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Summary

A case of rhabdomyosarcoma presented with
hypoglycemia

Hypoglycaemia is a well known association with some
extrapancreatic and particularly retroperitoneal mesen-
chymal twmors, Although the certain cause of hypogly-
caemia is still obscure. it can be speculared thar high mer-
abolic activity of bulky nunors result in excessive
glucose consumption or some substances with insulin-
like activity were secreted by the lesion. Here, we repori-
ed a 8-year-old boy with rerroperitoneal rhabdomyosurco-
ma which presented with hypoglyeaemiv in addizion 1o
mass sympioms whaose binod glucose | : -
normal after surgical removal of the 95

: r{."'!J?( fLbiany,
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Giris

Hipoglisemi, ckstapankreatik tiimirlerin, tzellikle
de mezengimal kokenli ve malign olanlarin seyri
sirasinda geligebilmektedir. Bu olgularin ¢ounda
timor kitlesi cok biiyiik ve siklikla retroperitoneal
yerlesimlidir ve tiimoriin cerrahi olarak ¢ikariima-

sindan sonra hipoglisemi ortadan kaybolmaktadir
(1,2)

Simdiye kadar konuyla ilgili pek ¢ok goriis ileri
siirilmiistiir. Ancak olayin gergek nedeni halen
tarismalidir ve multifaktoryel ve kompleks olay-
lar zinciri sonucunda hipogliseminin ortaya ¢iktii
diisiintilmektedir ©).

Bu yazida 8 yagindaki bir ¢ocukta kitle semptom-
larina ek olarak hipoglisemi ve buna bagh bayilma
nobetleri ile kendini gdsteren bir rabdomyosarkom
olgusu sunulmaktadir.
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Olgu sunumu

M.T. 8 yasinda, erkek. Karinda kitle ve bayilma
nobetleri yakinmalarivla bagvurdu. Aile ilk kez 20
glin dnce karinda gobek alunda sisligin farkedil-
digini ve idrar yapmade grichigiiniin basladigin, raki-
beden dinemde de bavilma nobetlerinin tabloya ek-
lendigini belirtti. Bagvurusundan énce izlendigi has-
tanelerde hipopotasemisinin oldugu ve ozellikie
bavilma nébetleri esnasinda kan gekerinin 5 mgidl
degerine kadar diistiigii dgrenildi. Bey cocutkln ailenin
3. cocugun olan ve yakmmalarimn baslamasindan dnce
ramamen saglikli olan hastamn fizik incelemesinde
TA: 110160 mmHg., N: 100/dk., diigkiin gdriiniimde,
karmda tiim kadranlart dolduran 17512 cm. boyut-
larinda sert, diizgiin yiizeyli kitle palpe ediliyordu.
Rektal muayenede de dolgunluk seklinde kitle his-
sediliyordu.

Laboratuvar tetkiklerinde Hb: 9.8 gridl., BK: 10.000/
mm?, periferik yaymasinda notrofil hakimiyeti di-
sinda ozellik yok. KS: 36 mgidl., Na: 136 meqllt, K:
2.8 megilt., Cl: 92 meq/lt., Ure: 12 mgidl. KCFT
normal sinirlarda ve idrar tetkikinde ozellik yok.
Serum insiilin diizeyi: 3.52 mIU/lt (7-24). Serum
AFP diizeyi: 3.39 NG/ml (0-20). Direkt karin grafi-
si: siipheli kalsifikasyonlar ve abdominal CT: me-
sane ve rektum arasindan ¢ikan ve tiim abdoment dol-
duran non-homojen kitle.

Hasta bu bulgularla operasyona alindi ve eksploras-
vonda saptanan ve rektovezikal bolgeden kdken alan
yaklastk 20x20x13 cm. boyutlarinda, frajil ve genis
nekroz alanlari iceren, yer yer periton ve omentuma
da yayiim gisteren kitlenin % 95'tnin ¢ikariimast
miimkiin oldu. Histopatolojik inceleme sonucunda
embryonal tipte rabdomyosarkom olarak rapor edil-
di.
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[.U. Onkoloji Enstitiisiinde kemoterapi programina
alinan hasta arada geligen adhesiv intestinal obst-
riiksiyon nedeniyle rekrar opere edildi ve adhezyon-
lara bagh gangren saptanarak 40 cm'lik ileum seg-
mentine rezeksiyon+anastomoz uygulandi.

Tiimdr ¢ikarildikian sonraki dinemde hipoglisemi
ve buna bagl semptomlart bir daha gizlenmeyen
hasta ailenin istegi ile kemoterapi programin yarida
keserek haliyie taburcu edildi.

Tartisma

Hipoglisemi, her ne kadar siklikla pankreasin in-
siilin salgilayan beta-hiicreli adacik tiimoriinde
goriiliirse de, zaman zaman ekstrapankreatik diger
tiimorler de hipoglisemiye neden olmaktadirlar,

Ozellikle eriskinlerde mezengimal timérlerin ve
daha ender olarak da karacifer. gastrointestinal ve
adrenokortikal neoplazmlarin spesifik tiimoral kit-
le semptomlarina ¢k olarak hipoglisemi ve buna
bagli bayilma nobetleri gibi yakinmalara da yol ag-
tifina iliskin pek cok bilgi mevcuttur. Ancak hipog-
lisemi ile seyreden ¢ocukluk caf tiimorleriyle ilgi-
li, literatiirde pek az yayin mevcuttur ve ilk olgu
1964'de Loutfi ve ark. tarafindan bildirilmigtir (1),

