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Opsomiyoklonus ve Ataksi: Noroblastomun Kalict
Olabilen Norolojik Sorunu

Siitcocugu doneminde akut ataksi ¢ogu kez viral infeksi-
yonlar, ila¢ intoksikasyonlari ve intrakraniyal tiimorlere
bagl olarak gelisir. Akut serebellar ataksi ve opsomiyok-
lonus birlikteligi noroblastomun ilk belirtisi olabilir. On
dokuz aylik erkek hasta, 10 giin dnce bagslayan yiiriirken
diisme, dengesizlik ve ellerde titreme yakinmalar ile geti-
rildi. Hastanin noron spesifik enolaz degeri 48 ng/ml
(normal degeri < 16 ng/ml) idi. Spinal manyetik rezonans
goriintiilemesinde torakal 7-9 vertebralar seviyesinde, T2
kesitlerde hiperintens kontrast tutulumu gosteren oval
kitle saptand.. Izleminde hastada opsomiyoklonus gelisti.
Histopatolojik inceleme noroblastom ile uyumlu bulundu.
Tiimor evre 1 olarak degerlendirilip kemoterapiye gerek
duyulmadi. Ameliyat sonrast hastanin tremor, ataksi ve
opsomiyoklonusu devam etmesi iizerine steroid tedavisi
baslandi. Bu tedaviyle opsomiyoklonusu kayboldu, fakat
ataksisi devam etti. Noroblastomda opsomiyoklonus her
ne kadar iyi prognostik kriterler arasinda yer alsa da
tedavi sonrast kalict norolojik sorunlara yol acabilmekte-
dir.

Anahtar kelimeler: Noroblastoma, ataksi, Opsoklonus-
Miyoklonus sendromu
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Opsomyoclonus and Ataxia: Possibly Permanent
Neurological Conditions Caused by Neuroblastoma

Acute ataxia in infants may develop due to viral infections,
drug intoxication, intercranial lesions. One of the first
symptoms of neuroblastoma can be the combination of
acute cerebral ataxia, and opsomyoclonus. A 19-month old
male infant was admitted with complaints of ataxia, loss of
balance and hand tremors. The neuron-specific enolase test
revealed an increased level of 48 ng/ml (the normal level
being <16 ng/ml), and spinal MRI revealed a hyperintense
T2 signal mass that absorbed the contrast on the 7 - 9 dor-
sal vertebral levels. During his investigation, he developed
opsomyoclonus. He was diagnosed as a Stage 1 neuroblas-
toma and no chemotherapy was approved. After the sur-
gery, the patient’s tremors, ataxia and opsomyoclonus
continued. After the patient was put on steroids, opsonyoc-
lonus subsided, but the ataxia persisted. Opsomyoclonus in
pediatric patients with neuroblastoma is among good prog-
nostic criteria, but it could cause permanent neurological
deficits.
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GIRIS

Siitcocugu doneminde akut ataksi ¢ogu kez viral
infeksiyonlar, ila¢ intoksikasyonlar1 ve intrakraniyal
tiimorlere bagh olarak gelisir. Akut serebellar ataksi
ve opsomiyoklonus birlikteligi ise noroblastomun ilk
belirtilerinden biri olabilir. Paraneoplastik sendrom-
lar icerisinde siniflandirilan opsomiyoklonusun eti-
yolojisinden antijen-antikor kompleksi ile iligkili
otoimmun mekanizmalar sorumlu tutulmaktadir .
Bu makalede akut serebellar ataksi ile bagvuran ve
izleminde opsomiyoklonusu geligsen bir hasta sunul-
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mustur.
OLGU

Oncesinde saglikli oldugu belirtilen 19 aylik erkek
hasta 10 giin 6nce baglayan yiiriirken diisme, denge-
sizlik ve ellerde titreme yakinmalari ile getirildi.
Noromotor gelisimi normal, bagigiklama tamdi.
Agirlig 12.3 kg (50-75 p.), boyu 82,5 cm (50-75 p.)
ve bas cevresi 48,5 cm (25-50 p.) olarak ol¢iildii.
Etrafla ilgili, hafif huzursuzlugu olan hastanin pupil-
leri izokorik ve 151k refleksi iki tarafli olarak aliniyor-
du. Ellerinde hareketle artan tremoru vardi. Yiiriiytisti
ataksik ve yiiriirken sik diigmesi vardi. Kas tonusu ve
giici dort ekstremitede tam, tendon refleksleriler
normoaktif olan hastada klonus ve patolojik refleks-
ler saptanmadi.
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Laboratuvar incelemesinde noron spesifik enolaz
degeri 48 ng/ml (normal degeri < 16 ng/ml), spot
idrarda vanilmandelik asit normal sinirlarda bulundu.
Batin ultrasonografisinde kitle saptanmayan hastanin
spinal manyetik rezonans goriintiilemesinde torakal
7-9 vertebralar seviyesinde sol paravertebral posteri-
or mediastende plevra boyunca posterolaterale dogru
kismen uzanim gosteren yaklagik 5,5x3x1.3 cm
boyutlarinda, T2 kesitlerde hiperintens kontrast tutu-
lumu gosteren oval kitle saptandi (Resim 1) . Izlemde
gozlerinde her yone sigrayict hareketleri gelisti.
Cikarilan kitlenin patoloji degerlendirmesi noroblas-
tom ile uyumlu bulundu. Kitle tam rezeke edildigi
icin Evre I noroblastom kabul edilip kemoterapiye
gerek duyulmadi. Ameliyat sonrasi tremor, ataksi ve
opsomiyoklonus devam etti. Steroid tedavisi baglan-
di. Opsomiyoklonus kayboldu fakat ataksisi devam
ett1.

