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12 yasinda erkek hasta

« SIKAYET

Cok su icme, sik idrara ¢cikma



« OYKU
Bir aydir sik su icme, sik idrara ¢cikma sikayetleri
mevcutmus. Kilo kaybi yokmus.
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« OZGECMIS
* Dogum: 37GH, bas gelisi ile, 2800g, 49cm.
Yenidogan yogun bakim yatis oykusu yok.



* SOYGECMIS

Anne, 43 yasinda, sag saglikli
Baba, 46 yasinda, sag saglikli
1.cocuk: 20 yas, erkek, ASD
2.cocuk:19 yas, kiz, sag saglikli
3.cocuk:15 yas, kiz, sag saglikli
4.cocuk: hastamiz

5.cocuk:11 yas, kiz, sag saglikli
6.cocuk: 9 yas, erkek, sag saglikl
Akraba evliligi mevcut (2.derece)
Amca, 48 yasinda kolon kanseri dyklsi mevcut.
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* FizZIK MUAYENE

Vicut 1s1s1:36,5 °C Kalp tepe atimi1:85
Solunum sayisi:18 Kan basinci:100/60mmHg
Oksijen satlirasyonu: %99

Boy: 131cm, -2,81 SDS
Agirhk: 39kg, -0,67 SDS
Vicut kitle indeksi: 22,73, 80p, 0,93 SDS
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Genel durum: iyi. Bilingc acik. Oryante, koopere.

Bas Boyun: Orofarinks dogal. Tonsiller dogal. Mukozalar dogal.
Lenfadenopati yok.

Dolasim: S1 + S2 +. S3 yok. Ek ses yok. Ufiiriim yok.

Solunum: Her iki hemotoraks solunuma esit katiliyor. Ral ronkUs
duyulmadi.

Karin: Bagirsak sesleri dogal. Palpasyonla defans, rebound
yok.Karaciger,dalak ele gelmiyor.

Norolojik muayene: Kraniyal sinir muayenesi dogal.Serebellar

testler dogal. Meninks irritasyon bulgusu yok.

Kas-iskelet: Kas kitlesi ve tonusu dogal. Deformite yok. Kas glici
dort ekstremitede 5/5.



e Oyku: Sik idrara cikma,cok su icme
* Boy kisaligl

e Tetkik?
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Biyokimya:.

TKS:126 mg/dl (70-100)
Na: 139 mmol/I (136,0-145,0)
K:4,64 mmol/I (3,5-5,1)
Cl:105,1mmol/L (98-107)
Ca:9,6 mmol/L (8,6-10,6)
Mg:2,17 mg/dl (1,6-2,6)
P:3,6 mg/dl (2,5-4,5)

Urik asit:5,10 mg/dl (3,4-7)
Ure:28 mg/dl (21,4)
Cr:0,61(0,7-1,2)

ALP:130 U/L (98-418)
ALT:14(<41)

AST:31 (<41)

LDH: 256 U/L (135-225)

Laboratuvar

Hemogram:

WBC: 7500/mm3 (4000-10500)
Neu:3500/mm3 (3000-5800)
Lym:2200/mm3 (1500-3000)
Hb:13,6 (12,5-16,1)

MCV:79,8 (78-95)

PIt:300000 (150000-400000)

Tam idrar analizi:
Renk:sari
Dansite:1005
pH:6,0
Glukoz:negatif
Keton:negatif
Lokosit:negatif
Nitrit:negatif
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* Ek tetkik
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Identify obwvious eticlogy and, if not
obvious, confirm the presence of polyuria

v

Patient with suspected polyuria
and normal plasma sodium
(plasma sodium 135 to 145 mEg/L)

v

Is there an cbvious solute (osmotic) diuresis that
is the likely cause polyuria?

As examples:

® Abrupt onset of polyuria in somecne presenting
with uncontrolled diabetes mellitus and glucosuria

® Abrupt onset of polyuria in a patient given
mannitol to treat increased intracranial pressure

Yes




Yes

1
Mo

¥

Solute
{osmotic)
diuresis

Confirm the presence of polyuria

® Collect a 24-hour urine specimen. Polyuria is

defined as a 24-hour urine output of 2 L or more.