Adrenorkortikal tiimorlerin karaciger glukoz out-
putunu etkileyen bir steroid sentezleyerek hipogli-
semiye neden olduklar: diisiintilmektedir (), Me-
zensimal timorler ve hipoglisemi iligkisini acikla-
mak ise daha zordur ve bu konuda pek ¢ok goriig olup
tartismalar siirmektedir (243,

Hipoglisemi ile seyreden bu mezengimal tiimdrler;
operasyon sirasinda bile bazen giicliikle farkedilebi-
len insiilinomalardan farkh olarak. olgumuzda da
oldugu gibi, ¢cok bilyiik boyuttadirlar ve genis deje-
nerasyon ve kavitasyon alanlan icerirler 14, Sik-
likla retroperitoneal, daha nadiren de torasik yer-
lesim gosteren bu tiimdrler; fibrosarkom, liposar-
kom, mezotelyoma, hemanjioperisitoma ile difer
sarkom ve fibromlar seklinde olabilirler (25:6), Ay-
rica ¢ocuklarda lenfoma, Wilms' tiimorii ve norob-
lastom da hipoglisemi ile seyreden tiimorlerdendir.

Tiimorii hastalardaki hipoglisemik semptomlar ge-
nellikle sabah erken saatlerde yani acken veya egzer-

siz sonrast ortaya ¢ikarlar ve yemek yenince kaybo-
lurlar. Tim olgularda. bizim rabdomyosarkomlu
hastamizda da goriildiidii gibi timor kitlesi ¢ika-
rildiktan sonra hipoglisemi kaybolmaktadir (1:2),
Ancak niiks olgularda hipoglisemi tekrar tabloya
eklenmektedir. Bu gozlem bu tiimdrlerin hipoglise-
miye neden olduklarini kesinlikle ortaya koyar, fa-
kat, mekanizmasinin agiklanmasi gesitli goriis ayri-
liklar ortaya ¢ikarmaktadir.

Splanknik sinir ve ¢oliak ganglion basisi sonucu ka-
raciger sempatik impuls blokajt ve buna bagh hipog-
lisemi gelisimi karacifer sag lobunda fibrom olan
bir hastada olay: agiklamak iizere ortaya atilan ilk
goriislerden birisidir (1.

Tiimoriin kendisinin insiilin ya da insilin salgilan-
masint uyaran bir madde veya insiilinaz inhibitorii
salgiladig, bu hastalarda glukogenez defekti olabi-
lecedi, malign olay esnasinda gelisen kageksinin hi-
poglisemiye yol agabileccgi cesitli yazarlar tara-
findan One siiriilen hipotezlerin belli bashlardir
(123)

Giiniimiizde ise, tiimériin, yiiksek metabolik aktivite
ile asint glukoz titketerek veya insilin-benzeri akti-
vite gOsteren ¢esitli maddeler salgilayarak hipogli-
semiye neden oldugu en ¢ok kabul géren iki teoridir
(5), Nissan ve ark. inceledikleri iki olguda, insiilin ve
insiilin-benzeri aktiviienin diigiik, serum serbest yag
asitlerinin ise yiiksek olarak Ol¢iilmesi ve in vitro
timor dokusunun asir1 glukoz alimi nedeniyle bii-
yiik tiimor kitlesinin fazla miktarda glukoz tiiket-
mesinin  hipogliseminin nedeni oldugunu ve ilave
olarak glukogenez bozuklufunun da hipoglisemi
tablosunu derinlestirdigini ileri siirmiiglerdir ().
Yine yapilan bazi1 ¢calismalarda ise plazma insiilin
degerleri normal olmakla birlikte, insiilin-benzeri
aktivite gosteren ve NSILA (suprese edilemeyen
insiilin-benzeri aktivite) adiyla amlan bazi maddele-
rin tiimérden izolasyonu miimkiin olmustur. Insii-
lin-benzeri biiyiime faktori (IGF)-I yani somatome-
din-C ve IGF-II bu maddelerin bilinenleridir 43,

Tiim bu bilgiler degerlendirildiginde, hipoglisemi-
nin tek bir nedene bagh degil de, kompleks bir takim
olaylar sonucu ve muhtemelen birkag nedene birden
bagh olarak meydana geldigi ve normalde hipoglise-
mi durumlarinda kompanzasyonu saglayan mekaniz-
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malarin da ilerlemig malignansinin yol actif1 mal-
niitrisyon veya siirrenal metastazlar1 nedeniyle
fonksiyon gormedigi soylenebilir -3, Yani, tablo
karmasik bir olaylar zinciri sonucunda ortaya ¢ik-
makta ve kesin neden heniiz bilinmemektedir. Ancak
iyi bilinen hipogliseminin diazoksid, glukagon veya
kortikosteroid kullanimi gibi tibbi tedavilere cevap
vermedigi ve etkili tedavinin cerrahi yaklagim ile
tiimoriin ¢ikarilmast oldugudur ). Nitekim bizim
olgumuzda da hipoglisemi ve ona bagh semptomlar
operasyon sonrasi gerilemigtir,

Sonug olarak, hipoglisemi ile seyreden malignansi
olgularinda sadece pankreasa yonelmeyip, ekstra-
pankreatik bazi tiimorlerin de hipoglisemi ve buna
bagl bayilma nobetleri ile kendini gosterebilecegi
hatirda tutulmalidur,
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