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Vaka Sunumu

Opsomiyoklonus ve Ataksi: Nöroblastomun Kalıcı 
Olabilen Nörolojik Sorunu

Sütçocuğu döneminde akut ataksi çoğu kez viral infeksi-
yonlar, ilaç intoksikasyonları ve intrakraniyal tümörlere 
bağlı olarak gelişir. Akut serebellar ataksi ve opsomiyok-
lonus birlikteliği nöroblastomun ilk belirtisi olabilir. On 
dokuz aylık erkek hasta, 10 gün önce başlayan yürürken 
düşme, dengesizlik ve ellerde titreme yakınmaları ile geti-
rildi. Hastanın nöron spesifik enolaz değeri 48 ng/ml 
(normal değeri < 16 ng/ml) idi. Spinal manyetik rezonans 
görüntülemesinde torakal 7-9 vertebralar seviyesinde, T2 
kesitlerde hiperintens kontrast tutulumu gösteren oval 
kitle saptandı. İzleminde hastada opsomiyoklonus gelişti. 
Histopatolojik inceleme nöroblastom ile uyumlu bulundu. 
Tümör evre 1 olarak değerlendirilip kemoterapiye gerek 
duyulmadı. Ameliyat sonrası hastanın tremor, ataksi ve 
opsomiyoklonusu devam etmesi üzerine steroid tedavisi 
başlandı. Bu tedaviyle opsomiyoklonusu kayboldu, fakat 
ataksisi devam etti. Nöroblastomda opsomiyoklonus her 
ne kadar iyi prognostik kriterler arasında yer alsa da 
tedavi sonrası kalıcı nörolojik sorunlara yol açabilmekte-
dir.
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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, opsomyoc-
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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GİRİŞ

Sütçocuğu döneminde akut ataksi çoğu kez viral 
infeksiyonlar, ilaç intoksikasyonları ve intrakraniyal 
tümörlere bağlı olarak gelişir. Akut serebellar ataksi 
ve opsomiyoklonus birlikteliği ise nöroblastomun ilk 
belirtilerinden biri olabilir. Paraneoplastik sendrom-
lar içerisinde sınıflandırılan opsomiyoklonusun eti-
yolojisinden antijen-antikor kompleksi ile ilişkili 
otoimmun mekanizmalar sorumlu tutulmaktadır (1). 
Bu makalede akut serebellar ataksi ile başvuran ve 
izleminde opsomiyoklonusu gelişen bir hasta sunul-

muştur. 

OLGU

Öncesinde sağlıklı olduğu belirtilen 19 aylık erkek 
hasta 10 gün önce başlayan yürürken düşme, denge-
sizlik ve ellerde titreme yakınmaları ile getirildi. 
Nöromotor gelişimi normal, bağışıklama tamdı. 
Ağırlığı 12.3 kg (50-75 p.), boyu 82,5 cm (50-75 p.) 
ve baş çevresi 48,5 cm (25-50 p.) olarak ölçüldü. 
Etrafla ilgili, hafif huzursuzluğu olan hastanın pupil-
leri izokorik ve ışık refleksi iki taraflı olarak alınıyor-
du. Ellerinde hareketle artan tremoru vardı. Yürüyüşü 
ataksik ve yürürken sık düşmesi vardı. Kas tonusu ve 
gücü dört ekstremitede tam, tendon refleksleriler 
normoaktif olan hastada klonus ve patolojik refleks-
ler saptanmadı.
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Laboratuvar incelemesinde nöron spesifik enolaz 
değeri 48 ng/ml (normal değeri < 16 ng/ml), spot 
idrarda vanilmandelik asit normal sınırlarda bulundu. 
Batın ultrasonografisinde kitle saptanmayan hastanın 
spinal manyetik rezonans görüntülemesinde torakal 
7-9 vertebralar seviyesinde sol paravertebral posteri-
or mediastende plevra boyunca posterolaterale doğru 
kısmen uzanım gösteren yaklaşık 5,5x3x1.3 cm 
boyutlarında, T2 kesitlerde hiperintens kontrast tutu-
lumu gösteren oval kitle saptandı (Resim 1) . İzlemde 
gözlerinde her yöne sıçrayıcı hareketleri gelişti. 
Çıkarılan kitlenin patoloji değerlendirmesi nöroblas-
tom ile uyumlu bulundu. Kitle tam rezeke edildiği 
için Evre I nöroblastom kabul edilip kemoterapiye 
gerek duyulmadı. Ameliyat sonrası tremor, ataksi ve 
opsomiyoklonus devam etti. Steroid tedavisi başlan-
dı. Opsomiyoklonus kayboldu fakat ataksisi devam 
etti. 

