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Opsoklonus - miyoklonus - ataksi sendromunun eslik
ettigi iki noroblastom olgusu
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Ozet

Opsoklonus-miyoklonus-ataksi  (OMA) sendromlu  ol-
gularda, nadir de olsa etyolofik nedenlerden birisinin no-
roblastoma oldugu bilinmektedir. Tamlart bu sendrom ne-
deni ile basvurduklarinda konulabilen iki néroblastomlu
olgumuzu sunarak tani ve tedavi dzelliklerini vurgulamayt
amacladik. Yaglari 14 ve 18 ay olan olgularin birinde sur-
renal kaynakli evre Il néroblaston, digerinde ise me-
diastinal yerlegimli evre Il gangliyondroblaston sap-
tannugtir. Tiimdrler tamdan hemen sonra total olarak
ctkarilabilmesine ve sonrasinda uygun kemoterapi te-
davileri uygulanmasima kargm her iki olguda da OMA
sendromu bulgulart erken dénemde siirmiis ve olgulardan
birinde yiiksek doz immiinglobiilin tedavisi pereklirmigti,

Anahtar kelimeler: Akut serebellar ensafalopati, né-
roblastom, opsoklonus-miyoklonus-atakst sendromu, pa-
rancoplastik sendromlar

Summary

Opsoclonus- myoclonus- ataxia syndrome with neuro-
blastoma: Report of two cases

One of the etiologic conditions responsible of opsoclonus-
myoclonus-ataxia syndrome (OMA) is neuroblastoma. The
aim of this study is to present two neuroblastoma cases
that were diagnosed due to this syndrome and review the
diagnostic and therapeutic modalities. Among the cases
aged 14 and 18 months, one had a stage 3 neuroblastoma
with adrenal origin and the other had a mediastinally lo-
cated stage 2 ganglioneuroblastoma. Although total exci-
sion was achieved and chemotherapy was administered,
OMA syndrome persisted in the early periods of treatment
in both cases. One case has required the administration of
high dose immunoglobulin therapy.
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Giris

Opsoklonus- myoklonus- ataksi (OMA) sendromu;
diizensiz gz hareketleri, yiiz ve ekstremite kaslarn-
da kasilmalar ve yiirimede bozukluk ile seyreden
norolojik bir klinik tablodur. Cocukluk ¢aginda ge-
nellikle viral cnfeksiyonlar sonrasinda  goriilen
OMA'ya nadiren noroblastom eslik edebilmektedir
2.3),

Olgu Sunumu

Olgu I: Ondért aylik erkek hasta, bir ay dnce bas-
layan kol ve bacaklarda titreme, yiiriiyememe, g0z-
lerde kayma yakinmalart ile getirildi. Géz dibi mu-
ayenesi ve elektroensefalografisi normal olan hasta-
mn kraniyal magnetik rezonans (MR) gériintiileme-
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sinde her iki parietal lobun, korteks alti beyaz mad-
desinde yaygin geniglemis perivaskiiler alanlar, ka-
rin ultrasonografisi (US) ve bilgisayarli tomografi-
sinde (BT) sag siirrenal yerlegimli, ¢izgisel kalsifi-
kasyonlar iceren 4x3x2 cm. boyutlarinda kitle sap-
tandi. Kemik iligi aspirasyonunda ozellik saptan-
madi. Serum néron spesifik enolaz (NSE) ve 24 sa-
atlik idrar vanil mandelik asid (VMA) diizeyleri yiik-
sek bulundu. Hasta niroblastom dn tamst ile ame-
livat edildi ve kitle evre IIl olarak degerlendirilip
sol nefrektomi ile gikarildi. Histopatolojik tani fa-
vorable tipte farklilagnmuis ndroblastom olarak bil-
dirildi ve kemoterapi uygulandi. Altt aylik izlemde
opsomyoklonusu kendiliginden gerileyen hasta des-
tekle yiiriimeye basladi. Niiks kitle saptanmadi.

