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DAVET YAZISI

Degerli meslektaslarim,

XXV. Tirk Pediatrik Onkoloji Grubu (TPOG) Ulusal Pediatrik Kanser Kongresi, 09-12 Nisan
2026 tarihleri arasinda Pine Bay Holiday Resort -Kusadasi’nda yapilacaktir.

Tirk Pediatrik Onkoloji Grubu Dernegi olarak hedefimiz; iilkemizde Pediatrik Onkoloji
alanindaki bilgiyi ileri diizeye tasimak ve aymi zamanda kanserli ¢ocuklara gilincel ve kaliteli
saglik hizmeti sunmaktir. Bu baglamda bizi hedeflerimize tasiyacak gen¢ meslektaslarimizla
aktif olarak birlikte calismak vizyonumuzdur. Bu kongrede de; hem konularinda tecriibeli
kidemli meslektaslarimiz, hem de genc¢ meslektaslarimiz ile pediatrik onkoloji alanindaki yeni
yaklagimlar1 birlikte tartismay1 hedefliyoruz.

9 Nisan 2026 Persembe 6gleden sonra baslayacak kongremizde konu basliklari; “yenidogan
onkolojisi, immun yetersizlik ve kanser, ¢ocukluk ¢agi sarkomlar1, ¢ocukluk ¢agi kanserlerinde
beslenme, tan1 koyarken yeni yontemler, Noroblastom’da yeni ne var?, febril nétropeni ve
tedavi toksiteleri” olarak belirlenmistir.

Kongrenin bilimsel programi “International Society of Pediatric Oncology (SIOP)” bilimsel
kurulu tarafindan onaylanacak olup 6zellikle SIOP iiyesi olmak isteyen geng¢ arkadaslarimiz bu
kongreye katilarak iiyelik i¢in zorunlu olan “bir SIOP aktivitesine katilma kriterini” yerine
getirmis olacaktir.

Pediatrik Onkoloji alanindaki yenilikleri farkedip, bilgi ve tecriibelerimizi paylagmak, tarihi ve
dogasi ile biiyiileyici bir ortamda dostlarla bulugsmak, yeni anilar biriktirmek iizere, Pediatrik
Onkoloji’ye emek veren ve ilgilenen herkesi XXV. Ulusal Pediatrik Kanser Kongresi’ne davet
eder saygilar sunariz.

Prof. Dr. Serap AKSOYLAR

Tiirk Pediatri Onkoloji Grubu Dernegi Yonetim Kurulu Baskani
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KURULLAR

Prof. Dr. Serap Aksoylar
Prof. Dr. Handan Ugur Dingaslan
Prof. Dr. Refik Emre Cecen
Prof. Dr. Derya Ozydriik
Prof. Dr. Ayhan Dagdemir
Prof. Dr. Deniz Tugcu

Prof. Dr. Mehmet Fatih Erbey

BILiM KURULU
Prof. Dr. Ayhan Dagdemir
Dog. Dr. Eda Ataseven
Dog. Dr. Siiheyla Ocak
Dog. Dr. Koray Yalg¢in
Dog. Dr. Ozge Vural

DENETLEME KURULU
Prof. Dr. Emel Unal
Uzm. Dr. Fahrinnisa Ferhan Akici

Dog. Dr. Sema Vural
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BILIMSEL PROGRAM

XXV. ULUSAL PEDIATRIK KANSER KONGRESI
09-12 NiSAN 2026
Pine Bay Holiday Resort , Kusadasi

1.GUN
09 Nisan 2026, Persembe
Agilis Konusmalan
Tpog Baskani : Prof. Dr. Serap AKSOYLAR,
Prof. Dr. Miinevver BUYUKPAMUKCU

13.20-14.00

YENIDOGAN ONKOLOJiSi
Oturum Baskanlari: Dr. Nilgiin KURUCU , Dr. Deniz TUGCU

13.20-13.40

Perinatal Kitlelere Yaklasim: Ayirici Tani ve Tedavi
Konusmaci: Dr. Eda ATASEVEN

13.40-14.00

Yenidogan Onkolojisinde Tedavi Prensipleri: Farmakokinetik, Toksisite ve Doz Uyarlamalan
Konusmaci: Dr. Derya OZYORUK

14.00-15.00

OLGULARLA YENIDOGAN ONKOLOJiSi
Oturum Baskanlari: Dr. Elif GULER, Dr. Neriman SARI

14.00-14.10

Olgu - 1- Teratom
Konusmaci: Dr. Tuba EREN

14.10-14.20

Olgu-2 -Néroblastom
Konusmaci: Dr. ibrahim KARTAL

14.20-14.30

Olgu-3-Sarkom
Konugmaci: Dr. Begiim Sirin KOC

14.30-14.40

Olgu-4-Rabdomyom
Konusmaci: Dr. Ayse OZKAN

14.40-14.50

Soru & Cevap ve Tartisma

15.00-16.00

NEUROBLASTOMA IN THE ANTI-GD2 ERA: TREATMENT STRATEGIES AND OUTCOMES
Oturum Bagkanlari: Dr. Nur OLGUN, Dr. Emre CECEN

15.00-15.30

GD2 directed immunotherapy: From biological rationale to therapeutic innovation
Konusmaci: Dr. Holger LODE

15.30-16.00

How have treatment outcomes changed for patii with neurobl in the anti-GD2 era?
K 1: Dr. Aleksandra WIECZOREK

16.00-16.30

NOROBLASTOM TEDAVIiSINDE NUKLEER TIP UYGULAMALARI
Oturum Baskanlani: Dr. Bilgehan YALCIN, Dr. Mustafa BUYUKAVCI

Konugsmaci: Dr. Pinar KIRATLI

16.30-17.10

ST. JUDE GLOBAL INITIATIVES WITH FOCUS ON THE EASTERN MEDITERRANEAN REGION
Oturum Baskanlari: Dr. Tezer KUTLUK, Dr. Rawad RiHANi

16.30-16.50

St. Jude Global Overview
Konugmaci: Dr. Sima JEHA, MD ( Director, Eastern Mediterranean Region, St. Jude Global )

16.50-17.10

St. Jude Global Initiatives in the Eastern Mediterranean Region
Konugmaci: Dr. Asim BELGAUMI, MD ( Director, Eastern Mediterranean Hub, St. Jude Global )

17.10-17.30

KONFERANS
Cocukluk Cagi Kanserlerinin Sagkalim Oranlarindaki Gelismelerin Kuresel Olarak Degerlendirilmesi (Progress in global childhood cancer survival)

17.10-17.30

Konusmaci: Dr. Tezer KUTLUK 11

17.30-19.00

SOZEL BILDIRILER - 1
Oturum Baskanlari: Dr. Handan Ugur DINCASLAN , Dr. Nalan YAZICI , Dr. Metin DEMIRKAYA




2. GUN
10 NiSAN 2026, Cuma

iMMUN YETMEZLIK VE KANSER (Prof. Dr. Betiil SEVINiR Onuruna)

08.15-09.30 . .
Oturum Baskanlari: Dr. Betiil SEVINIR , Dr. Volkan HAZAR, Dr. Handan Ugur DINCASLAN

immiin Yetmezlikler ve Kanser iliskisi

08.15-08.35 Konugmaci: Dr. Giilsah TANYILDIZ

Olgu 1: Hodgkin Lenfoma

08.35-08.45 oo
Konugmaci: Dr.Giilcihan OZEK

Olgu 2 - Non Hodgkin Lenfoma

08.45-08.55 .
Konugmaci: Dr. Ozge VURAL

Olgu-3: Post-Transplant Lenfoproliferatif Hastalik

08.55-09.05 -
Konugmaci: Dr. Ekrem UNAL

09.05-09.15 Soru & Cevap ve Tartisma

09.15-09.30 Prof. Dr. Betiil SEVINIR

PROGRESS FOR CHILDREN WITH RENAL TUMORS

09.30-10.00 .
Oturum Baskanlari: Dr. Rejin KEBUDI, Dr. Bur¢a AYDIN

Konugmaci: Dr. Marry van den Heuvel EIBRINK

UMUT VE GERGEGi DENGELEMEK: PEDIATRIK ONKOLOJIDE TANI VE iZLEMDE iLETi$iM SANATI

10.20-11.2 -
0.20 0 Oturum Bagkanlari: Dr. Fatma Betiil CAKIR , Dr. Begiil YAGCI

10.20-10.45 Konugmaci: Dr. Ulkii Miray YILDIRIM

10.45-11.10 Konusmaci: Psik. Omer Cihat YILDIRIM

11.10-11.20 Soru & Cevap ve Tartisma

UYDU SEMPOZYUMU
Kanserli Cocugun Beslenme Yolculugu: Prehabilitasyondan Remisyona
11.20-12.00

Kc 1: Dr. Mehmet KANTAR, Dr. Funda CETIN

?

UYDU SEMPOZYUMU

NTRK Pozitif Solid Timérlerde Hedefe Yonelik Yaklasim: Vitrakvi Deneyimi
13.00-13.40

Konusmaci: Dr. Mehmet Fatih Erbey

KANSERLi COCUKTA BESLENME

13.40-14.30 S
Oturum Bagkanlari: Dr. Ceyhun BOZKURT , Dr. Aysegiil UNUVAR

Pediatrik Onkolojide Gelecek Perspektifi: Kisisellestirilmis Beslenme

13.40-14.
3.40-14.00 Konusmaci: Dr. Derya Hopanci BICAKLI

Kanser ve Tedavisinin Mikrobiyata Uzerine Etkisi ve Klinik Onemi

14.00-14.20 ;
Konugmaci: Dr. Funda CETIN

14.20-14.30 Soru & Cevap ve Tartisma

$OzLU BiLDIRi OTURUMU-2

18.30-20.00 Lo .
Oturum Baskanlari: Dr. Serap AKSOYLAR , Dr. Serhan KUPELI, Dr. Ahmet DEMIR

GENC TPOG OTURUM : Sorular ? Sorunlar ?

21.00-23.
00-23.00 Moderatdrler: Dr. Eda ATASEVEN , Dr. Koray YALCIN




07.30-09.00

3.GUN
11 NiSAN 2026, Cumartesi

SOzLU BiLDIRi OTURUMU-3
Oturum Bagkanlari: Dr. Murat ELLi, Dr.Aykan OZGUVEN , Dr. Erman ATAS

09.00-10.00

ONKOLOJiK TANIDAKi YENi YONTEMLER
Oturum Bagskanlari: Dr. Giiglii PINARLI, Dr. Giirses SAHIN , Dr. Koray YALGIN

09.00-09.20

Pediatrik Onkolojik Patolojide Molekiiler Algoritmalarin Giincel Yeri
Konusmaci: Dr. Ayga Ersen DANYELI

09.20-09.40

Sivi Biyopsi ve MRD: Tani, Risk Siniflamasi ve Tedavi Yanitinda kullanimi
Konusmaci: Dr. Safiye AKTAS

09.40-10.00

Al-Powered Diagnosis: Where Do We Stand in Pediatric Oncology?
Konusmaci: Dr. Uri ILAN (Online)

10.20-11.20

YUMUSAK DOKU SARKOMLARINDA YENILIKLER
Oturum Bagskanlari: Dr. Cengiz CANPOLAT,, Dr.Funda CORAPCIOGLU, Dr. Ali AYCICEK

10.20-10.40

Rabdomyosarkom: Molekiiler Gelismelerden Klinige Yansimalar
Konusmaci : Dr. Ugur DEMIRSOY

10.40-11.00

Rabdomyosarkom Disi Yumusak Doku Sarkomlarinda Yenilikler
Konugmaci :Dr. Nursah EKER

11.00-11.10

Olgu-1- RMS
Konusmaci : Dr. Alper 6ZCAN

11.10-11.20

Olgu-2 Non-RMS ( Fibrosarkom Dig1)
Konugmaci : Dr. Hatice Mine CAKMAK

11.20-11.50

CURRENT TREATMENT STRATEGIES IN HIGH RISK NEUROBLASTOMA
Oturum Bagskanlari : Dr. Emel CABi UNAL, Dr. Giilay SEZGIN

Konusmaci : Dr.Jaume MORA

11.50-12.20

PEDIATRiIK KANSERDE OTOTOKSISITE VE ONLEME STRATEJILERI
Oturum Bagskanlani: Dr.Nurdan TACYILDIZ, Dr. Sule YESIL

Konugmaci : Dr.Marry van den Heuvel EIBRINK

13.30-14.10

UYDU SEMPOZYUMU
Oturum Bagskanlari: Dr. Serra Kamer, Dr. ilknur Gérken

Pediatrik Onkolojide Proton Terapi
Konusmaci: Dr. Nuri ilker Catan, Phd

Proton Therapy in Pediatric Oncology a\\
Konusmaci: Dr. med. Semi B. Harrabi [ ]

ONCOTECH

SPECTALTZED In EVERY STEP OF ONCOLOGY

14.10-15.30

GCOCUKLUK CAGRI KANSER PREDISPOZiSYON SENDROMLARI: TANIDAN TEDAVIYE
Oturum Bagskanlari : Dr. Ali VARAN, Dr. Rejin KEBUDI, Dr. Bahar GENG

14.10-14.30

Kanser Predispozisyon Sendromlarinda Klinik ipuglar: ve lzlem Protokoller!
Konugmaci : Dr, Siiheyla OCAK

14.30-14.50

Nérokutantz Sendromlarda Onkolofik Yonetim: Kilavuza Dayali ve Gergek Yasam Yaklasimi
Konugmaci : Dr, Hilal SUSAM SEN

14.50-15.20

Mismatch Repair Deficiencies in Children
Konusmaci : Dr. Uri TABORI (SickKids-Online)

15.20-15.30

Soru & Cevap ve Tartisma

15.30-18.00

TPOG GENEL KURUL TOPLANTISI




08.30-09.10

4, GUN
12 NiSAN 2026, Pazar

YENi NESIL TEDAVILERDE YAN ETKi iZLEM
Oturum Bagkanlari: Dr. Ayse ERBAY, Dr. Emre CECEN

08.30-08.50

[mmiinoterapiye Ozgii Toksisitelere Yaklagim
Konumaci: Dr. Deniz KIZMAZOGLU

08.50-09.10

Hedeflenmis Tedavilerde Yan Etkiler: Giinliik Pratikte izlem
Konusmaci: Dr. Sonay incesoy GZDEMIR

09.10-10.30

PEDIATRiK ONKOLOJIDE DESTEK TEDAVILER: KILAVUZLAR ISIGINDA GUNCEL YAKLASIMLAR
Oturum Baskanlari: Dr.Zeynep KARAKAS, Dr. Zuhal Keskin SARILAR

09.10-09.30

Giincel Febril Ntropeni Rehberi
Konusmaci: Dr. Arzu Yazal ERDEM

09.30-09.50

Kas Koruma ve Oyunla Egzersiz
Konusmaci: Dr. Gizem Zengin ERSOY

09.50-10.10

IVIG Endikasyonlar ve Kullanimi
Konusmaci: Dr. Fatih ORHAN

10.10-10.30

Mukoza ve Cilt Bakimi
Konusmaci: Dr. Aytill TEMUROGLU

10.50-11.50

TPOG PROTOKOL VE PROJELER
Oturum Bakanlan: Dr. Serap AKSOYLAR,, Dr. Ayhan DAGDEMIR

10.50-11.00

Histiositoz Protokolii- Dr. Gakge Pinar RES

11.00-11.10

Medulloblastom Protokoli- Dr. Mehmet KANTAR

11.10-11.20

Ndroblastom TPOG 2026 Protokolu- Dr, Nur OLGUN

11.20-11.30

Ulusal Relaps Refrakter Néroblastom Protokolii- Dr. Nur OLGUN

11.30-11.40

Kardiyotoksisite Calismasi- Dr. Nurdan TACYILDIZ

11.40-11.50

Soru & Cevap ve Tartisma

11.50-12.10

Akiler ilag Kullanimy ilkeleri
Konugmaci:Dr. Ayhan DAGDEMIR

12.10-12.30

KAPANI§ OTURUMU
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1.GUN - 09 Nisan 2026, Persembe SAAT:17:30 - 19:00
SOZEL BiLDIRILER - 1
Oturum Baskanlar: Dr. Handan Ugur DINCASLAN , Dr. Nalan YAZICI , Dr. Metin DEMIRKAYA

BiLDIRi
ID

SUNUM
SAATI

BiLDIRi BASLIGI

SUNAN YAZAR

YAZARLAR

17.30-17.35

PEDIATRIK KANSER KAYITLARI 2002-2025 (TPOG, TURK PEDIATRIK
ONKOLOJi GRUBU VE TPHD, TURK PEDIATRIK HEMATOLOJI
DERNEG)

M. TEZER KUTLUK

M. Tezer Kutluk , Akif Yegilipek

17.35-17.40

NOROBLASTOMDA DiFERANSIYEL MiRNA EKSPRESYON PROFiLi

SEFAYi MERVE GZDEMIR

Sefayi Merve OZDEMIR, Ozde Elif GOKBAYRAK, Giildeniz GULCAN, Deniz
KIZMAZOGLU, Refik Emre GEGEN, Safiye AKTAS

17.40-17.45

NOROBLASTOMDA VERTEPORFIRiNiN SiSPLATIN VARLIGI VE
YOKLUGUNDA APOPTOZ VE OTOFAJi UZERINE ETKISi

SELEN KUM OZSENGEZER

Selen KUM OZSENGEZER , Zekiye Sultan ALTUN , Nur OLGUN , Osman YILMAZ

17.45-17.50

NOROBLASTOMDA MYCN KATSAYISININ ONEMI: TURK PEDIATRIK
ONKOLOJi GRUBU ADINA*

6ZDE GOKBAYRAK

Ozde Gokbayrak, Safiye Aktas, Deniz Kizmazoglu, Sefayi Merve Ozdemir, Giildeniz Giilcan,
Refik Emre Cegen, Sibel Akpinar Tekgtindiiz, Betiil Sevinir, Neriman Sari, Nursah Eker,
Serhan Kiipeli, Nilgiin Kurucu, Bengii Demirag, Ayse Erbay, Giiglii Pinarli, Derya Ozyoriik,
Rejin Kebudi, Ayhan Dagdemir, Murat Elli, Nurdan Tagyildiz, Deniz Tugcu, Sultan Aydin, Eda
Ataseven, Zuhal Onder Sivig, Sule Yesil, Siiheyla Ocak, Bahar Geng, Ash Turgutoglu Yilmaz,
Begiil Yagc, Elif Giler, Ugur Demirsoy, Mehmet Fatih Orhan, Yavuz K6ksal, Mustafa
Bilyiikavci, Aykan Ozgiiven, Volkan Hazar, Begiim Sirin $ahin, Canan Ozdemir, Alper Ozcan,
Ozgiir Carti, Nur Olgun

17.50-17.55

NOROBLASTOMDA ANATOMIK BOLGE KOKENI VE SEMPATIK
ZINCIR KOKENININ PROGNOSTIK ONEMI

MERVE DENiZ GENG

Merve Deniz Geng, Bilgehan Yalgin, Mithat Haliloglu, Saniye Ekinci, Diclehan Orhan,
Hilal Susam Sen, idil Rana User, Nursun Ozcan, Bilge Volkan Salanci, Berna Oguz,
Pinar Kiratli, Burga Aydin, Nilgiin Kurucu, Ali Varan

17.55-18.00

NOROBLASTOMDA FBXW?7 GENiNiN MOLEKULER VE KLiNiK YERI

GULDENIz GULCAN

Gilldeniz GULCAN, Safiye AKTAS, Sefayi Merve OZDEMIR, Ozde Elif GOKBAYRAK,
Deniz KIZMAZOGLU, Refik Emre GEGEN, Ebru YILMAZ, Sultan AYDIN, Serhan
KUPELI, Ayse ERBAY, Nilgiin KURUCU, Fatma Betiil GAKIR, Asli TURGUTOGLU
YILMAZ, Betiil SEVINIR, Murat ELLi, Deniz TUGCU, Volkan HAZAR, Eda ATASEVEN,
Sibel AKPINAR TEKGUNDUZ, Begiim Sirin SAHIN, Ayhan DAGDEMIR, Hatice Nur
OLGUN

18.00-18.05

NOROBLASTOMUN KEMIK iLi&i METASTAZINI GOSTERMEDE
KEMIK iLiGi BIYOPSiSi, ASPIRASYON YAYMASI VE AKIS
SITOMETRISININ KARSILASTIRILMASI

ALi AYGIGEK

Ali Aycicek, Esra Arslantas, Selvinaz Ozkara, Ayse Karageng, Sibel Akpinar
Tekgiindiiz, Duygu Yildirgan, Tuba Nur Tahtakesen, Ayse Gonca Kagar, Ozgii
Hangerli, Saide Ertiirk, Ozlem Basoglu Oner, Mehmet Cemal Dénmez, Deniz Biisra
inci, Cagla Safak Karaoglan

18.05-18.10

TPOG NB 2020 PROTOKOL( YUKSEK RiSK GRUBU
KONVANSIYONEL KEMOTERAPi KOLU SONUGLARI VE 2026
PROTOKOLUNDE YAPILAN DEGISIKLIKLER

EMRE CECEN

Emre Cecen, Deniz Kizmazoglu, Sibel Akpinar Tekgiindiiz, Serhan Kupeli, Ali Varan,
Betiil Sevinir, Birsen Baysal, Bengii Demirag, Neriman San, Nursah Eker, Ayse
Erbay, Yavuz Koksal, Begiil Yagci, Derya Ozydriik, Ayhan Dagdemir, Giiglii Pinarl,
Nilgiin Kurucu, Aytiil Temuroglu, Rejin Kebudi, Sultan Aydin, Ayse Ozkan, Ugur
Demirsoy, Murat ELli, Deniz Tugcu, Nurdan Tagyildiz, Asli Turgutoglu Yilmaz,
Mustafa Biiyiikavci, Eda Ataseven, Zuhal Onder Sivis, Bahar Geng, Volkan Hazar,
Siiheyla Ocak, Begiim Sirin Sahin, Aykan Ozgiiven, Sule Yesil, Mehmet Fatih Orhan,
Elif Giiler, Ozgiir Carti, Canan Ozdemir, Alper Ozcan, Gékge Pinar Reis, Giilcihan
(Ozek, Cengiz Canpolat, Tiraje Celkan, Safiye Aktag, Zekiye Altun, Handan Gileryiiz,
Mustafa Olguner, Ceren Sarioglu, Ayse Demiral, Ahmet Celik, Serra Kamer, Riza
Getingdz, Recep Bekis, Emel Unal, Tezer Kutluk, Serap Aksoylar, Dilek ince, Nur
Olgun

18.10-18.15

TPOG NB 2020 PROTOKOLU YUKSEK RiSK GRUBU, YUKSEK DOZ
KEMOTERAPi + OTOLOG KOK HUCRE DESTEGi KOLU TEDAVI
SONUGLARI

GULCIHAN OzZEK

Serap Aksoylar, Giilcihan Ozek, Neriman Sari, Musa Karakiikgi, Siiheyla Ocak,
Derya Ozyériik, Ebru Yilmaz, Murat ELli, Sule Yesil, Ayhan Dagdemir, Gékce Pinar
Reis, Nilgiin Kurucu, Elif Giiler, Eda Ataseven, Fatma Betiil Cakir, Namik Yagar
(Ozbek, Isik Odaman Al, Erman Atas, Sibel Akpinar Tekgiindiiz, Bahar Geng, Volkan
Hazar, ibrahim Kartal, Alper Ozcan, Nurdan Tagyildiz, Deniz Tugcu, Fatih Erbey,
Basak Adakli Aksoy, Koray Yalgin, Fatih Orhan, Mediha Akcan, Ersin Toret, Betiil
Sevinir, Begtim Sirin Kog, Deniz Kizmazoglu, Refik Emre Cegen, Nur Olgun

18.15-18.20

NOROBLASTOM OLGULARINDA iDRARDA VANILMANDELIK ASIT
VE HOMOVANILIK ASIiT DUZEYLERI

MERVE DENiZ GENC

Merve Deniz Geng, Bilgehan Yalgin, Diclehan Orhan, Saniye Ekinci, Berna Oguz, Asli
Pinar, Hilal Susam $en, Mithat Haliloglu, Burak Ardigli, Burga Aydin, Nilgiin Kurucu,
AliVaran

18.20-18.25

RELAPS/REFRAKTER NOROBLASTOMDA KEMOIMMUNOTERAPI
DENEYiMiNDE UZUN DONEM SONUGLAR VE KRiTiK NOKTALAR

DENIZ KIZMAZOGLU

Emre Gegen, Deniz Kizmazoglu, Ceren Sanoglu, Safiye Aktas, Recep Bekis, Handan
Giileryiiz Ugar, Ahmet Cellik, Mustafa Olguner, Ayse Demiral, Serra Kamer, Riza
Cetingdz, Dilek ince, Nur Olgun

18.25-18.30

RELAPS VE REFRAKTER NOROBLASTOM HASTALARINDA
KEMOIMMUNOTERAPi SONUCLARI

NiLGON KURUCU

Nilgiin Kurucu, Tezer Kutluk, Hilal Susam $en, Bilgehan Yalgin, Burca Aydin, Ali Varan

18.30-18.35

YENIDOGAN DONEMI SOLiD TUMORLERI: TEK MERKEZ DENEYiMi
VE PROGNOSTiK FAKTORLERIN DEGERLENDIRILMESI

GOKGEN TUGCE 6250T

Gokeen Tugce Ozsiit, Nazmiye Bengii Karagaglar, Emre Sefa Giiltekin, Eray Akay,
Selma Gakmakci, Mustafa Cemaloglu, Arzu Yazal Erdem, Refika Sirma Dokuzboy,
Derya Ozyériik, Sevim Unal, Neriman San

18.35-18.40

NEONATAL DONEMIN SOLID MALIGN TUMORLERI: 25 YILLIK TEK
MERKEZ DENEYiMi

OYKU DENiz KANBUR

Ovkii Deniz Kanbur, Nilgiin Kurucu, Hilal Susam Sen, Giizide Burca Aydin, Bilgehan
Yalgin, Ali Varan, Tezer Kutluk

18.40-18.45

BIiLATERAL WiLMS TUMORU :TEK MERKEZ DENEYiMi

SIMGE GINAR OZEL

Simge Cinar Ozel, iremnaz Karahan, Nil Comunoglu, Mehmet Eligevik, Haluk Emir,
Ayse Kalyoncu Ugar, Sebuh Kurugoglu, Sefika Arzu Ergen, Siiheyla Ocak

18.45-18.50

KONJENITAL MEZOBLASTiK NEFROMA: HACETTEPE DENEYiMi

SENANUR SOYLU

Hilal Susam Sen, Bilgehan Yalgin, Senanur Soylu, Diclehan Orhan, Burak Ardigli, Nursun
(Ozcan, Saniye Ekinci, Burca Aydin, Nilgiin Kurucu, Mithat Haliloglu, Ali Varan

18.50-18.55

PEDIATRIK EPENDIMOMDA BELIRGIN SAGKALIM ESITSIZLIKLERI:
0¢ ULKEDEN COK MERKEZLi DENEYiM

SELMA CAKMAKCI

Selma Cakmakei , Rahat UL Ain, Julia Hoveyan, Harun Demirci, Laeeq Ur Rehman,
Eduard Asatryan, Silheyla Aytag Arslan, Servet Giiresci, Ayse Ozdemir Gékce, Rabia
Qaiser, Mahvish Hussain, Derya Ozyériik, Neriman Sari, Nisreen Amayiri, Maryam
Fouladi, Simon Bailey, Eric Bouffet, Ibrahim Qaddoumi, Naureen Mushtaq

18.55-19.00

GOCUKLUK GAGI KANSERLERINDE KOKU ALMA BOZUKLUGUNUN
ARASTIRILMASI: TEK MERKEZ DENEYiMi

YASIN YILMAZ

Yasin Yilmaz, Deniz Tugcu, Betiil Eda Cilesiz, Fatma Ezgi Dbn, Vildan Kogali,
Giilcan Erbag, Osman Kuleli, Cémert Sen, Giilsah Tanyildiz, Serap Karaman,
Aysegiil Uniivar, Zeynep Karakas, Richard L Doty

TUM BILDIRILER iCiN 3 DK SUNUM , 2 DK SORU & CEVAP OLARAK TOPLAM 5 DK VERILMISTIR.




2. GUN - 10 NiSAN 2026, Cuma SAAT : 18:30 - 20:00
SOzLU BILDIRi OTURUMU-2
Oturum Baskanlari: Dr. Serap AKSOYLAR , Dr. Serhan KUPELI , Dr. Ahmet DEMIR

BILDIRi
ID

SUNUM
SAATI

BILDIRi BASLIGI

SUNAN YAZAR

YAZARLAR

18.30-18.35

YUKSEK RISKLI PEDIATRIK SOLID TUMORLERDE SERUM COZUNUR
IMMUN KONTROL NOKTASI IMZASI: MOLEKULER RISK ALT
GRUPLARININ AYIRT EDILMESINDE TiM-3/GALEKTIN-9 EKSEN
BASKINLIGI

HIKMET GULSAH TANYILDIZ

Hikmet Giilsah Tanyildiz, Aysenur Kokoglu, Nurgil Naurzvai, Umut Can Kiigiiksezer,
Gunnur Deniz, Esin Cetin Aktas

18.35-18.40

HODGKIN LENFOMA TANILI HASTALARIMIZIN KLiNiK VE TEDAVI
SONUGLARININ DEGERLENDIRILMESI

GULCAN ERBAS

Ejegyz Myradova, Giilcan Erbas, Osman Kuleli, Yasin Yilmaz, Zuhal Bayramoglu,
Ayca iribas Celik, Emine Goknur Isik, Fulya Yaman Agaoglu, Sifa Sahin, Hikmet
Giilsah Tanyildiz, Giilgin Yegen, Serap Karaman, Aysegiil Uniivar, Zeynep Karakas,
Deniz Tugcu

18.40-18.45

NODULER LENFOSIT PREDOMINANT HODGKIN LENFOMA :
HACETTEPE DENEYiMi

NiLGON KURUCU

Nilgiin Kurucu, Hilal Susam Sen, Bilgehan Yalgin, Aysegiil Uner, Diclehan Orhan,
Burga Aydin, Ali Varan

18.45-18.50

HODGKIN LENFOMA iLiSKiLi PARANEOPLASTIK SENDROMLAR

GOKHAN GUVENKAYA

Gokhan Giivenkaya , Burga Aydin , Ozge Albayrak, Hilal Susam Sen , Bilgehan Yalgin
, Nilglin Kurucu , Ali Varan

18.50-18.55

SISTEMIK iMMUN-INFLAMASYON iNDEKSI (SI1) VE PROGNOSTIK
NUTRISYONEL INDEKSI (PN1) COCUKLUK GAGI LENFOMALARINDA
PROGNOZU ONGOREBILIR Mi?

