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Vaka Takdimi

Konjenital 16semi
Bir vaka takdimi
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SUMMARY: Bayram i, incecik F, Ozcan K, Leblebisatan G, Sasmaz i, Tanyeli
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2004; 47: 280-282.

Congenital leukemia is a very rare disorder mostly seen in the first few months
with its signs and symptoms also seen in acute non-lymphocytic leukemia form.
It accounts for 1% of all leukemias in the first year. Here we to present 48-
day-old with late diagnosis of leukemia whose symptoms started by two weeks
of age.
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OZET: Konjenital 16semi, oldukgca seyrek goriilen, yasamin ilk ayinda belirtileri
ortaya ¢ikan ve genelde akut nonlenfositik 16semi tipinde goriilmekte olan bir
hastaliktir. ilk bir yil icinde goriilen losemilerin %1’ini olusturur. Burada 48
giinliikken konjenital 16semi tanisi konan, belirtileri iki haftaliktan itibaren

baslamasina ragmen tanisinda gecikme olan bir vaka sunulmustur.

Anahtar kelimeler: konjenital losemi, akut non-lenfoblastik losemi.

Konjenital 16semi yasamin ilk ayinda goriilen
seyrek rastlanan bir hastaliktir. Ilk bir yil icinde
goriilen 16semilerin %1’ini olusturur. Insidansi
her 4.7 milyon canli dogumda bir olarak
goriilmektedir!-2. Konjenital 16semi, genelde
miyeloid 16semi seklindedir. Vakalarda genellikle
l6kositoz, petesi, ekimoz, hepatosplenomegali,
kiitan6z nodiiler lezyonlar ve santral sinir
sistemi tutulum bulgular1 goriilmektedir.
Burada belirtileri iki haftaliktan itibaren
baslamasina ragmen tanisinda gecikme olan bir
konjenital 16semi vakasi sunulmustur.

Vaka Takdimi

Kirk sekiz giinliikk kiz vaka, abdominal sislik,
yaygin deri lezyonlar1 ve solunum sikintisi
yakinmalari ile hastanemize getirildi. Oykii-
stinden, aralarinda ikinci dereceden akrabalik
olan anne-babadan, zamaninda kompli-
kasyonsuz olarak dogdugu ve gebelik sirasinda
ilag alimi ya da gecirilmis atesli bir hastalik
olmadig1 6grenildi. Viicudundaki yaygin,
mavimsi deri lezyonlari, dogumdan iki hafta
sonra fark edildigi, dort haftalik oldugunda ise
bu lezyonlarin arttigl, ayrica karin sisligi ve

solunum sikintisinin da gelistigi 6grenildi. Fizik
muayenesinde; viicut agirligi, boyu ve bas
cevresi Olciimleri yasina gére normal sinir-
lardaydi. Tim viicudunda sert kivamli, mavi-
mor renkte nodiiler lezyonlar: vardi. Takipnesi
ve tasikardisi disinda solunum ve kardiovaskiiler
sistem muayenesinde patoloji saptanmadi.
Karinda ise distansiyon, gdobek ¢ukurunda
silinme vardi ve karaciger kosta kenarindan 10
cm sert, diizgiin yiizeyli olarak palpe ediliyordu.
Dalak palpe edilemedi. Diger sistem muayene-
leri normaldi.

Laboratuvar incelemelerinde; hemoglobin 10.3
gr/dl, hematokrit %25, 16kosit sayis1 184.500/
mm?3 ve trombosit sayist 52.400/mm?3 idi.
Periferik kan yaymasinin incelenmesinde %80
oraninda miyeloblast, bunun ardindan yapilan
kemik iligi aspirasyon incelemesinde %98
oraninda miyeloblast saptandi. PAS negatif ve
Sudan Black pozitif idi (Sekil 1-3). Kan 6rnek-
lerinin biyokimyasal incelemelerinde anormal
olarak; BUN 22 mEq/L, kreatinin 1.8 mg/dl,
tirik asit 26 mg/dl, SGOT 170U/L, LDH 6255
U/L saptandi. Abdominal ultrasonografisinde
masif hepatomegali vardi. Sitogenetik ve “flow”
sitometrik incelemeleri yapilamadi.
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Sekil 1
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Sekil 3

Sekil 1, 2, 3. Sirasiyla; kemik iliginde Wright-Giemza, Sudan Black (seyrek olarak pozitif) ve PAS boyamalari
(PAS negatif).