® Measure urine csmolality and creatinine, as well
as sodium, potassium, chloride, urea nitrogen,
and glucose, in the 24-hour urine specimen. *

® Also measure plasma electrolytes, glucose,
creatinine, and blood urea nitrogen.

v

Determine the type of diuresis

v

Urine osmolality <300 mosmol/kg?

I 1
Mo Yeas

¥

Urine csmaolality
>600 mosmol/kg?

Yes

Y

1
Mo

¥

{Urine osmolality) = (24-hour urine volume)*

Total daily osmolar output
>1000 mosmol?

This is calculated as:

I 1
Yas Mo

¥ ¥ A

Serum osmolalitesi: 295
idrar osmolalitesi: 47

{eg, urea, sodium,
glucose, mannitol, etc)

Solute (osmotic) diuresis Water diuresis
{ie, central diabetes insipidus, nephrogenic
diabetes insipidus, primary polydipsia)
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e Serum osmolalitesi: 295
 |drar osmolalitesi: 47

Sivi kisitlama testi ->

Primer polidipside idrar derisimi artarken diyabetes insipitusta idrar diltie kalyor.

Desmopresin testi ->

Santral/nefrojenik Di ayrimi = Santral Di desmopresine cevap olarak idrar derisimi

artar.

Inset 2: Judging the response to desmopressin

Urine osmolality rises £15% to a value <300 mosmaol/kg:
complete nephrogenic DI

DESMOPRESIN TESTI SONRASI:
eldrar osmolalitesi: 399,6 saptanmis.

Urine osmolality rises 15 to 45% to a value <300 mosmoel/kg:
partial nephrogenic DI

Urine osmolality more than doubles (ie, rises by =100%):
complete central DI

Urine osmolality rises 15 to 100% to a value »300 mosmaol/kg:
partial central DI

Minimal or ne rise in urine csmelality and a value >300 mosmeolfkg:
nondiagnostic

When the test is nondiagnostic, the eticlegy of pelyuria is usually
partial central DI or primary polydipsia




e Politrinin en sik sebebi glukoz sebebiyle
olusan dilirezdir -> Diyabetes Mellitus.

* Bunun yaninc
vazopressin e

a -> primer polidipsi, Arginin
csikligi (eski adiyla santral

diyabetes insi

oitus) ve Arginin vazopressin

direnci (eski adiyla nefrojenik diyabetes
insipitus) en sik sebepler arasindadir.

Rose BD, Post TW. Clinical Physiology of Acid-Base and
Electrolyte Disorders, 5th ed, McGraw-Hill, New York 2001.

p.748, 767.




e Santral diyabetes insipitus tanisi konulduktan
sonra istenecek ilk tetkik ne olmali?

KRANIYAL GORUNTULEME - MR

!

*Arka hipofizde parlak nokta -> Primer polidipsi
Kitlesel lezyon -> Hipotalamus (supraoptik-paraventrikiler nuclei +)
-> Hipofiz / pineal bolge

=

Kitlesel lezyon yok ama klinik siphe fazla
Serum AFP ve B HCG ya da gerekiyorsa BOS AFP ve B HCG
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* MRda kitlesel lezyon yoksa 3-6 ayda bir kontrol
goruntuleme yapilmali.

* Takiplerinde MRI normal kalan hastalarda idiyopatik
DI -> AVP noéronlara karsi gelisen otoantikorlar



‘t

WELI Uy,

<
*_0

%\{5"55/‘

g  Merkezimize basvurmadan iki sene énce

-

we  yapilmis hipofiz MR:

Sella normal olarak izlenmistir.Hipofiz normal boyutlarda ve homojen yapidadir.Stalk orta
hattadir.Pineal gland diizeyinde 17x10mm ebatli komsulugunda 1cm kistik lezyon iceren homojen
kontrast tutulumu gosteren T1 ve T2 agirlikli sekansta izointens goriinim mevcuttur. Klinik ile
degerlendirmesi,gereklilik halinde histopatolojik korelasyon onerilir.



* Hastaya Desmopresin baslanmis. 6 ay ara ile takip
dnerilmis. Hastanin kilo alimi artmasi Gzerine 1 ay
sonra Cocuk endokrinoloji kontroline gelmis.