AYBIKE KOG

Aybike Kog, Dildar Bahar Geng, Sebnem Apaydin, Zeynep Yildiz Yildirmak

18.55-19.00

PEDIATRIK HODGKIN LENFOMADA INTERIM PET BT DEAUVILLE
SKORUNUN PROGNOSTIK DEGERI

HATICE YANAR UYSAL

Hatice Yanar Uysal, Emel Kogyigit Deveci, Metin Cil, Nihal Boz, Ganiye Begul Yagci

19.00-19.05

LANGERHANS HUCRELI HiSTiYOSITOZ: HACETTEPE DENEYiMi

GULFEM ANAG

Giilfem Anacg, Hilal Susam Sen, Bilgehan Yalgin, Nilgiin Kurucu, Ali Varan, Burga
Aydin

19.05-19.10

PEDIATRIK LANGERHANS HUCRELI HISTIYOSITOZ: MERKEZ
DENEYIMIMIZ, KLINiK OZELLIKLER, PROGNOSTIK FAKTORLER VE
UZUN DONEM SONUGLAR

GOKCEN TUGGE 6zs0T

Gokeen Tugce Ozsit, Derya Ozydrilk, Selma Gakmakcl, Emine Sirma Karamercan,
Mustafa Cemaloglu, Eray Akay, Emre Sefa Gliltekin, Muhammed Mustafa Ozdemir,
Afag Ryazeva, Oyki Deniz Kanbur, Arzu Yazal Erdem, Neriman Sari

19.10-19.15

UNIFOKAL KEMIiK TUTULUMU OLAN LANGERHANS HUCRELI
HISTIOSITOZ VAKALARINDA KLINiK OZELLIKLER VE TAKIP
SONUGLARI

IREMNAZ KARAHAN

iremnaz Karahan, Simge GINAR OZEL, Ayse KALYONCU UGAR, Sebuh KURUOGLU,
Nil COMUNOGLU, Mahmut Kirsat OZSAHIN, Bang KUGUKYORUK, Ali Metin
KAFADAR, Siiheyla OCAK

19.15-19.20

GOCUKLUK CAGI LANGERHANS DISI HiSTIYOSITOZLAR: TEK
MERKEZ DENEYiMI

OZGE ALBAYRAK

Ozge Albayrak, Hilal Susam Sen, Gokhan Guvenkaya, Diclehan Orhan, Guzide Burga
Aydin, Bilgehan Yalgin, Nilgin Kurucu, Ali Varan

19.20-19.25

BASVURUDA HIPERLOKOSITOZU OLAN AKUT LENFOBLASTIK
LOSEMILI HASTALARDA UZUN DONEM KARDIYAK VE RENAL YAN
ETKILER

AYBIKE KOG

Aybike Kog, Muhammed Karabulut, Sebnem Apaydin, Dildar Bahar Geng, Zeynep
Yildiz Yildirmak

19.25-19.30

TEK MERKEZDEN RETINOBLASTOMA DENEYiMiMmiz

ARZU YAZAL ERDEM

Arzu Yazal Erdem, Emine Sirma Karamercan, Derya Ozyorik, Kiibra Serbest
Ceylanoglu, Mustafa Ozdemir, Selma Gakmakcl, Mustafa Cemaloglu, Neriman Sari

19.30-19.35

INTRAKRANIAL GERM HUCRELI TUMOR: TEK MERKEZ DENEYIMI

SIMGE CINAR OZEL

Simge Cinar Ozel, iremnaz Karahan, Nil Comunoglu, Ayse Mine Onenerk Men,
Meltem Dagdelen, Burak Tahmazoglu, Siheyla Ocak

19.35-19.40

GOCUKLUK GAGI GERM HUCRELI TUMORLERINDE SAGKALIMI
ETKILEYEN FAKTORLERIN RETROSPEKTIF ANALIZi: TEK MERKEZ
DENEYiMI

SULEYMAN ATAY

Stleyman Atay , Ganiye Begul Yage

19.40-19.45

GOCUKLUK CAGI SANTRAL SINIR SISTEMI DISI GERM HUCRELI
TUMORLERINDE TEK MERKEZ DENEYiMi: KLINiK OZELLIKLER VE
TEDAVI SONUGLARI

EMRE SEFA GULTEKIN

Emre Sefa Giiltekin, Gokgen Tugge Ozsiit, Eray Akay, Derya Ozybriik, Arzu Yazal
Erdem, Selma Cakmakei, Neriman Sari, Emine Sirma Karamercan, Mustafa
Cemaloglu, Gul Hatice Erkol Tuncer, Gigdem Bulut

19.45-19.50

PEDIATRIK OPTIK GLIOM TANISIYLA TEDAVI VERILEN HASTALARIN
KLINiK OZELLIKLERI, YONETiIMIi VE SAGKALIM ANALIzi: TEK
MERKEZ DENEYiMI

OZGE ALBAYRAK

Ozge Albayrak, Hilal Susam Sen, Gokgen Goban Giftgi, Hayyam Kiratl, ilkay Isikay,
Gozde Yazicl, Guzide Burga Aydin, Bilgehan Yalgin, Nilglin Kurucu, Ali Varan

19.50-19.55

PEDIATRIK OPTIK GLIOM: UZUN DONEM IZLEM SONUGLARI

IREMNAZ KARAHAN

iremnaz Karahan, Simge GINAR OZEL, Serdar ARSLAN, Ali Metin KAFADAR, Nil
GOMUNOGLU, Meltem DAGDELEN, Stiheyla OCAK

19.55-20.00

PEDIATRIK TiP DiFFUZ YUKSEK DERECELI GLIOMLAR-TEK MERKEZ
DENEYiMI

EMEL GELIK AKSOY

Emel Celik Aksoy, Ayse Ozkan, Seyda Erdogan, Tahsin Ermabﬂelﬁa Gigsar, Mine
Bagglar, Gulay Sezgin, Serhan Kipeli

TUM BILDIRILER iCiN 3 DK SUNUM , 2 DK SORU & CEVAP OLARAK TOPLAM 5 DK VERILMISTIR.




3. GUN - 11 NiISAN 2026, Cumartesi SAAT : 07:30 - 09:00
SOzLU BILDIRi OTURUMU-3
Oturum Baskanlan: Dr. Murat ELLI, Dr. Aykan OZGUVEN, Dr. Erman ATAS

BiLDIRI
ID

SUNUM
SAATI

BiLDIRi BASLIGI

SUNAN YAZAR

YAZARLAR

07.30-07.35

FARE GLIOBLASTOM MODELINDE ELEKTROKAPASITIF KANSER
TEDAVISININ TUMGOR BUYUMESI VE IMMUN YANIT UZERINE
ETKILERININ DEGERLENDIRILMESI

EKREM UNAL

Hatice Beyza Unal, Alper Ozcan, Serife Erdem, Kilbra Arslan, Halit Canatan, Ahmet Eken,
Ekrem (nal

07.35-07.40

DOKSORUBISIN ILE OLUSTURULAN DENEYSEL
KARDIYOTOKSISITEDE D-KARVON'UN KARDIYOPROTEKTIF
ETKILERININ DEGERLENDIRILMESI

GOzDE OZTURK

Gozde Oztiirk, Tuba Eren

07.40-07.45

BAS VE/VEYA BOYUN RADYOTERAPISI UYGULANAN PEDIATRIK
KANSER SAG KALANLARINDA SUBKLINiK SEREBROVASKULER RiSK
BELIRTECLERININ MULTIMODAL DEGERLENDIRILMESI

SULE CALISKAN KAMIS

Sule Caliskan Kamis, Selahattin Mentes, Ayse Selcan Kog, Begiil Yagci

07.45-07.50

GOCUKLUK GAGI KANSER HASTALARINDA HEREDITER KANSER
PREDISPOZISYON SENDROMLARININ SIKLIGI VE KLINIK TARAMA
ARAGLARI OLARAK MIPOGG iLE MODIFiYE JONGMANS
KRITERLERININ ETKINLIGI

SEBNEM APAYDIN

Sebnem Apaydin, Aybike Kog, irem Salk Divarci, Dildar Bahar Geng, Zeynep Yildiz
Yildirmak, Umran Getingelik

07.50-07.55

PEDIATRIK KANSERLERDE GENETiK YATKINLIK: EGE UNIVERSITESI
DENEYiMi

AYSHA GADASHOVA

Aysha Gadashova, Eda Ataseven, Cihan Onder, Asli Ece Solmaz, Hatice Esra
Durukan, Arzu Galiskan, Haluk Akin, Mehmet Kantar

07.55-08.00

GENETIK VE iIMMUN BiYOBELIRTEGLER REHBERLIGINDE HEDEFE
YONELIK TEDAVILER VE IMMUNOTERAPININ UYGULANDIGI
PEDIATRIK SOLID TUMORLERDE Ki$iSELLESTIRILMi$ ONKOLOJI:
TEK MERKEZ DENEYiMi

MELDA BERBER HAMAMCI

Melda Berber Hamamei, Sonay incesoy Ozdemir, Handan Dingaslan, Nihal Ekin Dag,
Cem Canakg, Vefa Maharramova, Niibar Mustafayeva, Dilara Dogan, Nur Ayca
Celik, Koray Ceyhan, Suat Fitdz, Nurdan Tagyildiz

08.00-08.05

YUKSEK RiSK RABDOMYOSARKOM HASTALARINDA PROGNOSTIK
FAKTORLER VE SAGKALIM ANALIZI

AFAG RZAYEVA

Afag Rzayeva, Selma Gakmakci , Arzu Yazal Erdem , Derya Ozyériik , Neriman Sari

08.05-08.10

GOCUKLUK GAGI EWING SARKOMUNDA RELAPS VE REFRAKTER
HASTALARDA KURTARMA TEDAVILERININ SONUGLARI: TEK
MERKEZ DENEYiMi

EREN MUNGEN

Eren Miingen, Rabia Emel Senay, Burcu Tufan Tas, Nurgah Eker

08.10-08.15

GOCUKLUK GAGI SINOVYAL SARKOM OLGULARININ
RETROSPEKTiF DEGERLENDIRILMESI

GULNAR JABBAROVA

Gulnar JABBAROVA, Hilal SUSAM SEN, Mehmet AYVAZ, KEMAL KOSEMEHMETOGLU, Melis
GULTEKIN, Giizide Burga AYDIN, Nilgiin KURUCU, Bilgehan YALGIN, Ali VARAN

08.15-08.20

EWING SARKOMDA TEK MERKEZ DENEYiMi: GAZi UNiVERSITESI
TIP FAKULTESI

BUSRA TOPUZ TURKCAN

BUSRA TOPUZ TURKCAN, BEKIR FURKAN YALGIN, OZGE VURAL, ARZU OKUR, FARUK
GUGLU PINARLI

08.20-08.25

OSTEOARKOM TANILI HASTALARIN TEDAVi SONUGLARI; AKDENIZ
UNIVERISTESI GOCUK HEMATOLOJi ONKOLOJi DENEYiMi

AYNUR iNAN YUKSEL

Aynur inan Yiksel, Sevki Erdem Varol, Funda Tayfun Kiipesiz, inang Giirer, Osman
Alphan Kiipesiz, Elif Giiler

08.30-08.35

RELAPS/REFRAKTER EWING SARKOMLU HASTALARDA SAGKALIM
VE PROGNOSTIK FAKTORLER

MUHAMMED MUSTAFA
OZDEMIR

Muhammed Mustafa Ozdemir, Selma Gakmakcl, Arzu Yazal Erdem, Derya Ozyériik,
Neriman Sari

08.35-08.40

EWING SARKOMLU COCUKLARDA KLiNiK OZELLIKLER VE
SAGKALIM SONUGLARI: AKDENIZ UNIVERSITESI GOCUK
HEMATOLOJi ONKOLOJi DENEYiMI

SEVKi ERDEM VAROL

Sevki Erdem Varol, Aynur inan Yiiksel , ELif inan(; Gdrer, Funda Tayfun Kiipesiz, Mine
Geng Ozay, Alphan Kiipesiz, Elif Giiler

08.45-08.50

PEDIATRIK HKHN SONRASI iLK AYDA ANLAMLI BEDEN KITLE
iINDEKSI KAYBI VE ARTAN BESLENME RiSKi: ANTROPOMETRIK
iZLEM TEK BASINA YETERLI Mi?

SEDA ARAS GURCAN

Seda Aras Giircan , Nilay Kayim, Sema Aylan Gelen, Damet Bagisov, Shahad Al
Amoudi, Kadriye Soyler, Mahide irem Balci, Enes ilyas Kansiz, Koray Yalgin

08.50-08.55

GOCUKLUK GAGI KANSERLERINDE GEG DONEM
KARDIYOTOKSISITENIN ERKEN TANISINDA STANDART VE STRAIN
EKOKARDIYOGRAFININ KARSILASTIRILMASI

BEGUM $iRIN KOG

Begiim Sirin Koc, Ozlem Sarisoy, Gizem Zengin Ersoy, Dilsad Koca, Murat ELli, Suar
Caki Kiug

08.55-09.00

PEDIATRIK SPINAL KITLELERDE KLINiK OZELLIKLER,
KOMPARTMAN DAGILIMI VE SAGKALIM SONUGCLARI: TEK MERKEZ
DENEYiMi

MELDA BERBER HAMAMCI

Melda Berber Hamamci, Sonay incesoy Ozdemir, Handan Dingaslan, Suat Fitoz,
Koray Ceyhan, Gékmen Kahilogullar, Ahmet Murat Cakmip Emel Cabi Unal,
Nurdan Tagyildiz

TUM BILDIRILER i¢iN 3 DK SUNUM, 2 DK SORU & CEVAP OLARAK TOPLAM 5 DK VERILMISTIR.




Xxv. Ulusal Pediatrik Kanser Kongresi
09 — 12 Nisan 2026 — Pine Bay Holiday Resort, Kusadasi

Pediatrik Kanser Kayitlar1 2002-2025 (TPOG, Tiirk Pediatrik Onkoloji

Grubu ve TPHD, Tiirk Pediatrik Hematoloji Dernegi)
M. Tezer Kutluk!, Akif Yesilipek?

ITiirk Pediatrik Onkoloji Grubu
Tiirk Pediatrik Hematoloji Dernegi

Ama¢ Cocukluk c¢agi eriskin kanserlerle karsilastirildiginda nadir hastalik kategorisine girmektedir.
Diinya Saglhk orgiitii, SIOP ve St Jude Cocuk hastanesinin faaliyetleri ile pediatrik kanserlere yonelik
iyilestirme ¢abalar1 diinya genelinde hiz kazanmigtir. Cocukluk ¢ag1 kanserlerinde yasam hizlar1 gelismis
tilkelerde %85'leri asmis durumdadir, buna karsin gelismekte olan iilkelerde hala bu diizeylerin altindadir.
Tiirk Pediatrik Onkoloji Grubu ve Tiirk Pediatrik Hematoloji Dernegi iilkemizde 2002 yilindan beri
pediatrik kanserlerin kayitlarini tutmaktadir. Bu ¢alismada pediatrik kanser kayitlari verileri incelenmistir.

Yontem Tirk Pediatrik Onkoloji Grubu (TPOG) ve Tiirk Pediatrik Hematoloji Dernegi (TPHD) web-
tabanli bir kanser kayit sistemi gelistirmistir. Pediatrik onkoloji ve hematoloji merkezlerine gelen tiim
kanserler bu veri tabanmma kaydedilmektedir. Siniflandirmada “Uluslararasi Cocuk Kanserleri
Smiflandirmas1 (ICCC-3)” kullamilmistir. Kanser vakalarinin tanimlayici Ozelliklerine ek olarak,
morfoloji kodlari, topografi kodlar1 ve yasam bilgileri kaydedilmistir. Bu ¢alismada 2002-2025 yillarinin
sonuglari incelenmistir.

Bulgular Veri tabanina 2002-2025 yillarinda, yirmidort yil boyunca, 53772 vaka kaydedilmistir. Tim
vakalar birlikte incelendiginde tan1 aninda ortanca yas 6.6 yil (0-19; E/K 30204/23557, 8 hermafrodit, 3
bilinmeyen). Yas dagilimi ise 0-4 yas, 40.8%; 5-9 yas, 24.8%; 10-14 yas, 23.2%; 15-19 yas, 11.2%)
olarak bulunmustur. Vakalarin tiimdr gruplarina dagilimi ise [vaka sayisi, toplamin yiizdesi, ortanca yas
yil, E/K]: Losemi (15487, 28.8%, 5.6, 9004/6483); Lenfoma ve diger RES timorleri (9417, 17,5%, 9.3,
6246/3170/1 bilinmeyen); SSS [beyin&spinal] (7833,14.6%, 7.0, 4338/3494/1 bilinmeyen); Sempatik
sistem (3991, 7.4%, 2.4, 2056/1934/1 hermafrodit); Retinoblastoma (1516, 2.8%, 1.5, 800/716); Bobrek
(2419, 4.5%, 3.1, 1192/1224/2 hermafrodit & 1 bilinmeyen); Karaciger (759, 1.4%, 2.1, 447/312); Malign
kemik (3271, 6.1%, 12.6, 1833/1438); Yumusak doku (3840, 7.1%, 7.5, 2121/1719); Germ hiicreli,
trofoblastik/diger gonadal (3083, 5.7%, 9.2, 1126/1952/5 hermafrodit); Karsinom & diger malign
epitelyal (1744, 3.2%, 13.1, 830/914); Diger/spesifiye edilmemis malign tiimdrler (412, 0.8%, 7.8,
211/201).Bes yillik genel yasam hizi tiim vakalar i¢in 71.5% olarak bulunmustur.

Sonug¢ Yirmidort yili geride birakan pediatrik kanser kayitlari, lilkemiz igin 6nemli bir veri kaynagidir.
2020 yilinda kanser kayit sistemine evreler de eklenmistir. Yasam hizlar1 %70'leri asmistir. Bu benzer
gelir diizeyindeki - orta iist gelir kategorisi - iilkelerle uyumlu diizeydedir. Veriler diizenli giincellenmekte
olup, iilkemizdeki durumu gostermesi, ulusal ve ulusal diger ¢aligmalara kaynak olmasi agisindan 6nermli
bir kaynak olmustur.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik Kanser Kayitlari, Pediatric Cancer Registry, Pediatrik Kanser, Kayait,
Registry
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Noroblastomda Diferansiyel Mirna Ekspresyon Profili

Sefayi Merve Ozdemir', Ozde Elif Gékbayrak!, Giildeniz Giilcan', Deniz Kizmazoglu?, Refik Emre Cecen?, Safiye
Aktas!

'Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Temel Onkoloji AD
’Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Pediatrik Onkoloji BD

Giris-Amag: Noroblastom, ¢ocukluk ¢aginin en sik goriilen ekstrakraniyal solid tiimorlerinden biri olup
biyolojik olarak oldukg¢a heterojen bir malignitedir. Klinik seyri spontan regresyondan agresif metastatik
hastaliga kadar degiskenlik gostermektedir. MikroRNA’lar (miRNA), gen ekspresyonunu post-
transkripsiyonel diizeyde diizenleyen kii¢cliik kodlamayan RNA molekiilleridir ve hiicre proliferasyonu,
apoptoz, hiicre dongiisii kontrolii ve immiin yanit gibi temel biyolojik siireglerde rol oynamaktadir. Son
yillarda yapilan ¢alismalar, miRNA diizensizliklerinin néroblastom gelisimi ve progresyonunda kritik rol
oynayabilecegini gostermektedir. Ancak, noroblastomda normal ve timdr dokulart arasinda farkli
eksprese olan miRNA’larin kapsamli biyoinformatik degerlendirilmesi ve fonksiyonel yol analizleri halen
sinirhidir. Bu ¢alismada, Gene Expression Omnibus (GEO) veri tabaninda yer alan halka a¢ik GSE121513
miRNA ekspresyon veri seti kullanilarak néroblastom tiimdr ve normal dokularinda diferansiyel eksprese
olan miRNA’larin belirlenmesi amag¢lanmistir.

Materyal&Metot: GSE121513 veri setinde ndroblastom ve normal fetal adrenal 6rneklerine ait miRNA
ekspresyon verileri R programlama ortamina aktarilmis ve uygun normalizasyon islemleri uygulanmuistir.
Diferansiyel ekspresyon i¢in [log2FC| > 1 ve diizeltilmis p < 0.05 esik degerleri kullanilmistir. Coklu test
diizeltmesi Benjamini—Hochberg yontemi ile yapilmistir.

Bulgular: Belirlenen esik degerleri dogrultusunda,36 upregiile ve 15 down-regiile olmak lizere 51 miRNA
‘nin diferansiyel eksprese oldugu goriilmiistiir. Tiimor grubunda en yiiksek diizeyde up-regiile olan
miRNA’lar arasinda miR-218 (1og2FC=6.07), miR-16 (log2FC=2.83), miR-15a (log2FC=2.31), miR-103
(log2FC=1.93) ve miR-146a (log2FC=3.24) yer almistir. Down-regiile miRNA’lar arasinda ise miR-32,
miR-574, miR-214 ve miR-126 dikkat cekmistir. Volcano plot analizi diferansiyel eksprese miRNA’larin
belirgin sekilde ayristigin1 gostermistir. Hiyerarsik kiimeleme ve 1s1 haritasi analizleri, belirlenen
miRNA’larin normal ve timoér Orneklerini ayirt edebildigini ortaya koymustur. Fonksiyonel
zenginlestirme analizlerinde, 6zellikle miR-103 i¢in hiicre dongiisii diizenlenmesi, G1/S gecisi, otofaji ve
p53 sinyal yolaklarinda anlaml zenginlesme saptanmistir. miR-146a’nin ise sitokin aracili sinyalizasyon,
Toll-like reseptor yolu ve NF-«B ile iliskili biyolojik siireclerde rol oynayabilecegi belirlenmistir.

GSE121513 veri setinde ndroblastom tiimor ve normal Ornekleri arasinda diferansiyel eksprese olan
miRNA’larin volcano plot gdsterimi.
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X ekseni log2 fold change (Tiimor/Normal), Y ekseni —logl0Q diizeltilmis p degerini gostermektedir.
Kirmiz1 noktalar anlamli derecede up-regiile, mavi noktalar down-regiile miRNA’lar1 temsil etmektedir
(llog2FC| > 1, adj.p < 0.05).

GSE121513 veri setinde ndroblastom tiimor ve normal ornekleri arasinda diferansiyel eksprese olan
secilmis 20 miRNA’nin (10 up-regiile, 10 down-regiile) hiyerarsik kiimeleme analizi ile olusturulmus 1s1
haritasi.
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. Renk skalas1 z-skor normalize edilmis ekspresyon diizeylerini gostermektedir (kirmizi: yiiksek
ekspresyon, mavi: diisiik ekspresyon). Ustteki renk seridi 6rnek gruplarini (yesil: normal, kirmizi: timor)
temsil etmektedir. Belirlenen miRNA imzasi, tiimor ve normal drnekleri belirgin sekilde ayirt etmektedir.

Sonug: Bu in silico analiz, néroblastomda proliferasyon ve immiin regiilasyonla iliskili miRNA imzalarini
ortaya koymustur. Ozellikle miR-103 ve miR-146a’nin tiimdr progresyonu ve mikrogevre etkilesimleri
acisindan potansiyel anahtar diizenleyiciler olabilecegi diisiiniilmektedir. Bulgularin fonksiyonel
caligmalar ile desteklenmesi, ndroblastomda hedefe yonelik ve immiin temelli tedavi stratejilerine yeni
perspektifler kazandirabilir.

Anahtar Kelimeler: néroblastom, miRNA, in silico
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Noroblastomda Verteporfirinin Sisplatin Varhg ve Yoklugunda Apoptoz ve
Otofaji Uzerine Etkisi

Selen KUM OZSENGEZER', Zekiye Sultan ALTUN!, Nur OLGUN?, Osman YILMAZ?

"Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Temel Onkoloji Anabilim Dali, IZMIR
2Actbadem Kent Hastanesi, Pediatrik Onkoloji Boliimii, IZMIR
3Dokuz Eyliil Universitesi, Saglik Meslek Yiiksek Okulu, IZMIR

Giris ve Amag: Noroblastom (NB), erken ¢ocukluk déneminde sik goriilen ve sempatik sinir sisteminden
koken alan malign bir tiimdrdiir. Sisplatin (CDDP), NB tedavisinde yaygin kullanilan bir kemoterapotik
ajandir. Hippo sinyal yolagi ve bu yolagin ana bileseni olan YAP (Yes-associated protein), timor
olusumu ve kanser kok hiicre gelisiminde kritik rol oynamaktadir. Verteporfin (VP) ise YAP-TEAD
etkilesimini bozan secici bir YAP inhibitoriidiir. Bu ¢aligmanin amaci, in-vivo néroblastom modelinde
VP, CDDP ve kombinasyon tedavisinin Hippo yolagi bilesenleri, otofajik siiregler ve apoptotik hiicre
oliimii iizerindeki anti-proliferatif etkinligini aragtirmaktir.

Yontem: Calismada KELLY hiicre hatlar1 kullanilarak olusturulan nude fare ksenograft NB elde edilmis
timor parafin 6rnekleri kullanilmistir. Kontrol, VP, CDDP ve VP-CDDP kombinasyon gruplarina ait
dokularda; Hippo yolak bilesenleri (YAP-1, TEAD), otofaji belirteci (Beclin-1) ve apoptoz ile iligkili
proteinler (Kaspaz-3) immiinohistokimyasal yontemle degerlendirilmistir.

Bulgular: KELLY hiicreleri kullanilarak olusturulan néroblastom ksenograft modelinde, Verteporfin (VP)
ve Sisplatin (CDDP) uygulanan gruplarda tiimoér voliimiiniin kontrol grubuna kiyasla anlamli derecede
azaldig1 saptanmistir. Hippo sinyal yolagmin temel bilesenlerinden YAP-1 ve LATS-2 ekspresyonlarinin
VP ve CDDP gruplarinda belirgin sekilde azaldigi saptanmistir. Ayrica, VP-CDDP kombinasyonunun
Hippo yolag1 tizerindeki bu inhibitor etkisiyle paralel olarak, dokularda Kaspaz-3 iliskili apoptozun arttig1
ve otofajik stireclerin modiile edilerek tiimor hiicrelerinin tedaviye duyarli hale getirildigi tespit edilmistir.

Sonug: Bu ¢alisma, in-vivo ndroblastom modelinde Verteporfinin Hippo sinyal yolagi, 6zellikle YAP-1
proteini lizerinden giiclii bir anti-tiimoral etkinlik sergiledigini ortaya koymaktadir. VP’nin sisplatin ile
kombinasyonu, otofajik ve apoptotik yolaklar tetikleyerek sinerjik bir terapotik etki yaratmaktadir. Elde
edilen veriler, Hippo yolaginin noéroblastomda kritik bir hedef oldugunu ve FDA onayli bir ilag olan
Verteporfinin tedavi agisindan otofajik hiicre 6liimii gibi farkli mekanizmalar ile etkili olabilecegini ve
ileri caligmalar i¢in g6z Oniine alinmasi gerektigini gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Noroblastom, Verteporfin, Hippo Sinyal Yolagi, Otofaji, Apoptoz
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Néroblastomda MYCN Katsayisinin Onemi: Tiirk Pediatrik Onkoloji Grubu
Adma*
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®Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi
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""Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dal1
12Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali
13 Ankara Etlik Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi
“Istanbul Universitesi Onkoloji Enstitiisii Cocuk Onkoloji Bilim Dali
150ndokuz Mayis Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali
*Medipol Universitesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dalt
17 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dal1
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25Adana Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi
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32Medstar Antalya Hastanesi Cocuk Hematoloji Onkoloji
3SBU Umraniye EAH Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi
3*0Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dalt
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3¢ Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali
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Giris ve Amag : Noroblastom, ¢ocukluk ¢aginin en heterojen solid tiimorlerinden biri olup, klinik seyri
molekiiler belirteclere bagli olarak degiskenlik gostermektedir. MYCN gen amplifikasyonu, hastaligin
agresif seyri ile iliskilendirilen en 6nemli molekiiler prognostik faktorlerden biridir. Bu ¢aligmada, yiiksek
risk noroblastom hastalarinda MYCN kopya sayisimin klinik ve molekiiler 6zellikler ile iligkisi ve
sagkalim {izerine etkisinin degerlendirilmesi amaglanmstir.

Yontem: Caligmaya toplam 224 ndroblastom hastast dahil edildi. Hastalar MYCN kopya sayisina gore
dort gruba ayrildi (04 kat, 5-9 kat, 10-99 kat, >100 kat). Demografik ve molekiiler veriler (yas, cinsiyet,
11q delesyon durumu ve DNA ploidi) analiz edildi. MYCN kopya sayisi ile klinik degiskenler arasindaki
iligki Ki-kare testi ile degerlendirildi. Olaydan bagimsiz sagkalim (EFS) ve genel sagkalim (OS) Kaplan—
Meier yontemi ile analiz edilerek gruplar log-rank testi ile karsilagtirildi.

Bulgular: Calisma grubunun %53.1°1 kiz, %46.9°u erkek olup ortalama yas 41.66 aydir. MYCN kopya
sayist dagilimi incelendiginde hastalarin %29.7’si 04 kat, %9.9’u 5-9 kat, %34.2’si 10-99 kat ve
%26.1°’1 >100 kat grubunda yer almaktadir. 11q delesyonu %32.6 oraninda pozitif saptanmigtir. MYCN
kopya sayis1 ile olay gelisimi arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki bulunmustur (p=0.008).
Sagkalim analizlerinde, MYCN kopya sayisina gore gruplar arasinda hem EFS hem de OS agisindan
anlamli farklilik saptanmistir (EFS i¢in Log-rank p=0.044; OS i¢in Log-rank p=0.040). MYCN kopya
sayisi arttikea sagkalim siirelerinin azaldig1 ve 6zellikle >100 kat grubunda median sagkalimin belirgin
sekilde diisiik oldugu goriilmiistiir.

Sonug: Bu ¢alisma, MYCN kopya sayisiin néroblastomda hastalik progresyonu ve sagkalim agisindan
onemli bir prognostik belirteg oldugunu desteklemektedir. Yiiksek MYCN amplifikasyonu, daha kotii
klinik sonuglar ile iliskilidir. MYCN amplifikasyonu bulunmayan ancak artmis kopya sayisi gosteren
olgularin prognostik 6neminin daha genis serilerde degerlendirilmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: MYCN Kopya sayisi, Noroblastom, Pediatrik kanser
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Noroblastomda Anatomik Bolge Kokeni ve Sempatik Zincir Kokeninin
Prognostik Onemi
Merve Deniz Geng', Bilgehan Yal¢in?, Mithat Haliloglu®, Saniye Ekinci?, Diclehan Orhan’, Hilal Susam Sen?, idil

Rana User*, Nursun Ozcan’, Bilge Volkan Salanci1®, Berna Oguz?®, Pinar Kiratli®, Burca Aydin?, Nilgiin Kurucu?, Ali
Varan®

"Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
?Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Onkoloji Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
3Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Ana Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
*Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye
SHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, T1bbi Patoloji Ana Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
®Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Niikleer Tip Ana Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye

Giris: Noroblastik tiimorler farkli histopatolojik, genomik, biyolojik, klinik 6zelliklere sahip heterojen bir
timor grubudur. Tiimorin yerlesim yeri genellikle boyun/toraks/abdomen/adrenal/pelvis olarak anatomik
bolgelere gore simiflandirilir. Noral krest kokenleri dikkate alindiginda sempatik zincir yerlesim yerleri
anatomik yerlesimden daha Gnemli olabilir. Bu calismada ndroblastomda tiimoérlerin sempatik zincir
yerlesimine gore gruplandirilmasinin prognostik etkenlerle ve sagkalimla iligkisi aragtirilmistir.

Hastalar ve Yontem: Hastanemizde 2015-2025 arasinda noroblastik tiimor tanist konulmus c¢ocuk
olgularin tan1 anindaki goériintiileme verilerinden primer tiimorlerin anatomik yerlesim yerleri
(boyun/toraks/abdomen/adrenal/pelvis)  ve  sempatik  zincir  (pleksus&ganglion)  kokenleri
(servikal/paravertebral/periarteriyal/adrenal bez) saptanarak klinik ozellikler, evre ve risk gruplari,
genomik ve biyolojik 6zelliklerle iliskileri yaninda sagkalim sonuglari incelendi.

Bulgular: Toplam 255 noéroblastik tiimdr olgusunun ortanca yasi 18 aydi (K/E=1,04); 31 olguda
histopatolojik  tan1  gangliondroblastom intermikst, 224 olguda noroblastom ve nodiiler
gangliondroblastom idi. Anatomik tiimor yerlesim yerleri adrenal bez (n=136), adrenal-dis1 abdomen
(n=62), toraks (n=39), pelvis (n=13) ve boyun (n=5) idi. Sempatik zincir yerlesimleri adrenal bez
(n=136), paravertebral (n=65), periarteriyal (n=49), servikal (n=5) pleksus-ganglionlardi; 145 olguda
lokal, 100 olguda metastatik hastalik saptandi. COG-2021 siniflamasina gore risk gruplari: diisiik risk 65,
orta risk 73, yiiksek risk 86 olgu idi. MYCN amplifikasyonu (MYCNA) %22,3 olguda, segmental
kromozom anomalileri (SCA) %55,5 olguda saptandi. Anatomik yerlesim yerleri ve sempatik zincir
yerlesim yerlerine gore MYCNA pozitifligi agisindan farklilik saptanmadi. Paravertebral (p=0,006) ve
toraks (p=0,04) yerlesimli tiimorlerde SCA daha diisiik saptandi. Paravertebral (p=0,001) ve abdomen-
dis1 (p=0,03) tiimorlerde metastazlar daha diisiik oranda saptandi. Yiiksek riskli tiimorler biiylik oranda
adrenal bez ve periarteriyal yerlesimliydi (p=0,1). Tiim olgularda 5-yillik olaysiz ve genel sagkalim
hizlar1 %68,8 ve %75,5 idi. Bes-yillik olaysiz sagkalim paravertebral tiimorlerde adrenal (p=0,06) ve
periarteriyal (p=0,16) tlimorlere gore daha yiiksekti. Sempatik zincir ve anatomik yerlesim yerlerine gore
sagkalim hizlar1 arasinda anlamli fark saptanmadi. Yiiksek riskli olmayan olgularda, paravertebral
tiimorlerde olaysiz sagkalim adrenal (p=0,03) ve periarteriyal (p=0,11) tiimorlere gore daha yiiksekti.
Toraks tiimorleri biiyilk oranda (%89,7) paravertebral; adrenal-dist abdomen tiimoérleri biiyiilk oranda
(%66,1) periarteriyal; gangliondroblastom intermikst tiimorler biiyiilk oranda paravertebral ve adrenal
yerlesimliydi.

Sonug: Calismamizda paravertebral yerlesimli tiimorlerde adrenal ve periarteriyal yerlesimlilere gore
daha yiiksek sagkalim hizlar1 saptanmistir. Noroblastik tiimorlerin kokeninin anatomik yerine sempatik
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zincir yerlesim yerlerine gore tanimlanmasi prognostik etkenler ve sagkalim agisindan daha degerli
olabilir.

