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Paralizi ile seyreden bir konjenital kumsaati

noroblastom olgusu
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Summary

Congenital dumbbell neuroblastoma presenting with
paralysis: A case report

A 2 day-old newborn baby was admitted to our pediatric
surgical unit with the complaints of left lumbal mass and
lower extremities paralysis. Computurized tomography ex-
amination revealed a para-spinal mass extending to spinal
canal. The patient was operated with the diagnosis of con-

genital dumbbell neuroblastoma and the tumor was re-
sected totally by decompressive laminectomy and laparo-
tomy. The diagnosis of neuroblastoma was confirmed by
the histopathological examination.

The baby is on follow up without receiving and chemoter-
apy or radition therapy program.
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Giris

Noroblastom, ¢ocuklarda en sik goriilen konjenital
solid tiimorlerden biridir. Paralizi ile seyreden kon-
jenital kumsaati ndroblastom ise oldukc¢a nadir go-
riiliir, Iyi prognozlu olmakla birlikte norolojik fonk-
siyon kayiplarinda diizelme ender olarak gercekle-
sir. Bu yazida dogumdan hemen sonra alt extremite-
lerinde komplet paralizi ve sol lumbal bdlgede kitle
ile bagvuran, kumsaati noroblastom tamsi konan
olgu sunularak tam ve tedavisi literatiir bilgileri 151~
ginda tartigtlmagtar,

Olgu Sunumu

Sorunsuz bir gebelik sonrasi spontan vaginal yolla,
39 haftalik 3500 g olarak dogan erkek bebek; do-
gumdan hemen sonra ailesi tarafindan farkedilen
belin sol tarafinda siglik ve her iki bacagim hi¢ oy-
natamama gikayeti ile 2 giinliik iken klinigimize geti-
rildi. :

Hastamn fizik muayenesinde,sol lumbal bélgede cilt
alanda yaklasik 4x4 cm boyutlarinda sert, derin do-
kulara yapisik ve hareketsiz bir kitle mevcuttu. Ay-
rica alt ekstremitelerinde flask paralizi saptand.
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Laboratuvar incelemelerinde; Hct % 44, Hb 12.9 g/
dl, beyaz kiire 7400/mm3, BUN 6 mgldl, kreatinin
0.5 mgldl, Na 127 meq/l, K 5.5 meqg/l, iirik asit 1.8
mgldl, SGOT 19 IUH, SGPT 10 1U/l, alkalen fosfataz
152 U, total protein 5.6 gldl, albiimin 3.2 gldl,
globulin 2.4 g/dl, Ca 0.67 mmol/l bulundu. Akciger
grafisi ve ayakta direkt karin grafisinde dzellik sap-
tanmad. Idrarda spot VMA diizeyi 380 mikrog/ml
kreatinin (N 0.4-36.8 mikrog/ml kreatinin), ndron
spesifik enolaz 18 mikrogldl (N 12 mikrog/dl'nin
altt) bulundu.

Abdominal ultrasonografik incelemede retroperito-
neal bélgede lumbal vertebralarin éniinde, verteb-
ral kolonun sol tarafinda yer alan, abdominal aoria
ile komsu, mikst eko veren 6x4cm boyutlarinda kitle
ile bununla iliskili olarak cilt altina uzanan 4x3 cm
-boyutlarinda ikinci bir kitle tespit edildi (Resim I).

Bilgisayarli tomografi incelemede ise sol lumbal
bélgede T12-S1 vertebra diizeyleri boyunca paraver-
tebral, paraspinal uzamimli, spinal kanal ile igtirakli,
kanali genigleten, kalsifikasyon igeren retroperito-
neal nonhomojen kitle belirlendi. Sol bobredin late-
rale deplase oldugu izlendi (Resim 2). Kemik iligi
aspirasyon biopsisinde malign hiicreye rastlanmadt.
Hasta kumsaati néroblastom dn tanmst ile hastane-
miz norogirtirji klinigi ile birlikte operasyona alindi.
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Resim 1. Ultrasonografide abdominal aortayla komsuluk gos-
teren kitle.

Resim 2. Bilgisayarh tomografide sol paraspinal alandan spi-
nal kanala ve cilt altina dogru uzanan kitle.

Once yiiz tistii pozisyonda T12-S1 vertebralar sevi-
yelerinde dekopresif laminekiomi ve tiimor eksizyo-
nu uygulandi. Ayni seansta laparotomi yapilarak,
sol paraspinal sempatik zincirden koken alan kitle
total olarak ¢ikarildi. Yapilan eksplorasyonda kara-
cigerde metastaz saptanmadi, ayrica sol bébrege,
vena cava inferiora invazyon olmadigt, lenf nodu tu-
tulumu bulunmadigt da gérildii.