* Hipotiroidi saptanan hastaya Levotiroksin tedavisi
baslanmis.



w1, Merkezimize bagvurmadan 6nce yapilmis kontrol
g Z beyin MR:
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Hipofiz bezi superiorda yaklasik 2.5x2cm boyutlarinda lobtle konturlu nodiler
kontrast tutulum alani izlendi (menengiom?)
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* Hasta Cocuk onkolojiye yonlendirilmis.

<
*9

Orta hat intrakraniyal kitle?

4

e Sellar bolge
Kraniyofarangioma ->kalsifikasyonlar

Adenom -> %51,2isi bas agrisi sebebiyle cekilen goriintilemelerde
saptanir

Optik yolak gliomlari
* Pineal bolge
Pineal parankimal timorler -> a-FP, B-hCG, plasental ALP negatif

Germ hucreli timorler

Germinom,koryokarsinopx] teratom, embriyonel karsinom, yolk sac karsinom, miks
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e Serum a-FP: 1,97 ug/l (0-7)
 BOS a-FP: <0,9ng/ml

Serum B-hCG:16,1 1U/I (0-2,6)
BOS B-hCG:30,4mIU/ml (0-2)
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* Over GHT
¢ TEStlS GHT Extracranial Germ Cell Tumor

* Gonad digt GHT Female alo
éHead and n% i,
TN Mediastinum (blue)
\ ] D Heart-

->Sakrokoksigeal
->Mediastinal \

@ra kra n@

Retroperitoneum
(red)
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Histolojik siniflama

R

-> Germinom

-> Embriyonel karsinom

-> Endodermal sinls timori

-> Koryokarsinom

-> Gonadoblastom

-> Teratom

-> Poliembriyoma

-> Mikst Germ Hucreli Tumorler




Intrakraniyal germinomlar
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* Cocukluk cagi beyin timorlerinin %3Unu olusturuyor.

10-12 yaslarinda en sik.

* Intrakraniyal germ hiicreli timorlerinin 2/30n0
germinomlar olusturur.

* Erkek cocuklarda 1,88 kat daha fazladir.

Pineal bolge lezyonlari erkeklerde daha sik.
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Etiyopatogenez

* Intrakraniyal germinomlar totipotent germ
hiicrelerinden kdken alirlar.

GCTs
Precursor cell Differentiation ____ Tumor subtype
Normal =3 Normal testis/ovary (no tumor development)
somatc ——— Teratoma —> Mature
t =~ Immature
Embryonic \
— Embryonal carcinoma (EC)
Primordial
Germ Cell

Extra-embryonic <

None: germinal statoE

Yolk sac tumour(YST)
Choriocarcinoma (CHC)
Seminoma (testis)

Dysgerminoma (ovary)

Germinoma (extragonadal)
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Etiyopatogenez

I

y

* Iri, epitelioid hiicreler

* Bol sitoplazmali -> PAS positif

* Lenfositik infiltrasyon sik

* Immunohistokimyasal olarak -> plasental ALP +
c-kit (CD117) ekspresyonu +
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 Germinomlar genellikle orta hatta gelisirler.

Suprasellar / infundibliler (%49) & pineal bolgede (%37)
Eger iki bolgede timor varsa -> bifokal
Olasi tutulum yerleri: G¢lincu ventrikll, bazal ganglia, talamus, lateral

ve dordincu ventrikul

-> Kizlarda suprasellar bolge; erkeklerde pineal bolge f
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 Germ hucreli tumorlerle iliskili sendromlar:

Klinefelter sendromu

Noonan sendromu
Down sendromu

Wispy hair —#* ﬁ
’ ~~—— Sparse facial hair
Narrow shoulders —
Thickly hooded, \POOI‘ mUSCl.e
promlnent eyes Short trunk — = development
Wide-based, depressed Smaller — Enla rQEd

breasts

testicles
\Longer legs

nose with bulbous,
upturned tip

Cupid bow
appearance of
upper lip
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Klinik ozelikler
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 Tumor lokalizasyonu, boyut ve ortaya cikan endokrinolojik bozukluga bagl
olarak degismekte.