Anahtar Kelimeler: anatomik bolge, noroblastom, sempatik zincir kdkeni, prognostik etken
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Noroblastomda Fbxw7 Geninin Molekiiler Ve Klinik Yeri
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3Acibadem Saglik Grubu, izmir Kent Hastanesi, Pediatrik Onkoloji A.B.D, izmir, TURKIYE
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15Ege Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkoloji B.D., izmir, TURKIYE
1Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi, istanbul, TURKIYE

7SBU Umraniye EAH, Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi, Istanbul, TURKIYE

80ndokuz May1s Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Samsun, TURKIYE

Giris-Amag: Noroblastom (NB), ¢ocukluk ¢aginda en sik goriilen ekstrakraniyal solid tiimorlerden biridir.
Diistik riskli olgularda spontan regresyon izlenebilirken, yiiksek riskli hastalarda agresif seyir ve tedaviye
diren¢ goriilebilmektedir. Bu degisken klinik davramis tiimoriin molekiiler 6zellikleriyle iliskilidir.
FBXW7, kromozom 4ql13.3’te lokalize olan ve 707 aminoasitlik protein kodlayan 6nemli bir timor
baskilayict gendir. SCF ubiquitin ligaz kompleksinin bir bileseni olarak MYCN basta olmak tizere MYC
ailesi iiyeleri, Cyclin-E, mTOR ve NOTCH gibi hiicre proliferasyonu ve hiicre dongiisiinde rol alan
onkoproteinlerin yikimimi diizenler. Fonksiyon kaybi, proliferasyon artigt ve tiimdr progresyonu ile
iligkilidir. p53 mutasyonu ile birlikte metastatik agresif intestinal kanser gelisiminde rol oynadigi ve
kronik lenfositik losemide %2—6 oraninda goriildigi bildirilmistir. Germline mutasyonlarinda ise
otozomal dominant kalittim gosteren, gelisme geriligi ve entelektiiel yetersizlik ile seyreden FBXW7
iligkili norogelisimsel sendrom tanimlanmistir. Ancak NB’de FBXW?7 varyantlariin sikligi ve klinik
parametrelerle iligkisi net degildir. Bu ¢calismada NB hastalarinda FBXW?7 varyant sikliginin belirlenmesi
ve klinik degiskenlerle iliskisinin arastirilmasi amaglanmastir.

Gereg-Yontem: Calismaya NB tanili 116 hasta dahil edilmistir. FBXW?7 varyantlari, iginde FBXW?7
genini barindiran ONCO/Reveal Solid Tumor Panel (23PB0318, Pillar Biosciences) kullanilarak NGS
yontemi ile analiz edilmistir. Veriler SPSS 29.0 programinda degerlendirilmis; kategorik degiskenler ki-
kare ve Fisher’s exact testleri, siirekli degiskenler Mann-Whitney U testi ile karsilagtirllmistir. p < 0,05
anlamli kabul edilmistir.
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Bulgular: Calismaya dahil edilen 116 pediatrik NB hastasinin %57,8’1 erkek (n=67), %42,2’si kadind1
(n=49). FBXW7 varyant1 26 hastada (%22,4) saptanmigti. MYCN amplifikasyonunun %37,1, 11q
delesyonunun ise %34,5 hastada pozitif oldugu belirlenmistir. Hastalarin %87,4’1i diploid, %12,6’s1
triploide yakm bulunmustur. %81,3’i yiiksek risk grubunda olup,%55,1°1 ilk tanida, %44,9’u
relaps/refrakter donemde degerlendirilmistir. FBXW7 mutasyonu ile MYCN amplifikasyonu (p=0,121),
risk sinifi (p=0,975), 11q delesyonu (p=0,682), DNA ploidisi (p=0,520) ve hastalik durumu (p=0,721)
arasinda anlamh iligki saptanmamistir. Yas dagilim gruplar arasinda anlamli farklilik gdstermistir
(p=0,012). Genel (p=0,464) ve olaydan bagimsiz sagkalim (p=0,588) acisindan anlamli fark
izlenmemistir.

Sonug: FBXW?7 varyantlart NB hastalarinin %22,4’{inde saptanmistir. FBXW?7 mutasyon varligi; MYCN
amplifikasyonu, risk sinifi, 11q delesyonu, DNA ploidisi, hastalik durumu ve sagkalim parametreleri ile
iligkili bulunmamigtir. Buna karsin yas ile anlamli iligki (p=0,012) genin yasa baglh biyolojik farkliliklarla
iligkili olabilecegini disilindiirmektedir. Bulgular, FBXW7°’nin NB’nin molekiiler spektrumunda yer
aldigini, ancak klasik prognostik belirteclerle dogrudan iligkili olmadigin1 gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Noroblastom, FBXW?7, yeni nesil dizileme
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Néroblastomun Kemik iligi Metastazim Gostermede Kemik iligi Biyopsisi,
Aspirasyon Yaymasi ve Akis Sitometrisinin Karsilastirilmasi

Ali Aycicek!, Esra Arslantas', Selvinaz Ozkara?, Ayse Karageng', Sibel Akpmar Tekgiindiiz', Duygu Yildirgan',
Tuba Nur Tahtakesen', Ayse Gonca Kagar', Ozgii Hangerli', Saide Ertiirk'!, Ozlem Basoglu Oner!, Mehmet Cemal
Dénmez!, Deniz Biisra Inci', Cagla Safak Karaoglan?

!Cam Sakura Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji Onkoloji
2Cam Sakura Sehir Hastanesi Tibbi Patoloji

Giris: noroblastoma (NB) tanist konmus ¢ocuklarda tan1 ani1 ve takip siiresince kemik iligi tutulumunu
tespit etmede kemik iligi aspirati yaymasi Giemsa boyama ile 151k mikroskobun ve akan hiicre analizi
(AHA) analizi ile kemik iligi biyopsisinin (KIB) patolojik olarak inceleme sonuglar1 karsilastirildi.

Materyaller ve Yontemler: Mayis 2020 ile Aralik 2025 arasinda Istanbul Basaksehir Cam ve Sakura Sehir
Hastanesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Kliniginde yeni néroblastoma tanis1 konmus 62 hasta (erkek/kadin
orant: 29/33; median yas: 32 (%95 CI 32-47) ay, yas araligi 1-160 ay) toplam 184 kemik iligi
numunesinden es zaman alinan 92 kemik iligi ¢alismaya dahil edildi.

Bulgular: Tan1 ani, hi¢ bir ganglionéroblastom vakasinda her li¢ yontemde de tutulum goériillmemis, AHA
de > %0.1 miisbet kabul edildiginde AHA ve KiB 13 vakada menfi, 10 ikisi de miisbet; 2 AHA menfi,
KIB miisbet; 8 KIB menfi AHA miisbet, 3 vakada KIB sonu¢ verememis ancak AHA miisbet oldugu
(P=0.02); diisiik ve orta riskte birer vakada AHA miisbet oldugu; KiB referans usul olarak kabul
edildiginde, AHA'min tanisal duyarliligi, 6zgilligi, pozitif prediktif degeri ve negatif prediktif degeri
sirastyla %100, %73, %60 ve %100 iken. Tani am1 akan hiicre analizi CD45—/CD56+ hiicrelerinin
medyan orant %0,054 (aralik %0—60) idi. Tan1 anindaki kemik iligi rneklerinin analiz sonuglarina gére
AHA (+) ve AHA (—) hastalar i¢in hesaplanmis olaysiz sag kalim (EFS) oranlar1 30 ayda sirasiyla %31 ve
%063 idi (p = 0,08) ve genel sagkalim (OS) oranlar1 43 ayda %59 ve %75 idi (p = 0,583). ROC analizinde
egrinin altinda kalan alan 0.806, %0,1 hassasiyette miisbetligin %83 sensitivite %80 spesifiteye sahip
oldugu goriildii. Kemoterapinin ilerleyen safhalarinda alinan numulerde de de benzer oranlar saptandi.

Tan1 an1 akan hiicre analizinde tutuluma gore genel sag kalim grafigi

Cum Survival
e e

Takip_sure_ay
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Survival Functions

Cum Survival

Takip_sure_ay

Kemik iligi biyopsisi referans kabul edildiginde akan hiicre analizi ROC grafigi

o8-

o5

Sensitivity

0,4

ROC Curve

0o o=z

Diagonal segments are produced by ties

Kemik iligi biyopsisi ve akan hiicre analizinde tutulum say1lar1

Biyopsi_tam * Flow_tam Crosstabulation

Count
Flow_tan
AHAmMenfi | AHA mishet Total
Biyopsi_tani  Tutulum yok 13 5 18
War 2 10 12
Beyhude 3 3 [}
Total 18 18 36

Chi-Square Tests

Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square 8,888% 2 012
Likelihood Ratio 9,505 2 009
LrearbrLees s || o
M of Valid Cases 36

a. 2 cells (33,3%) have expected countless than 5. The minimum

expected countis 3,00

o
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Sonug: Akan hiicre analizi NB'li ¢ocuklarda kemik iligi tutulumunu tespit etmede daha hassastir ancak
daha az spesifiktir. Sitomorfolojinin sonuglarint giliglendiren, duyarli, hizli, tekrarlanabilir, objektif,
kantitatif bir yontem olabilecegi ve daha ¢ok vaka ile daha giiclii veriler elde edilebilecegi kanaatine
varildi.

Anahtar Kelimeler: Akan hiicre analizi, Giemsa boyama, Akan hiicre analizi, Kemik iligi biyopsisi,

Patoloji
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TPOG NB 2020 Protokolii Yiiksek Risk Grubu Konvansiyonel Kemoterapi
Kolu Sonuclar: ve 2026 Protokoliinde Yapilan Degisiklikler

Emre Cegen', Deniz Kizmazoglu!, Sibel Akpinar Tekgiindiiz?, Serhan Kiipeli®, Ali Varan®, Betiil Sevinir®, Birsen
Baysal®, Bengii Demirag’, Neriman Sari®, Nursah Eker’, Ayse Erbay!?, Yavuz Koksal!!, Begiil Yagci'?, Derya
Ozyériik'?, Ayhan Dagdemir'®, Giilii Pinarl1'’, Nilgiin Kurucu*, Aytiil Temuroglu®, Rejin Kebudi'®, Sultan Aydin'’,
Ayse Ozkan®, Ugur Demirsoy'®, Murat Elli'®, Deniz Tugcu®, Nurdan Tagyildiz?!, Asli Turgutoglu Yilmaz??,
Mustafa Biiyiikave1??, Eda Ataseven®®, Zuhal Onder Sivis?’, Bahar Geng?®, Volkan Hazar?’, Siiheyla Ocak?®, Begiim
Sirin Sahin?’, Aykan Ozgiiven®, Sule Yesil'?, Mehmet Fatih Orhan®', Elif Giiler’?, Ozgiir Cart1**, Canan Ozdemir*,
Alper Ozcan®®, Gokge Piar Reis*®, Giilcihan Ozek?*, Cengiz Canpolat’’, Tiraje Celkan®®, Safiye Aktas®, Zekiye
Altun®, Handan Giileryiiz*’, Mustafa Olguner*!, Ceren Sarioglu®’, Ayse Demiral*?, Ahmet Celik*’, Serra Kamer*,
Riza Ceting6z*?, Recep Bekis*’, Emel Unal®!, Tezer Kutluk®, Serap Aksoylar**, Dilek ince', Nur Olgun*®

'Dokuz Eyliil Universitesi Onkoloji Enstitiisii Cocuk Onkoloji Bilim Dal, Izmir
?Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi, Istanbul
3Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, Adana
4*Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Ankara
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, Bursa
¢ Acibadem Kent Hastanesi, izmir
"Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklar1 ve Cerrahisi EAH Cocuk Onkoloji Klinigi, izmir
8 Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi, Ankara
"Marmara Universitesi Pendik EAH Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, Istanbul
1Baskent Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Adana
"Selguk Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, Konya
12Adana Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi, Adana
13 Ankara Etlik Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi, Ankara
4Ondokuz May1s Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Samsun
15Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Ankara
!%[stanbul Universitesi Onkoloji Enstitiisii Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Istanbul
17 Antalya EAH Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi, Antalya
18K ocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Kocaeli
“Medipol Universitesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dal1, Istanbul
2fstanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dal, istanbul
2! Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, Ankara
22Kartal Dr. Liitfi Kirdar Sehir Hastanesi Cocuk Onkoloji Klinigi, istanbul
ZNecmettin Erbakan Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Konya
24Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Izmir
25{zmir Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi, Izmir
26Sisli Etfal Hamidiye EAH Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi, istanbul
2"Medstar Antalya Hastanesi Cocuk Hematoloji Onkoloji, Antalya
28Cerrahpasa Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dals, Istanbul
2SBU Umraniye EAH Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi, istanbul
3Celal Bayar Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Manisa
31Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dal, Sakarya
32 Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Antalya
3 Adnan Menderes Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, Aydin
3*Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, Eskisehir
3Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, Kayseri
3KATU Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dal1, Trabzon

33



Xxv. Ulusal Pediatrik Kanser Kongresi
09 — 12 Nisan 2026 — Pine Bay Holiday Resort, Kusadasi

37Actbadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, Istanbul
38Liv Hospital Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi, Istanbul
3Dokuz Eyliil Universitesi Onkoloji Enstitiisii Temel Onkoloji Anabilim Dali, izmir
#Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji AD, Izmir
#Dokuz Eyliil Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi AD, izmir
#Dokuz Eyliil Universitesi T1p Fakiiltesi Radyasyon Onkolojisi AD, Izmir
BEge Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, izmir
#Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Radyasyon Onkolojisi AD, izmir
#Dokuz Eyliil Universitesi T1p Fakiiltesi Niikleer Tip AD, Izmir
4Dokuz Eyliil Universitesi Onkoloji Enstitiisii Cocuk Onkoloji Bilim Dal, izmir/Acibadem Kent Hastanesi, Izmir

Amag: TPOG NB 2020 Protokoliine kayith yiiksek risk grubu konvansiyonel kemoterapi (YRG KKT)
kolunda tedavi alan hastalarin degerlendirilmesi ve sonuglar 1s18inda protokolde yapilan degisikliklerin
sunulmasi

Gereg-Yontem: TPOG NB 2020 Protokoliine kayith hastalarin yaklasik yarisi yiiksek risk koluna dahildi.
YRG KKT koluna kaydedilen toplam 300 hastanin tanimlayici analizleri yapildi, veri giincellemesi
mevcut olanlarin yasam hizi analizleri yapildi.

Bulgular: Hastalarin E/K oran1 1,05 iken ortanca tani yasi 29 ay (0—17 yas) olup, hastalarin %71°1 (n:213)
18 ayliktan biiyiiktii. Kemik iligi tutulumu hastalarin %53’iinde mevcuttu. Metastatik hastalik oran1 %72
idi. Tan1 agamasinda 118 hastada (%39) MIBG sintigrafisi, 171 hastada (%57), 37 hastada (%12) her iki
yontem kullanilmisti. MIBG skoru bildirilen hastalarda ortanca skor 3 (0-67) idi. Primer tiimor yerlesimi
surrenal %59 (n:177), paravertebral %26 (n:56), orta hat %13 (n:40), multifokal %2 (n:7) seklindeydi.
Tiimdr histopatolojisi %89 (n:267) noroblastom, timdr farklilasma derecesi %65 (n:195) an/az
diferansiye idi. MYCN amplifikasyonu %57, 11q delesyonu %30 hastada pozitif saptandi.Evre dagilimi:
Evre L1 %10 (n:32), Evre L2 %18 (n:54), Evre M %69 (n:206), Evre MS %3 (n:8) idi. Primer cerrahi
%24 hastaya uygulandi. Ug kiir kemoterapi sonrasi degerlendirme yapilan 258 hastanin %79 unda tam ve
kismi yanit elde edildi. Alt1 kiir sonras1 yanit orant %86 idi. Gecikmis cerrahi %50 hastaya uygulandi.
Radyoterapi bilgisi bulunan 211 hastanin 148’ine (%70) RT uygulandi. i{dame asamasinda 63 hastada
immunoterapi igeren kol, 100 hastada klasik kol kullanildi. Ortanca olay stiresi 8 ay (2-43 ay) iken; 1, 3
ve 5 yillik olaysiz sag kalimlar %59, 40 ve 37 idi. Ortanca takip stiresi 22 ay (1-65 ay) olup, genel sag
kalim oranlar1 %90, %71, %66 olarak bulundu. Immﬁnoterapi kolunda hem EFS hem de OS oranlarinin
klasik idame koluna kiyasla anlamli derecede daha yiiksek oldugu gosterilmis olup, bu fark EFS igin
p=0,023 ve OS i¢in p=0,029 olarak saptanmistir.

Sonug: Bu protokolde sag kalim oranlarinin giderek yiikseldigi, 6zellikle erken refrakter hastaligin erken
saptanmasi ve kemoimmiinoterapiye gecilmesinin bu artisa yansidigi goriildii. Immiinoterapi iceren idame
kolunun daha istlin oldugu saptandi. Bu sonuglar 1518inda TPOG NB 2026 protokoliinde risk gruplari,
yanit degerlendirmeleri, yiiksek riskte degerlendirme zamanlari ve idame tedavide degisikliklere
gidilmistir.

Anahtar Kelimeler: TPOG NB 2020 protokolii, yiiksek risk, sonuclar, TPOG NB 2026 protololii
yenilikler
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TPOG NB 2020 Protokoli Yiiksek Risk Grubu, Yiiksek Doz Kemoterapi +
Otolog Kok Hiicre Destegi Kolu Tedavi Sonuclari

Serap Aksoylar', Giilcihan Ozek', Neriman Sar1?, Musa Karakiik¢ii®, Siiheyla Ocak*, Derya Ozyériik?, Ebru
Yilmaz?, Murat Elli%, Sule Yesil®, Ayhan Dagdemir’, Gokge Pinar Reis®, Nilgiin Kurucu®, Elif Giiler'®, Eda
Ataseven', Fatma Betiil Cakir'!, Namik Yasar Ozbek?, Isik Odaman Al°, Erman Atas'2, Sibel Akpmar Tekgiindiiz'?,
Bahar Geng'*, Volkan Hazar'’, ibrahim Kartal’, Alper Ozcan®, Nurdan Tagyildiz'®, Deniz Tugcu'’, Fatih Erbey'®,
Basak Adakli Aksoy'®, Koray Yal¢in?’, Fatih Orhan?!, Mediha Akcan??, Ersin Toret?, Betiil Sevinir?*, Begiim Sirin
Kog¢?, Deniz Kizmazoglu?®, Refik Emre Cegen?®, Nur Olgun?’

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, izmir
2Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Onkoloji Klinigi, Ankara
3Erciyes Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Kayseri
4Cerrahpasa Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dals, Istanbul
SMedipol Mega Universitesi Cocuk Hematolojisi Onkolojisi, Istanbul
°SBU Ankara Dr. Sami Ulus EAH Cocuk Onkoloji Klinigi, Ankara
’Ondokuz May1s Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, Samsun
$Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Trabzon
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Ankara
19 Akdeniz Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Antalya
"istanbul Medeniyet Universitesi Goztepe E.A.H. Cocuk Onkoloji Bilim Dals, Istanbul
12SBU Giilhane Saglik Uygulama ve Arastirma Merkezi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Ankara
13SBU Basaksehir Cam Ve Sakura Sehir Hastanesi Cocuk Hematolojisi Onkolojisi, Istanbul
4SBU Sisli Hamidiye Etfal EAH Cocuk Onkoloji Klinigi, Istanbul
15 Antalya Medistar Hastanesi Cocuk Onkoloji Klinigi, Antalya
1 Ankara Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Ankara
7istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Daly, Istanbul
18K o¢ Universitesi Cocuk Hematolojisi Onkolojisi, Istanbul
“Medikal Park Bahgelievler Hastanesi Cocuk Hematolojisi Onkolojisi, Istanbul
20Acibadem Altunizade Hastanesi Cocuk Onkoloji Klinigi, Istanbul
2ISakarya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Sakarya
22Adnan Menderes UTF Cocuk Onkolojisi Bilim Dali, Aydin
20smangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Eskisehir
24Uludag Universitesi, Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, Bursa
2SBU Umraniye EAH Cocuk Onkoloji Klinigi, Istanbul
2Dokuz Eyliil Universitesi Onkoloji Enstitiisii Cocuk Onkoloji Bilim Dali, izmir
?7Acibadem Kent Hastanesi Cocuk Onkoloji Klinigi, izmir

Amag: TPOG NB 2020 Protokoliine kayitlt Yiiksek risk grubu (YRG) yiiksek doz kemoterapi +otolog
kok hiicre (YDKT+OKIT) kolunda tedavi alan hasta sonuglarinin degerlendirilmesi amaglanmustir.

Yontem: TPOG NB 2020 Protokoliine gore Ocak 2020- Aralik 2025 tarihleri arasinda tani almis, YRG,
YDKT+OKIT kolu verileri incelendi. Yirmi yedi merkezden bildirilen vakalardan protokole uygun tedavi
verileri olan 102 hastanin tedavi sonuglari sunulmustur.

Bulgular: Tedavi verileri olan 102 hastada E/K orani 1.8 idi. Tan1 yas1 ortanca 41 ay (3 ay- 15 yas) idi.
Hastalari 91°1 (%89) >18 ay idi. Tedavi yanitlar1 bilinen 102 hastanin verilerini degerlendirdigimizde,
primer cerrahi hastalarin %21’inde uygulanmusti. {lk 3 kiir sonras1 degerlendirmede (D1) %82.4 oraninda
tam ve kismu yanit elde edildi, yetersiz yamith 3 hastada cerrahi 6ne ¢ekildi. Indiiksiyon sonu
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degerlendirmesinde (D2) tedavi yamt (CR:n=20,VGPR: n=31, PR:n=44) oram1 %92’di. Indiiksiyon
sonrasi cerrahi 70 (%68.6) hastada uygulandi. OKIT 6ncesi; 10 Hastada Relaps, 15 hastada yetersiz
metastatik yanit, 1 hastanin exitus oldugu saptandi. Protokole uygun olarak 76 hastaya YDKT-+OKIT
uyguland1. Izlemde ortanca takip siiresi 30 ay (5-70 ay) idi. YDK + OKIT yapilan 76 hastadan idame
tedaviye gelebilen hasta sayisi: 63, idame tedavide klasik koldan tedavi edilen 20 hasta (%32),
immunoterapi kolu uygulanan 43 hasta (%68) mevcuttu. Tedavi yanit1 bilinen tiim hastalarin (n=102) 1, 2
ve 3 yillik olaysiz sag kalimlari sirasiyla %69.3, %50 ve %50 iken, genel sag kalimlari %95, %69.9,
%64.4 olarak bulundu. Protokole uygun tedavi baslanan tiim hastalarda (102 hasta “Intention to treat”
analizi ile) ve protokole uygun tedavi edilen hastalarin (76 hasta “As treated” analizi ile) sagkalim
sonuglar1 Tablo 1 de gosterilmistir. TPOG NBL 2003-2009 ve 2020 protokolleri YDKT+OKIT kolu
sonuglari Tablo 2 de 6zetlenmistir.

Tablo 1

Intention To Treat Analiz ile Sagkalim Sonuglari (n:102 hasta)

1 yillik OS: % 95

r—
-

As Treated Analiz ile Sagkalim Sonuclan (n:76 hasta)
1 yillik EFS: %6 89.3
3 yillik EFS: % 64.8

5 yillik EFS: 5 G4.8

Tablo 2

Total Induksivon yaniti 76/102 %77 %83
%75

(CR/VGPR)+Met.yanit (%53) (%63)

Relaps + Refrakter 44/102 %40 2440

hastahk %43

Median Relaps zaman1 9.5ay 19 ay 18.5 ay

Tedavi iliskili 6liim 4 hasta % 4 %11 229

EFS 3-5y %50 3y %42 3y %28

Sy %32 5y %16

[0 1] 3y %70 3y %60 3y %39

Sy %65 5y %46 S5y %31
O

Anahtar Kelimeler: Noroblastom, yiiksek risk kolu, otolog kok hiicre destegi
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Néroblastom Olgularinda Idrarda Vanilmandelik Asit ve Homovanilik Asit
Diizeyleri

Merve Deniz Geng', Bilgehan Yal¢m?, Diclehan Orhan®, Saniye Ekinci*, Berna Oguz®, Asli Pmar®, Hilal Susam
Sen?, Mithat Haliloglu®, Burak Ardigh*, Burca Aydin?, Nilgiin Kurucu?, Ali Varan?

"Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
?Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Onkoloji Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
3Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Ana Bilim Dal, Ankara, Tiirkiye

*Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye
SHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Ana Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
®Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyokimya Ana Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye

Giris: Noroblastom olgularinin %90’inda idrarda VMA&HVA diizeyleri yiiksektir. Idrar VMA&HVA
diizeyleri tani, izlem ve prognoz agisindan degerlidir. Calismamizda noéroblastom olgularinda idrar
VMA&HVA diizeylerinin tanisal ve prognostik 6neminin incelenmesi amaglanmaistir.

Materyal ve Metot: Hastanemizde 2015-2025 arasinda tani konulmus yas1 < 18 yil olgulardan idrar
VMA&HVA diizeyleri verisi olanlarin klinik, histopatolojik, molekiiler/sitogenetik 6zellikleri, evreleri,
risk gruplar1 ve sagkalim sonuglar1 derlendi. idrar VMA&HVA diizeyleri igin yasa gore Z-skorlari
hesapland1, Z-skoru >2 yiiksek/pozitif degerlendirildi. idrar VMA/HVA diizeyleri yaninda VMA Z-
skoru/HVA Z-skoru oranlarinin klinik, patolojik, molekiiler 6zellikler, risk gruplar1 ve prognoz ile iliskisi
analiz edildi.

Bulgular: Toplam 219 olgunun (ortanca yas 30,6 ay) yarisinda tiimor adrenal kokenli; %57’sinde evre
L1/L2; %281 diisiik, %33.5’1 orta %38.5’i yiiksek risk grubundaydi. Ganglionéroblastom-intermiks
olgular1 dislaninca kalan 192 olgunun %78,6’sinda VMA Z-skoru >2, %73,9’unda HVA Z-skoru >2;
%81,8’inde VMA&HVA Z-skorlarindan en az birisi >2 idi. Olgularin %25’inde VMA/HVA oran1 < 0,5;
%30,7’sinde VMA Z-skoru/HVA Z-skoru oran1 < 0,4 idi. Metastatik hastalig1 olanlarda VMA&HVA Z-
skorlar1 daha fazla oranda >2 saptandi. Yiiksek riskli hastalarda daha fazla oranda VMA/HVA < 0,5 idi.
192 olgunun bes yillik olaysiz ve genel sagkalim hizlar1 %64 ve %71 saptandi. Bes yillik genel sagkalim
yas < 18 ay olgularda daha yiiksek; MYCN(+) olanlar ile ileri evre-yaygin hastaligi olanlarda belirgin
daha diisiik idi. Genel sagkalim HVA Z-skoru < 2 olgularda daha yiiksek; VMA/HVA oram1 < 0,5
olgularda daha diisiikk; VMA Z-skor/HVA Z-skoru < 0,4 olgularda daha diisiik idi. Yiksek riskli
hastalig1 olmayan olgulardan VMA/HVA < 0,5 olanlarda genel sagkalim daha diisiikti. MYCN(-) olup
HVA Z-skoru < 2 olanlarda genel sagkalim daha yiiksekti. Lokalize hastaligi olup VMA/HVA < 0,5
olanlarda genel sagkalim daha diisiiktii.

Sonug: Noroblastomda idrar VMA&HVA diizeyleri kolay ulasilabilir, tan1 yaninda prognostik acidan
degerli biyobelirteglerdir. Diizeylerinin yorumunda Z-skorlarinin degerlendirilmesi, >2 ise yliksek/pozitif
kabul edilmesi gerekir. idrar VMA/HVA oran1 énemli bir prognostik parametredir. Idrar VMA Z-
skoru/HV A Z-skoru oranlarinin hesaplanmasi ve prognostik agidan incelenmesi ¢alismamizin 6zgiin yonii
olup bu parametrenin belli derecelerde prognostik degeri olabilecegi degerlendirilmistir.

Anahtar Kelimeler: idrar katekolamin metabolitleri, néroblastom, prognostik belirteg, Z-skoru
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Relaps/Refrakter Noroblastomda Kemoimmiinoterapi Deneyiminde Uzun
Donem Sonuglar ve Kritik Noktalar

Emre Cegen', Deniz Kizmazoglu', Ceren Sarioglu?, Safiye Aktas®, Recep Bekis*, Handan Giileryiiz Ugar?, Ahmet
Cellik®, Mustafa Olguner®, Ayse Demiral’, Serra Kamer®, Riza Ceting6z’, Dilek Ince!, Nur Olgun’

'"Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dal, izmir
?Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Izmir
3Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, izmir
*Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Niikleer T1p Anabilim Dah, izmir
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Izmir
°Dokuz Eyliil Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dal1, Izmir
"Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyasyon Onkolojisi Anabilim Dali, izmir
$Ege Eyliil Universitesi T1p Fakiiltesi, Radyasyon Onkolojisi Anabilim Dal1, Izmir
Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dali/ Actbadem Kent Hastanesi, Izmir

Amag: Relaps/refrakter néroblastom tanili hastalarda kemoimmiinoterapi uygulamasi ile genel yasam
oranlar1 yiikselmistir. Bu calismada, Dokuz Eylil Universitesi Cocuk Onkoloji Bilim Dalinda
relaps/refrakter (R/R) néroblastom tanisi ile takip ve tedavi edilen hastalarin klinik 6zelliklerini ve uzun
dénem sonuclarini sunuldu.

Gerec-Yontem: Ocak 2020-Ocak 2026 tarihleri arasinda R/R noéroblastom tanili, tan1 doneminden
itibaren merkezimizde tedavi edilen veya baska bir kurumda tedavi alirken R/R hastalik sonrasi
merkezimize kabul edilen hastalar ¢alismaya alindu.

Bulgular:-Toplam 52 hastanin ortanca tani yas1 37ay(4—132ay),E/K oram1 1.26(29/23) idi.Hastalarin
%14°1(7/52) tamida 18 ayin altindaydi.Farkli merkezlerden kabul edilen hastalarin ortanca bize gelis
zamam 11,5 ay(1-58 ay) idi.Bes hasta disinda diger 47 hasta yiiksek risk grubunda idi.iki hasta tanida
diisik riskli evre 1/L1, orta risk grubundaki ii¢ hasta L2,diger hastalar Evre 4/M idiMYCN
amplifikasyonu 15/52 hastada(%30), ALK mutasyonu 13/52 hastada(%25) pozitifti.R/R hastalik
oncesinde 20 hasta TPOG NB 2009,kalan 32 hasta TPOG NB 2020 protokoliine gore tedavi almist.
Yiiksek doz kemoterapitotolog kok hiicre transplantasyonu 17 hastaya(%33) uygulanmisti,11 hastada
protokole uygun iken,6 hastada relaps/refrakterlikte yapilmisti.Hastalarin %89 una radyoterapi verilmis,
7(%14) hastaya MIBG tedavisi uygulanmisti.Lorlatinib 12(%23),nivolumab 3(%6),naxitamab
4(%8),DFMO 7(%13) hastaya uygulanmisti.Erken relaps (6-18 ay)15,ge¢ relaps(18-36 ay) 4, cok geg
relaps oan 2 hasta varken ortanca relaps zamani 14 ay (8-58 ay) idi. Erken refrakter( < 6 ay) 18,ge¢
refrakter 13 hasta varken ortanca refrakterlik zamani 6 ay (3-16 ay) idi.Hastalarin ortanca izlem siiresi 4
yil (9 ay-10 yil), merkezimizde izlem siiresi 32 ay (5 ay- 10 yil) iken uygulanan ortalama
kemoimmiinoterapi kiir sayis1 12 (2-24) idi.Hastalarin 25’inde tam yanit,4’tinde kismi yani olmak iizere
objektif yanit oran1 %56 idi.llk kemoimmiinoterapi kiiriinden progresyona dek gegen ortanca siire 16 ay
iken, progresyon goriilen hastalarda bu siire 11 ay hesaplandi.Progresyonsuz sagkalim 1,2,3 ve 5 yillik
strasiyla %70,%51,%45 ve%41 idi.Genel sagkalim 3 yillik %77,5 yillik %66 idi.

Sonug:Tedaviye yeterli yanit alinamadiginda yapilan hizli kemoterapi degisiklikleri ve ii¢ ayda bir yanit
degerlendirmesinin yapilmasi ile kemoimmiinoterapi uyguladigimiz R/R hastalarda genel sag kalim
oranlar1 yiiksek olsa da tekrarlayan olaylar ile izledigimiz hastalarda uygulanabilecek tedavi segenekleri
kisithidir. Ozellikle DB ile remisyon sonrasi tekrar niiks olan olgularda farkli KT kiirii ile yine DB
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uygulanarak tekrar remisyon saglanabilmistir. Tam remisyon saglanamayan hastalarda ise immiinoterapi
ajaninin degistirilmesi giincel yaklagimimizdir.

