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Travmayla Karisan Bir Metastatik Orbital Noroblastoma

Olgusu
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OZET

Noroblastoma ilk kez orbita metastazma bagl belirtilerle kendini gosterebilir. Bu durum
orbita travmasiyla karisabilir. Bu yazida daha once orbital travma tanist konan metastatik orbita
noroblastomlu 10 aylik bir hasta sunulmaktadir. Hastanmn bagvuru belirtileri sol proptozis ve ra-
kun gozu gorinumuydil. Noroblastoma tanisi, tipik radyolojik inceleme, kan ve idrar bulgulari
ve kemik iligi aspirasyon biyopsisiyle kondu. Gozle ilgili belirtiler, cok ilacli kemoterapiden
sonra geriledi ve tedaviden 5 ay sonra tumilyle kayboldu. Ancak tedavinin baglangicindan 10 ay
sonra, kemik ve akciger metastazi ve febril notropeniye bagli fulminan sepsis nedeniyle hasta
kaybedildi.
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SUMMARY
A Case of Orbital Metastatic Neuroblastoma Misdiagnosed As Orbital Trauma

Neuroblastoma may manifest with symptoms due to metastasis to the orbit. This condition
may be mistaken for orbital trauma. In this report, a 10 months-old patient with metastatic orbi-
tal neuroblastoma who was previously diagnosed as orbital trauma has been presented. The pre-
senting sypmtoms were left proptosis and the appearance of racoon eyes. The diagnosis of neu-
roblastoma was made by typical radiological study, blood and urine findings and bone marrow
aspiration biopsy. The ophthalmological findings regressed after multiple chemotherapy with
multidrug and disappeared 5 months after the treatment. However, 10 months after the initiation
fo the treatment, the patient was lost due to bone and lung metastasis and fulminating sepsis se-
condary to febrile neutropeni.
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Noroblastoma (NB) primitif sempatik noroblastlar-
dan olusan malign bir tumordur. Primer tumor ¢ogun-
lukla bobrekiistii bezinde bulunur. Hastalarm % 10-
20'sinde orbita metastazi geligir ve kotll prognoza igaret
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eder (1,2). Bazen orbita metastazma bagli belirtiler ilk
bagvuru nedeni olabilir. Bu yazida, orbita metastazma
bagli yakmmalarla bagvuran ve orbita travmasi ile karig-
tirilan bir adrenal NB olgusu sunulmaktadir.
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OLGU

On aylik erkek cocugu gozkapaklarmda sigkinlik ve
morarma olmasi ve halsizlik yakmmalartyla acil servise
getirildi. Annesi ¢ocugun 15 giin Once yururken yere
dustugunu ve birka¢ giin sonra gozkapaklarmda morar-
ma oldugunu belirtiyordu. Daha once hastay1 goren ug¢
farkli hekim morluklarm digmeye bagli olabilecegini ve
zamanla gececegini belirtmis ve biri tedavi icin antibi-
yotikli pomad vermisti. Hastanin 6zgecmisi ve aile 0Oy-
kustunde kaydadeger bir 0zellik yoktu.

Hastanm muayenesinde, sol goz yaklagik olarak 7
mm proptotikti ve agagi dogru yer degistirmisti (Sekil
la). Gozkuresi sert ve geri itilmeye direncliydi. Tempo-
ral fossada cilt altinda sert sigkinlik ele geliyordu. Solda
ust ve alt gozkapagmnda yaygm bir ekimoz mevcuttu.
Sagda alt gozkapagi medialinde smirli bir ekimoz alani
vardi. Enflamasyon bulgusu yoktu. Sol tarafta goz hare-
ketleri butun yonlerde kisitliydi. Afferent pupilla defekti
degerlendilemedi. Anizokori yoktu.

