
tedaviden hic birisi yapilamadi. ilk tanidan 14 ay
sonra bacak hareketlerinin tekrar belirginlesmesi
dolayisiyla gekilen MRG'de ilk tanidaki timoral
dokularin ve metastazlarin tamamen kayboldugu
gorildi (Resim 3). Regresyon sonrasi
muayenesinde genel durum iyi, 10 kg (% 50), boy 84
cm (%75), emekleme var, tutunarak bacaklari
Uzerinde kisa sureli durabiliyor, mesane ve rektum
kontroli yoktu. Hasta en son iki yil 6nce
goruldiginde mesane ve rektum kontroli mevcut
ancak bacaklarda kuvvetsizlik devam ediyordu.

Tartisma

Cocukluk ¢agi ekstrakranial solit timorlerin iginde
en sik gorileni noroblastomdur, bunun en sik giktigi
yer ise slrrenal medulladir. Mediastinal kitleler
icinde posteriyor mediastinal olanlar ise en az
siklikta gértulmektedir (3, 4). Posteriyor mediastinal
ndroblastomun ayirici tanisinda hematom, apse,
lenf nodlari, vertebra kaynakli kitleler, 6zefageal
sebepler ve norojenik kaynakli diger timoaral kitleler
vardir. Abdomen disi yerlesimli primer solit
tumorlerin ilk gelis semptomlari genellikle timor disi
belirtilerdir. intratorasik posteriyor mediastinal solit
timorlerde en sik goérilen semptomlar 6ksurik,
yutma gugligli ve medulla spinalis invazyonu
olanlarda mesane ve rektum kontrolinin kaybi ile
paraplejidir. Ayrica timorden salinan mediatorler
dolayisi ile ates ve ishal gibi genel semptomlar da
bulunabilir. Vakamiz intervertebral foramen aracihgi
ile medulla spinalis basisina baglh alt ekstremite gl¢
kaybr semptomlari ile gelmigtir. Hastanin yasi,
timorin yerlesim yeri, radyolojik ve klinik bulgulari
ve spontan regresyonu noroblastom tanisini
desteklemektedir. Vakaya igne biyopsisi planlanmig
ancak evresi de g6z 6nunde bulundurularak idrar

vanilmandelik asit seviyesi dlgimu dahil biyopsi ile
taninin dogrulanmasi ve tedavisi ileri bir merkeze
birakilmistir. Ancak sosyoekonomik sebeplerden
dolayi il disi ileri saglik merkezlerine goturilemeyen
hastaya yapilmasi planlanan tetkikler ve tedavilerden
herhangi birisi uygulanamamigtir. Her nekadar tani ve
evrelemesi biyopsi ve cerrahi olarak dogrulanamamis
olsa da evre 4 noroblastoma vakalarinda yalnizca
MRG goéruntileme ile dogru tani ve evrelemenin
yapilabilecegi bildiriimistir (5, 6).

Noroblastomda en c¢ok kullanilan International
Neuroblastoma Staging System (INSS) evreleme
sistemidir ve tumorin yayilimina gére V evreye
ayrilmaktadir (7). Butlin evreleme sistemlerinde 1
yasin altindaki evre | ve lI'nin uzak kemik iligi, karaciger
ve cilt metastazlar ayri tutulmakta (evre 4S) ve
prognozunun ¢ok iyi oldugu bildiriimektedir. Ayrica |
veya ll. evrede gapi 5 santimetreyi gegmeyen, buyuk
damar veya organlara invazyon gdstermeyen
vakalarin izlemeye alinmasi; 6te taraftan timdrin
¢apinin baylmesi, timor markirlarinin  ylUkselmesi
veya uzak metastaz durumunda timorin en kisa
zamanda ¢ikarilmasi en ¢ok kabul goren gorustir (8).
Bizim vakamiz bu evrelemeye gore T2-T10 vertebralar
arasini doldurmasi, orta hatti gegmesi, iki tarafl
paraaortik lenf nodlarina yayilmasi ve karaciger
metastazlarinin bulunmasi dolayisiyla evre [V'e
uymaktadir (9).

Taramalar veya baska bir sebeple gekilen gorintileme
ile erken evrede yakalanan vakalar disinda ¢ogu
hastaya IV. evrede tani konmakta ve Ozellikle 1
yasindan biyUk ¢gocuklarda kemoterapi, radyoterapi ve
cerrahi tedavinin kombine kullanimina ragmen c¢ogu
hastada prognoz kétidir. Cocukluk ¢aginin en habis
timorlerinden birisi olan néroblastom 1 yasindan
kiiclk ve evre IVS'li infantlarda spontan tam remisyon
gOsterebilmektedir (10,11). Evre IV néroblastomlu bir
infantta timoérin cerrahi rezeksiyonundan sonra
meningial metastazlarinda kendiliginden gerileme
oldugu bildiriimigse de timdr dokusunun kendisinde
spontan regresyonuna dair herhangi bir vaka
bildiriimemistir (12). Literatiirde yaygin kemik korteksi,
beyin ve skalp metastazi olan IV. evredeki bir vakada
sadece steroid tedavisi verildikten sonra tam remisyon
bildirilmistir (10). Ayrica infantlarda néroblastomdan
baska spontan regresyon gosteren herhangi bir kanser
trd bulunmamaktadir (13).

Kebudi ve ark.'nin 43 vakalik néroblastom serisinde
%60'Inin evre V'te tani kondugunu ve %60 vakanin
kemoterapi ve/veya radyoterapi kurlerini
tamamlayamadan kaybedildigi bildirmislerdir (14). Von
Schweinitz ve ark.' 2251 vakalik genis noéroblastom
serisinde 878 vakanin evre [V'te tani kondudu, bu
hastalarda kombine tedavinin uygulandidi, ancak
prognozu tam veya kismi cerrahi rezeksiyondan ziyade
MYCN onkogen amplifikasyon diizeyinin belirledigini
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ragmen alt ekstremitelerdeki kuvvet kaybinin devam
etmesi dikkat g¢ekicidir. Bunun goérUnurdeki sebebi
medulla spinalistekiincelmedir.

Sonug olarak malign bir tGmdr olan noéroblastom
sadece evre IVS'te degdil evre IV'te de spontan

vurgulamiglardir
ekspresyonu

(15). Vakamizda onkogen
degerlendirmek igin

immunohistokimyasal tetkik yapilabilmis olsaydi
spontan regresyon gdsteren evre IV ndroblastom
yoninden 6nemli bilgi elde etmek mimkin olabilirdi.

TUmorin

radyolojik olarak tam

Resim 1. Vakanin 10 aylikken cekilen ilk MR gériintiilemesinde

regresyonuna

4

sagda paravertebral alani dolduran, orta hatti gegen ve
ayni zamanda aort etrafindaki lenf nodlarina da yayilan

dev tiimoéral kitle.

L78e ’ el |

Resim 2. llk MR T2A sagittal kesitlerde T2-T10 seviyelerin

/

arasinda paravertebral alani dolduran ve néral foramen
araciligiyla spinal kanala dogru uzanim gésteren

tiiméral kitle.

remisyon gOsterebilecedi kanaatine varildi.

Resim 3. llk gériintiilemesinden 14 ay sonra ¢ekilen MR T2
agirlikli sagittal kesitlerde dev kitlenin tamamen
kayboldugu gbriliiyor
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