Anahtar Kelimeler: Relaps refrakter néroblastom, kemoterapi, immiinoterapi, uzun donem sonuglar
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Relaps Ve Refrakter Noroblastom Hastalarinda Kemoimmunoterapi
Sonuclari

Nilgiin Kurucu', Tezer Kutluk?, Hilal Susam Sen!, Bilgehan Yalgin!, Burca Aydin!, Ali Varan'

"Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi, Kanser Enstitiisii, Cocuk Onkolojisi Boliimii
*Medicana International, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi B6liimii

Giris: Refrakter, progresif ve relaps (RPR) ndéroblastomda (NBL) prognoz kétiidiir. Hastalarin yalnizca
kiigiik bir kism1 ikinci basamak kemoterapi rejimleri ile remisyona ulasabilmektedir. Bu ¢aligmada,
kemoterapiye ek olarak anti-GD2 monoklonal antikoru verilen hastalara tedavi sonuglar
degerlendirilmektedir.

Hastalar ve Metod: Toplam 205 kiir irinotekan/temozolomid veya topotekan/siklofosfamid kemoterapisi
(KT), ve dinutuksimab beta (DB) kombinasyonu ile tedavi edilen, RPR néroblastomali 29 hastadan
olusan bir kohort retrospektif olarakdegerlendirilmistir. Tedavi yanitlar1 ve yasam hizlari analiz edilmistir.

Sonug: Hastalarin 13’1 erkek ve 16 s1 kiz olup tanidaki yas ortalamasi 51.4+34.6 ay idi. Primer yerlesim
en sik surrenal bez (%44.8) olup %79.4’unda metastatik hastalik mevcuttu. Tanida hastalarin %82.8’1
ylksek riskli gruptaydi. Tanidan ortanca 12 (5-108) ay sonra dokuz hastada refrakter, 10’unda progresif
ve 10’unda da relaps hastalik nedeniyle kemoimmunoterapi uygulanmusti. Ug hastada primerde, 14’iinde
metastatik, ve 12’sinde hem primer hem de metastatik bolgelerde RPR hastalik goriilmiistii. Ondokuz
olguda ilk, 10’unda ikinci RPR hastalikta bu tedavi baslanmisti. Toplam 205, ortanca 7 (2-15) kiir
KT+DB uygulanmust1. iki hastada ciddi yan etkiler nedeniyle bir hastada ise ailenin istegi ile 3. kiirde DB
tedavisi kesilmisti. Objektif yanit oranit %65.5 olup bu yanita hastalarin %63’linde 4 kiirden sonra
ulagilmigti. Bu oran ilk RPR hastalikta %78.90 iken ikinci RPR hastalikta %50 idi. Objektif yanit orani
refrakter hastaligi olanlarda %77, progresif hastalikta %60, relapsda %70 bulundu. Izlemde objektif
yanithh hastalardan ikisinde relaps birinde progresyon izenmis olup bunlarin ikisi kaybedilmisti.
Kemoimmunoterapi sonrasi stabil ve progresif hastalig1 olan 10 hastadan sekizi kaybedildi. ikisinde
hastalikli olarak tedaviye devam edilmektedir. Kemoimmunoterapi baslandiktan sonra median izlem
stiresi 24 (5-62) ay olup iki yillik olaysiz ve genel yasam sirasiyla %50.6, %56.4 olarak bulundu. Toplam
205 kiirde en sik goriilen yan etkiler ates (%40), dokiintii (%17) ve agr1 (%12) idi.

Yorum: Calismamizda KT+DB kombinasyonun RPR-NBL hastalarin yanit ve sag kalim oranlarini
artirdig1 gosterilmistir. ilk RPR hastalikta yanit oraninin daha yiiksek olmasi ve en iyi yanitin %63 olguda
4 kiirden sonra elde edilmesi, hastalarin erken baslanan ve uzatilmig kemoterapi+ anti-GD2 antikorlart
kombinasyonundan fayda gorebilecegini diisiindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Noroblastom, Relaps ve refrakter hastalik, anti-GD2, Kemoimmunoterapi
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Yenidogan Donemi Solid Timorleri: Tek Merkez Deneyimi ve Prognostik
Faktorlerin Degerlendirilmesi

Gokeen Tugge Ozsiit!, Nazmiye Bengii Karacaglar®, Emre Sefa Giiltekin', Eray Akay', Selma Cakmakc1', Mustafa
Cemaloglu', Arzu Yazal Erdem!, Refika Sirma Dokuzboy?, Derya Ozyériik!, Sevim Unal?, Neriman Sar1!

! Ankara Bilkent Sehir Hastanesi - Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dal1
2Ankara Bilkent Sehir Hastanesi - Yenidogan Yogun Bakim Bilim Dali

Amag: Yenidogan solid tiimorleri tiim g¢ocukluk c¢agi malignitelerinin yaklagik %2'sini olusturmakla
birlikte, etyopatogenez, biyolojik davranis ve tedavi yaniti agisindan biiyiik ¢ocuklardan farkli 6zellikler
gosterir. Fransiz Ulusal Kayit Sistemi verilerine gore 1 yillik genel sagkalim (OS) %84.2, SEER
veritabaninda neonatal malignitelerde 5 yillik OS %60.3 olarak bildirilmistir. Ulkemizden bu konuda
sinirlt veri bulunmaktadir. Bu ¢aligmada merkezimizde yenidogan déneminde solid tiimdr tanisi alan
hastalarin klinik 6zellikleri, sagkalim sonuglari ve malign ile benign tiimorlerde prognostik faktoérlerin
ayr1 ayr1 degerlendirilmesi amaglanmaistir.

Yontem: Aralik 2019 - Subat 2026 tarihleri arasinda yenidogan déneminde (0-28 giin) solid timor tanisi
alan 53 hasta retrospektif olarak incelendi. Istatistiksel analizler IBM SPSS Statistics 27 uygulamasinda
yapildi. Sagkalim analizleri Kaplan-Meier yontemi ve log-rank testiyle, prognostik faktdrler malign ve
benign tlimorler igin ayr1 ayr tek degiskenli ve ¢ok degiskenli Cox regresyon ile degerlendirildi. Malign
hastalarin yarisindan fazlasini olusturan néroblastom grubu (n=14) say1 ¢oklugu nedeniyle ayrica bir grup
olarak kendi i¢inde tekrar analiz edildi.

Bulgular: Hastalarin 31'i (%58.5) erkek, medyan gestasyonel yas 37 hafta (25-41), medyan tan1 yas1 4
giindii. Hastalarin %39.6's1 preterm olup %62.3'linde antenatal tan1 mevcuttu. En sik tanilar rabdomyom
(%30.2), noroblastom (%26.4), teratom (%18.9), rabdomyosarkom (%5.7) ve santral sinir sistemi
tiimorleri (%5.7) olup diger tanilar fibrosarkom, nefroblastom, hepatoblastom, retinoblastom, myofibrom
ve adenokarsinomdu (her biri %1.9-3.8). Hastalarin 26's1 (%49.1) malign, 27'si (%50.9) benign
degerlendirildi. Medyan 7 aylik takipte 13 hasta (%24.5) kaybedildi. Malign hastalarda (n=26) 12 aylk
OS 9%53.7, benign hastalarda (n=27) %88.7 idi (p=0.046). Malign grupta tanida metastaz varligi tek
bagimsiz prognostik faktordii (HR=5.48; %95 CI: 1.33-22.58; p=0.019); metastatik hastalarda medyan
OS yalnizca 3 ay iken non-metastatik grupta medyana ulasilamadi (p=0.008). Noroblastom alt grubunda
(n=14) metastatik hastalarda medyan OS 3.0 ay iken non-metastatiklerde medyana ulasilamadi (p=0.001).
Benign grupta 3 6liimiin tamami tiimore degil prematiirite ve perinatal komplikasyonlara (NEK, sepsis,
DIK) bagliyd (Tablo 1-2).

Tablo 1. Sagkalim Analizi ve Literatiir Karsilagtirmasi

Grup n Olay lggy Medyan HRC(I9)5% Literatiir*
Tiim kohort 53 13 %69.9 NR — — (}/0%, 4(?281
(ntroblastom dahi %10 WS ONR =
Metastaz (-) 15 3 — NR Ref.
Metastaz (+) 8 6 — 3 ay > ‘;82(5153 ~0.019 0S %0?
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Benign hastalar 27 3 %88.7 NR — —

Noroblastom (ayr1 grup o o o 5-y OS
olarak) 14 > /634.3 NR %71.22

NR: Not Reached (Ulasilamadi). HR: Malign grupta tek degiskenli Cox regresyon. *Literatiir: ' Desandes
ve ark. (Pediatr Blood Cancer 2016): Fransa, n=285, malign solid tlimorler > Alfaar ve ark. (Cancer Med
2017): SEER, n=615, neonatal maligniteler; solid timor 5-y OS %71.2 3 Huynh ve ark. (J Pediatr Surg
1995): n=32, metastatik hastalikta sagkalim bildirmemistir

Tablo 2. Cok Degiskenli Cox Regresyon: Tiim Kohort ve Malign Alt Grup Karsilastirmasi

Tiim Kohort (n=49) Sadece Malign (n=23)
<. HR (95% HR (95%
Degisken CI) p CI) Yorum
7.44 (2.23- 5.48 (1.33- - .
Metastaz 24.75) 0.001 22.58) 0.019 Her iki grupta bagimsiz

Gestasyonel hafta 0.80 (0.68- 0.004 0.91 (0.77- 0.276 Benign hastalarda
(/hafta) 0.93) ’ 1.08) ’ prematiiritenin mortalitesi

Tiim kohort: n=49, olay=12 (4 hasta metastaz verisi eksik oldugundan analize dahil edilemedi). Malign
alt grup: n=23, olay=9. Gestasyonel hafta, tiim kohortta anlamli ancak sadece malign hastalarda degil —
benign mortalitedeki prematiirite etkisini yansitir.

Sonug: Malign yenidogan tiimorlerinde tanida metastaz varligi en giiclii bagimsiz prognostik faktordiir.
Benign tliimdrlerde mortalite tiimoriin - kendisinden degil prematiirite komplikasyonlarindan
kaynaklanmaktadir. Bu iki grubun farkli prognostik dinamikleri, tedavi stratejilerinin malignite durumuna
gore bireysellestirilmesi gerektigini desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan, Solid tiimor, Sagkalim, Prognostik faktorler
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Neonatal Donemin Solid Malign Tiimorleri: 25 Yillik Tek Merkez Deneyimi

Oykii Deniz Kanbur!, Nilgiin Kurucu!, Hilal Susam Sen', Giizide Burga Aydin', Bilgehan Yal¢in', Ali Varan', Tezer
Kutluk!

'Hacettepe Universitesi Pediatrik Onkoloji Bilim Dal1

Amag: Neonatal kanserler oldukca nadir olup anatomik yerlesim yeri, histolojik 6zellikler ve davranis
acisindan bilylik cocuklardaki kanserlerden olduk¢a farklidir. Bu yas grubunun fizyolojik ve gelisimsel
Ozellikleri, tan1 ve tedavi i¢in uyarlanmis ¢ok yonlii yaklagimlar1 gerektirir. Bu ¢alismamizda son 25 yilda
tan1 konulan yenidoganlarda farkli kanser alt tiplerinin goriilme sikligim1 ve sonuglarini degerlendirmeyi
amacladik.

Gereg-Yontem: 2000 ile 2025 yillar arasinda Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Onkoloji
Klinigi'nde malign timor tanisi alan 6283 hastadan yenidogan doneminde tani alan hastalarin dosyalari
retrospektif olarak incelendi. Dogumdan itibaren ilk 28 giinde klinik, radyolojik veya patolojik tani alan
86 hasta calismaya dahil edildi. Hastalarin demografik, klinik ve patolojik ozellikleri ile hastalara
uygulanan tedaviler ve genel yasam hizlar1 degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin 33'i erkek (%61,6) ve 53’1 kiz (%38,4) (E/K=0,62) olup ortalama tani yasi 11,8
+9,1(0-28, medyan:9,5) giin bulundu. Hastalarin %50’si (n=43) kitle ve kitleye bagli bulgular ile
bagvurdu. Hastalarin %45,3’tinde (n=39) prenatal ultrasonografide tiimér lIehine bulgular saptanmisti. On
ii¢c hastada (%15,1) prematiir dogum ve ii¢ (%3,5) hastada IVF gebelik dykiisii vardi. Hastalarin besinde
(%5,8) dogumsal malformasyon veya metabolik hastalik mevcuttu. En sik goriilen histopatolojik tanilar
sirastyla teratom dahil germ hiicreli tiimorler (%45,3), noroblastomlar (%25,6) ve retinoblastomlardi
(%9,3). Bes hastada (%5,8) iki tarafli tutulum mevcuttu. Primer timor en sik abdomen (%36) ve
pelvik/sakrokoksigeal bolge (%33,7) yerlesimliydi. Hastalarin %12.8’inde (n=11) tan1 aninda metastaz
vardi. Hastalarin %75,6’sina (n=65) kitle eksizyonu yapildi. Otuz hastada (%34,9) kemoterapi
uygulanmisti. Hastalar ortalama 68,7 + 43,5 ay (ortanca: 43,4ay, 10giin-288ay) siireyle izlenmisti. Sekiz
hasta (%9,3) izlemde kaybedilmis olmakla beraber bunlardan dordiiniin nedeni hastalik progresyonu idi.
Bes ve on yillik genel yasam hiz1 sirasiyla %91,2 bulundu.

Sonug: 25 yillik siirede bolimiimiizde malign tiimor tanisi ile izlenen hastalarin %1,36’°s1 yenidogan
doneminde tan1 almisti. Bunlarin %71’ini germ hiicreli tiimorler ve noroblastik tlimdrler olusturmaktaydi.
Genel yasam oranlar1 diger yas gruplarina gore daha yiiksekti. Bu ¢calismamiz Tiirkiye'de yenidoganda
kanser yiikiinii degerlendiren giincel tek rapor olup, sonuglarimiz bu yas grubundaki tiimoérlerin
ozelliklerinin ve sonuglarinin daha iyi anlasilmasina yol gosterici olabilir.

Anahtar Kelimeler: yenidogan tlimorleri, teratom, ndroblastom, epidemiyoloji
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Bilateral Wilms Tiimorii :tek Merkez Deneyimi

Simge Cmar Ozel', iremnaz Karahan'!, Nil Comunoglu?, Mehmet Eligevik®, Haluk Emir’, Ayse Kalyoncu Ucar,
Sebuh Kurugoglu*, Sefika Arzu Ergen®, Siiheyla Ocak!

'Tstanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dal1 , Cocuk
Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali
?stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Ana Bilim Dal1
3{stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dal1 , Cocuk Urolojisi Bilim

Dalt

“Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali , Cocuk Radyolojisi Bilim
Dalt

SIstanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Radyasyon Onkolojisi Anabilim Dali

Giris: Wilms timorii tanis1 alan ¢ocuklarin yaklagik %4-8’inde bilateral (iki tarafli) tutulum
gorillmektedir. Tedavi ve izlem yaklagimlarinda temel hedef; sagkalimi artirmanin yani sira uzun
donemde gelisebilecek renal fonksiyon kaybini en aza indirmektir. Son yillarda cerrahi, kemoterapi ve
radyoterapiyi kapsayan multidisipliner tedavi yontemlerinde kaydedilen onemli gelismeler, sagkalim
oranlarmi anlamli Ol¢iide artirmistir. Ancak Bilateral Wilms Tiumoériic (BWT) olgularinda, halen
bireysellestirilmis tedavi planlamasinin gerekliligi 6nemini korumaktadir.

Amag: Calismamizda; merkezimizde takip edilen BWT tanili hastalarin demografik, klinik 6zelliklerinin
bireysel tedavi yaklasimlarinin ve prognostik bulgularinin ortaya konmasi amaglanmistir. Y ontem: 1996 -
2025 yillar1 arasinda Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali’nda takip
edilen BWT tanis1 almis ve diizenli izlemde olan hastalarin demografik, klinik ve prognostik 6zellikleri
retrospektif olarak incelenmistir.

Bulgular: Belirlenen calisma siiresinde tant almig 107 Wilms Tiimorii olgusunun 10°u(%9,3) bilateral
olarak degerlendirildi. Ortanca tani yas1 42 (4-53 ay) ay saptandi. Bagvuru yakinmalar1 karinda sislik
(n=7), hematiiri (n=1) olarak belirlendi. iki olgu hemihipertrofi nedeniyle rutin izlem sirasinda insidental
olarak nefroblastomatozis ve WT tanis1 almust1. [lk basamak tedavi alt1 (6) (%60) hastada neoadjuvan KT,
3 hastada tek tarafli nefrektomi olurken, 1 hastada biyopsi sonrasi tedavi baslandi. Bes (5) olguda eslik
eden yatkinlik sendromu ya da renal anomali belirlendi: Beckwith Widemann sendromu (n=2), Denys-
Drash (n=1), atnali bobrek (n=2). Hastalarin 6’s1t NWTS-5 protokoline gore, 4’ TPOG Wilms
protokoliine gore tedavi aldi. Hastalarin 5’1 sadece kemoterapi alirken, 5 hasta kemoterapi ile beraber
radyoterapi de aldi. Takip siiresi lyil ile 14 yil olup, ortanca 5 yil 10 ay olarak hesaplandi. Tan1 anindan
itibaren diyaliz ihtiyac1 olan 2 olguda izlemde bdbrek transplantasyonu uygulandi. Iki hasta halen ¢oklu
relaps nedeniyle aktif tedavi almaktayken, diger hastalar remisyonda, normal bobrek fonksiyonlar ile
diizenli izlem altindadir.

Sonu¢: BWT’nde, kiiriin saglanmasi ile renal fonksiyonlarin korunmasi arasindaki dengenin kurulmasi
temel zorlugu olusturmaktadir. Bu olgu serisinde de goriildiigii lizere, asil klinik sorun sagkalim
basarisindan ziyade, uzun donemli bdbrek fonksiyonlarinin idamesidir. Giinlimiizde baslangicta
uygulanan kemoterapiyi takiben gerceklestirilen nefron koruyucu cerrahi yaklasimlar, hastalarin 6nemli
bir boliimiinde bu hedeflere ulasilmasini saglamaktadir. Ancak grubun heterojen yapist ve eslik eden
anomaliler nedeniyle, tedavi kararlarinin hasta bazinda verilmesi ve bireysellestirilmis yaklasimlar BWT
yonetiminde kritik nemini korumaktadir.

Anahtar Kelimeler: bobrek tiimori, Bilateral Wilms Timort, Wilms Timort
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Konjenital Mezoblastik Nefroma: Hacettepe Deneyimi

Hilal Susam Sen', Bilgehan Yalcin'!, Senanur Soylu?, Diclehan Orhan®, Burak Ardighi*, Nursun Ozcan’, Saniye
Ekinci*, Bur¢a Aydimn', Nilgiin Kurucu', Mithat Haliloglu®, Ali Varan'

'Hacettepe Universitesi, Cocuk Onkoloji Bilim Dali
Hacettepe Universitesi, Pediatri Ana bilim Dali
3Hacettepe Universitesi, Patoloji Ana bilim Dali

4*Hacettepe Universitesi, Cocuk Cerrahi Ana bilim Dal1
SHacettepe Universitesi, Radyoloji Ana bilim Dali

Giris:Konjenital mezoblastik nefroma (KMN) ¢ogunlukla yasamin ilk birka¢ ayinda ortaya ¢ikan ve tiim
cocukluk ¢agi bobrek tlimorlerinin %3 inl olusturan benign 6zellikte bir timordiir. Materyal ve metot:
Hastanemizde KMN tanis1 konulup tedavi ve takibi yapilan 18 yas alti hastalarin klinik, radyolojik,
histopatolojik 6zellikleri, cerrahi girisimler ve eslik eden ek o6zellikleri retrospektif olarak derlendi ve
analiz edildi. Bulgular:Aralik 1975-Aralik 2025 yillart arasinda KMN tanisi konulan 25 hastanin ortanca
yast 3,3 ay idi (3 giin-41,9 ay; E/K=15/10). Ug hastanin tan1 yas1 > 6 ay idi (17, 42, 44,1 ay). Basvuru
yakinmasi dokuz hastada karinda sislik, dort hastada rutin kontrolde karinda kitle, ii¢ hastada
huzursuzluk, ikiser hastada hematiiri ve kusma, birer hastada emmede azalma, idrar renginde degisiklik
ve oksiiriik idi. Iki hastada prenatal donemde USG ile bobrekte kitle saptanmist1. Ortanca tiimdr boyutu 8
cm (2,8-15) olup 13 hastada sag, 12’sinde sol bobrek kokenliydi. Yirmi dort hastaya radikal nefrektomi
ve bir hastaya parsiyel nefrektomi yapildi. Patolojik degerlendirmede on alti hastada seliiler tip, iki
hastada klasik tip KMN saptandi; yedi hastada patolojik alt tipi bilinmiyordu. Alt1 hastada cerrahi sinir
pozitifligi izlendi. Ug hastada EVT6:NTRK translokasyonu bakilmis ve birinde pozitif bulunmustu. Birer
hastada sindaktili ve iiriner sistem anomalisi eslik etmekteydi. Iki hastada kars1 bobrekte nefrokalsinozis;
birer hastada bobrek tasi, hiperkalsemi, FSGS, polihidroamniyoz, oligohidramniyoz, perilober nefrojenik
artik ve metabolik hastalik siiphesi mevcuttu. Birine preoperatif olmak iizere dort hastaya kemoterapi
verildi. izlemde ii¢ hastada rekiirrens gériildii (ikisi seliiler tip, birinin alt tipi bilinmiyor) (5,12,28. ay).
Ortanca 95 ay (1 ay-342 ay) izlem siiresinde 24 hasta hastaliksiz izlenmekte olup bir hasta hastalikll
olarak takipten ¢ikmistir.Sonug:KMN genellikle yagsamin ilk alt1 ayinda goriilmekle birlikte nadiren daha
biiylik cocuklarda da goriilebilir. Serimizde literatiire gore ortanca yas daha biiyiiktiir. KMN tanili
hastalarda eslik eden konjenital anomali ve ek hastalik sorgulanmalidir. Prognozu iyi ve diisiikk malign
potansiyele sahip bir tiimdr olsa da nadiren tekrarlayabilecegi unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: ¢ocukluk ¢agi, bobrek tiimorii, konjenital
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Pediatrik Ependimomda Belirgin Sagkalim Egitsizlikleri: U¢ Ulkeden Cok
Merkezli Deneyim

Selma Cakmakei1!, Rahat Ul Ain?, Julia Hoveyan®, Harun Demirci*, Laeeq Ur Rehman®, Eduard Asatryan®, Siiheyla
Aytag Arslan’, Servet Giiresci®, Ayse Ozdemir Gokce®, Rabia Qaiser'®, Mahvish Hussain'!, Derya Ozyoriik',
Neriman Sari!, Nisreen Amayiri'?, Maryam Fouladi'®, Simon Bailey'4, Eric Bouffet'>, Ibrahim Qaddoumi'®, Naureen
Mushtaq'’

'Pediatrik Hematoloji ve Onkoloji, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Ankara, Tiirkiye
2Department of Pediatric Hematology/Oncology, University of Child Health Sciences, The Children's Hospital
Lahore, Lahore, Punjab, Pakistan
3Pediatric Cancer and Blood Disorders Center of Armenia, Yeolyan Hematology and Oncology Center
4“Beyin Cerrahisi Klinigi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Ankara, Tiirkiye
*Department of Pediatric Neurosurgery, University of Child Health Sciences, The Children's Hospital Lahore,
Lahore, Punjab, Pakistan
®Department of Neurosurgery, Wigmore Women's and Children's Hospital
"Radyasyon Onkolojisi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Ankara, Tiirkiye
8T1bbi Patoloji, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Ankara, Tiirkiye
Radyoloji Klinigi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Ankara, Tiirkiye
1"Department of Pediatric Radiology, University of Child Health Sciences, The Children's Hospital Lahore, Lahore,
Punjab, Pakistan
"Department of Pathology, University of Child Health Sciences, The Children's Hospital Lahore, Lahore, Punjab,
Pakistan
12Division of Pediatric Hematology/Oncology, King Hussein Cancer Center, Amman
3Department of Pediatrics, Nationwide Children's Hospital
“Department of Paediatric Oncology, Sir James Spence Institute of Child Health, Newcastle upon Tyne
1SDepartment of Paediatrics, University of Toronto, Toronto
16Department of Oncology, St Jude Children's Research Hospital, Memphis
"Department of Oncology, Aga Khan University Hospital, Karachi

GirisEpendimom, cocukluk caginda iiciincii en sik goriilen beyin tiimorii olup merkezi sinir sistemi
tiimorlerinin %5—10’unu olusturur. Sagkalim biiytlik dl¢iide cerrahi rezeksiyon derecesi ve radyoterapiye
erisim ile iligkilidir. Diigiik ve orta gelirli iilkelerden elde edilen veriler, 6zellikle cerrahi kapasite ve
tedaviye erisimdeki esitsizlikler agisindan sinirhidir.

Y ontemBu retrospektif ¢ok merkezli kohort calismasina 2004—2024 yillar arasinda ii¢ tilkedeki (Tiirkiye:
33, Pakistan: 21, Ermenistan: 8) lic merkezde tedavi edilen 62 ependimom tanili cocuk hasta dahil edildi.
Demografik ve klinik 6zellikler, tiimor lokalizasyonu ve derecesi, cerrahi sonuglar, uygulanan tedaviler
ve takip verileri analiz edildi. Sagkalim analizleri Kaplan—Meier yontemi ile yapildi ve log-rank testi ile
karsilastirildi.

BulgularOrtanca yas 6,2 yil (0,6—17) olup hastalarin %50°si kizd1. Ortanca takip siiresi 21 aydi (1-180).
Semptom baslangicindan taniya kadar gecen ortanca siire 50 giin, cerrahiden radyoterapiye kadar gegen
siire 48 giindil. Timor lokalizasyonlar1 posterior fossa (n=38), supratentoriyal (n=14) ve spinal (n=10) idi.
Diinya Saglik Orgiitii (DSO) smiflamasina gére tiimorlerin derece dagilimi Derece 11 (n=36) ve Derece 111
(n=22) idi. Gross total rezeksiyon (GTR) 25 hastada, subtotal rezeksiyon (STR) 29 hastada uygulanirken,
1 hastaya biyopsi yapildi. Radyoterapi 35 hastaya verildi.Tiim hastalarin 3 yillik olaysiz sagkalimi (EFS)
%51, genel sagkalimi (OS) %71,2 idi. Ulkeler arasinda anlamli farklhiliklar saptandi: 3 yillik OS
Tiirkiye’de %90, Pakistan’da %23 ve Ermenistan’da %75 idi (p < 0,001). Karsilik gelen EFS oranlar
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strastyla %58,7, %26,8 ve %62,5 idi (p=0,03). Pakistan kohortunda 21 hastanin 7’si (%33) postoperatif
donemde, 6°s1 ilk hafta i¢inde kaybedildi. GTR uygulanan hastalarda 3 yillik EFS 9%80,7 iken STR
uygulanan hastalarda %27,4 idi; benzer sekilde 3 yillik OS sirasiyla %100 ve %54,6 olarak saptandi (p <
0,001). Radyoterapi, 3 yillik EFS’yi (%61,4’e kars1 %28,3; p=0,001) ve OS’yi (%94,3°¢ kars1 %29; p <
0,001) anlamli diizeyde artird1. Kiz cinsiyet daha iyi EFS ile iliskiliydi (%68’e kars1 %35; p=0,028). Ug
yas altindaki hastalarda 3 yillik EFS %47,8 ve OS %73,4 idi.

Sonu¢Bu calisma, diisiik ve orta gelirli iilkelerde pediatrik ependimom sonuglarinda belirgin esitsizlikler
oldugunu gostermektedir. Ozellikle bir merkezde saptanan %33 erken postoperatif mortalite, perioperatif
bakim, enfeksiyon kontrolii ve kaynak tahsisinde acil iyilestirmeler yapilmasi gerektigini gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik ependimom, Olaysiz sagkalim, Postoperatif mortalite, Cok merkezli
calisma
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Cocukluk Cagi1 Kanserlerinde Koku Alma Bozuklugunun Arastirilmasi: Tek
Merkez Deneyimi

Yasin Yilmaz', Deniz Tugcu', Betiil Eda Cilesiz!, Fatma Ezgi Dogan', Vildan Kogali!, Giilcan Erbas', Osman
Kuleli', Cémert Sen?, Giilsah Tanyildiz', Serap Karaman', Aysegiil Uniivar', Zeynep Karakas', Richard L Doty?

'Tstanbul Universitesi, istanbul T1p Fakiiltesi, Cocuk Onkoloji ve Hematoloji Bilim Dali
?stanbul Universitesi, Istanbul T1p Fakiiltesi, Kulak Burun Bogaz Hastaliklar1 Anabilim Dali
3Perelman School of Medicine, Smell and Taste Center, Philadelphia, USA

Amag: Tedavi (kemoterapi ve radyoterapi) almis veya almakta olan kanser tanili ¢ocuklar, tedavilerinin
onemli yan etkilerine maruz kalma riski altindadir. Cesitli akut veya kronik yan etkiler gdzlenmesine
ragmen, koku alma fonksiyonunun etkilenip etkilenmedigine dair veri ¢ok azdir. Cocuklar igin
tasarlanmis, gecerliligi kanitlanmis bir kantitatif koku testi kullanarak, tedavi gérmiis veya gérmekte olan
solid tiimdr tanili ¢ocuklarda koku alma fonksiyonu degerlendirilmesi amaglanmastir.

Materyal ve Metot: Solid tiimor tanisi olan 60 gocuk (31'i uzun dénem takip, 29'u tedavi sirasinda) ve 25
saglikli kontrol grubuna Pediatric Smell Wheel® koku fonksiyonu belirleme testi uygulanmistir. Saglikla
ilgili yasam kalitesi Cocuklar I¢in Yasam Kalitesi Olcegi (PedsQL) kullanilarak degerlendirilmistir.

Bulgular: Kanser ¢alisma grubu, kontrol grubuna gore dnemli dlgiide daha diisiik PSW puanlar1 almistir
[ortalamalar (95% CI) =8,80 (8,43;9,17) ve 10,32 (9,91;10,73); p < 0,001]. Yirmi iki hasta (%36) 9'dan
diisiik puan aldi, bu da hiposmi varligin1 gostermektedir. PSW puanlari, ameliyat olan veya olmayan ve
radyoterapi goren veya gormeyen hastalar arasinda farklilik gostermedi (sirasiyla p=0,51 ve 0,94). PSW
puanlari ile koku alma yeteneginin kendi kendine degerlendirilmesi arasinda zayif bir pozitif korelasyon
vardi (r=0,28, p=0,02). Her bir alanda ¢alisma grubunda kontrol grubuna gore daha diisiik yasam kalitesi
puanlar1 bulunmasima ragmen (p < 0,01), bu puanlar PSW puanlariyla anlamli bir korelasyon gdstermedi.

Calisma ve Kontrol Gruplarinin Koku Alma Fonksiyonu ve Hayat Kalitesi

Characteristics Study group Healthy group | p value
[mean (SD)] (n=60) (n=25)

Olfactory test scores 8.80(143) 10.32 (0.98) < 0.001
PedsQL domains

Physical function 7239 (21.36) |90.73(13.08) | <0.001
Emotional function 69.00 (20.12) | 85.40(19.08) | 0.001
Social function 91.16(12.90) | 98.60 (3.39) <0.001
School function 63.89(19.14) | 88.40(12.39) | <0.001
Psychosocial status 74.66 (13.08) | 90.79 (942) < 0.001
Overall health status 7334(1524) |[90.78(9.51) | <0.001
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Sonug: Bu ¢aligsma, solid tiimor tanili gocuk hastalarda, koku alma yeteneginin énemli ol¢iide etkiledigini
gostermektedir. Uzun donem takipte, bes duyudan biri olan koku alma fonksiyonun da degerlendirilmesi
gerektigi sonucu ¢ikmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Kanser, Cocuk, Olfaktor disfonksiyon, Hiposmi, Koku alma bozuklugu
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Yiiksek Riskli Pediatrik Solid Tiimérlerde Serum Céziiniir Immiin Kontrol
Noktas1 Imzasi: Molekiiler Risk Alt Gruplarimin Ayirt Edilmesinde Tim-
3/Galektin-9 Eksen Baskinhgi

Hikmet Giilsah Tanyildiz!, Aysenur Kékoglu?, Nurgiil Naurzvai®, Umut Can Kiiciiksezer?, Giinnur Deniz?, Esin
Cetin Aktas?

'{stanbul Universitesi Onkoloji Enstitiisii
?stanbul Universitesi, Aziz Sancar Deneysel Tip Arastirma Enstitiisii
3Acibadem Atakent Hastanesi

Yiiksek riskli pediatrik solid tiimorlerde immiin kagis tedavi direncinin temel belirleyicilerindendir. Doku
temelli ¢alismalar Tim-3/Galektin-9 ekspresyonunu gostermis olsa da dolasimdaki ¢Oziinlir immiin
kontrol noktasi reseptorlerinin profili yeterince tanimlanmamigtir. Calismamizda yiiksek riskli
noroblastom (NB) ve rabdomiyosarkom (RMS) hastalarinda serum ¢6ziiniir kontrol noktasi imzasi ve
molekiiler alt gruplarla iligkisi arastirild1.