Konjenital 16semi tanist konan vaka FAB
siniflamasina goére M4 olarak kabul edildi.
Destek tedavisi ile beraber seftriakson tedavisi,
iirik asitin yiliksek olmasi nedeniyle ase-
tazolamid ve allopurinol tedavisi baglandi. Tim
destek tedavilerine ragmen, genel durumu daha
kotiiye giden vaka, yatisinin ertesi giini
kemoterapi verilemeden kaybedildi.

Tartisma

Konjenital 16semi, yasamin ilk ayinda seyrek
goriilen ve prognozu kétii olan bir hastaliktir.
Deri lezyonlar1 hastaligin en sik goriilen
bulgusu olup (%30), genelde baslangi¢ bulgusu
olarak da karsimiza gikabilir. Léseminin klinik
belirtileri olan hepatosplenomegali, petesi,
ekimoz gibi bulgular dogumda olabilir. Derinin
16semik infiltrasyonu da dogumda goriilebilir.
Klasik olarak deri lezyonlari, subkiitan nodiiller
veya mavimsi-mor renkte makiilo-papiiler deri
lezyonlar1 seklinde goriilmektedir. Bununla
birlikte spesifik olmayan deri lezyonlar1 da
olabilir3-#. Hastalarin ¢ogunda dogumda
solunum sikintis1 da goriilebilir. Bunun nedeni
olarak ta akcigerlere l6semik infiltasyonun
varlig1 diisiiniilmektedir3. Ayrica ilk ay ige-
risinde hastalarda ates, ishal ve kilo kaybi
semptomlar1 da gelisir. Hastamizda, konjenital
16seminin karakteristik bulgularindan olan deri
lezyonlari, 16kositoz, anemi, hepatomegali ve
solunum sikintist vardi.

Yasamin ilk ayinda goriilen neonatal 16semilerin
¢ogunlugu akut nonlenfositik 16semidir.
Hiicresel morfoloji, immiinofenotip ve kro-
mozomal ¢alismalariyla, akut non-lenfositik
l6semiyi akut lenfositik l6semiden ayirt
edebiliriz. Hiicre morfolojisi olarak neonatal
l6semiler monositik 6zelliktedir. Ayrica
konjenital 16semilerde en sik 1123 kro-

mozomal translokasyonu goriilmektedir®.
Konjenital 16semi anomalilerle birliktelik
gosterebilir. Bunlar arasinda Down sendromu,
trizomi D, trizomi E ve ¢ok sayidaki diger
kromozomal anormallikler yer almaktadir®.
Konjenital 16seminin, l6komoid reaksiyon,
konjenital enfeksiyonlar, siddetli eritroblastozis
fetalis, gecici miyeloproliferatif hastalik ve
neonatal noroblastomadan ayriminin yapilmasi
gerekmektedir. Siddetli eritroblastozis fetalis,
l6semiye benzer ozellikler tasir ve 16semiyi
taklit edebilir. Gegici miyeloproliferatif hastalik,
yenidogan ve siit ¢ocuklugu déoneminde 16semi
benzeri bulgular gosterebilir. Genel olarak
Down sendromlu vakalarda goriilmekte olup,
periferik kanda ve kemik iliginde gegici olarak
miyeloproliferatif bozukluga neden olur ve
sonra l6semiye doniisebilir”.8. Vakamizda klinik
olarak Down sendromu goriinimi yoktu.
Kemik iligi incelemesi myelomonositik 16semi
ile uyumlu idi.

Konjenital 16seminin prognozu koétiidiir. Vakalar
genellikle kanama veya enfeksiyonlardan
kaybedilir. Konjenital 16seminin tedavisinde,
kombine kemoterapi ya da remisyon indiiksiyon
tedavi yontemleri vardir. Ancak yenidogan
déneminde bu kemoterpi ilaglarinin kullanimi
yaygin degildir®. 1984-1989 yillar1 arasinda
kemoterapi uygulanan 12 konjenital [6semili
hastanin besinde tam iyilesmenin oldugu goriil-
miistiir. Ayrica konjenital 16semi hastaliginda
spontan remisyonda goriilmektedir®10. Bizim
vakamizda deri lezyonlar: ikinci haftadan
itibaren saptanmasina karsin, 48 giinlik
oldugunda hepatosplenomegali ve solunum
sikintis1 gelismesi sonucunda bize gonderil-
misti. Kotli prognozlu olan ve mortalitesinin
yliksek oldugu bilinen konjenital 16semili
vakamiz kemoterapi tedavisi verilemeden
kaybedildi.
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Sonug olarak, konjenital 16semide deri lezyon-
larinin 6nemli 6zelliklerinden biri oldugu
unutulmamali ve erken tani ile erken tedavi
sansinin yakalanmasi benzer vakalar i¢in
Onemlidir.
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