Resim 1. Manyetik rezonans goriintiileme T2 sekansta D7, D8
ve D9 vertebralar seviyelerindeki oval Kitle.

TARTISMA

Opsomiyoklonus ve ataksi noroblastomun ender
bagvuru belirtilerinden biridir. Noroblastom vakala-
rinin % 2’sinde goriiliir V. Ik kez 1927 Orzechowski
opsoklonus terimini, gozlerin her yone istemdisi
hareketlerini tanimlamak i¢in kullanmigtir .
1962°de Kinsborne opsoklonusa eslik eden miyok-
lonik atimlart ve serebellar ataksiyi tanimlamistir.
Bu bulgulari nedeni bilinmeyen serebellar patoloji-
ye baglanmigtir @,

Solomon ve Chutorian ¥ néroblastom ve opsomiyok-
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lonus iligkisine dikkati ¢gekmigler, 1975’te Altman ve
Baehner ©® 28 hastadan olusan bir seride opsomyok-
lonus gelisen noroblastomlu vakalarin daha iyi prog-
noza sahip oldugunu ileri siirmiiglerdir. Opsomiyoklo-
nus ve ataksi ile bagvuran ¢ocuk hastalarin yaklagik
yarist noroblastom tanist almaktadir 7. Bu bulgular-
la bagvuran cocuklara tant koymak; tiimoral kitlenin
ve idrarda artmis katekolamin atiliminin her zaman
rahatlikla saptanamamasi nedeniyle zor olabilmekte-
dir &10,

Opsomyoklonusun patogenezi tam olarak bilinme-
mekle beraber, ndroblastoma kars1 gelisen antikorla-
rin serebellum ile ¢apraz reaksiyonu sonucu gelistigi-
ne inanilmaktadir ™. Bray ve ark. "® bu durumu
aciklayabilmek i¢in 3 patogenez mekanizmasi Gner-
migtir: 1. Noral krest ve serebellumu etkileyen bilin-
meyen bir viriis infeksiyonu, 2. Noroblastom tarafin-
dan serebellumu etkileyen hormonun (veya hormon
metabolitinin) salgilanmasi, 3. Noroblastoma ve sere-
belluma kars: gelisen otoantikor iiretilmesi. Bu teori-
lerden higbiri heniiz ispatlanamamigtir 2.

Ataksi, opsomiyoklonus ile bagvuran noroblastomlu
hastalarin prognozu diger noroblastomlu hastalara
gore daha iyidir ©. Tyi sagkalimin nedeni bu hastala-
rin daha erken tani almasiyla agiklanabilir. Ayrica
alistlmadik immiinolojik reaksiyonlar buna katkida
bulunabilir V.

Opsoklonus ile beraber veya tek bagma ataksi ile
bagvuran hastalarda noroblastom ayrici tanida diisii-
niilmeli. Yiiksek ¢oziiniirliikli bilgisayarli tomografi
timor lokalizasyonun belirlenmesindeki en onemli
radyolojik goriintiileme yontemidir. Magnetik rezo-
nans inceleme ve ultrason tani koymada onemli
goriintiileme yontemler arasindadir (. Idrarda artmusg
katekolamin atilimi her vakada saptanmayabilir (V.
Hastamizda batin USG’de patoloji saptanmamasina
ragmen, kontrastli kraniospinal MR’da sol torakal
paravertebral alanda oval kitle saptandi. Noron spesi-
fik enolaz yiiksek, idrarda VMA normal bulundu.

Opsomiyoklonus ve ataksinin tedavisinde yineleyen
dozlarda kortikosteroid, ACTH ve intravenoz
immunglobulin tedavisi 6nerilmektedir. Uzun donem-
li norolojik sorunlar agisindan karsilastirildiginda
onerilen tedaviler arasinda anlamli fark saptanma-
mustir . Direngli vakalarda ise siklofosfamid ve
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azotioprin gibi antineoplastik ilaglarin kullanilabile-
cegi bildirilmektedir . Hastamizda tedaviye siklo-
fosfamid eklenmesi diisiiniilmiis, hastanin ailesinin
onam vermemesi iizerine tedaviye uzun siireli diisiik
doz steroid ile devam edilmesine karar verilmistir.

Sonug olarak, akut ataksi ile bagvuran hastalarin ayi-
ric1 tanisinda mutlaka noroblastom diistiniilmeli ve
erken donemde radyolojik goriintiileme yapilmalidir.
Opsomiyoklonus ve ataksi gelisen hastalarda, daha
yliksek sagkalim oranlarina karsin tedavi sonrasi
ataksi gibi norolojik sorunlarin devam etme olasilig1
s0z konusudur.
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