Calismaya 23 yiiksek riskli hasta (10 NB, 13 RMS) dahil edildi. Serumda ¢oziiniir sCD25, sPD-1, sPD-
L1, sPD-L2, sTim-3, sGalektin-9, sLAG-3, sCTLA-4 ve sCD27 diizeyleri akan hiicre olger ile analiz
edildi. Non-parametrik testler kullanildi, etki biiyiikliigii r katsayisi ile hesaplandi. Coklu karsilastirmalar
i¢in Benjamini-Hochberg diizeltmesi uygulandi. Ayirict performans ROC analizi ile degerlendirildi.

NB hastalarinda sGalektin-9 diizeyleri RMS’ye goére anlamli derecede yiiksekti (1.59 kat artis; p=0.002;
r=0.65). Bu fark coklu karsilastirma diizeltmesi sonrasi da anlamliligmi korudu (FDR p=0.019). ROC
analizinde sGalektin-9 NB’yi RMS’den ayirt etmede yiiksek performans gosterdi (AUC=0.93). sTim-3
diizeyleri NB grubunda 2.78 kat yiiksek olup istatistiksel sinirda farklilik goésterdi (p=0.051; r=0.41;
AUC=0.76). FOXO1 pozitif hastalarda sCD25 (p=0.009) ve sTim-3 (p=0.015) anlaml1 derecede yiiksekti.
sTim-3 + sGalektin-9 ¢ift yiiksekligi NB’de %70, RMS’de %31 oraninda saptand: (Fisher p=0.099).

Bu calisma yiiksek riskli pediatrik solid tiimorlerde serum temelli 6zgiin bir immiin kontrol noktasi imzas1
ortaya koymaktadir. Tim-3/Galektin-9 ekseninin molekiiler risk biyolojisi ile paralel seyri, sistemik
immiin sistem tiikenmisliginin tiimor alt gruplarina 6zgii bir imza tasiyabilecegini gostermektedir. Serum
temelli ¢Oziiniir immiin kontrol noktas1 profili, pediatrik solid tiimdrlerde kisisellestirilmis immiinoterapi
stratejilerinin kapisini aralayabilecek dinamik ve non-invaziv bir biyobelirte¢ yaklagimi sunmaktadir.

Anahtar Kelimeler: kontrol noktasi inhibit6rleri, solid tiimorler
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Hodgkin Lenfoma Tanihh Hastalarimizin Klinik ve Tedavi Sonuc¢larinin
Degerlendirilmesi

Ejegyz Myradova', Giilcan Erbas!, Osman Kuleli', Yasin Y1lmaz', Zuhal Bayramoglu?, Ayca Iribas Celik’, Emine
Goknur Isik*, Fulya Yaman Agaoglu®, Sifa Sahin!, Hikmet Giilsah Tanyildiz!, Giilgin Yegen®, Serap Karaman',
Aysegiil Uniivar', Zeynep Karakas', Deniz Tugcu'

'Tstanbul Universitesi, istanbul T1p Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji-Onkoloji Bilim Dal1
*stanbul Universitesi, Istanbul T1p Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dal
3{stanbul Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Radyasyon Onkolojisi Anabilim Dali
4stanbul Universitesi, Istanbul T1p Fakiiltesi, Niikleer Tip Anabilim Dali
SAcibadem Universitesi, Radyasyon Onkolojisi Anabilim Dali
®stanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dah

Hodgkin lenfoma (HL), ¢ocukluk ¢ag1 kanserlerinin yaklagik yiizde 7'sini olusturur ve ergenlerde en sik
goriilen kanser tiirlidiir. Risk ve toksisiteyi azaltmaya yonelik stratejiler ile uzun donemli sagkalimlar
tedavi hedefidir.

Bu retrospektif calismada, 2002—2024 yillar1 arasinda merkezimizde Hodgkin Lenfoma tanisi almig 18
yas alt1 93 ¢ocuk hastanin dosya kayitlart demografik, klinik, laboratuvar ve tedavi yanitlar1 agisindan
incelendi. Veriler SPSS ile analiz edilerek sagkalim analizleri Kaplan-Meier yontemi ve log-rank testi ile
yapildr; p < 0,05 anlamli kabul edildi.

Olgularin %66,7’si erkek olup, ortalama tani yasi 11,3+4,1 yildi. En sik tam1 yasi grubu 10-14 yas
aralig1(%37,6), en yaygin evre ise ANN-ARBOR evre II (%45,2) olarak saptandi. Histopatolojik olarak
olgularin %95,7’si klasik HL olup, alt tip olarak nodiiler sklerozan (%49,5) ve mikst seliiler (%35,5)
formlar baskindi. En sik lenf nodu tutulumu servikal, mediastinal ve supraklavikular bolgelerde gozlendi;
ekstranodal tutulumlar dalak (%23,7), akciger ve kemik (%11,8)ti. Ailede solid tiimdr Oykiisii %20,4,
hematolojik malignite Oykiisii %4,4 oraninda saptandi, akraba evliligi oran1 %]15,1 dir.Basvuruda
olgularin %41,9’unda B semptomu, %53,8’inde mediastinal tutulum ve %20,4’tinde bulky hastalik
mevcuttur.Tedavi acisindan hastalarin %41,9’una ABVD rejimi uygulandi, kalan hastalara ABVD dis1
kemoterapi protokolleri verildi. Her iki tedavi grubunda evre, histolojik alt tip, yanit oranlar1 ve niiks
sikhig1 agisindan anlamli fark izlenmedi. Interim PET-BT degerlendirmesi, tedaviye erken yaniti
gostermesi agisindan anlamli bulundu; ikinci kiir sonrasi tam yanit gosterenlerde niiks orani %5,8 iken,
kismi yanit gosterenlerde bu oran %33,3’tli(p=0,039). Genel sagkalim orani tiim kohortta %97,8,
progresyonsuz sagkalim %91,1di, ABVD ve ABVD dis1 protokoller arasinda sagkalim farki gézlenmedi.
EBYV pozitifligi %25,8 oraninda olup, mikst seliiler alt tip ve 5-9 yas grubu ile iligkili bulundu(p=0,032 ve
p=0,004); EBV durumu ile sagkalim arasinda anlamli fark saptanmadi.Yiiksek riskli veya refrakter
olgulara hedefe yonelik ajanlar uygulandi; brentuksimab vedotin verilen hastalarda olaysiz sagkalim orani
%83,3 olarak tespit edildi. Niiks oran1 %7,1 olup, en sik evre II ve III hastalardaydi. Ge¢ donem bulgular
arasinda hipotiroidi(%9,7) ve tiroid karsinomu(%4,3)vardi. Bulgular, erken tani, uygun kemoterapi
protokolii ve gerektiginde hedefe yonelik tedavi ile ¢ocukluk c¢agi HL olgularinda yiiksek sagkalim
oranlarina ulasilabildigini gostermektedir.

Bulgular, erken tani, uygun kemoterapi protokolii ve gerektiginde hedefe yonelik tedavi ile cocukluk ¢ag1
HL olgularinda yiiksek sagkalim oranlarina ulagilabildigini gdstermektedir.

Anahtar Kelimeler: Hodgkin Lenfoma, pediatrik
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Noduler Lenfosit Predominant Hodgkin Lenfoma : Hacettepe Deneyimi

Nilgiin Kurucu', Hilal Susam Sen', Bilgehan Yal¢in!, Aysegiil Uner?, Diclehan Orhan?, Burca Aydin!, Ali Varan'

'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkolojisi Boliimii
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Boliimii

Girig:Nodiiler lenfosit baskin Hodgkin lenfomasi (NLPHL), Hodgkin lenfomanin nadir bir varyantidir.
NLPHL ilk olarak 1994 yilinda Uluslararasit Lenfoma Calisma Grubu Siniflandirmasinda ve 2002 yilinda
DSO siiflandirmasinda tanimlanmustir. Klasik HL’dan ayr1 kendine 6zgii patolojik ve klinik dzellikleri
vardir.

Hastalar ve Metot:2000-2025 yillar1 arasinda Hacettepe Universitesi Pediatrik Onkoloji Bilim Dalinda
izlenen 419 Hodgkin lenfomali hastanin dosyas1 retrospektif olarak incelendi. NLPHL tanil1 17 hastanin
demografik, klinik ve patolojik 6zellikleri, uygulanan tedaviler ile sonuglari degerlendirildi.

Bulgular: Onyedi NLPL olgusunun %9414 (n:16) erkek olup ortanca yas 13 (3-16.5) bulundu.
Semptomlarin baslangicinda tan1 zamanina kadar gegen siire 5.5 ile 12 (ortanca: 5.5 ) ay arasinda
degismekteydi. Higbir hastada B semptomu saptanmadi. Primer tutulum bolgesi 11 (%64.7) hastada
boyun lenfatikleri, ikisinde (%11.8) abdominal, birer hastada ise (%5.9) aksiller, inguinal ve mediastinal
lenf nodlariydi. Histolojik alt tip 2 hastada A/C/D paterni, 2 hastada C paterni, birer hastada sirastyla B,
A/B ve A/C paternlerindeydi. Ug hastada T hiicreden zengin biiyilk B hiicreli lenfoma benzeri
transformasyon gosteren NLPHL, bir hastada ise germinal merkezlerin progresif transfomasyonu ile
birlikte NLPHL saptanmisti. Onii¢ hastada dokuda EBV bakilmis sadece birinde pozitif bulunmustur. Bes
(%29.4) olguda evre-1, sekizinde (%47.1) evre-2, dordiinde (%23.5) evre-3 hastalik mevcuttu. Bir hasta
lenf nodunun total eksizyonu sonrasi tedavisiz izlendi. Bir hasta sadece rituximab, 5 hasta rituximab ve
kemoterapi (2 CHOP, 2 CVP, 1 ABVD), 5 hasta sadece kemoterapi (ABVD) ile tedavi edildi. Sekiz
hastada radyoterapi de uygulanmusti. Ug hastada 8, 22 ve 56. aylarda rekiirens saptandi. Bir hasta ise
tedavi kesiminden 9 ay sonra AML tanis1 almisti. Ortanca izlem siiresi 88 ay olup kaybedilen hasta yoktu.
Bes yillikolaysiz ve genel yasam sirastyla %78 ve %100 bulundu.

Yorum: Tiim Hodgkin lenfomal1 hastalarimizdan %4°ti NLPHL tanis1 almis olup 20 yillik siirecte klasik
HL tedavisi dahil gesitli tedavilerin uygulandig1 ancak %17'lik bir niiks riski ile birlikte miikemmel bir
genel sag kalim saglandig1 goriilmiistiir. Bu nedenle bu hastalarda tedavi yogunlugunun azaltilabilecegi
diistintilmiistiir.

Anahtar Kelimeler: Lenfoma, Noduler lenfosit predominant lenfoma, Prognoz, Hodgkin lenfoma

52



Xxv. Ulusal Pediatrik Kanser Kongresi
09 — 12 Nisan 2026 — Pine Bay Holiday Resort, Kusadasi

Hodgkin Lenfoma Iliskili Paraneoplastik Sendromlar

Gokhan Giivenkaya', Burca Aydm', Ozge Albayrak', Hilal Susam Sen', Bilgehan Yal¢in', Nilgiin Kurucu!, Ali
Varan!

'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Onkoloji Bilim Dal1

Giris: Paraneoplastik sendromlar (PNS) dogrudan tiimoriin infiltrasyonu veya metastazi ile iliskili
olmayan, tiimoriin salgiladigi fonksiyonel maddeler veya konak dokusu ile immiin ¢apraz reaksiyona
bagli ortaya ¢ikan klinik sendromlardir. Hodgkin lenfomada (HL) PNS nadir goriiliir; tanidan uzun zaman
Once gorilebilir, tan1 ile es zamanli veya tanidan sonra PNS ortaya ¢ikabilir.

Materyal ve Metod: Hastanemizde HL tanis1 konulup tedavi ve takibi yapilan hastalardan PNS olanlar
calismaya secildi. Klinik, radyolojik, histopatolojik ve eslik eden ek 6zellikleri incelendi.

Bulgular: Ekim 1970-Aralik 2025 yillar arasinda boliimiimiizde izlenen 1173 HL arasinda 13 erkek ve 12
kiz (%0,02) hastada PNS oldugu goriildii. Hastalarin ortanca yas1 10 idi (3-17 yas). Hastalik evreleri 10
hastada evre II, 5 hastada evre III, 10 hastada evre IV idi. 14 hastada (%56) renal sendrom (10 nefrotik
sendrom, 4 amiloidoz), dorder hastada (%16) cilt sendromu (pruritus) ve hematolojik sendrom (2 immiin
hemolitik anemi, 2 immiin trombositopeni), 2 hastada (%8) ndrolojik sendrom (1 opsoklonus-myoklonus
ataksi sendromu, 1 transvers myelit) ve bir hastada (%4) gastrointestinal sendrom (kolestatik hepatit)
mevcuttu. 11 hastaya (%44) HL tanisindan 6nce, 10 hastaya (%40) HL ile es zamanli ve 4 hastaya (%16)
HL tanisindan sonra PNS tanist konmustu (Tablo 1).17 hastanin PNS iliskili klinik bulgular1 tedavi ile
tamamen diizeldi. Bu hastalarin klinik bulgularinin ortanca diizelme siiresi 4 aydi (1 ay-12 ay). 12 hasta
ilk seri tedavi ile remisyonda izleniyor. 3 hastada rélaps gelisti, tedaviye tam yanit alindi. Bu hastalarda
relaps sirasinda PNS bulgulan tekrarlamadi. 2 hasta refrakter hastalik ile kaybedildi.PNS bulgularinda
diizelme olmayan 4 hastanin tanilar1 nefrotik sendrom (2), kolestatik hepatit (1) ve amiloidozdu (1).
Opsoklonus-myoklonus ataksi sendromu olan hasta semptomlar tan1 anina gore diizelmis olmakla birlikte
remisyonda ve sekelli olarak izleniyor.

Paraneoplastik sendromlarin hodgkin lenfoma tan1 zamanina gore dagilimi

Tam Oncesi Tanida Takipte
Renal Sendrom 4 6 4
Cilt Sendromu 4 0 0
Hematolojik 2 2 0
Sendrom
Norolojik 0 2 0
Sendrom
Gastrointestinal 1 0 0
Sendrom

Sonug: Pediatrik hastalarda HL ve PNS ile ilgili caligmalar literatiirde siklikla vaka raporu seklinde
bildirilmis olup nadirdir. PNS bulgulan siklikla HL tanisindan Once baglar. PNS’nin erken taninmasi
HL’nin erken evrede teshis edilmesine katki saglayabilir. Serimizde en sik renal iligkili paraneoplastik
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sendromlar goriilmiistiir. Hastalarimizin biiyiik ¢ogunlugunda HL tedavisi edilince PNS bulgularinin da
gerilemesi calismamizin 6nemli 6zelligidir. En az gerileyen PNS amiloidozdu.

Anahtar Kelimeler: hodgkin lenfoma, nefrotik sendrom, paraneoplastik sendrom, pruritus
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Sistemik Immiin-inflamasyon Indeksi (SIT) ve Prognostik Nutrisyonel indeksi
(PNI) Cocukluk Cag1 Lenfomalarinda Prognozu Ongorebilir Mi?

Aybike Kog!, Dildar Bahar Geng!, Sebnem Apaydin!, Zeynep Yildiz Yildirmak!
'SBU Sisli Hamidiye Etfal SUAM, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Giris ve Amag: Cocukluk ¢ag1 lenfomalari heterojen klinik seyir ve degisken prognoz 6zellikleri gosteren
malignitelerdir. Son yillarda sistemik inflamasyonu ve beslenme-immiin rezervini yansitan Sistemik
Immiin-inflamasyon Indeksi (SII; trombositxnétrofil/lenfosit) ve Prognostik Nutrisyonel Indeks (PNI;
albiimin+5xlenfosit) gibi parametreler, onkolojide prognostik biyobelirtegler olarak énem kazanmistir.
Ancak bu parametrelerin ¢ocuklardaki prognostik degerine iligkin veriler siirlidir. Bu ¢aligmada,
cocukluk c¢agi lenfoma olgularinda SII ve PNI’nin prognoz ve diger biyobelirteglerle iligkisinin
degerlendirilmesi amaglanmuistir.

Yontem: 2002-2025 yillar arasinda kurumumuzda tam alarak tedavi edilen lenfoma hastalar retrospektif
olarak incelendi. Dosyalarinda calisma parametrelerine eksiksiz ulasilan hastalar dahil edildi. Tanida
enfeksiyonu veya otoimmiin hastaligi olanlar dislandi. Demografik bilgiler, hemogram, alblimin, LDH,
histolojik tip, evre, B semptomu, risk grubu, viicut kitle indeksi, niiks/6lim durumlar1 kaydedildi. SII ve
PNI indeksleri hesaplandi ve prognostik faktorlerle iliskileri incelendi. Hodgkin lenfoma (HL) ve non-
Hodgkin lenfoma (NHL) hastalar1 ayr1 kohortlar olarak analiz edildi. Etik kurul onay1 alindi.

Bulgular: Calismaya toplam 236 hasta dahil edildi (HL:112, NHL:124). Hastalarin %58’1 erkekti. HL
grubunda, SII ile sedimentasyon hizi (ESR) arasinda anlamli ve giiglii pozitif korelasyon (r=0.506, p <
0.001), PNI ile ESR arasinda gii¢lii negatif korelasyon izlendi (r=—0.624, p < 0.001). B semptomu
bulunan HL hastalarinda PNI diizeyleri anlamli daha diisiiktii(p=0.022). NHL grubunda PNI ile LDH
diizeyleri arasinda anlamli negatif korelasyon(r=—0.332, p < 0.001), PNI ile ESR arasinda anlamli negatif
iligki saptand1 (r=—0.366, p=0.002). SII ise yalnizca ESR ile anlamli pozitif korelasyon gostermekteydi
(r=0.305, p=0.010). Olen ve relaps hasta sayis1 sirastyla NHL grubunda 12 (%9) ve 3 (%2), HL grubunda
1 (%0,9) ve 3 (%0,02) idi. NHL grubunda 6liimlerin ¢ogu metotreksat diizeyinin bakilamadigi donemdeki
toksisiteye bagliydi. Iki hastada sekonder maliniteye bagl o6liim gozlendi. Regresyon analizinde SII ve
PNI’nin olaysiz ve genel sagkalim iizerine anlaml etkisi gdsterilemedi.

Sonug:Calismamizda PNI’nin inflamasyon ve hastalik aktivitesini yansitan parametrelerle anlamli
iligkiler gosterdigi, buna karsin SII’nin prognostik gostergelerle sinirli iliski sundugu goriilmiistiir.
PNI’nin inflamasyon ve hastalik aktivitesini yansitan parametrelerle anlamli ve tutar iliskiler gostermesi,
bu indeksin tiimor iliskili inflamatuvar siirecler ve konagin immiin-beslenme durumu ile baglantil
olabilecegini diislindiirmektedir. Ancak bu iliskinin nedensel bir bag m1 yoksa eslik eden biyolojik
siireclerin bir yansimasi m1 oldugunu ortaya koymak i¢in prospektif ve daha genis dlgekli calismalara
ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: c¢ocukluk c¢ag1 lenfomasi, sistemik immiin-inflamasyon indeksi, prognostik
nutrisyonel indeks
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Pediatrik Hodgkin Lenfomada Interim PET BT Deauville Skorunun
Prognostik Degeri

Hatice Yanar Uysal', Emel Kogyigit Deveci?, Metin Cil', Nihal Boz!, Ganiye Begiil Yagc1'

'Saglik Bilimleri Universitesi, Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi
2Saghk Bilimleri Universitesi, Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Niikleer Tip Klinigi

Giris: Hodgkin lenfomada erken tedavi yanitinin degerlendirilmesi, refrakter hastalik ve niiks riskinin
Ongoriilmesinde kritik 6neme sahiptir. Interim PET BT’de Deauville skoru, tedaviye erken metabolik
yanitin objektif bir gostergesi olarak kullanilmaktadir. Bu c¢aligmada, Hodgkin lenfomali hastalarda
interim PET BT Deauville skorunun sag kalim tizerindeki etkisi aragtirtimistir.

Materyal ve Metod: 01.01.2015-01.01.2026 tarihleri arasinda tek merkezde izlenen ve histopatolojik
olarak Hodgkin lenfoma tanis1 dogrulanan 70 hasta retrospektif olarak incelendi. Demografik ve klinik
ozellikler, evre, histolojik alt tip, bulky hastalik ve B semptomlari, uygulanan tedavi yaklagimlar ile tani,
interim ve tedavi sonu PET BT Deauville skorlart kaydedildi. Bu faktorlerin sagkalima etkisi analiz
edildi.

Bulgular: Caligmaya dahil edilen hastalarin 45’1 (%64,3) erkek olup ortanca yas 12 yil (3—17) idi. En sik
bagvuru yakinmasi servikal lenfadenopati (%75,7) olarak saptandi. Hastalarin %77,1’inde ii¢ veya daha
fazla lenf nodu bolgesinde tutulum mevcuttu. En sik histopatolojik alt tip nodiiler sklerozan tip (%61,4)
idi. Dalak tutulumu %42,9, ekstranodal tutulum ise %24,3 oraninda gozlendi. Olgularin %64,3’1 ileri
evrede (Evre III-IV) olup, hastalarin %84,3’tinde bulky hastalik saptanmadi. B semptomlar1 %57,1
hastada mevcuttu. Hastalarin %68,6’s1 German Society of Pediatric Oncology and Haematology (GPOH)
protokolii ile tedavi edildi ve %47,1’ine radyoterapi uygulandi.Tan1 aninda yapilan PET/BT’de hastalarin
%78,3’iinde Deauville skoru 4-5 olarak degerlendirilirken, interim PET/BT’de metabolik negatiflik orani
%84,7’ye ylikseldi. Tedavi protokolii sonunda yapilan PET/BT degerlendirmesinde ise metabolik
negatiflik oram1 %95,6 olarak saptandi. Ortanca izlem siiresi 43,8 ay olup, izlem siiresince 12 hastada
(%17,1) olay (relaps, progresyon veya exitus) gelisti; hastalarin %82,9°u izlem sonunda olaysiz olarak
takip edildi. Hastalarin %7,1’ine otolog kok hiicre nakli yapildi.Ttiim kohortta OS oran1 %97,1 ve EFS
orant %78,3 olarak hesaplandi. Cok degiskenli Cox regresyon analizinde, interim PET BT’de Deauville
skoru 4-5 olan hastalarda olay gelisme riski, Deauville skoru 1-3 olan hastalara kiyasla anlamli diizeyde
daha yiiksek bulundu (HR=8,27; p=0,005).

Olayiz Sagkalimi Etkileyen Faktorlerin Cok Degiskenli Cox Regresyon Analizi

Degisken HR (Exp(B)) p degeri
B semptomu (var/yok) 1,91 0,505
Bulky hastalik (var/yok) 5,22 0,050
Ekstranodal tutulum (var/yok) 0,30 0,165
Radyoterapi (almadi/ald1) 4,36 0,043
Interim Pet deauville (4-5/1-3) 8,11 0,006
Evre (3-4/1-2) 2,06 0,341

Hodgkin Lenfomali Hastalarda Tutulan Lenf Nodlarmin Siklig

Tutulum paterni n(%)
Yaygin hastalik 36 (51,4)
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Servikal+mediastinal 18(25,7)
Izole servikal 9(12,9)
Servikal+aksiller 5(7,1)
Servikaltabdominal  2(2,9)
Toplam 70(100)
Yaygin Hastalik: Bagvuru aninda tutulu lenf nodlari sayisi 3 ve iizeri oldugunda yaygin hastalik olarak
kabul edilmistir

Sonug: Calismamizda, pediatrik Hodgkin lenfomali hastalarda genel ve olaysiz sagkalim oranlarinin
yiiksek oldugu gosterilmis, buna karsin interim PET BT’de Deauville skoru 4-5 olan hastalarda olay
geligme riskinin anlamli derecede arttig1 saptanmistir. Bulgularimiz, ¢ocukluk ¢agi Hodgkin lenfomasimda
interim PET BT de Deauville skoru ile degerlendirilen erken metabolik yanitin risk siniflamasinda ve
prognozun 6ngorillmesinde giiglii bir prognostik belirte¢ oldugunu ortaya konmustur.

Anahtar Kelimeler: Hodgkin lenfoma, Deauville skoru, Interim PET BT, Erken metabolik yanit
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Langerhans Hiicreli Histiyositoz: Hacettepe Deneyimi

Giilfem Anac!, Hilal Susam Sen!, Bilgehan Yalgin', Nilgiin Kurucu!, Ali Varan!, Burga Aydin'
'Hacettepe Universitesi Pediatrik Onkoloji Bilim Dal1

Langerhans hiicreli histiyositoz (LHH) ¢ok sayida sistemi ayn1 anda veya tek basina tutabilen, degisken
klinik seyir gosteren nadir bir hastaliktir. Genis hasta serileri azdir. Calismamizda LHH'l1 hastalarimizin
klinik o&zellikleri, tedavi yaklagimlari, sagkalima etki eden nedenler ve uzun doénem sekelleri
degerlendirilmistir.

Merkezimizde 1972-2023 yillarinda yeni tani alarak tedavi edilen LHH’l1 hastalar geriye doniik olarak
incelendi; demografik verileri, tedavi ve izlem sonuglari analiz edildi.

Degerlendirilen 368 hastanin ortanca tani yast 51.6 ay, E/K: 1.5 idi. En sik bagvuru yakinmalari sislik,
agr1, dokiintii ve polidipsi, ortanca yakinma siiresi 2 aydi. En stk kemik ve cilt tutulumu vardi. Risk
gruplarina gore dagilim SS-SS: %51.6, SS-MM: %14, MS-RO-: %17 ve MS-RO+: %17 bulundu. Ortanca
tan1 yaslar1 kemik, cilt, merkezi sinir sistemi (MSS), lenf nodu, pulmoner tutulumunda 74 ay, 5.7 ay, 62.6
ay, 22.1 ay, 22.3 ay bulundu; multistem ve tek sistem hastalikta ise 28 ay ve 74 ay (p < 0.001) idi. %49.7
hastada sistemik kemoterapi, %66.5 hastada lokal tedaviler (%66.5) kullanildi (cerrahi eksizyon/kiiretaj:
%46.3, radyoterapi: %19, topikal: %2.4). %2.1 hasta tedavisiz izlendi. indiiksiyon tedavisine %71.8 tam
yanit alindi. Hastalar ortanca 7.8 yil izlendiler; 5-y EFS: %60, 5-y OS: %93 bulundu. Kemik, cilt, akciger
ve MSS tutulumu olanlarda 5-y EFS %63, %29, %37 ve %46, 5-y OS %95, %77, %73 ve %94 bulundu.
Risk gruplarinda 5-y EFS ve OS; SS-SS: %82 ve %99, SS-MS: %48 ve %100, MS-RO-: %46 ve %92,
MS-RO+: %28 ve %70 bulundu (p < 0.001 ve p < 0.001). Reaktivasyon 114 hastada goriildii, kiigiik yas
(p < 0.001), uzun yakinma siiresi (p=0.001) ve multisistem tutulumda (p < 0.001) daha fazla gelismisti.
Multisistem hastalig1, yiiksek baslangic ve aktivite skoru, risk organi, cilt veya akciger tutulumu ile <
2yas olan hastalarda yasam hizlar1 diisiik bulundu (p < 0.001). Geg sekel gelisen 120 hastada uzun
yakinma siiresi, MSS ve hipofiz tutulumu ile radyoterapi kullanim1 (%83 ve %30) dikkat ¢ekti.

Langerhans hiicreli histiyositozu olan 368 hastanin olaysiz ve genel yasam hizlar1
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Bu c¢alisma iilkemizde bildirilen en genis tek merkezli LHH serisidir. Kiigiik tan1 yasi, multisistem ve
riskli organ tutulumu ile yiiksek hastalik baslangi¢ ve aktivite skorlarinin kétii prognoz ve reaktivasyon
ile iligkili oldugu gosterilmistir. Risk temelli tedavi stratejileri ve yasam boyu izlem gereklidir.

Anahtar Kelimeler: Langerhans hiicreli histiyositoz, LHH, LHH-2009, tedavi, ge¢ yan etki
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Pediatrik Langerhans Hiicreli Histiyositoz: Merkez Deneyimimiz, Klinik
Ozellikler, Prognostik Faktorler ve Uzun Donem Sonuclar

Gokeen Tugge Ozsiit!, Derya Ozyoriik', Selma Cakmakci!, Emine Sirma Karamercan', Mustafa Cemaloglu!, Eray
Akay', Emre Sefa Giiltekin', Muhammed Mustafa Ozdemir', Afag Ryazeva', Oykii Deniz Kanbur', Arzu Yazal
Erdem', Neriman Sari1!

! Ankara Bilkent Sehir Hastanesi - Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dal1

Amag: Langerhans hiicreli histiyositoz (LHH), Langerhans hiicrelerinin klonal proliferasyonu ile
karakterize nadir bir histiyositik neoplazmdir. Bu ¢aligmada merkezimizde takip edilen pediatrik LHH
hastalarinin ~ klinik  6zellikleri, sagkalim sonuglart ve prognostik faktorlerin - degerlendirilmesi
amaglanmustir.

Gereg ve Yontem: Aralik 1993 — Subat 2026 tarihleri arasinda Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk
Hematoloji ve Onkoloji Klinigi'nde takip edilen 101 pediatrik LHH hastasinin verileri retrospektif olarak
incelendi. Hastalik siniflandirmasi ve yanit degerlendirmesi Histiocyte Society 2009 kilavuzu ve TPOG
LHH 2022 tedavi protokoliine uygun olarak yapildi. Istatistiksel analizler IBM SPSS Statistics 27
uygulamasinda yapildi. Sagkalim analizleri en az 12 ay takip edilen veya olay gelisen hastalar iizerinde
Kaplan-Meier yontemi ile gergeklestirildi. Prognostik faktor analizlerinde tek degiskenli Cox regresyon,
log-rank testi ve Fisher exact testi kullanildi.

Bulgular: Hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri Tablo 1'de 6zetlenmistir. Medyan 36 aylik takipte
bes yillik genel sagkalim %94,4, olaysiz sagkalim %63,6 olarak hesaplandi. Tek degiskenli analizde
multisistem hastalik, risk organ tutulumu, hematolojik, karaciger ve akciger tutulumu olaysiz sagkalim
i¢cin anlamli prognostik faktorler olarak belirlendi (p < 0,05). Tutulan organ sayisi her ek organ igin olay
riskini %36 artirmaktaydir (HR: 1,36; %95 GA: 1,17-1,58; p < 0,001). Dort ve {izeri organ tutulumu olan
hastalarda olaysiz sagkalim anlamli olarak daha kotii bulundu (5 yillik EFS: %24 vs %78; p < 0,001).
Santral sinir sistemi tutulumu diabetes insipidus gelisimi ile gii¢lii iliskili bulundu (OR: 26,3; %95 GA:
6,1-113,3; p <0,001).

Tablo 1. Hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri (n=101)

Ozellik n (%)

Medyan tani yasi, yil (aralik) 5,9 (0,1-17,9)
<2 yas 26 (26)
>2 yas 75 (74)

Cinsiyet (Erkek/Kadin) 69/32 (2,2:1)
Hastalik siniflandirmasi

Tek sistem 53 (52)
Multisistem 48 (48)
Risk organ (+) 23 (23)
Organ tutulumu
Kemik 82 (81)
Lenf nodu 32 (32)
Cilt 27 (27)
Karaciger 20 (20)
Akciger 20 (21)
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Santral sinir sistemi 15 (15)
Diabetes insipidus 12 (12)
Hematolojik 8(9)
Medyan organ sayist (aralik) 2 (1-10)
Medyan takip, ay (aralik) 36 (1-146)
Reaktivasyon/relaps 18 (18)
Oliim 4 (4)

Sonug: Tek merkez deneyimimiz yiiksek genel sagkalim ile birlikte anlamli morbiditeye isaret etmektedir.
Multisistem hastalik, risk organ tutulumu ve hematolojik tutulumun yani sira, tutulan organ sayisi anlamli
prognostik deger gostermistir. Dort ve tizeri organ tutulumunun belirgin kétii olaysiz sagkalim ile iligkisi,
multisistem LHH ic¢inde organ sayisina dayali ek risk katmanlamasinin yararli olabilecegini
diistindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Langerhans hiicreli histiyositoz, Prognostik faktor, Olaysiz sagkalim, Risk
siniflandirmasi
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Unifokal Kemik Tutulumu Olan Langerhans Hiicreli Histiositoz Vakalarinda
Klinik Ozellikler ve Takip Sonuclari

Iremnaz Karahan', Simge CINAR OZEL', Ayse KALYONCU UCAR?, Sebuh KURUOGLU?, Nil
COMUNOGLU?, Mahmut Kiirsat OZSAHIN®, Baris KUCUKYORUKS, Ali Metin KAFADARS, Siiheyla OCAK!