Hastanin orbita bilgisayarli tomografisi ¢ekildi. Acil
servisteki ilk radyoloji konsuiltasyonunda sol orbita late-
ral duvarmda kemik kirigt goruintuisu, sol retrobulber sa-
hada beyin parenkimine gore hiperdens goriiniim ve sol
temporal bolgede ciltaltt doku 6demi bildirildi ve orbita
kemik kirigma eslik eden olasi orbital selluilit tanisi kon-
du. Daha sonra ayni filmler tekrar degerlendirildiginde,
sol orbitada st temporalde 22x38x24 mm boyutlarnda,
kasa yakm yogunlukta kitle, komsu orbita lateral duva-
rmda kemik yikimi ve goz kiiresinin kitle tarafindan aga-
g1 ve one dogru itildigi belirtildi. Ayrica sol frontal ve
temporal loblarm oniinde kitlenin kafai¢i uzanimi oldugu
gozlendi (Sekil 1b). Sag maksiller sintiste de stipheli bir
infiltrasyon gortinimit mevcuttu. Bu radyolojik bulgular
is1ginda, hastada orbital metastatik NB olabilecegi dustu-
nuldu. Abdominal ultrasonografide NB ile uyumlu ola-
rak sag adrenal bezde 70x60x85 mm boyutlarinda solid
kitle saptandi. Paraaortik ve aortakaval bolgede ve bila-
teral iliak zincirler boyunca en buyugu yaklasik 2 cm
capimnda, ¢ok sayida lenfadenomegali belirlendi.

Yirmidort saatlik idrarda vanil mandelik asit
(VMA) ve homovanilik asit (HVA) duzeyleri srasiyla
1.9 mg (normal deger: 0.50- 2.50/24 saat) ve 3.50 mg
(normal deger: 0.0-0.0/ 24 saat) duizeyindeydi. Homova-
linik asit (#g) / kreatinin (mg) orani ise 30,7'di (normal
deger: < 23). Hemogramda lokosit sayis1 7500/mm3,
trombosit sayis1 96000/mms3, hemoglobin miktar: 6.9 gr/
dl olarak belirlendi.

Kemik iliginden aspirasyon biyopsisinde, normal
ilik elemanlarmm azaldigi ve mononiikleer genis g¢ekir-
dekli atipik blastik hiicrelerin tek tek ve rozet bigimi

olusturacak sekilde ilik dokusunun %80'ini kapladigi
saptand1

Bu bulgularla hastaya "International Neuroblastoma
Staging System" ol¢utlerine gore evre IV metastatik NB
tanist kondu. Tedavi icin hastaya, Cocuk Onkolojisi Kli-
nigi'nde, 2 kuir (4 blok: Vincristine, ifosfamid, dacarba-
zine, adriamycin, cisplatin, cyclophosphamide, VP -16)
donustumlu, toplam 4 kur Turk Pediatrik Onkoloji Grubu
Ulusal Noroblastoma tedavi protokolit uygulandr Ikinci
ayda, ikinci kiir kemoterapiden sonra periorbital ekimoz
geriledi, 5. ayda proptozis duzeldi (Sekil 2). Ancak teda-
vinin baglangicindan 10 ay sonra ates yitksekligi ile bag-
vuran hastada kemik ve akcigerde yaygm metastaz sap-
tandi. Hasta, tumor nuksu ve febril notropeniye bagli ful-
minan sepsis nedeniyle kaybedildi.

TARTISMA

Noroblastoma tim cocukluk c¢agi kanserlerinin
%8'ini olusturur (2). Primer tumor bobrekiistii bezi veya
torakal, servikal veya pelvik bolgelerdeki sempatik sinir
sistemi hiuicrelerinden koken alabilir. Hastalarm kugik
bir bolumu ilk kez orbita metastazma baglt belirtilerle
bagvurabilir (1,2). Noroblastom ¢ok nadiren primer ola-
rak orbitada silyer gangliondan koken alabilir.

Metastatik orbital NB'nin karakteristik bulgulari tek
veya iki tarafli hizli ilerleyen proptozis, periorbital eki-
moz ve ddemdir. Bu bulgularm bir araya geldigi hastala-
rm gorinumu "rakun gozi" olarak nitelenmistir (3). Bu
bulgular nedeniyle hastalarm bir bolumiine, hastamizda
da oldugu gibi, yanlislikla orbital travma tanist konabilir.
Bir calismada 6 orbital NB'lu hastadan 2'si orbital trav-
mayla karigtirilmis ve NB tanismin konmasi gecikmistir
(4). Rakun gozu goriniime yolacan proptozis ve ekimoz,
kafa tabani travmasinda, ayrica miksodem, lenfoma veya
hemofililerde de gorulebilir (3). Noroblastomayla iliskili
periorbital ekimoz, tumor hiicrelerinin gozkapagmnda ka-
pillerleri tkamasi ve trompositopeni sonucunda olusur.
Yaygin kemik iligi metastazlari pansitopeniyle sonugla-
nabilir ve gozde kendiliginden subkonjonktival kanama-
lar da olusabilir (1). Noroblastomanm gozle ilgili diger
belirtileri, gorme kaybi, Horner sendromu, opsoklonus,
papilodem, anizokori, nistagmus ve kranial sinir parali-
zilerini igerir (1-5). Norooftalmik belirtiler mediastinel
ve servikal sempatik zincir tutulumuna veya tumorun
paraneoplastik etkilerine baglidir.