* Suprasellar bolgede yerlesen kitlelerin cogu diyabetes insipitus ile iliskili
olarak polidipsi ve politiri gegcmisi ile karsimiza cikmakta.

 Endokrin yetmezlikler

Boy kisaligl
Puberte prekoks
Hipotiroidizm
Kortizol eksikligi

e Optik kiazma basinina bagli olarak -> gorme alani defektleri

* Erken evrede tani konulmadigi durumda -> obstruktif hidrosefali ya da
metastazlara bagli semptomlar
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e Pineal / posterior tclinclt ventrikil bolgesinde yerlesen

kitleler -> KIBAS, diplopi ya da Parinaud sendromu ile daha
kisa prodrom donemi

The patient has (A)
bilateral lid retraction,
pupillary dilatation; (B) the
inability to look upward.
The pupils do not react to
light but do constrict to
near effort.
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e Goruntuleme +

Tani

Laboratuvar

e Germ hucreli timorlerinin sekretuvar ozellikleri:

Alfa-fetoprotein
Beta-hCG

Classification of GCTs according to tumor markers

Marker
Tumor type
g-HCG AFP PLAP c-Kit

Pure germinoma +/- +
Germinoma (syncytiotrophoblastic) + +/- +
Endodermal sinus tumor + +/-
Choriocarcinoma + +-
Embryonal carcinoma +
Mixed GCT +- +/- +/- +-
Mature teratoma
Immature teratoma +/- +/- +/-

AFP: alpha-fetoprotein; ;-HCG: g-human chorionic gonadotropin; GCT: germ cell tumor; PLAP: placental alkaline phosphatase.

fliester] O, et al. World Health Organization Classification of Tumours of the Central Nervous System,

3rd Edition, IARC Press, Lyon, 2007. Copyright © 2007 IARC Press.
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»  Serum & BOS onkoproteinlerine bakilmali.

<
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hCG seviyeleri BOS'ta serumdan daha yuksek
olma egilimindeyken, AFP seviyeleri serumda
BOS'tan daha ylksek olma egilimindedir.

* Hem serumda hem de BOS'ta normal AFP ve hCG
Saf germinomlarin ve olgun teratomlar
* Serumda veya BOS'ta yiliksek hCG, normal AFP
Koryokarsinom -> saf/mikst GHT bir parcasi olarak
hCG salgilayan germinomalar -> disik seviyede hCG yukselmeleri gorilebilir

 Serumda veya BOS'ta yiiksek AFP, normal hCG

\

Serum AFP >1000 ng/mL, kotl bir prognostik

Yolk sak timor 3}
gosterge olarak tanimlanmistir
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* Yiiksek AFP ve hCG

¥

Olgunlasmamis teratom, embriyonal karsinom ve karisik GCT'lerde goralur.

e @GOriintiileme:

BT ile kalsifikasyon varhgi? -> kraniyofarangiona ekartasyonu
MR -> heterojen, kontrast tutan kitle, kitle ici kist varhgi .

e Onkoprotein yiikseligi olmadigi durumlarda-> biyopsi
iSTiISNA: BIFOKAL TUMORLER
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 MO: metastaz yok

 M1: positif BOS sitolojisi

* M2: intrakraniyal metastaz
 Ma3: spinal metastaz
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Tedavi

* Isin tedavisine son derece duyarli timorler
* |kiyaklasim

¥

1. Tek basina isin tedavisi -> tam ventrikil RT (21 ila 24 Gy) ve
tumor bolgesine toplam 40 ila 45 Gy ek doz

Uzun siireli sagkalim> %90

2. Neoadjuvan kemoterapi + i1sin tedavisi

Klinik arastirmalar RT dozunu daha da azaltmak i¢in bir neoadjuvan kemoterapinin
kullanimina odaklanmistir .
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» Karboplatin 600mg/m2/giin 1 .giln

Etoposid 150mg/m2/giin 1.-3.gln ilk kiir kemoterapi
uygulandi.

PLAN:
3 hafta araile yapilan 4 kir kemoterapi sonrasi kontrol kraniyal
gortntuleme ve i1sin tedavisi planlandi.



Tesekkdrler