Kitlenin histopatolojik incelemesi noroblastom ola-
rak rapor edildi. Hasta bu bulgularla Evie 2 norob-
lastom olarak degerlendirildi. Ameliyat sonrast do-
nemde komplikasyon gériilmeyen ancak nérolojik
muayenesinde. belirgin diizelme olmayan hastanmn,
kemoterapi ve radyoterapi uygulamadan takibi uy-
gun goriildi. 14. ayint dolduran hastada herhangi
bir niiks tespit edilmezken norolojik kaywplarda
diizelme saptanmadi.

Tartisma

Noroblastom sempatik sinir sisteminden koken alan,
cocukluk déneminde sik goriilen solid tiimorlerden
biridir (226:1), Biiyiik serilerde intraspinal yayihim
gosteren noroblastom insidanst % 6 ile % 17 ara-
sinda degismekte ancak, parapleji ile seyreden kon-
jenital intraspinal yayiliml noroblastom olgulari ol-
dukea ender goriilmektedir -6.10),

King ve Traggis'in ilk kez kumsaati noroblastom
olarak adlandirdiklar intraspinal yayilimh olgular
yenidogan doneminde parsiyel veya komplet parali-
7i, idrar retansiyonu, anal tonusta azalma ya da kitle
ile bagvururlar (13:69.10) Olgumuz dogumdan he-
men sonra fark edilen sol lumbal bolgede kitle ve
bacaklarim oynatamama yakinmalari ile klinifimize
getirildi. Paralizi ile bagvuran yenidoganlarda do-
Sum travmasmin yamsira olgumuzda oldugu gibi
spinal korda bast yapan tiimorler de aragtiriimahdar,

Spinal korda basi yapan timdrlerden siiphelenilen
olgularda bilgisayarli tomografi incelemesi yapila-
rak veya magnetik rezonans goriintiileme teknidi ile
kitlenin lokalizasyonu belirlenebilir (19). Olgumuzda
bilgisayarhi tomografi incelemesi ile kitle lokalizas-
yonu belirlendi.

Kumsaati noroblastomlu olgularda dncelikle basiya
ugrayan spinal kord dekomprese edilmeli ve dekom-
presif laminektomi sonrasi hemen ya da ikinci bir
operasyonla yapilacak laparotomi ile primer paraspi-
nal tiimor ¢ikarilmalidir. Literatiirde bildirilen olgu-
larin ¢ogunda laminektomiden 2 hafta sonra yapilan
laparotomi ile timor ¢ikarilmaya caligiimistir (1456
9.10), Ancak giiniimiizde geligen yenidogan anestezi-
si ve yoZun bakim teknikleri sayesinde tek seansta
bu olgularin tedavisinin planlanabilecedi kanisinda-
yiz. Literatiirde ¢ogu kez total olarak ¢ikarilmasinin
miimkiin olmadig1 bildirilen tiimér, olgumuzda tek
seansta ve total olarak ¢ikarilabilmigtir “6910),

Radyoterapi, total tiim&r eksizyonunun ¢ofu kez ba-
sanlamayaca@i ve sinir kokleri etrafinda residiel
tiimor kalabilecegi diisiincesi ile kumsaati noroblas-
tomda onerilmekle birlikte, yenidoganin radyotera-
piye duyarhilifi ve spinal deformite geligmesi gibi
sakincalari kullanimmi simirlandirmaktadir 4-10),
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Evans ve arkadaslan total rezeksiyon yapilan Evre 2
noroblastomlu olgularda radyoterapi ve kemotera-
piye gerek olmadipimi bildirmiglerdir ©@). Evre 2
kumsaati noroblastom olarak degerlendirdigimiz ol-
gumuz, timoriin total olarak ¢ikarilmas: nedeni ile
radyoterapi ve kemoterapi uygulanmadan izlenmek-
tedir,

Literatiirde bildirilen olgularin ¢ofunda ndrolojik
fonksiyon kayiplarinda diizelme olmadifi, ancak
spinal korda basi semptomlart 4 haftadan daha az ise
bu kayiplarin geri dénme gansinin fazla oldugu bildi-
rilmektedir (1:4.5.69.10) Intrauterin dénemde spinal
korda basi siiresi bilinmedigi i¢in, bu olgularda er-
ken tam ve tedavi 6nem kazanmaktadir, Olgumuzda
erken tani ve tedaviye ragmen bacak hareketlerinde
diizelme saptanmamasi intrauterin donemde spinal
kordun uzun siireli basiya maruz kaldifim diisiin-
diirmektedir.

Sonug olarak paralizi gikayetleri ile getirlen yeni-
doganlar; spinal korda basi yapabilecek tiimoér aci-
sindan da, erken tam ve tedavinin norolojik fonk-
siyon kayiplarinin Onlenmesi nedeniyle arasgtiriima-
lidir, Paralizi ile seyreden kumsaati noroblastomlu
olgularda oncelikle basiya ufrayan spinal kord de-
komprese edilmelidir, bunu takiben paraspinal tii-
mor miimkiinse total olarak ¢ikarilmalidir.
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