Olgu II: Onsekiz ayhk kiz hasta, yirmi gin dnce
baslayan yiiriiyememe, kollarda titreme, sag gozde
kayma yakinmalart ile getirildi. Kranival MR' da ve
g0z dibi muayenesinde Ozellik saptanmadi, Kemik
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iligi biyopsisi normaldi. Cekilen gégiis MR 'da arka
mediastende, sag paravertebral yerlesimli 4x5x5 cm
lik kitle saptandi. Serum NSE ve idrar VMA dii-
zeyleri yiiksekti. Hasta, néroblastom én tamisi ile
ameliyat edilerek kitle tam olarak ¢ikarildi. Histopa-
tolojik inceleme sonucu ganglivondroblastom olarak
bildirildi. Evre Il ganglivondroblastom kemoterapi
pmro;{’aﬁf uygulanan hastanin nérolojik semptomlia-
rinda ameliyat sonrast erken dénemde diizelme ol-
mad. Bir yil stire ile yiiksek doz immunglobulin te-
davisi uygulanan hastada myoklonus ve yiiriime so-
runu diizeldi ve géz hareketlerinde azalma saptandi.
Bir yillik izlemde tiimar niiksii gézlenmedi.

Tartisma

OMA sendromu cocuk yas grubunda genellikle viral
enfeksiyonlar sonucunda olusan akut serebellar en-
sefalopati tablosu ile iliskilidir. Ayni tablo metabo-
lik, dejeneratif hastaliklar ve toksik nedenlerle de
olusabilir ). Bu sendromda diizensiz g0z hareket-
leri, yiiz ve ekstremite kaslarinda kasilmalar ve yii-
rime bozukluklari gozlenir . Cocuk yas grubun-
da, kiiciik bir oranda paraneoplastik bir sendrom ola-
rak hepatoblastom ve noral ibik hiicre kaynakli tii-
morlere eslik edebilir (459, Siitcocuklugu déne-
minde OMA sendromu ile birlikte en sik goriilen tii-
mor néroblastom/gangliyondroblastom'dur. OMA
sendromu, tiim néroblastom olgularinin % 2'sinde
goriilmektedir @), Ilk kez 1968'de Solomon ve ar-
kadaslaninca bildirilen ) bu tablonun fizyopatoloji-
sinde immiinolojik mekanizmalann rol oynadigim
diigiindiiren bulgular vardir. Tiimér hiicre antijenle-
rine karst olusmus antikorlarin Purkinje hiicreleri ile
¢apraz reaksiyon olusturdugu, bunun da Purkinje
hiicre hasarina yol aguig1 varsayilmaktadir (3, Bu ol-
gularda genel néroblastom populasyonunun aksine
mediastinal yerlesim % 50 gibi yiiksek bir oran gos-
termektedir -6,
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Prognoz hastanmin yagt ve tiimériin evresinden ba-
gimsiz sekilde cok iyi olup, sagkalim % 100 ula-
sabilmektedir (2:4:0),

Hastalarda tiimor ¢ikanldiktan sonra nérolojik semp-
tomlarn siirdiigli, ACTH tedavisi ile diizelme giiz-
lendigi, ancak yillar iginde kalici nérolojik sekel bi-
rakabilen yeni ataklar geligtigi bildirilmigtir G46),
Ndrolojik semptomlar i¢in onerilen baslica tedavi
yontemleri ACTH 39, dolagimdaki immiin komp-
lekslerin ¢ekilmesini saglamak icin protein-A (14
ve yiiksck doz immiinglobulindir ), Sunulan iki ol-
guda ameliyat sonrasi erken donemde nérolojik
semptomlarda diizelme gozlenmezken, uzun siireli
izlemde semptomlar bir hastada kendiliginden, di-
gerinde ise yiiksek doz immiinglobulin tedavisi ile
gerilemistir.

Sonug olarak; OMA tablosu saptanan siit ¢ ukla-
ninda, ctyolojik bir ctken saptanamam «alinde
gizli bir noroblastom/gangliyonoroblastom olasilig
akla getirilerek ayrmtili radyolojik inceleme yapil-
mali, baglica morbidite etkeni olan nérolojik semp-
tomlar yakindan izlenerck uygun sekilde tedavi edil-
melidir.
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