Tartışma

Opsomiyoklonus ve ataksi nöroblastomun ender 
başvuru belirtilerinden biridir. Nöroblastom vakala-
rının % 2’sinde görülür (1). İlk kez 1927 Orzechowski 
opsoklonus terimini, gözlerin her yöne istemdışı 
hareketlerini tanımlamak için kullanmıştır (2). 
1962’de Kinsborne opsoklonusa eşlik eden miyok-
lonik atımları ve serebellar ataksiyi tanımlamıştır. 
Bu bulguları nedeni bilinmeyen serebellar patoloji-
ye bağlanmıştır (3).

Solomon ve Chutorian (4) nöroblastom ve opsomiyok-

lonus ilişkisine dikkati çekmişler, 1975’te Altman ve 
Baehner (5) 28 hastadan oluşan bir seride opsomyok-
lonus gelişen nöroblastomlu vakaların daha iyi prog-
noza sahip olduğunu ileri sürmüşlerdir. Opsomiyoklo-
nus ve ataksi ile başvuran çocuk hastaların yaklaşık 
yarısı nöroblastom tanısı almaktadır (6,7). Bu bulgular-
la başvuran çocuklara tanı koymak; tümöral kitlenin 
ve idrarda artmış katekolamin atılımının her zaman 
rahatlıkla saptanamaması nedeniyle zor olabilmekte-
dir (8-10). 

Opsomyoklonusun patogenezi tam olarak bilinme-
mekle beraber, nöroblastoma karşı gelişen antikorla-
rın serebellum ile çapraz reaksiyonu sonucu geliştiği-
ne inanılmaktadır (11). Bray ve ark. (12) bu durumu 
açıklayabilmek için 3 patogenez mekanizması öner-
miştir: 1. Nöral krest ve serebellumu etkileyen bilin-
meyen bir virüs infeksiyonu, 2. Nöroblastom tarafın-
dan serebellumu etkileyen hormonun (veya hormon 
metabolitinin) salgılanması, 3. Nöroblastoma ve sere-
belluma karşı gelişen otoantikor üretilmesi. Bu teori-
lerden hiçbiri henüz ispatlanamamıştır (12). 

Ataksi, opsomiyoklonus ile başvuran nöroblastomlu 
hastaların prognozu diğer nöroblastomlu hastalara 
göre daha iyidir (5). İyi sağkalımın nedeni bu hastala-
rın daha erken tanı almasıyla açıklanabilir. Ayrıca 
alışılmadık immünolojik reaksiyonlar buna katkıda 
bulunabilir (11). 

Opsoklonus ile beraber veya tek başına ataksi ile 
başvuran hastalarda nöroblastom ayrıcı tanıda düşü-
nülmeli. Yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı tomografi 
tümör lokalizasyonun belirlenmesindeki en önemli 
radyolojik görüntüleme yöntemidir. Magnetik rezo-
nans inceleme ve ultrason tanı koymada önemli 
görüntüleme yöntemler arasındadır (13). İdrarda artmış 
katekolamin atılımı her vakada saptanmayabilir (11). 
Hastamızda batın USG’de patoloji saptanmamasına 
rağmen, kontrastlı kraniospinal MR’da sol torakal 
paravertebral alanda oval kitle saptandı. Nöron spesi-
fik enolaz yüksek, idrarda VMA normal bulundu. 

Opsomiyoklonus ve ataksinin tedavisinde yineleyen 
dozlarda kortikosteroid, ACTH ve intravenöz 
immunglobulin tedavisi önerilmektedir. Uzun dönem-
li nörolojik sorunlar açısından karşılaştırıldığında 
önerilen tedaviler arasında anlamlı fark saptanma-
mıştır (14). Dirençli vakalarda ise siklofosfamid ve 

Resim 1. Manyetik rezonans görüntüleme T2 sekansta D7, D8 
ve D9 vertebralar seviyelerindeki oval kitle.
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azotioprin gibi antineoplastik ilaçların kullanılabile-
ceği bildirilmektedir (15). Hastamızda tedaviye siklo-
fosfamid eklenmesi düşünülmüş, hastanın ailesinin 
onam vermemesi üzerine tedaviye uzun süreli düşük 
doz steroid ile devam edilmesine karar verilmiştir. 

Sonuç olarak, akut ataksi ile başvuran hastaların ayı-
rıcı tanısında mutlaka nöroblastom düşünülmeli ve 
erken dönemde radyolojik görüntüleme yapılmalıdır. 
Opsomiyoklonus ve ataksi gelişen hastalarda, daha 
yüksek sağkalım oranlarına karşın tedavi sonrası 
ataksi gibi nörolojik sorunların devam etme olasılığı 
söz konusudur.
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