'TUC-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi
2JUC-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Radyolojisi Bilim Dal
3JUC-Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, T1ibbi Patoloji Ana Bilim Dal1

4TUC-Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Ortopedi ve Travmatoloji Ana Bilim Dali
SIUC-Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Ana Bilim Dali

Giris: Langerhans hiicreli histiositoz (LCH), klinik prezentasyon ve seyir agisindan oldukg¢a heterojen bir
hastaliktir. Ozellikle unifokal (tek odakli) kemik lezyonlarinda; lokalizasyona bagl olarak "izle ve bekle"
stratejisi ile spontan regresyonun beklendigi vakalar ile merkezi sinir sistemi (MSS-risk) riskli bolgeleri
nedeniyle kemoterapi gerektiren ¢ok farkli alt gruplar mevcuttur. Bu ¢esitlilik, tedavi yaklagiminda
standardizasyon saglamay1 giiglestirmektedir.

Amag: Bu calismanin amaci, merkezimizde monostotik kemik lezyonu tanisiyla izlenen pediatrik LCH
hastalarinin klinik ve prognostik 6zelliklerini sunmaktir.

Yontem ve Bulgular: 2000-2025 yillar1 arasinda merkezimizde tani alan 170 histiositoz vakasi arasindan
monostotik LCH tanil1 50 ¢ocuk (13 kiz, 37 erkek) ¢alismaya dahil edildi. Tan1 anindaki medyan yas 7,9
yil (dagilm 1,1-15,9 yil) idi. Iki ¢ocuk disinda tiim hastalarda lezyon bolgesinde agri veya sislik
mevcuttu. Tan1 aninda tiim hastalara standart bazal laboratuvar incelemeleri ile primer lezyona yonelik
BT veya MRG tetkikleri yapildi. Dokuz hasta digsindaki tiim vakalarda LCH tanis1 histolojik olarak
dogrulandi. Lezyon yerlesimleri; kalvaryum (n=32), kraniofasiyal kemikler (n=9), ekstremiteler (n=9),
vertebra (n=3), pelvik kemikler ve gogiis kafesi (n=7) olarak dagilim gosterdi.Cerrahi rezeksiyon veya
kiiretaj, en sik tercih edilen birinci basamak tedavi yontemiydi (30/50 vaka). On bir ¢ocuga tru-cut
biyopsi ile tan1 konuldu. Biyopsi veya cerrahi rezeksiyon sonrasi 8 ¢ocuk, 6-12 ay siireyle kemoterapi
(vinblastin ve prednizolon) aldi. "Izle ve bekle" stratejisi uygulanan 13 cocukta (9 olguda sadece
radyolojik tani ile) 9-12 ay icinde lezyonun kendiliginden geriledigi (spontan regresyon) gozlendi. Lokal
cerrahi ile tedavi edilen 5 ¢ocukta takipte lokal veya uzak kemik niiksii saptandi ve bu hastalar kemoterapi
ile basarili bir sekilde tedavi edildi.Medyan takip siiresi 5,3 yil (13 ay-22,3 yil) idi. Son kontrolde tiim
hastalar remisyonda ve saglikli olarak degerlendirildi. Uzun dénem izlemde sirasiyla 3 ¢ocukta hafif
dereceli skolyoz, 2 ¢cocukta diabetes insipidus ve 1 ¢ocukta ndrodejeneratif LCH gelisti.

Sonug: Giincel literatlir, LCH’deki monostotik kemik lezyonlarinin yonetiminde konservatif yontemleri
giderek daha fazla desteklemektedir. Ulkemizde LCH kemik lezyonlarmin birincil tedavisi halen biiyiik
oranda cerrahi branglarin tercihine birakilmaktadir. Sonuglarimiz, monostotik LCH yo6netiminde giincel
tedavi yaklagimlarina iligkin farkindaligin artirllmasiin, gereksiz cerrahi veya agresif miidahalelerin
onlenmesi agisindan kritik oldugunu gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Langerhans hiicreli histiositoz (LCH), Unifokal Kemik Tutulumu
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Cocukluk Cag1 Langerhans Dis1 Histiyositozlar: Tek Merkez Deneyimi

Ozge Albayrak!, Hilal Susam Sen!, Gékhan Giivenkaya', Diclehan Orhan?, Giizide Burga Aydin!, Bilgehan Yalcin!,
Nilgiin Kurucu!, Ali Varan!

'Hacettepe Universitesi, Cocuk Onkoloji Bilim Dali
Hacettepe Universitesi, Patoloji Ana Bilim Dali

Giris ve Amag: Langerhans Dis1 Histiyositozlar (LDH), ¢ocukluk ¢aginda nadir goriilen, klinik sunumlari,
biyolojik davranislar1 ve prognozlari agisindan heterojen bir grup hastaliktir. Bu ¢alismada, merkezimizde
takip edilen LDH tanil1 hastalarin klinik 6zellikleri, uygulanan tedaviler, tedavi yanitlari, izlem siireleri ve
son durumlarinin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Calismaya 1987-2025 yillar1 arasinda Hacettepe Universitesi Pediatrik Onkoloji
Boliimiinde LDH tanis1 alan 23 olgu retrospektif olarak dahil edildi. Hastalarin demografik verileri,
basvuru semptomlari, patolojik/immiinhistokimyasal &zellikleri, uygulanan tedaviler ve sagkalim
durumlari analiz edildi.

Bulgular: Olgulari 12’si (%52,2) erkek, 11°1 (%47,8) kiz olup, tan1 anindaki ortanca yas 3 yil (1 ay - 15
y1l) idi. Patolojik alt tipler incelendiginde; Juvenil Ksantograniilom (JKG) (n=9,%39,1), Rosai-Dorfman
Hastalig1 (RDH) (n=8,%34,8), ALK+ histiyositoz (n=3,%13), spesifiye edilemeyen LDH (n=2,%38,7) ve
Erdheim-Chester Hastaligi (ECH) (n=1,%4,3) olarak saptandi. Bagvuru semptomlari 8 hastada ciltte
lezyon, 5 hastada boyun ve kasikta sislik, 10 hastada ise organ spesifik yakinmalar seklinde idi. Bagvuru
lokalizasyonlari; %47,8 organ spesifik/ekstranodal (SSS, orbita, nazolakrimal, maksiller siniis), %30,4
kutandz ve %21,7 lenfatik tutulum seklindeydi. Immiinhistokimyasal incelemede CD68 pozitifligi tiim
olgularda izlenirken, CD1a negatifligi ile LHH dislandi. Ug olguda ALK pozitifligi ve ECH olgusunda
BRAF mutasyonu mevcuttu. Tedavi yaklasimlart tan1 alt gruplarina gore degismekteydi: RDH olgularinin
cogunda (n=5,%62,5) ve JKG olgularimin bir kisminda (n=3,%33,3) tedavisiz izlem ile stabil seyir
izlenmistir. Kiitan6z ve lokalize organ tutulumlu olgularda (n=6) cerrahi eksizyon yapildi. Sistemik veya
direngli hastalikta (n=8) kemoterapi (vinblastin, kladribin), sirolimus ve kortikosteroid tercih edilirken;
molekiiler profilleme ile ALK+ olguda krizotinib, BRAF mutasyonu olan ECH olgusunda ise
Vemurafenib ile hastalik kontrolii saglandi. Bir JKG olgusunda izlemde Hodgkin Lenfoma gelisimi
gozlendi. Ortanca 11 yillik takip siiresinde 22 olgu remisyonda izlenirken bir olguda relaps/progresyon
gortildii.

Sonug: Serimizde en sik sistemik LDH goriilmiis olup kemoterapi ve kortikosteroid ile basariyla tedavi
edilmistir. LDH’nin ¢ocukluk c¢aginda izole cilt tutulumuyla seyrettigi bilinse de sistemik ve atipik
lokalizasyonlarda da tutulum yapabilecegi akilda tutulmalidir. Direngli olgularda molekiiler tedaviler
diisiiniilebilir.

Anahtar Kelimeler: ¢ocukluk cagi, langerhans dis1 histiyositoz, sistemik tutulum
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Basvuruda Hiperlokositozu Olan Akut Lenfoblastik Losemili Hastalarda
Uzun Donem Kardiyak Ve Renal Yan Etkiler

Aybike Kog!, Muhammed Karabulut?, Sebnem Apaydin', Dildar Bahar Geng', Zeynep Yildiz Yildirmak!

'SBU Sisli Hamidiye Etfal SUAM, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
2SBU Sisli Hamidiye Etfal SUAM, Cocuk Kardiyoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Giris:Hiperlokositoz (HL), cocukluk c¢agi akut lenfoblastik 16semi (ALL) olgularmin %10-20’sinde
goriilmekte olup 10kostaz, tiimor lizis sendromu (TLS) ve metabolik bozukluklar nedeniyle erken
donemde ciddi komplikasyonlara yol agabilen bir hematolojik acil durumdur. HL varliginda artmis
viskozite, mikrosirkiilasyon bozuklugu ve yogun tedavi gereksinimi, 6zellikle kardiyak ve renal sistem
tizerinde akut ve kronik etkilenmeye neden olabilir. Ancak HL’nin uzun dénem kardiyak ve renal
fonksiyonlar iizerine etkisini degerlendiren g¢aligmalar smirlidir. Bu nedenle HL ile tani alan pediatrik
ALL hastalarinda uzun dénem organ fonksiyonlarinin degerlendirilmesi klinik agidan 6nem tagimaktadir.

Amag:Bu calismada, tanida HL saptanan pediatrik ALL hastalarinda uzun donem kardiyak ve renal
fonksiyonlarin degerlendirilmesi ve HL olmayan hastalarla karsilagtiriimasi amaglanmistir.Gereg ve
Yontem:Retrospektif, tek merkezli ¢alismaya 1993-2025 yillar1 arasinda tani alan, basvuruda HL bulunan
ve klinik-demografik verilerine ulasilan hastalar dahil edildi. Ekokardiyografik parametreler [ejeksiyon
fraksiyonu (EF), kisalma fraksiyonu (KF)], elektrokardiyografi (QTc), ritim Holter bulgulari, kan basinci
Olciimleri, serum ire, kreatinin, glomeriler filtrasyon hizi (GFR) ve tam idrar tahlilleri degerlendirildi.
Giincel viicut kitle indeksi (VKI) hesaplandi. Bulgular, benzer demografik dzelliklere sahip HL olmayan
ALL hastalari ile karsilastirildi.

Bulgular:HL grubunda 23, kontrol grubunda 21 hasta degerlendirildi. Ortanca izlem siiresi sirasiyla 16,6
ve 15,7 yil idi. Gruplar arasinda demografik &zellikler ve VKI degerleri agisindan istatistiksel fark
saptanmadi. Ortalama EF iki grup arasinda benzerdi (63.,4+4,6 vs 65,6+4,4; p=0,250), ancak KF kontrol
grubunda anlamli olarak yiiksekti (p=0,009). Kapak yetmezligi HL grubunda daha sik izlendi (%44,4 vs
%14,3; p=0,037). HL grubunda aort kok dilatasyonu %35,2, aritmi %16,6 ve sistolik disfonksiyon %9,5
oraninda saptandi. Serum kreatinin ve GFR degerleri gruplar arasinda farkli degildi. TLS HL grubunda
anlamli olarak daha yiiksekti (%60,9 vs %9,5; p=0,001). HL grubunun %15’inde prehipertansiyon,
%10’'unda hipertansiyon saptandi.

Sonug:Tanida HL bulunan pediatrik ALL hastalarinda, klinik olarak belirgin olmasa dahi uzun dénemde
subklinik kardiyak ve renal etkilenme goriilebilmektedir. Bu durum yalnizca daha yogun ve toksik
tedaviye maruziyetle degil, HL’ye bagli mikrovaskiiler hasar ve metabolik yiik ile de iligkili olabilir.
Ozellikle yiiksek riskli hastalarda uzun dénem multidisipliner izlem ile diizenli kardiyak ve renal
degerlendirmeler 6nerilmektedir.

Anahtar Kelimeler: pediatrik akut lenfoblastik 16semi, hiperlokositoz, kardiyotoksisite, nefrotoksisite,
uzun donem etkiler
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Tek Merkezden Retinoblastoma Deneyimimiz

Arzu Yazal Erdem', Emine Sirma Karamercan', Derya Ozyériik', Kiibra Serbest Ceylanoglu?, Mustafa Ozdemir?,
Selma Cakmake1!, Mustafa Cemaloglu', Neriman Sari!

! Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji
2Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Goz Hastaliklar1 Klinigi
3 Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Girisimsel Radyoloji

Girig: Retinoblastoma (RB), embriyonik retinanin kotii huylu bir tiimériidiir. Hem yasami hem de
gormeyi tehdit eder. RB, genellikle 5 yasin altindaki kiiglik cocuklar etkiler. Ttimorler tek tarafli veya gift
tarafli, tek odakli veya ¢ok odakli olabilir. Vakalarin ligte ikisi 2 yasindan once teshis edilir. RB goz
icinde (veya gozlerde) sinirliysa, en tedavi edilebilir pediatrik kanserlerden biridir. RB, kalitsal kanserlere
ornektir. Teshis yas1 ortalamast 2 yildir. Vakalarin yaklasik %50'si kalitsaldir. Bu hastalarin ¢ogunlugu,
bilateral, multifokal hastalikla bagvurur ve yasamin ilk yilinda ortaya ¢ikar. Bunlardan sadece %15'inde
RB aile Oykiisii vardir. Vakalarin geri kalan yarist kalitsal degildir ve ¢ogunlukla yasamin ikinci ve
liclincti yillarinda tek tarafli ve tek odakli hastalikla ortaya g¢ikar. Retinoblastoma tanisi ile 2016-2025
yillar1 arasinda merkezimizde tedavi edilen tiim RB hastalarini retrospektif olarak analiz ettik.

Sonuglar: Calismamizda 36 RB hastamiz (erkek/kadin: 1/1) vardi; hastalarin hastanemize basvuru
sirasindaki ortalama yaslar1 23,5£14,9 ay (aralik 2-78 ay) idi. 16's1 (%44,4) bilateral, 20'si (%55,6)
unilateraldi ve bunlardan 29 g6z E grubu olarak siniflandirildi. Bes hastada ekstraokuler tutulum saptandi.
Ebeveynler tarafindan fark edilen ilk semptom 17/36'sinda (%47) beyaz refleks, 8/36'sinda (%22) sasilik,
7/36'sinda (%19,4) propitozis ve 2/36'sinda (%5,5) agri-kirmiz1 goz idi. Ailelerin hastaligi fark ettikten
sonra doktora basvuru siiresi ortalama 4,8aydi (aralik, 1-35 ay). Ortalama takip siiresi 16,4+20,5 ay
(aralik, 1-96 ay) idi. Hastalarin 23" (%64) farkl iilkelerden gelen miiltecilerdi (Sekil). Onsekiz hastada
(%50) akraba evliligi hikayesi vardi, sadece 2 hastanin aile hikayesinde RB mevcuttu. Retinoblastoma
icin tedavi yaklasimimiz esas olarak CEV kemoterapisiydi (23 hasta). Metastatik hastalig1 olan 5 hastaya
ICE kemoterapisi uygulandi. 7 hastaya intraarteriyel kemoterapi, 12 hastaya ise lokal tedaviler uygulandu.
Toplam 22 gdze primer veya sekonder eniikleasyon uygulandi. iki hastaya radyoterapi uyguland. izlemde
3 hasta ilerleyici hastalik nedeniyle hayatini kaybetti.

Tartisma: Hastalarimizin ¢ogunlugu savas bolgesinden gelen miiltecilerdi ve bu hastalar ileri evre
hastalikla gelmektedirler. Aileleri 16kokoriyi erken evrede fark etse de, bu hastalar ¢cok gec doktora
basvurdugu veya gec sevk edildigi; ve goziin cerrahi olarak cikarilmasi oranlarimizin yiiksek oldugu
goriildii.

Yillara ve iilkelerine gore hasta dagilimi
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willara gore bayvuran hasts sas
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Anahtar Kelimeler: retinoblastoma, ¢cocuk, l6kokori
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Intrakranial Germ Hiicreli Tiiméor: Tek Merkez Deneyimi

Simge Cmar Ozel', iremnaz Karahan', Nil Comunoglu?, Ayse Mine Onenerk Men?, Meltem Dagdelen®, Burak
Tahmazoglu*, Siiheyla Ocak!

'Tstanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dal1, Cocuk
Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali
?stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, T1ibbi Patoloji Anabilim Dali
3{stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Radyasyon Onkolojisi Anabilim Dali
4Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali

Giris: Intrakraniyal germ hiicreli timérler (GHT), santral sinir sisteminin nadir goriilen ancak 6zellikle
cocukluk ve addlesan déneminde klinik agidan 6nemli neoplazmlaridir. Ozellikle heterojen yerlesimleri,
klinik prezentasyonlar1 ve neden olduklari fonksiyon kayiplar1 nedeniyle tan1 ve tedavi siiregleri zordur.

Ama¢ ve Yontem: Bu g¢alismamizda 2000 -2025 yillar1 arasinda Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk
Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali’nda takip edilen inkrakraniyal GHT tanili hastalarin klinik ve
demografik bilgileri, tedavi ve uzun dénem izlem sonuglarinin retrospesktif olarak ortaya konulmasi
hedeflendi.

Bulgular: Belirlenen ¢alisma siiresinde (2000-2025) tan1 almig 155 GHT olgusunun 11’1 (%7)
Intrakranyal GHT olarak degerlendirildi. Hastalarin 8’i (%72,7) erkek, 3’ii (%27,3) kizdi. Tan1 yaslari
6yas 7ay ile 14 yas 5 ay arasinda degismekte olup ortanca 11yas 1 aydi. Hastalarin 9’u(%=81,8) bas agrisi
ve goérme problemleri, 1’i fasyal paralizi ve 1’1 yiiriyememe yakinmasi ile bagvurmustu. Yedi hasta
germinom, 2 hasta koryokarsinom ve 2 hasta mikst germ hiicreli tiimdr tanist aldi. Tiimoériin yerlesim yeri
10(%90,9) hastada pineal bolge iken, 1 hastada bazal ganglion, posterior fossa olarak belirlendi. Tan1
aninda 2 hastada serum AFP yiiksek, 6 hastada serum beta HCG yiiksek saptanirken, 2 hastada hem AFP
hem de beta HCG yiiksek saptandi. Tani aninda 6(%54,5) hastaya subtotal, 2(%18,2) hastaya total
rezeksiyon yapilirken ,3(%27,3) hastadan biyopsi alindi. Alt1 (%54,5) hasta kemoterapi, 4(%36,3) hasta
radyoterapi ve 3 hasta hem kemoterapi ve radyoterapi birlikte aldi. Hastalarin takip siiresi ortanca 13 yil 5
aydi. Hastalardan 2’sinde(%18,2) niiks goriiliirken, 1 hasta sekonder AML geligsmesi nedeniyle ex oldu.
Uzun donem izlemde hastalarin 3’iinde panhipopituatarizm bulgular1 , 1 hastada santral hipotiroidi ortaya
¢iktr. Iki hastanin basvuru sirasinda puberte prekoks bulgulari mevcut olup, takiplerinde puberte bulgular:
yastyla uyumlu olarak izlendi. Bir hastanin izleminde sensorinoral tipte isitme kaybi saptandi. 10/11 hasta
( %90) remisyonda olarak diizenli onkoloji ve endokrinoloji izlemindendir.

Sonug: Intrakranyal GHT nadir olmasina ragmen; erken tan1 ve uygun tedavi yaklasimlari ile sagkalimlarn
belirgin sekilde artan neoplazilerdir. Tedavi histolojik alt tip ve evresi dikkate alinarak multidisipliner
olarak planlanmalidir.

Anahtar Kelimeler: germ hiicreli tlimor, intrakranyal germ hiicreli tiimor, germinom, koryokarsinom
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Cocukluk Cag1 Germ Hiicreli Tiimorlerinde Sagkalimi Etkileyen Faktorlerin
Retrospektif Analizi: Tek Merkez Deneyimi

Siileyman Atay', Ganiye Begiil Yagc1!
'Adana Sehir Hastanesi

Giris ve Amag: Germ hiicreli tiimdrler (GHT), ¢ocukluk ¢agi malignitelerinin yaklasik %5’ini olusturan,
heterojen yapida neoplazmlardir. Gilincel tedavi yaklagimlariyla genel sagkalim oranlari %85-95
araliginda olmakla birlikte, bunu etkileyen prognostik faktorlerin belirlenmesi tedavi basarisini optimize
etmek i¢in kritiktir. Bu ¢alismada, merkezimizde GHT tanisiyla takip edilen hastalarin klinik 6zellikleri,
tedavi yanitlari ve sagkalimi etkileyen faktorlerin retrospektif olarak analiz edilmesi amaglanmistir.

Metod: Klinigimizde Ocak 2013 ile Ocak 2026 tarihleri arasinda tedavi edilen 62 GHT hastasinin verileri
retrospektif olarak incelendi. Hastalarin demografik 6zellikleri, primer tiimoér lokalizasyonu,
histopatolojik alt tipleri, tiimdr belirtecleri, risk gruplari, uygulanan tedavi modaliteleri ve yasam oranlari
analiz edildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 62 hastanin %75,8’1i (n=47) kiz olup, ortanca tani yasi 13,3 (0,3-19,1)
yildi. Hastalarin %21’ini (n=13) Suriye uyruklu olgular olusturmaktaydi. En sik bagvuru semptomu
%46,8 ile (n=29) karin agris1 iken, hastalarin %80,6’sinda (n=50) primer odak gonadlardi. Histopatolojik
olarak %72,6 oraninda (n=45) nongerminomatoz GHT (NGGHT), %12,9’unda (n=8) germinomatdz GHT
(GGHT) ve %14,5’inde ise stromal GHT (SGHT) saptandi; en sik goriilen alt tip matiir teratom (%30,6)
idi. Uluslararast Malign Germ Hiicre Konsorsiyumu (MaGIC) risk siniflamasina gore hastalarin %56,5’i
(n=35) diisiik risk, %35,4’1 (n=22) standart risk ve %8,1’1 ise (n=5) yiiksek risk grubunda yer almaktaydi.
Tedavi yaklasimi olarak hastalarin %59,7’sine (n=37) sadece cerrahi uygulanirken, %35,5’ine (n=22)
cerrahi ve kemoterapi, %#4,8’ine (n=3) ise cerrahi ve kemoterapi ile birlikte radyoterapi verildi.
Kemoterapi olarak en sik BEP protokolii (n=25) verildigi goriildii. Ortanca 35,4 aylik takip siiresinde
genel sagkalim (OS) %91,7 olarak hesaplandi. MaGIC risk gruplamasina gore, hasta gruplari arasinda OS
oranlar1 arasindaki fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (p < 0,001). Relaps ya da progresyon gelisen
hastalarda OS, gelismeyenlere oranla anlamli derecede diisiik bulundu (p=0,003).
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MaGIC risk gruplamasina gére hasta gruplar arasinda OS oranlar

Bulgular
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Olay gelisen ve gelismeyen hastalarda OS

Tartisma ve Sonug: Calismamizdaki genel sagkalim orani, uluslararasi literatiirle uyumlu olup
multidisipliner yaklasimin basarisini yansitmaktadir. Progresyon ya da relaps gelisen olgularda elde
edilen diisiik sag kalim oranlari, bu grup hastalarda daha agresif kurtarma tedavileri ve yakin takip
protokollerinin  gerekliligini 6n plana c¢ikarmaktadir. Yiksek riskli hastalarda, tani aninda
ongoriilebilmesini saglayacak yeni molekiiler/ klinik belirteglerin saptanmasi ve tedavide yeni terapotik
ajanlarin kullanilmasi ile daha yiiksek yasam oranlar1 hedeflenebilir.

Anahtar Kelimeler: Germ Hiicreli Timorler, Cocukluk Cagi, Sagkalim Analizi, MaGIC Risk
Siniflamasi, Prognostik Faktorler
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Cocukluk Cag Santral Sinir Sistemi Dis1 Germ Hiicreli Tiimorlerinde Tek
Merkez Deneyimi: Klinik Ozellikler ve Tedavi Sonuclar

Emre Sefa Giiltekin', Gokcen Tugge Ozsiit', Eray Akay', Derya Ozyériik?, Arzu Yazal Erdem?, Selma Cakmake1',
Neriman Sari?, Emine Sirma Karamercan'!, Mustafa Cemaloglu!, Giil Hatice Erkol Tuncer!, Cigdem Bulut!

! Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Klinigi, Ankara, Tiirkiye
2Saglik Bilimleri Universitesi, T1p Fakiiltesi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi
BD, Ankara, Tiirkiye

Amag: Cocukluk ¢aginda germ hiicreli timorler (GHT), pediatrik kanserlerin yaklagik %3-4"linii olusturur
ve giincel tedavilerle 5 yillik genel sagkalim (OS) oranlar1 %90'n {izerindedir. Bu ¢alismada, 2019-2025
yillar arasinda merkezimizde santral sinir sistemi dist GHT tanis1 ile tedavi edilen pediatrik hastalarin
klinik 6zelliklerinin ve sagkalim sonuglarinin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Calismaya 59 hasta dahil edilmis olup veriler retrospektif olarak taranmistir.
Istatistiksel analizlerde IBM SPSS Statistics v27 kullanilmustir.

Bulgular: Hastalarin yas ortancasi 13.0 yil, ortanca takip siiresi 35.1 aydir. Kohortun %72.9'unu kizlar
olusturmustur. Vakalarin %57.6's1 teratom (¢ogunlugu matiir), %42.4'i ise germ hiicreli ve mikst timor
grubundadir. Mikst gruptakiler agirlikli olarak yolk sac timorii ve mikst tipte izlenmistir. Timorlerin
%69.5'1 gonadal yerlesimlidir. Teratom grubunun tamami lokalize (Evre I) hastalikla bagvururken,
metastaz (%22.4) sadece germ hiicreli/mikst grupta izlenmis; en sik karaciger tutulumu saptanmistir.
Hastalarin %88.1'ine primer cerrahi uygulanmis, cerrahi sonrasi rezidil saptanan ii¢ hastanin ikisi tekrar
opere edilerek tam rezeksiyon saglanmistir. Tedavi sonrasi en sik izlenen komplikasyon nefrotoksisite
(%16) olmustur. Takipte %8.5 oraninda (n=5) niiks gelismis olup, relapslarin tiimii germ hiicreli ve mikst
timor grubundadir. Tim kohortta 5 yillik OS %100, Olaysiz Sagkalim (EFS) %90 saptanmustir.
Teratomlarda EFS %100 iken, mikst grupta OS tam korunmasma karsin EFS %80'e gerilemistir.
Analizlerde histopatolojik tip (p=0.011) ve tan1 am1 AFP yiiksekligi (p=0.006) anlaml1 risk faktorleridir.
Cox regresyonunda logaritmik AFP artis1 relaps riskini 1.37 kat (p=0.007), lojistik regresyonda ise
bagimsiz bir faktor olarak 1.43 kat artirmaktadir (p=0.009).

tani1 yas
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Tani Yasi Dagilimi
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Hastalara Gore Cinsiyet Dagilimi
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Maximum 17,8

Range 17,7

Interquartile Range 13,0

Skewness -,502 311

Kurtosis -1,365 ,613
Takip_Suresi_  Mean 34,0642 2,37490
Ay 95% Lower Bound 29,3103

Confidence

Interval for Upper Bound 38,8181

Mean

5% Trimmed Mean 33,7579

Median 35,1183

Variance 332,770

Std. Deviation 18,24197

Minimum 53

Maximum 73,98

Range 73,46

Interquartile Range 29,73

Skewness ,258 311

Kurtosis -,869 ,613

Sonug: SSS dis1 GHT'lerde cerrahi ve kemoterapi kombinasyonu ile elde edilen %100 OS literatiirle
uyumludur. Ancak, yiiksek AFP diizeyi ve germ hiicreli/mikst histolojinin bagimsiz relaps risk faktorleri
olmasi, bu alt grubun onkolojik ve toksisite agisindan multidisipliner takibinin elzem oldugunu
gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Ekstrakraniyal germ hiicreli tiimérler, cocukluk ¢agi kanserleri

75



Xxv. Ulusal Pediatrik Kanser Kongresi
09 — 12 Nisan 2026 — Pine Bay Holiday Resort, Kusadasi

Pediatrik Optik Gliom Tamsiyla Tedavi Verilen Hastalarin Klinik Ozellikleri,
Yonetimi ve Sagkalim Analizi: Tek Merkez Deneyimi

Ozge Albayrak', Hilal Susam Sen', Gok¢en Coban Ciftci’, Hayyam Kiratli®, Ilkay Isikay?, Gozde Yazicr®, Giizide
Burga Aydin!, Bilgehan Yalgin!, Nilgiin Kurucu!, Ali Varan'

'Hacettepe Universitesi Pediatrik Onkoloji Bilim Dal1
Hacettepe Universitesi Radyoloji Ana Bilim Dali
Hacettepe Universitesi Goz Hastaliklar1 Ana Bilim Dal1
4*Hacettepe Universitesi Norosirurji Ana Bilim Dali
Hacettepe Universitesi Radyasyon Onkolojisi Ana Bilim Dal1

Giris ve Amag: Optik gliomlar (OG), ¢ocukluk cag1 diisiik dereceli gliomlarinin yaklasik %15-20'sini
olusturan tiimorlerdir. Gérme kaybi, endokrin bozukluklar ve norolojik morbidite riski tasirlar. Bu
calismada, merkezimizde takip ve tedavi edilen OG tanili hastalarin klinik 6zellikleri, tedavi yaklagimlari
ve uzun donem sagkalim sonuglar1 degerlendirilmistir.

Yontem: 2010-2024 yillar arasinda merkezimizde OG tanist alan 151 hastadan tedavi verilen 69 hastanin
verileri retrospektif olarak incelendi. Hastalarin tan1 anindaki demografik 6zellikleri, basvuru sikayetleri,
Norofibromatozis Tip 1 (NF1) birliktelikleri, timér lokalizasyonlari, uygulanan tedaviler ve sagkalim
hizlar1 analiz edildi. Platin-etoposid bazli tedaviler 8 ay, karboplatin ve vinkristinden olusan rejim (SIOP
LGG 2004 standart kol) 21 ay verildi.

Bulgular: Hastalarin tan1 anindaki ortalama yas1 4,7 yil olup (0,35-14 yil; K/E: 37/32) %47,8’inde (n=33)
NF1 birlikteligi vardi. En sik bagvuru yakinmalari gérmede azalma (%20,3), gozde kayma (%18,8) ve
gozde sislik (%17,4) idi. Timor lokalizasyonu %]17,4’linde intraorbital, %15,9’unda tiim yollar
(prekiyazmatik, kiyazmatik, postkiyazmatik), %11,6’sinda tim yollar ve hipotalamus idi. Hastalarin
%65’inde bilateral tutulum mevcuttu. Hastalarin %18,8’ine (n=13) cerrahi girisim uygulanmis olup; bu
islemlerin %61,5’1 (n=8) tanisal biyopsi, %38,5’1 (n=5) subtotal rezeksiyon idi. Total rezeksiyon
uygulanan hasta bulunmamaktaydi. Hastalarin %60,9’una (n=42) sadece kemoterapi, %8,7’sine (n=6)
sadece radyoterapi ve %30,4’iine (n=21) hem kemoterapi hem de radyoterapi verildi. Ilk basamak
kemoterapide en sik tercih edilen rejimler platin-etoposid bazli tedavilerdi; hastalarin %69,6’sma platin-
etoposid bazli tedaviler, %18,8’ine karboplatin ve vinkristinden olusan rejim (SIOP LGG 2004 standart
kol) verildi, %2,9’una (n=2) ise diger tedaviler verildi (bir hastaya temodal ve BRAF mut. pozitifligi olan
bir hastaya dabrafenib-trametinib). Ortalama takip siiresi 77,8 ay (4-187 ay) olarak saptandi. Tim
kohortta 5 yillik genel sagkalim hizi (OS) %97,1 iken, progresyonsuz sagkalim hizi (PFS) %58 idi. NF1
birlikteligi olan hastalarin PFS’sinin, sporadik gruba goére anlamli derecede yiiksek oldugu saptandi
(%75,8 ve %47,2; p=0.01). Platin-etoposid bazl1 tedavi alan hastalarda PFS diger gruba gore daha yiiksek
bulundu (%60 ve %35; p=0,1). Hastalarda ikincil kanser goriilmedi.

Sonug: Serimizde NF1 birlikteligi olan OG’ler, literatiire benzer sekilde, sporadik olanlara gore daha
yliksek sagkalim hizlarina sahiptir. Platin-etoposid bazli tedaviler daha kisa tedavi siiresinde kullanilmig
ve daha etkin bulunmus olup ikincil kanser goriilmemistir; bu durum platin-etoposid bazli tedavilerin OG
tedavisinde uygun ve giivenilir bir segenek oldugunu gostermistir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk c¢ag1, optik gliom, tedavi
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Pediatrik Optik Gliom: Uzun Dénem Izlem Sonuclar

Iremnaz Karahan', Simge Cinar Ozel', Serdar Arslan?, Ali Metin Kafadar?, Nil Comunoglu®, Meltem Dagdelen’,
Siiheyla Ocak!