Noroblastomanm gozdig1 belirtileri primer tumor
yerlesimi ve metastazlarla iligkilidir. Orbital NB'larm
yaklagik %90, hastamizda da oldugu gibi, abdominal
NB'dan koken alirr (2). Muayenede karmnda orta hatti ge-
cen bir kitle ele gelir. Karaciger genellikle tumor infilt-
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Sekil 1. A. Daha once orbital travma tanist konan metastatik orbita noroblastomlu 10 aylik hastanin basvuru
swrasindaki goriiniimii. Sol gozde proptozis ve periorbital ekimoz izleniyor. B. Orbita bilgisayarli tomografisi aksiyel
kesit. Orbitadaki tiimor kitlesinin lateral orbita duvarinda yaptigi kemik yikimi (ok basi) ve kafa icine yayilun
(ok isareti) izleniyor.

Sekil 2. Hastamin ¢ok ilagcli kemoterapiden 5 ay sonraki
goriintimii. Proptozis ve periorbital ekimozun diizeldigi
gozleniyor.

rasyonu nedeniyle buyumistur. Deride metastatik
noduller saptanabilir. Tamoriin kemik iligine metastazi
anemi ve pansitopeniye neden olabilir. Tumor hiicrele-

rinden katekolamin ve vazoaktif intestinal polipeptid sa-
Immasi nedeniyle asir1 terleme, huzursuzluk, cilt kizarik-
ligi, arteryel hipertansiyon, siddetli ishal ve hipokalemi
ortaya cikabilir (6).

Orbital NB'larm tanisinda, klinik muayenenin yani-
sira, radyolojik degerlendirme de onem tagir. Hastamiz-
da, orbital BT bulgulari, orbitanmn uist temporalinde kitle,
komsu orbita duvarmda kemik yikimi ve kafaici timor
yayilimini igerdi.

Orbital NB'da tani biyopsi veya idrarda katekola-
min duzeylerinin 6l¢iilmesiyle konabilir. Idrarda kateko-
laminler ve yikim trtinlerinin (VMA ve HVA) artmis ol-
masi yuksek duyarlilik ve ozgullukle tant koydurucudur
(7). Bu maddelerden VMA daha cok olgun ("matur")
huicrelerde, HVA daha cok olgun olmayan ("immatur")
ve indiferansiye huicrelerde yitksek oranda bulunur. Bu
yizden VMA/HVA orani disitkse prognoz kotudur (8).
Hastamizda da HVA duzeyi yuksek ve VMA/HVA orani
dusuktu. Prognozla iligkili diger ozellikler, tan1 srasinda
hastanm yagi, hastaligm evresi ve primer timortn yeridir
(8). Bir yagmdan kuciik olan ve hastalik evresinin 1, 2
veya 4S oldugu hastalar oldukga iyi bir prognoz goste-
rir. Servikal, pelvik ve mediastinal yerlesimli timorler-
de prognoz, diger yerlesim bolgelerine kiyasla daha iyi-
dir.

Uluslararast NB evreleme sistemine gore, orbital
tutulum evre 4 hastalik olarak kabul edildigi i¢in primer
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hastaligm tedavisinde yogun, c¢ok ilach bir kemoterapi
uygulanr. Vincristine, cyclophosphamide, imidazole
carboximide, cisplatin, adriamycin, VP -16 veya melp-
halan gibi ilaglarm gesitli bilesimleri kullanilir. Bu teda-
viye hastalarm yaklagik %40 tam, %30'u kismen yanit
verir (6,9). Kemoterapiyle birlikte dusiik doz tim beden
ismlamasi ve otolog kemik iligi nakli uygulanabilir. An-
cak 13m tedavisinin toksik etkileri kuiguk cocuklarda
mortaliteyi arttirabilir (9).

Hizli ilerleyen proptozis ve periorbital ekimozla
basvuran ¢ocuklarda metastatik orbital NB olasilig1 akla
gelmelidir.
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