'TUC-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali
JUC-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Nororadyoloji Bilim Dali
3JUC-Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, T1ibbi Patoloji Ana Bilim Dal1
4TUC-Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Ana Bilim Dali
SIUC-Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Radyasyon Onkolojisi Ana Bilim Dali

Giris: Optik gliomlar (OG), ¢ocukluk ¢aginda gérme yollarinin en sik goriilen tiimdrlerindendir.Klinik
seyirleri stabil hastaliktan progresif gorme kaybina kadar genis bir spektrum sergileyebilir.Mortalite
genellikle diisiik olmakla birlikte, uzun dénemde gelisen farkli derecelerdeki gérme kaybi en Gnemli
morbiditedir ve tedavide temel hedef gérmenin korunmasidir.Giiniimiizde tani1 ve tedavi se¢eneklerinin
artmasiyla birlikte,bu hastalara yaklagim farkli standartlara evrilmistir.

Amag: Bu calismada,2003-2026 yillar1 arasinda merkezimizde takip edilen optik gliom tanili hastalarin
klinik  ve  demografik  ozelliklerijuzun  donem  gérme  sonuglarinin  degerlendirilmesi
hedeflenmistir. Yontem:CTF Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dalinda OG tanisiyla izlenen hastalar
retrospektif degerlendirildi.Demografik veriler,Norofibromatozis Tip 1(NF1) varhigitimor yerlesimi
(Modifiye Dodge siniflamasi), bagvuru semptomlari, radyolojik bulgular,viziiel fonksiyonlar,uygulanan
tedaviler ve takip sonuglari incelendi.

Bulgular:Toplam 72 hasta (kiz:37,erkek: 35;ortalama yas 6,61 yil) calismaya dahil edildi.Ortalama takip
stiresi 6,1 y11(0,5-20 yil) saptandi.Hastalarin %58,3’tinde NF1 mevcuttu.Tani,hastalarin %84,7’sinde
sadece goriintiileme ile,%15,3’iinde ise ek olarak histopatolojik inceleme ile konuldu.OG, 36 hastada
(%50) rutin tarama goriintiilemelerinde saptandi.Semptomatik hastalarda (n=37) en sik bagvuru nedeni
gorme bozuklugu (%50)iken;bunu strabismus(gézde kayma), nistagmus, proptozis ve bas agrisi
izledi.Modifiye Dodge siniflamasina gore;14 hastada tek tarafli, 3 hastada ¢ift tarafli optik sinir tutulumu
(Evre 1a/1b), 36 hastada kiazmatik tutulum (Evre 2a/b) ve 19 hastada ¢oklu segment tutulumu (Evre 3/4)
mevcuttu.Tedavi karar1 gorme kaybi varligina gore verildi;ancak 33 olgu (%45) 5 yas altinda tam
aldigindan goérme degerlendirmeleri suboptimaldi.Rutin taramada OG saptanan asemptomatik hastalarin
13’tinde (%36) tan1 aninda gérme kaybi oldugu goriildii.Hastalarin %36,1°1 yalmzca izlemle takip
edilirken,%61,1’1 kemoterapi (vinkristin,karboplatin,etoposid,vinblastin) aldi.Radyoterapi, 6zellikle
kiazmatik/suprasellar yerlesimli progresif kitlesi olan ve 2020 6ncesi tani alan 9 hastada ikinci basamak
tedavi olarak tercih edildi.Takip siiresince hastalarmm %?29,1’inde radyolojik progresyon, %15,2’sinde
gorsel kotiilesme saptandi.Hastalarin %20,8’inde ikinci basamak kemoterapi ihtiyaci dogdu.Kemoterapi
alan olgularin %70’inde gorme stabil kalirken, %25’ inde gérme keskinliginde artis saptandi.Radyolojik
progresyon agisindan kemoterapi alan ve almayan grup arasinda anlamli fark bulunmadi(p=0.117). NF1
olmayan grupta hastaliksiz sagkalim siiresi, NF1 grubuna gore anlamli derecede daha kotiiydii
(p=0.021).1ki olgu progresyon ve cerrahi komplikasyonlar nedeniyle kaybedildi.

Sonug:Optik yol gliomlart1 ¢ogunlukla yavas seyirli olsa da tedavi kararinda en belirleyici unsur gorsel
fonksiyondur. Ozellikle kiigiik yastaki olgularda objektif gérme degerlendirmesinin yapilamamasi, tedavi
kararlarinda heterojenlige neden olmaktadir. Uzun donem gorsel morbiditenin azaltilmasinda
multidisipliner yaklasim ve diizenli oftalmolojik izlem kritik 6neme sahiptir.

Anahtar Kelimeler: Norofibromatozis tip 1, Optik Gliom
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Pediatrik Tip Diffiiz Yiiksek Dereceli Gliomlar-Tek Merkez Deneyimi

Emel Celik Aksoy', Ayse Ozkan', Seyda Erdogan?, Tahsin Erman®, Yelda Cigsar', Mine Bagislar', Giilay Sezgin',
Serhan Kiipeli!

'Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi, Pediatrik Onkoloji Bilim Dal1 ve Pediatrik KIT Unitesi, Adana.
2Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Adana
3Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi, Beyin Cerrahisi Anabilim Dali, Adana

Amag: Pediatrik tip diffiiz yiiksek dereceli gliomlar, molekiiler 6zelliklerine gore tanimlanan ve klinik
seyri oldukga agresif olan tiimérlerdir. Diinya Saglik Orgiitii (WHO) Merkezi Sinir Sistemi Tiimérleri
Simiflandirmasi'nin 5. baskisinda (WHO2021) tanimlanan yeni bir timor sinifidir. Bu sinif, dort timor
tipini igerir: diffiiz orta hat gliomu, H3 K27-degisimli; diffiiz hemisferik gliom, H3 G34-mutant; diffiiz
pediatrik tip yiiksek dereceli gliom, H3-wildtype ve IDH-wildtype; ve infantil tip hemisferik gliom. Bu
timorlerin  teshisinde klinik, radyolojik degerlendirmeler ve genetik calismalar gerekmektedir. Bu
calismada merkezimizde izlenen diffiiz orta hat gliomu tanis1 alan olgular ile diffiiz hemisferik gliom
tanis1 alan olgularin sonuglarimin degerlendirilmesi amaglandi.

Gereg ve Yontem: Ocak 2012—Ocak 2025 tarihleri arasinda Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Onkolojisi Kliniginde diffiiz orta hat gliomu veya diffiiz hemisferik gliom tanisi alan 18 yas alt1 hastalar
retrospektif olarak incelendi. Hastalarin demografik 6zellikleri, klinik bulgulari, uygulanan tedaviler ve
sagkalim verileri analiz edildi.

Bulgular: Calismaya toplam 43 hasta dahil edildi; hastalarin 20°si (%46,5) erkek, 23’1 (%53,5) kizdu.
Olgularin 36’s1 (%83,7) diffiiz orta hat gliomu, 7’si (%16,3) diffiiz hemisferik gliom taniliydi. Hastalarin
demografik ve tedavi Ozellikleri, sonuglar1 Tablo 1°de verilmistir. Diffiiz orta hat gliomu grubunda
ortanca 12 aylik izlemde bir, iki ve dort yillik sagkalim oranlari sirasiyla %68.,9, %30,7 ve %19,2 idi.
Diffiiz hemisferik gliom grubunda ortanca 8 aylik izlemde bir ve iki yillik sagkalim oranlar sirasiyla
%71,4 ve %23,8 olarak hesapland1; dort yillik sagkalim gozlenmedi. Gruplar arasinda sagkalim agisindan
anlamli fark saptanmadi (p=0,760).

Sonug: Pediatrik tip diffiiz yliksek dereceli gliomlar kotii prognozludur. Halen yasamakta olan hastalarin
cerrahi rezeksiyon yapilan hastalar oldugu saptandi. Diffiiz orta hat gliomlarinin cerrahisi teorik olarak
hemisferik olanlara gore daha zordur. Hasta popiilasyonumuzda diffiiz hemisferik gliom tanili hasta sayis1
daha az oldugundan sonuglarimiz arasinda istatistiksel bir farklilik saptanamadi. Daha genis hasta grubu
ile prospektif olarak dizayn edilecek ¢ok merkezli ¢aligmalar ile daha net sonuglar alinabilir. Molekiiler
alt tiplerin ayrintili tanimlanmasi, prognozun ongoriilmesi ve yeni tedavi stratejilerinin gelistirilmesi
acisindan 6nem tagimaktadir.Anahtar Kelimeler: Pediatrik tip diffiiz yiiksek dereceli gliom, cocuk,
sagkalim.

Hastalarin, demografik, tedavi 6zellikleri ve sonuglari

Diffiiz Orta Hat Gliomu Diffiiz Hemisferik Gliom
(n=36) (n=7)
Cinsiyet E/K 18/18 2/5
Yas (ay) 3-198 68-121
(min-max) 113 9%
(ortanca)
Cerrahi Durumu 24 0
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Cerrahi yapilamayan 5 2
Sadece biyopsi alinan 2 3
Subtotal eksizyon 5 2
Gross-total eksizyon
R .
adyoterapi 5 5
Almadi 34 s
Aldi
K .
emoterapi ) )
Almadi
. . . 24 2
Nimotuzumab-vinorelbin 10 3
VECS
1 sagkalim (%
Gene sa;gzaalm (%) 68.9 714
- 30,7 23.8
24, ay
19,2 -
48.ay
ayatta
27 5
Ex

Nimo-Vino; nimotuzumab ve vinorelbine, VECS; vincristin, etoposid, ve karboplatin/ siklofosfamid.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik tip diffiiz yiiksek dereceli gliom, ¢ocuk, sagkalim.
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Fare Glioblastom Modelinde Elektrokapasitif Kanser Tedavisinin Tiumor
Biiyiimesi ve Immiin Yamit Uzerine Etkilerinin Degerlendirilmesi

Hatice Beyza Unal', Alper Ozcan', Serife Erdem?, Kiibra Arslan?, Halit Canatan®, Ahmet Eken*, Ekrem Unal®

"Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghigi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim
Dali, Kayseri
2Kiarsehir Ahi Evran Universitesi Tip Fakiiltesi Temel immiinoloji Ana Bilim Dali, Kirsehir, Tiirkiye
3Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Biyoloji Anabilim Dali, Kayseri, Tiirkiye
“Department of Immunology and Microbiology, School of Medicine, University of Colorado Anschutz Medical
Campus, Aurora, Colorado, United States of America
*Medical Point Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji & Kemik iligi Nakli Klinigi, Gaziantep, Tiirkiye

Giris ve Amag: Glioblastom (GBM), santral sinir sisteminin en agresif ve en kotii prognozlu primer
malign tiimériidiir ve DSO 2021 smiflamasina gore derece 4 olarak tanimlanmaktadir. Giincel tedavilere
ragmen sagkalim siiresi siurlidir. Elektrik alan tedavisi, 6zellikle tiimor hiicrelerinin mitozunu hedef
alarak etki gosteren non-invaziv bir yaklasim olarak one ¢ikmaktadir. Elektrokapasitif Kanser Tedavisi
(ECCT), diisiik yogunluklu ve orta frekansh alternatif elektrik alanlar1 kullanarak tiimor hiicrelerini segici
olarak hedeflemektedir. Bu calismada, farede olusturulan GBM tiimor modelinde ECCT’nin timor
biiylimesi ve tliimo6r immiinolojisi lizerindeki etkilerinin degerlendirilmesi amaglandi.

Yontem: Calismada 6-8 haftalik C57BL/6 erkek fareler kullanildi. CT-2A-Luc glioblastom hiicre hatti
subkutan olarak enjekte edilerek tiimér modeli olusturuldu. Fareler saglikli ve timorlii kontrol gruplari ile
ECCT uygulanan gruplara ayrildi. Tiim&r hacmi kaliper 6l¢iimleriyle ve In Vivo Imaging System (IVIS)
kullanilarak degerlendirildi. ECCT, 100 kHz frekans ve 18 Vpp siddetinde, giinde toplam 6 saat olacak
sekilde 14 giin uygulandi. Deney sonunda serum, tiimor dokusu ve lenf nodlarindan alinan &rneklerde
ELISA ve flow sitometri analizleri yapildi.

Bulgular: ECCT uygulanan tiimérlii grupta, hem kaliper 6lgiimleri hem de IVIS goriintiilemeleri ile timor
biiylimesinin belirgin sekilde yavasladigi veya durdugu gozlendi. Saglikli gruplarda ECCT uygulamasina
bagl anlamli bir degisiklik saptanmadi. Immiin analizlerde ECCT nin DAMP molekiilleri ve bazi immiin
hiicre alt gruplart {izerinde ¢ift yonlii (pro- ve antitiimoéral) etkiler olusturdugu izlendi; ancak bazi
parametrelerde istatistiksel anlamliliga ulagilamadi.

Sonug: Bu calisma, ECCT’nin GBM fare modelinde tiimor biiylimesini baskiladigim ve tiimor
mikrogevresinde immiin yanitt modiile edebilecegini gdstermektedir. ECCT’nin GBM tedavisinde
potansiyel bir tamamlayici tedavi secenegi olabilecegi diisiiniilmekte olup, etkinliinin ve immiin
etkilerinin daha net ortaya konabilmesi i¢in ileri calismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Glioblastom, Elektrokapasitif Kanser Tedavisi, Timor 1mm1"1nolojisi, Fare Tuimor
Modeli
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Doksorubisin Ile Olusturulan Deneysel Kardiyotoksisitede D-Karvon’un
Kardiyoprotektif Etkilerinin Degerlendirilmesi

Gozde Oztiirk', Tuba Eren?

'Trakya Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dah, Edirne
2Trakya Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkolojisi Bilim Dali, Edirne

Antrasiklinler, ¢cocukluk ¢ag1 kanserlerinin tedavisinde yaygin olarak kullanilmakla birlikte, doza bagimli
kardiyotoksisite dnemli bir morbidite nedenidir. D-karvon; antioksidan ve anti-inflamatuar 6zelliklere
sahip dogal bir monoterpendir. Bu c¢alismada, doksorubisin (DOX) ile olusturulan deneysel
kardiyotoksisite modelinde D-karvon’un doz bagiml kardiyoprotektif etkilerinin degerlendirilmesi
amaglanmustir.

Calismada 150-250 g agirliginda, erigkin disi Wistar Albino ratlar kullanildi. Deneyin baglangicinda tiim
ratlarin viicut agirliklart kaydedildi ve hayvanlar kontrol, DOX, DOX+D-karvon 25 mg/kg, DOX+D-
karvon 50 mg/kg ve yalniz D-karvon grubu olacak sekilde rastgele bes gruba ayrildi. Deney siiresince (1—
14. giinler), belirlenen gruplara D-karvon oral gavaj yoluyla uygulandi. Esit stres kosullarinin saglanmasi
amaciyla, D-karvon verilmeyen gruplara oral gavaj ile misir yagi uygulandi. Kardiyotoksisite olusturmak
amaciyla ise 13. ve 14. giinlerde ilgili gruplara intraperitoneal yolla 15 mg/kg doksorubisin uygulandi;
kontrol grubuna es hacimde serum fizyolojik verildi.

Doksorubisin uygulanan grupta serum troponin-T diizeyleri kontrol grubuna kiyasla istatistiksel olarak
anlamli derecede yiiksek saptandi (p < 0,001). Doksorubisin ile birlikte D-karvon 50 mg/kg uygulanan
grupta troponin-T diizeyleri, yalniz DOX grubuna gore anlamli olarak daha diisiikk bulundu (p < 0,01).
Antioksidan savunma gostergesi olan siiperoksit dismutaz diizeyleri, D-karvon grubunda ve DOX+D-
karvon 50 mg/kg grubunda DOX grubuna kiyasla anlamli derecede yiiksek saptandi (p < 0,05).
Ekokardiyografik degerlendirmede ejeksiyon fraksiyonu ve fraksiyonel kisalma degerleri DOX grubunda
kontrol grubuna goére anlamli olarak diisiik bulundu (p < 0,01). D-karvon uygulanan gruplarda ise
kardiyak fonksiyon kaybinin daha smirli oldugu gozlendi. Histopatolojik incelemede Billingham
dejenerasyon skoru en yiiksek DOX grubunda, en diisiik kontrol grubunda saptandi. DOX+D-karvon 50
mg/kg grubunda Billingham dejenerasyon skoru, DOX grubuna kiyasla istatistiksel olarak anlamli
derecede daha diisiik bulundu (p < 0,01).

Bu deneysel calismada, D-karvonun o6zellikle 50 mg/kg dozunda uygulandiginda doksorubisin iligkili
kardiyak hasar1 biyokimyasal, fonksiyonel ve histopatolojik diizeyde azalttig1 gosterilmistir. Bulgular, D-
karvonun antrasiklin kardiyotoksisitesine karsi potansiyel bir kardiyoprotektif ajan olabilecegini
diistindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Doksorubisin kardiyotoksisitesi, Pediatrik onkoloji, D-karvon
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Bas ve/veya Boyun Radyoterapisi Uygulanan Pediatrik Kanser Sag
Kalanlarinda Subklinik Serebrovaskiiler Risk Belirteclerinin Multimodal
Degerlendirilmesi

Sule Caliskan Kamus!, Selahattin Mentes?, Ayse Selcan Kog?, Begiil Yagc:'

'Saglik Bilimleri Universitesi, Adana Tip Fakiiltesi, Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali, Adana, Tiirkiye
2Saghk Bilimleri Universitesi, Adana Tip Fakiiltesi, Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Radyasyon
Onkolojisi Anabilim Dali, Adana, Tiirkiye
3Saglik Bilimleri Universitesi, Adana Tip Fakiiltesi, Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik
Radyoloji Bilim Dali, Adana, Tiirkiye

Giris: Cocukluk ¢ag1 kanserlerinde sagkalim oranlar1 artmis olsa da, kraniyal ve servikal radyoterapi (RT)
ge¢ donem norovaskiiler toksisitenin 6nemli bir belirleyicisi olmaya devam etmektedir. Subklinik
vaskdiler hasar uzun siire sessiz ilerleyerek erken miidahale firsatlarini sinirlayabilir. Pediatrik kanser sag
kalanlarinda serebrovaskiiler riskin erken tanimlanmasi igin vaskiiler goriintilleme ile biyokimyasal ve
genetik belirtegleri birlikte degerlendiren ¢alismalar sinirlidir; bu durum ¢ok boyutlu bir yaklagimi gerekli
kilmaktadir.

Yontem: Bu prospektif kohort ¢alismada, 2015-2024 yillar1 arasinda bas ve/veya boyun radyoterapisi
(RT) almis 5-18 yas arasi pediatrik kanser sag kalanlar1 degerlendirildi. Birden fazla RT kiirii alan
hastalarda kiimiilatif bas ve/veya boyun RT dozu hasta diizeyinde hesaplandi. Aglik kan &rneklerinde
lipoprotein(a) [Lp(a)], total homosistein (tHcy) ve herediter trombofiliye iliskin gen varyantlar1 analiz
edildi. Karotis Doppler ultrasonografi ile karotis intima—media kalinligi (CIMT), stenoz ve tromboz
varlig1 klinik verilere kor bir radyolog tarafindan degerlendirildi. CIMTmean, bilateral ortak karotis arter
Olciimlerinin ortalamasi olarak tanimlandi. Birincil amag¢, CIMTmean ile RT maruziyeti ve
biyokimyasal/genetik belirtecler arasindaki iliskileri incelemekti; kesifsel olarak trombotik veya vaskiiler
kirilganlig: yiiksek bireyleri tanimlamak iizere bir risk siniflandirmast uygulandi.

Bulgular: Calismaya 30 sag kalan (ortalama yas 11,3 + 4,0 y1l; %50 kiz) dahil edildi. Kohort diizeyinde
CIMTmean degerleri pediatrik referans araliklarinda yer almakla birlikte, bireysel degerlendirmede
hastalarin %40’mda CIMT o6l¢iimleri yasa ve cinsiyete 6zgii %95 persantilin iizerindeydi. Kiimiilatif RT
dozu ve fraksiyon sayist CIMTmean ile iligkili degildi (r = 0,032; p = 0,868). Yiiksek Lp(a) %16,7,
hiperhomosisteinemi %20 oraninda saptandi ve her iki biyobelirteg CIMTmean ile iliskili bulunmadi.
Dozimetrik verisi bulunan alt grupta (n = 14) ortalama bilateral karotis Dmean 23,0 + 9,4 Gy olup, %25’
>30 Gy maruziyete sahipti; ancak karotis Dmean ile CIMTmean arasinda iliski gézlenmedi. Kesifsel
smiflandirmaya gore hastalarin %10°u agir biyokimyasal anormallikler ve/veya protrombotik genotipler
nedeniyle “yiiksek trombotik risk” grubunda yer aldu.

Kiimiilatif radyoterapi dozu ile karotis intima—media kalinlig1 arasindaki iliski

82



Xxv. Ulusal Pediatrik Kanser Kongresi
09 — 12 Nisan 2026 — Pine Bay Holiday Resort, Kusadasi

B Uradr = 0002

= f Y=04d-153E4'x. ¢ 4 oB

CIMTmean

A0 4 L

200 430 non ann

Total.RT.Gy

Pediatrik kanser sag kalanlarinda kiimiilatif bas ve/veya boyun radyoterapi dozu (Gy) ile ortalama karotis
intima—media kalinligi (CIMTmean, mm) arasindaki iliskiyi gosteren sacilim grafigi. Her bir nokta
bireysel bir hastay1 temsil etmektedir. Uyumlandirilmis dogrusal regresyon ¢izgisi, kiimiilatif radyoterapi
dozu ile CIMTmean arasinda anlamli bir dogrusal iliski olmadigim gostermektedir (R? = 0,002; r = 0,032;
p = 0,868). Benzer radyasyon maruziyetine ragmen bireyler arasinda subklinik vaskiiler tutulum agisindan
belirgin degiskenlik oldugu izlenmektedir.

Taniya gore kiimiilatif radyoterapi dozlarinin dagilimi
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Cases waightad by Cancer Diagnosis

Pediatrik kanser sag kalanlarinda tan1 gruplarma gore uygulanan toplam radyoterapi (RT) dozlarinin (Gy)
dagilimini gosteren kutu grafigi. Kutu grafikler medyan, ¢eyrekler arasi aralik ve minimum-maksimum
degerleri gostermekte; yildizli isaretler aykirt degerleri temsil etmektedir. Medulloblastoma ve
rabdomiyosarkom tanili hastalarda daha yiiksek ve degisken RT dozlar izlenirken, diger tan1 gruplarinda
dozlarin daha smurli araliklarda kiimelendigi goriilmektedir. Bu dagilim, kohortta radyoterapi
maruziyetinin tantya gore heterojen ancak klinik uygulamalarla uyumlu oldugunu gostermektedir.

Tan1 dagilimi: Bag ve/veya boyun radyoterapisi alan pediatrik hastalar
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Cancer.Diagnosis

H Hodgkin lyrmphorma

B Medulioblastoma

M Rhabcorwosarcoma

@ Aol tumor

B Optic pachmay glioma
W High-grade ghial tuers
B Miecytic astrocytoma
Bl (oendymoma

Cases waightad by Cancec Diagnasis

Bag ve/veya boyun radyoterapisi alan pediatrik hastalarda kanser tanilarinin dagilimini gostermektedir (n
= 30). En sik tan1 medulloblastoma (%43,3) olup, bunu Hodgkin lenfoma (%20,0) ve rabdomiyosarkom
(%13,3) izlemektedir. Daha nadir goriilen tanilar arasinda optik yol gliomu, yiiksek dereceli glial
tiimorler, pineal tiimor, pilositik astrositom ve ependimom yer almaktadir.

Sonug: Kiimiilatif RT dozu veya tekil biyobelirteclerle CIMTmean arasinda bagimsiz bir iligki
gosterilememis olsa da, artmig CIMT sikliginin yiiksek olmasi, bag ve/veya boyun RT sonrasi pediatrik
kanser sag kalanlarinda erken subklinik vaskiilopati olasiligina isaret etmektedir. Doppler
ultrasonografinin biyokimyasal ve genetik profille degerlendirilmesi, erken risk tanimlamasini ve riske
uyarlanmis izlem stratejilerini destekleyebilir.

Anahtar Kelimeler: Bas ve/veya boyun radyoterapisi, Pediatrik kanser sag kalanlari, Serebrovaskiiler
risk, Karotis intima—media kalinlig1, Karotis Doppler ultrasonografi
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Cocukluk Cag1 Kanser Hastalarinda Herediter Kanser Predispozisyon
Sendromlarimin Sikhigi ve Klinik Tarama Araclar1 Olarak MIPOGG ile
Modifiye Jongmans Kriterlerinin Etkinligi

Sebnem Apaydin', Aybike Kog!, Irem Salk Divarci?, Dildar Bahar Geng', Zeynep Yildiz Yildirmak', Umran
Cetingelik®

'Sbii Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
2Sbii Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
3Sbii Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi Tibbi Genetik Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Amag: Cocukluk ¢ag1 kanserlerinin %8—15"inin herediter kanser yatkinlik sendromlar1 (HKS) ile iligkili
oldugu bilinmektedir. Bu sendromlarin erken taninmasi, tedavinin bireysellestirilmesi, hastanin ve
ailesinin kanser siirveyansi agisindan onemlidir. McGill Interactive Pediatric OncoGenetic Guidelines
(MIPOGG) ve modifiye Jongmans kriterleri (MJK), genetik yatkinlik acisindan riskli hastalarin
tanimlanmasinda kullanilan klinik araglardir. Bu ¢alismada, ¢ocukluk ¢agi kanser hastalarinda MIPOGG
ve MJK ile genetik danigsma gereken hasta oranini belirlemek ve HKS varligi ile iliskinin saptanmasi
amaclanmistir.

Yontem: Calismamiza Ocak 2002—Aralik 2025 tarihleri arasinda merkezimizde tedavi alan 0—18 yas arasi
cocukluk ¢ag1 kanser hastalar1 dahil edildi. Demografik veriler, kanser tanilar1 ve genetik sonuglar
retrospektif olarak tarandi. Tiim hastalar MIPOGG uygulamasi ve MJK ile degerlendirildi ve HKS varlig
acisindan prediktif degerleri analiz edildi. Hastalara genetik konsiiltasyon sonuglarina gére mikroarray,
MLPA, Sanger, ve kromozom analizleri ve herediter kanser egzom paneli ve tiim egzom dizileme yapilda.
Germline patojenik veya muhtemel patojenik varyant saptanan hastalar herediter kanser sendromu olarak
kabul edildi. Etik Kurul Onami1:2900/11.2.2025

Bulgular: Caligmamiza ortanca yas1 71 ay (2 ay-18 yil) olan 416 (%44,1 kiz) hasta dahil edildi. Sirasiyla
216, 57 ve 143 hasta hematolojik malinite, beyin tiimdrleri ve ekstrakranyal solid tiimor tanist almisti.
MIPOGG degerlendirmesi sonucunda hastalarin %46,3’tinde genetik konsiiltasyon gerektigi saptand.
Test yapilan olgularin 51’iinde patojenik veya muhtemel patojenik germline varyantlar saptandi.
Norofibromatosis tip 1 en sik goriilen (13/51) HKS olup, ardindan Down sendromu (5/51), CMMRD
(4/51), Noonan sendromu (2/51), DICER1 mutasyonu (2/51), PTEN (2/51) ve diger varyantlar saptandi.
Ailede kanser oykiisii %28,8, akraba evliligi %21,6, imza timor varligir %13,7, fenotipik anomaliler
%11,9 ve ¢oklu primer timor %2,9 oraninda saptandi. Multivaryat analizde MJK’nin tek tek HKS ile
iligkili olmadigi, ancak MIPOGG taramasi pozitifligi ile HKS varlig1 arasinda anlamli pozitif korelasyon
bulundugu gosterildi. Yillara gore degerlendirmede; 2002—2008 doneminde taranan hastaya gore tani
oraninin %3 (1/33), 2009-2016 doneminde %6,8 (7/103), 2017-2025 doneminde ise %15 (43/280)
oldugu gozlendi.

Sonu¢: MIPOGG uygulamast ve modifiye Jongmans kriterlerinin birlikte kullanimi, ¢ocukluk c¢agi
kanserlerinde HKS’larimin taninmasim kolaylastirmaktadir. Zamanla artan HKS oranimiz bu ongoriiyii
desteklemektedir. Klinik karar destek araglarinin rutin pratige entegrasyonu, uygun hastalarin genetik
degerlendirmeye yonlendirilmesini saglayarak hasta ve aile bireyleri i¢in uzun donem sagkalim
iyilestirebilir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk Cagi Kanserleri, Herediter Kanser Yatkinlik Sendromlari, MIPOGG,
Modifiye Jongmans Kriterleri
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Pediatrik Kanserlerde Genetik Yatkinlik: Ege Universitesi Deneyimi

Aysha Gadashova', Eda Ataseven', Cihan Onder!, Asli Ece Solmaz?, Hatice Esra Durukan', Arzu Caliskan', Haluk
Akin?, Mehmet Kantar!

'Ege Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji BD
2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik ABD

Girig: Son yillarda pediatrik kanser hastalarinin %8-12’sinde germline kansere yatkinlik sendromu
saptandigi bildirilmektedir. Multigen panel analizlerinin yayginlagsmasiyla bu oran bazi se¢ilmis serilerde
%20’ye kadar cikabilmektedir. Kansere yatkinlik yaratan genetik varyantlarin erken taninmasi; tedavi
modifikasyonu, ikinci primer kanser izlemi ve aile taramasi agisindan kritik onem tasimaktadir. Bu
calismada genetik olarak secilmis pediatrik kanser hastalarinda germline varyant sikligini
degerlendirmeyi amagladik.

Yontem: 2022-2025 yillart arasinda merkezimizde tedavi goren ve fenotipik Ozellikler, aile Oykiisii,
kanser tipi veya tedavi toksisitesi nedeniyle genetik degerlendirmeye alinan 74 hastanin demografik
verileri, genetik sonuglari retrospektif olarak incelendi. Genetik analiz sonuglar1 ¢ocuk onkoloji ve tibbi
genetik uzmanlarinin katildigr multidisipliner konseyde degerlendirildi. Klinik olarak anlamli (patojenik
veya olas1 patojenik) varyant saptanan hastalarda aile bireylerine genetik danigmanlik verildi ve uygun
izlem programlari planlandi.

Bulgular: Yetmis dort hastanin medyan tan1 yasi 9 yil (1-15 yil) olup hastalarin %57’si erkekti. Genetik
calismaya alnan hastalarin %50'si SSS tiimorii, %40,5'1 SSS dis1 solid tiimor ( rabdomyosarkom,
osteosarkom, retinoblastom gibi) ve %9,5'1 lenfoma tanisi1 ile izlenmekteydi. Genetik sonucu
degerlendirilen 64 hastanin 47’sinde (%73,4) en az bir genetik varyant, 23’tinde (%35,9) patojenik
varyant (PV) saptandi. En sik mutasyon NF1 geninde (6 hasta, %9,4) goriildii. Diger sik varyant saptanan
genler ATM (n=4), BRCA2 (n=4) ve NTHL1 (n=4) idi. Patojenik mutasyon tasiyan hastalarin
%30,4’iinde relaps gelisti.

Tablo 1.

86



Xxv. Ulusal Pediatrik Kanser Kongresi
09 — 12 Nisan 2026 — Pine Bay Holiday Resort, Kusadasi

Mutasyon Say1 Yo
APC 4.7
ATM 6.3
ATX 3.2
BRCA2 6.3
BARD1
CHEK2
CDKN2A
CBL
DICERI1
FANCA
FANCC
MSH2

MUTYH1

1.6
3.2
1.6
1.6
1.6
1.6
1.6
1.6
1.6
NF1 9.4
NF2 1.6
NPM1 1.6
NTHL1 4.7
P53 6.3
PALB2 1.6
RB1 3.2
SDHA 1.6
SMARCB1
TSC1
TLR3

XPA

Total 64 hasta

1.6
22
1.6
1.6
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Hastalarimizin genetik varyant sonuglari (n:64)

Calismamizda patojenik varyant sikligi (%35,9), literatiirde bildirilen %8-20 araliginin {izerinde
bulunmustur. Bu yiiksek oran, genetik degerlendirmenin tiim hastalarda degil; fenotip, aile 6ykiisii veya
klinik siiphe varliginda secilmis hasta grubunda yapilmis olmasi ile agiklanabilir. NF1 basta olmak tizere
DNA tamir ve timor baskilayici genlerdeki mutasyonlarin belirginligi, pediatrik kanser biyolojisinde
kalitsal yatkinligin 6nemini desteklemektedir. Sonuglarimiz, pediatrik onkoloji pratiginde ayrintili
fenotipik degerlendirme ve uygun hastalarda multigen panel kullaniminin gerekliligini ortaya
koymaktadir. Erken genetik tani; tedavi modifikasyonu, uzun dénem izlem planlamasi ve aile bireylerine
genetik danismanlik acisindan klinik degere sahiptir.

Anahtar Kelimeler: Kanser predispozan genler, cocukluk cag1 kanserleri, genetik variant
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Genetik ve Immiin Biyobelirtecler Rehberliginde Hedefe Yonelik Tedaviler ve
Immiinoterapinin Uygulandig1 Pediatrik Solid Tiimérlerde Kisisellestirilmis

Onkoloji: Tek Merkez Deneyimi
Melda Berber Hamamci', Sonay incesoy Ozdemir', Handan Dingaslan', Nihal Ekin Dag', Cem Canakg¢1', Vefa
Maharramova', Niibar Mustafayeva!, Dilara Dogan!, Nur Ayca Celik!, Koray Ceyhan?, Suat Fit6z®, Nurdan
Tagyildiz!

! Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkolojisi Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dal1, Ankara, Tiirkiye
3 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dah, Ankara, Tiirkiye

Amag:Pediatrik solid tiimoérlerde tiimoér biyolojisinin daha iyi anlasilmasi, genetik ve immiin
biyobelirteglerin tanimlanmasi ile birlikte hedefe yonelik tedavi ve immiinoterapi uygulamalarinin
kullanimimi artirmigtir. Bu biyobelirteglere dayali kisisellestirilmis tedavi yaklagimlari, 6zellikle relaps,
refrakter veya yiiksek riskli hastalarda umut verici sonuglar saglamaktadir. Bu ¢alismada, merkezimizde
solid tiimor tanisi ile izlenen hastalarda saptanan genetik ve immiin biyobelirteglere gore uygulanan
hedefe yonelik tedavi ve immiinoterapi uygulamalarinin gergek yasam verileri ile degerlendirilmesi
amaglandi.

Yéntem:Ocak 2015 ile Aralik 2025 tarihleri arasinda Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkolojisi
Bilim Dali’nda solid tiimor tanisi ile izlenen ve hedefe yonelik tedavi veya immiinoterapi uygulanan
hastalar retrospektif olarak incelendi. Solid tiimdr tanisi alan 31 hastanin klinik, patolojik ve molekiiler
verileri retrospektif olarak incelendi. Molekiiler analizlerde NTRK, RET, ALK, BRAF, PIK3CA ve VHL
mutasyonlar1 ile MAPK yolak aktivasyonu degerlendirildi. Ayrica immiin biyobelirteg olarak PD-L1
ekspresyonu ve mikrosatellit instabilitesi yiiksekligi (MSI-high) arastirildi. Genetik analizler sekanslama
ve immiinohistokimyasal yontemlerle gerceklestirildi. Hastalarin demografik 6zellikleri, tiimor tipleri,
saptanan biyobelirtecler, uygulanan hedefe yonelik tedaviler ve immiinoterapiler ile tedavi yanitlar
degerlendirildi.

Bulgular: Tiim hastalarda tedavi secimi molekiiler ve immiin biyobelirtecler dogrultusunda yapildi. NTRK
fiizyonu saptanan malign igsi hiicreli tiimdrler, NUT midline karsinomu ve primer néroendokrin karsinom
olgularinda larotrektinib planlandi. RET flizyonu veya aktivasyonu olan tiroid karsinomlarinda
selperkatinib ve sorafenib, ALK pozitif anaplastik biiyiik hiicreli lenfoma, Ewing sarkomu ve
noroblastom olgularinda krizotinib kullanildi. BRAF V600E mutasyonu saptanan Langerhans hiicreli
histiyositoz olgularinda vemurafenib ile hastalik kontrolii saglandi. MAPK yolak aktivasyonu olan
olgularda dabrafenib ve trametinib tedavisi uygulandi. MSI-high/Lynch sendromu saptanan bir hastada
nivolumab tedavisi kullanildi. PD-L1 pozitifligi veya herediter kanser yatkinligi bulunan malign
melanom, osteosarkom, skuamdz hiicreli karsinom, Ewing sarkomu, diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma ve
mezotelyoma hastalarinda nivolumab veya pembrolizumab uygulandi. VHL sendromu tanili bir hastaya
belzutifan tedavisi verildi. Baz1 hastalarda ise hedefe yonelik tedavilere erisim miimkiin olmadi (Tablo 1).

Tablo 1. Hedefe yonelik ajanlar ve immiinoterapilere gore siniflandirilmis pediatrik hastalar

A. NTRK inhibitorleri (Larotrektinib)
Genetik / Hedefe

Immiin  yonelik / Tedavi
Biyobelir Immiinot baslama
No Hasta Tam tec erapi Tani1yas1 zamanm
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1 Y.K.K. Igsi NTRK Larotrekti 7 Tan
hiicreli ) nib aninda
malign
timor

2 B.O Paranazal NTRK Larotrekti 15 Relapsta
siniis ) nib +
metastatik Nivoluma
primer b
noéroendo
krin
karsinom
u

3 A.B.E. Mandibul NTRK Larotrekti 15 Relapsta
a +) nib
yerlesimli
NUT
midline
karsinom
u

4 H.M Desmoid  PD-L1 Pembroliz 7 Basglanam
timor ), umab  / adi (ilaca

NTRK Larotrekti erisim

) nib yok)
B. RET hedefli tedaviler

Biyobelir

No Hasta Tam tec Tedavi Yas Baslama

5 M.S.K. Papiller RET (+) Selperkati 7 Tan
tiroid nib aninda
karsinom
u

6 S.1. Papiller =~ RET (+)  Selperkati 8 Relapsta
tiroid nib
karsinom
u, diffiiz
sklerozan
varyant

7 B.A Mediiller RET (+) Sorafenib 4 Tan1
tiroid aninda
karsinom
u
(MEN2A)

C. ALK inhibitorleri
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Biyobelir
No Hasta Tani teg Tedavi Yas Baslama
8 D.B. Anaplasti ALK (+)  Krizotinib 10 Tan1
k biyiik aninda
hiicreli
lenfoma
9 M.NL.E. Noroblast ALK (+)  Krizotinib 12 Relapsta
om
10 B.P. Ewing ALK (+)  Krizotinib 13 Relapsta
sarkomu
11 D.C. Noroblast ALK (+)  Lorlatinib 13 Relapsta
om
12 T.0. Ewing ALK (+)  Krizotinib 15 Relapsta
sarkomu
D. BRAF inhibitorleri (Vemurafenib)
Biyobelir
No Hasta Tam tec Tedavi Yas Baslama
13 D.E.G. Langerha BRAF Vemurafe 5 Relapsta
ns hiicreli V600E nib
histiyosit  (+)
0z
14 M.S.O. Langerha BRAF Vemurafe 3 Relapsta
ns hiicreli V600E nib
histiyosit  (+)
0z
15 M.T.S. Langerha BRAF Vemurafe 4 Relapsta
ns hiicreli V600E nib
histiyosit ~ (+)
0z
16 M.AY. Langerha BRAF Vemurafe 1 Relapsta
ns hiicreli V600E nib
histiyosit  (+)
0z
17 M.N.B. Langerha BRAF Vemurafe 3 ay Tani
ns hiicreli V600E nib aninda
histiyosit  (+)
0z
E. BRAF / MEK inhibitorleri
Biyobelir
No Hasta Tam teg Tedavi Yas Baslama
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18 M.E.O. Diisiik BRAF (+) Dabrafeni 7 Relapsta
dereceli b +
glial / Trametini
tektal b
timor
19 Y.M.U. Pilomikso MAPK Dabrafeni 5 Relapsta
id timor  aktivasyo b +
nu Trametini
b
20 S.Y.K. Lynch MSI-H, Nivoluma 10 Tani
iligkili MLH1 b; aninda
kolorektal delesyonu Dabrafeni
kanser — b +
yliksek Trametini
dereceli b
glial
timor
F. MEK inhibitorii monoterapisi
Biyobelir
No Hasta Tam tec Tedavi Yas Baslama
21 D.A.O. Langerha MAPK Trametini 11 Relapsta
ns hiicreli aktivasyo b
histiyosit  nu
0z
G. PI3K inhibitorii
Biyobelir
No Hasta Tam tec Tedavi Yas Baslama
22 A.P. PROS PIK3CA  Alpelisib 13 Baglanam
(PIK3CA adi
iligkili
asir1
biiylime
sendromu
)
H. Multikinaz inhibitorii
Biyobelir
No Hasta Tam tec Tedavi Yas Baslama
23 E.T. CVID + GMAPS Sorafenib 13 Relapsta
EBV defekti,
iliskili MAPK
lenfoma + aktivasyo
hepatosel nu
tler
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karsinom

24 E.B.A. Karaciger MAPK Sorafenib 8 Tam
in aktivasyo aninda
undiferan nu
siye
embriyon
el
sarkomu

I. immiin kontrol noktasi inhibitorleri

Biyobelir

No Hasta Tani tec Tedavi Yas Baslama

25 LK. SCC + PD-L1 Nivoluma 5 Tan
malign ) b aninda
melanom
(Xeroder
ma
pigmento
sum)

26 R.G. Malign PD-L1 Nivoluma 12 Tan
peritoneal (+), TP53 b aninda
mezotely  (+),
oma (Li- BRAF (+)

Fraumeni
)

27 U.FY. Malign PD-L1 Nivoluma 13 Tan1
melanom () b aninda
+
SCC/BC
C
(Xeroder
ma
pigmento
sum)

28 D.C.Y. Osteosark PD-L1 Nivoluma 14 Relapsta
om (+) b

29 P.A. Diffiiz PD-L1 Nivoluma 6 Relapsta
biiyik B (+) b
hiicreli
lenfoma

30 C.T.G. Ewing PD-L1 Nivoluma 6 Relapsta
sarkomu  (+) b

J. HIF-20 inhibitorii
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Biyobelir
No Hasta Tani teg Tedavi Yas Baslama
31 Z.EK. Von Patojenik  Belzutifa 12 Relapsta
Hippel- VHL n
Lindau varyant1

sendromu

Sonug:Genetik ve immiin biyobelirteglere dayali kisisellestirilmis tedavi yaklagimlari, pediatrik solid
tiimorlerde uygulanabilir ve etkili bir tedavi secenegi sunmaktadir. Molekiiler analizlerin erken donemde
yapilmasi, hastaya 6zgii tedavi stratejilerinin belirlenmesine olanak saglamakta ve hedefe yonelik tedavi
kullanimim artirmaktadir. Bu yaklasim, 6zellikle direngli ve yiiksek riskli hastalarda tedavi sonuglarinin
iyilestirilmesine katk1 saglayabilir ve pediatrik onkolojide gelecegin standart tedavi yaklagimini olusturma
potansiyeline sahiptir.

Anahtar Kelimeler: Hedefe yonelik tedavi, Iimmiinoterapi, Pediatrik solid timor
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Yiiksek Risk Rabdomyosarkom Hastalarinda Prognostik Faktorler Ve
Sagkalim Analizi

Afag Rzayeva', Selma Cakmakci1', Arzu Yazal Erdem', Derya Ozyériik!, Neriman Sari!
! Ankara Bilkent Sehir Hastanesi

Rabdomyosarkom (RMS), ¢ocukluk ¢aginin en sik yumusak doku sarkomudur. Yiiksek risk grubundaki
hastalar, ileri evre hastalik, metastatik tutulum ve yiiksek tlimor yiikii nedeniyle kotii prognoza sahiptir.
Bu ¢alismada, yiiksek risk RMS tanisiyla COG protokolii alan hastalarin tedavi sonuglarini ve prognostik
faktorlerini degerlendirmeyi amagladik.

2020-2024 yillar1 arasinda merkezimizde yiiksek risk RMS tanisiyla COG protokolii uygulanan 19 hasta
retrospektif olarak incelendi. Hastalarin demografik ozellikleri, hastalik karakteristikleri, tedavi yanitlari
ve sagkalim verileri analiz edildi. Prognostik faktorlerin degerlendirilmesinde Kaplan-Meier sagkalim
analizi kullanild.

Calismaya %53'" kiz, %47'si erkek olmak {izere 19 hasta dahil edildi. Medyan yas 6 yil (1,5-16), medyan
takip siiresi 34 ay (7-68) idi. Tan1 aninda hastalarin %95'inde nodal tutulum, %42'sinde kemik tutulumu
mevcuttu. Medyan LDH degeri 364 U/L (230-1136) olarak saptandi. Hastalarin %90'inda primer kitle
boyutu 50 mm ve iizerindeydi. Tiim kohort i¢in 3 yillik olaysiz sagkalim (EFS) %31,2 olarak hesaplandi.
Ug yillik genel sagkalim (OS) %65 idi. Prognostik faktdr analizinde, LDH diizeyi < 400 U/L olan
hastalarin 3 yillik EFS'i %69 iken, LDH >400 U/L olanlarda %0 bulundu (p=0,013). Benzer sekilde,
diisiik LDH grubunda 3 yillik OS %89 iken, yiiksek LDH grubunda %44 idi. Primer timdr boyutu < 50
mm olan hastalarda 3 yillik EFS %50, >50 mm olanlarda %27 saptandi. Akciger metastaz1 varlig1 kotii
prognozla iligkiliydi; akciger metastazi olan hastalarda 3 yillik EFS %16, olmayanlarda %43 bulundu.
Cinsiyet agisindan kizlarin 3 yillik EFS'i %27, erkeklerin %39 idi.

Yiiksek risk RMS hastalarinda yiiksek LDH diizeyi, biiyiik tiimér boyutu ve akciger metastazi varligi kotii
prognostik faktorler olarak belirlendi. LDH diizeyi 6zellikle giiclii bir prognostik belirte¢ olup, tedavi
stratifikasyonunda kullanilabilir. Daha genis hasta grubunda yapilan ileri ¢aligmalarla yiiksek riskli hasta
grubu tedavi yogunlastirma stratejilerinin arastirilmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Rabdomyosarkom, yiiksek-risk, sagkalim analizi, prognostik faktorler
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Cocukluk Cag1 Ewing Sarkomunda Relaps ve Refrakter Hastalarda
Kurtarma Tedavilerinin Sonuc¢lari: Tek Merkez Deneyimi

Eren Miingen', Rabia Emel Senay'!, Burcu Tufan Tas', Nursah Eker?

"Marmara Universitesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dal1
?Marmara Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali

Giris: Ewing sarkomu cocukluk cagmin nadir ve agresif malignitelerinden biridir. Primer tedaviye
ragmen relaps veya refrakter seyir gosteren hastalarda prognoz genellikle koétiidiir ve bu dénemde optimal
kurtarma tedavisi heniiz net olarak tanimlanmamugtir.

Gereg ve Yontem: 2006—2024 yillar1 arasinda Ewing sarkomu tanisi almis, 18 yasindan kiigiik hastalarin
verileri retrospektif olarak incelendi. Primer tedavi sonrasi tam yanit alip relaps gelisen hastalar relaps
grubu, primer tedavi sirasinda progresyon gosteren hastalar ise refrakter grup olarak degerlendirildi.
Genel sagkalim (OS) ve olaysiz sagkalim (EFS) analizlerinde zaman sifiri, hem relaps hem de refrakter
hastalarda kurtarma tedavisinin baslangi¢ tarihi olarak tanimlandi.

Bulgular: Caligmaya toplam 28 hasta dahil edildi (19 erkek, 9 kiz). Ortanca tan1 yasi 134 ay (25-213) idi.
Tan1 aninda 12 hasta metastatik, 16 hasta non-metastatikti. Tim kohort degerlendirildiginde 2 yillik OS
%51 ve EFS %14 olarak hesaplandi. Metastazi olmayan hastalarda 2 yillik OS %56, metastatik hastalarda
ise %44 olarak saptandi (p=0,41). Relaps grubunda (n=11) tani—relaps arasi ortanca siire 24,3 ay (11,8—
62,5) idi. ilk relaps tedavisi olarak 6 hastaya vinkristin-siklofosfamid-topotekan (VCT), 4 hastaya
vinkristin-irinotekan-temozolomid (VIT) ve 1 hastaya ifosfamid-karboplatin-etoposit (ICE) uygulandi.
Relaps grubunda 2 yillik OS %57 ve EFS %15 olarak hesaplandi; VIT grubunda OS %75 ve EFS %25,
VCT grubunda ise OS %56 ve EFS %0 olarak izlendi (OS p=0,684; EFS p=0,512). Refrakter grupta
(n=17) ortanca progresyon zamani 6,2 ay (2,7-17,4) olup, hastalarin biiyiik ¢ogunluguna VCT uygulandi;
bu grupta 2 yillik OS %32 ve EFS %]12 olarak saptandi.

Sonug: Relaps ve refrakter ¢ocukluk cagi Ewing sarkomu hastalarinda sagkalim oranlar1 sinirhdir.
Kurtarma tedavisinde VCT ve VIT rejimleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmamakla
birlikte, relaps grubunda VIT lehine sayisal bir sagkalim egilimi izlenmistir. Bu bulgularin dogrulanmast
icin daha genis ve cok merkezli ¢calismalara ihtiya¢ vardir.

Anahtar Kelimeler: Ewing Sarkomu, Relaps, Refrakter, Tedavi
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Cocukluk Cagi Sinovyal Sarkom Olgularinin Retrospektif Degerlendirilmesi

Gulnar Jabbarova!, Hilal Susam Sen?, Mehmet Ayvaz®, Kemal Késemehmetoglu®, Melis Giiltekin*, Giizide Burca
Aydin?, Nilgiin Kurucu?, Bilgehan Yalgin?, Ali Varan?

"Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali
?Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Onkoloji Bilim Dal1
3Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali
*Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dal1
SHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyasyon Onkolojisi Anabilim Dal1

Sinovyal sarkom olgularinin klinik &zellikleri, uygulanan tedavi protokolleri ve tedavi sonuglar1 geriye
doniik olarak degerlendirilerek genel yasam oranlari ve dolayisiyla prognozu etkileyen faktorlerin
belirlenmesi amaclandi. Ocak 1990- Mart 2024 tarihleri arasinda Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Onkolojisi Bilim Dali’nda yeni tan1 alan 28 sinovyal sarkom (SS) hastas1 ¢alismaya dahil edildi.
Hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri, tedavi sonuglari hasta dosyalarindan ve hastane bilgi sistemi
kullanilarak retrospektif olarak incelendi ve yasam analizleri yapildi.

Tan1 anindaki ortanca yas 10,5 = 3,3 yil (5-16,5 yil), erkek:kiz oran1 2,1°di. En sik goriilen semptom kitle
idi (%50). En yaygin tiimor yerlesim yeri ekstremiteler (%64,3) iken, en sik goriilme bdolgesi alt
ekstremiteler (%42,9) idi. Yedi hasta diisiik risk, yedi hasta orta risk, 14 hasta yiiksek risk hastalik olarak
degerlendirildi. Ug hastada (%10,7) metastatik hastalik mevcuttu. Tiim hastalarin dokuzunda relaps
goriiliirken sadece iki hastada bolgesel relaps saptandi. Cerrahi tedavi hastalarin %96,4’tiine uygulandi;
%78,5’ine kemoterapi, %42,8’ine radyoterapi verildi. Toplamda 28 hastanin beginde 6liim goriildii. Bes
yillik genel ve hastaliksiz yasam hizlan sirasi ile %92 ve %67,5, on yillik genel yasam ve hastaliksiz
yasam hizlar sirast ile %79,7 ve %67,5°ti. Bes yillik genel ve hastaliksiz yagam hizi ekstremite yerlesimli
timorlerde %93.8 ve %77,8 iken aksiyal yerlesimli tiimorlerde 9%88.,9 ve %50 idi (p=0,3). Diisiik riskli
hastalarda bes ve on yillik yasam hizlar1 %100 iken yiiksek riskli hastalarda %77,4 ve %42,9 olarak
saptand1 (p=0,02). IMA protokolii alan sekiz hastada bes yillik genel ve hastaliksiz yasam hizlarmin
%100 ve %60 oldugu goriildii. Metastatik hastalig1 olan ¢ocuklarda bes yillik genel ve hastaliksiz yagam
hizlar1 %50 ve %0 idi.

Sinovyal sarkom tanili 28 hastanin 5 ve 10 yillik genel ve hastaliksiz yasam hizlar1 ve p degeri

n Genel Yasam (% Hastaliksiz Yasam (%)
Syl 10 y1l p Syil 10 y1l p
Tedavi
protokolii
Cerrahi 6 83,3 83,3 66,7 66,7
Cerrahi+K 10 100 88,9 88,9 88,9
T 11 88,9 59,3 0,0001 56,3 56,3 0,0001
Cerrahi+tK 1 0,0 0,0 0 0
T+RT
KT+RT
Kemoterap 6 83,3 83,3 66,7 66,7
' 4 75 37,5 0,087 25 25 0,008
Almayan 18 94 84,7 77 7
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n Genel Yasam (% Hastaliksiz Yasam (%)
Syil 10 y1l p S5yl 10 y1l p
Neoadjuva
n
Adjuvan
Kemoterap
i tlirdi 3 100 100 100 100
VAC 2 100 100 100 100
VAdriaC 1 0,0 0,0 0,0 0,0
PIAV 2 100 50 0,0001 50 50 0.06
MMR 3 100 100 100 100
VDCHE 8 100 0,0 60 60
IMA
Radyotera
A\l nﬂyan 16 93,8 85,9 81,3 81,3
Neoadjuva 1 0,0 0,0 0,0001 0,0 0,0 0,0001
N 11 88,9 59,3 51,9 51,9
Adjuvan

Merkezimizde elde edilen tedavi sonuglart son yillardaki giincel tedavi yaklagimlariyla genel ve olaysiz

yasam oranlarinda kaydedilen ilerlemeyi gostermektedir. Tiimdriin boyutu, rezeksiyon derecesi, tani
aninda risk grubu ve yayginligi yasam hizlar1 igin prognostik dnem gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Sinovyal sarkom, yumusak doku sarkomu, ¢ocukluk ¢agi, kemoterapi, cerrahi
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Ewing Sarkomda Tek Merkez Deneyimi: Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi

Biisra Topuz Tiirkcan', Bekir Furkan Yalcin!, Ozge Vural', Arzu Okur!, Faruk Giiglii Pinarli'

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali

Amag: Bu ¢alismanin amaci, Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali’nda Euro-Ewing 99 ve
Euro-Ewing 2012 protokolleri ile tedavi edilen Ewing sarkomu (ES) hastalarmin klinik ve demografik 6zelliklerini
degerlendirmektir. Ayrica her iki protokol igin genel sag kalim (OS) ve olaysiz sag kalim (EFS) oranlarinin
kargilagtirilmasi hedeflenmistir. Elde edilen verilerle, protokoller arasindaki sag kalim sonuglarmin ve olasi
prognostik farkliliklarin ortaya konmasi amaglanmustir.

Gereg ve Yontem: Agustos 2007- Agustos 2025 tarihleri arasinda merkezimizde tani alip, takip ve tedavisi yapilan
tim ES olgular retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin demografik 6zellikleri, takip siireleri, primer kitle
bolgeleri, metastaz, progresyon ve relaps durumlari, kullanilan tedavi protokolleri, son kontroldeki klinik durumlari
dosya kayitlarindan incelendi.

Bulgular: Calismamiza Ewing Sarkom tanisi alan 41 hasta dahil edildi. Bu hastalarin 24°# erkek (%58,5) ve 17’si
(%41,5) kizdi. Ortalama yas 123,41 (medyan:133, range: 24-213) aydi. Hastalarimizin 31’ine (%75,6) Euro-Ewing
99 protokolii, 10°una (%24,4) Euro-Ewing 2012 protokolii verildi. Hastalarin primer tutulum bdlgeleri; 17’sinde
(%41,3) ekstremite, 7’sinde (%17,1) vertebra, 5’inde (%12,2) bas-boyun, 3’iinde (%7,3) kot, 2’sinde (%4,9 iliak) ve
7’sinde (%17,1) diger bolge yerlesimliydi. Tanida, 20 hasta lokalize hastalik iken, 21 (%51,2) hasta ise metastatik
idi. En sik metastaz bolgesi akciger olarak saptandi. Hastalarin genel ti¢ yillik olaysiz sag kalimi (EFS) %64,5, genel
sag kalim oram1 (OS) %65 idi. Hastalarin 16’s1 (%39) ilerleyici hastaliga bagl kaybedildi, 22 hasta hastaliksiz
izlenmekte olup, 3 hastamizin ise halen tedavisine devam edilmektedir.

Sonug: Merkezimizde, Euro-Ewing 99 ve Euro-Ewing 2012 protokolleri ile tedavi edilen Ewing sarkomlu hastalarin
sag kalim sonuglari retrospektif olarak degerlendirilmistir. Euro-Ewing 2012 protokolii uygulanan hastalarda 1., 2.
ve 3. yil genel sag kalim ve olaysiz sag kalim oranlarinin Euro-Ewing 99 protokoliine kiyasla daha yiiksek oldugu
gozlenmistir. Bununla birlikte, hasta sayisinin sinirli olmast nedeniyle bulgularn daha genis serilerde dogrulanmasi
gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Ewing sarkomu, Euro-Ewing protokolleri, Sag kalim analizi
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Osteoarkom Tanili Hastalarin Tedavi Sonuclari; Akdeniz Univeristesi Cocuk
Hematoloji Onkoloji Deneyimi

Aynur inan Yiiksel!, Sevki Erdem Varol!, Funda Tayfun Kiipesiz', inan¢ Giirer?, Osman Alphan Kiipesiz', Elif
Giiler!

' Akdeniz Universitesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dal
2Akdeniz Universitesi Patoloji Anabilim Dali

Giris: Osteosarkom, ¢ocukluk ve addlesan donemde en sik goriilen malign kemik tiimoriidir. Neoadjuvan
kemoterapi sonrasi histolojik nekroz orani 6nemli bir prognostik belirtegtir. Tan1 aninda metastazi olan
hastalarda prognoz halen kotidiir. Bu calismada merkezimizde izlenen osteosarkom tanili hastalarin
klinik 6zellikleri ve tedavi sonuglarinin degerlendirilmesi amaglanmaistir.

Materyal Metod: Merkezimizde Eyliil 1996-Haziran 2025 tarihleri arasinda osteosarkom tanisi alan 61
hastanin verileri retrospektif olarak incelendi, klinik 6zellikleri, uygulanan kemoterapi protokolleri,
histolojik yanitlar1 ve tedavi sonuglar1 degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin ortanca yasi 13,58 (ort. 13,27+4,19) yil olup 32’si (%52,5) erkekti. Timor
lokalizasyonu en sik distal femur (%44,2), ardindan proksimal tibia (%26,2) ve proksimal humerus
(%]11,5) olarak saptandi. En sik goriilen histopatolojik alt tip osteoblastik osteosarkomdu (%50,8). Tani
aninda 18 (%29,5) hastada metastaz mevcuttu. Hastalarin hepsine neoadjuvan kemoterapi verildi,
%60,7’sine yiiksek doz metotreksat, sisplatin ve adriamisin igeren kemoterapi verildi. Kirk {i¢ hastaya
ekstremite koruyucu cerrahi, 15 hastaya ampiitasyon ve 3 hastaya timor rezeksiyonu yapildi. Nekroz
orani degerlendirilebilen 42 hastanin %52,3’tinde iyi histolojik yanit (>%90 nekroz) saptandi. Mifamurtid
cerrahi sonras1 25 hastaya uygulandi. Hastalarm ortanca takip siiresi 52 ay idi. izlemde 22 (%36,1)
hastada relaps saptandi. Ortanca relaps zamani 17 ay bulundu. 5 yillik genel sagkalim oran1 %62,4
hastaliksiz sagkalim orami1 %47,3 idi. Metastatik hastalig1 olanlarda 5 yillik sagkalimi oran1 %55 iken,
metastazi olmayanlarda %635,7 bulundu (p=0,225). 5 yillik hastaliks1z sagkalim oranlar1 arasindaki fark da
istatiksel olarak anlamli degildi ( %39,7 vs %51,2 p=0,301). Nekroz oranlarma gore genel sagkalim
oranlar1 arasinda anlamli farklilik saptanmadi (iyi yanit grubunda %68,7, koti yanitlilarda %61,5
p=0,883). Mifamurtid tedavisi alan hastalarin 5 yillik genel sagkalimi oran1 almayanlara gore daha yiiksek
bulundu(%85,6 vs %41,7 p=0,005). 5 yilik hastaliksiz sagkalim orani da mifamurtid alan hasta grubunda
daha ytiksekti (%66,3 vs %32,1 p=0,022).

Tartisma: Calismamizda osteosarkomun literatiirde bildirildigi gibi en sik uzun kemikleri tuttugu ve
erkeklerde daha sik goriildiigli saptandi. Tan1 aninda metastaz varliginin sagkalimi olumsuz etkiledigi
gozlenmis olmakla birlikte, bu fark istatistiksel olarak anlamli degildi. Histolojik yanitin sagkalim
iizerindeki etkisi de serimizde anlamli bulunmadi. Mifamurtid tedavisi alan hastalarda sagkalim
oranlarinin daha yiiksek oldugu goriildii. Tek merkezli ve retrospektif tasarim ¢aligmanin temel kisithilig
olmakla birlikte, sonu¢lar merkezimizin klinik deneyimini yansitmakta ve multidisipliner yaklagimin
onemini desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: osteosarkom, mifamurtid
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Relaps/Refrakter Ewing Sarkomlu Hastalarda Sagkalim ve Prognostik
Faktorler

Muhammed Mustafa Ozdemir', Selma Cakmake1!, Arzu Yazal Erdem!, Derya Ozyoriik', Neriman Sar1!

! Ankara Bilkent Sehir Hastanesi

AMACEwing Sarkomu c¢ocuk, gen¢ eriskin ve erigkinlerde goriilebilen, kemigin ikinci en sik
malign tiimoridir. Relaps/Refrakter Ewing Sarkomu vakalarda prognoz kotidiir. Calismamizin amact
relaps/refrakter Ewing Sarkom tanili ¢ocuk, adolesan hastalarin bagvuru anindaki hastalik durumu ve
relaps sonrasi verilen kemoterapi protokollerinin, sag kalim ve prognostik faktdrler yoniinden
incelenmesidir.

GEREC VE YONTEMKIinigimizde 2019-2026 yillar1 arasinda izlenen relaps ve refrakter Ewing sarkom
tanil1 25 hastanin klinik ve tedavi verileri retrospektif olarak incelendi. Demografik 6zellikler, primer
hastalik ozellikleri, relaps paterni, uygulanan tedaviler ve sagkalim analizleri degerlendirildi.
Progresyonsuz sagkalim (PFS) ve genel sagkalim (OS) Kaplan—Meier yontemi ile analiz edildi;
prognostik faktorlerin etkisi arastirildi.

BULGULARRelaps hastalarin %48’1 kiz, %52’si erkek olup ortanca yas 11.8 yil idi. En sik primer
yerlesim yeri arasinda extremite(8 hasta) ve pelvik(8 hasta) yerlesimi esit oranda izlendi ve 2 hastamizda
iskelet dis1 yerlesim vardi. Tan1 aninda metastaz olan hasta oranimiz %48’di. Relaps paterni %32 lokal,
%56 uzak ve %12 mikst olarak saptandi. Primer tedavi olarak hastalarin %92’si Euro Ewing protokoliine
gore kemoterapi ald1 ve birinci basamak tedavide %56’sina cerrahi ve %72’sine radyoterapi uygulandi.ilk
tanidan relaps hastaliga kadar gecen siire ortalama 12,5 ay (3-39 ay) idi. Relaps tedavisinde en sik
kullanilan relaps protokolii vinkristin-irinotekan ve temozolamid(VIT) protokolii idi. Relaps sonrasi
ortanca sagkalim 7 ay bulundu. Bir, iki ve ii¢ yillik PFS sirasiyla %43, %38 ve %28; OS oranlar1 ise %56,
%51 ve %42.5 olarak hesaplandi.ilk tanidan relapsa kadar gegen siirenin >24 ay oldugu hastalarda iic
yillik OS daha yiiksek saptanmakla birlikte istatistiksel anlamlilik izlenmedi (p:0.2). Lokal relaps gelisen
hastalarda sagkalimin daha iyi oldugu gozlendi (OS:%64). VIT kemoterapisini >12 kiir alan hastalarda ti¢
yillik OS anlamli olarak daha yiiksek bulundu (%50’ye karst %21; p=0.019). Tan1 aninda metastatik
hastalarda ise sagkalim daha diisiik saptandi.

SONUCRelaps Ewing sarkomda prognoz halen sinirhidir ve relaps sonrasi sagkalim diisiiktiir. Relaps
paterni, relapsa kadar gegen siire ve uygulanan kemoterapi yogunlugu sagkalimi etkileyebilecek faktorler
arasindadir. Ozellikle VIT tedavisinin daha uzun siire uygulanmasi sagkalimi artirdig1 gosterilmistir.

Anahtar Kelimeler: Ewing Sarkom, Kemik Tiimorleri, Refrakter hastalik, Relaps Hastalik
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Ewing Sarkomlu Cocuklarda Klinik Ozellikler ve Sagkalim Sonuclart:
Akdeniz Universitesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Deneyimi

Sevki Erdem Varol', Aynur Inan Yiiksel', Elif Inang Giirer?, Funda Tayfun Kiipesiz', Mine Geng Ozay?, Alphan
Kiipesiz', Elif Giiler!

! Akdeniz Universitesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dal1
2Akdeniz Universitesi T1bbi Patoloji Anabilim Dali
3 Akdeniz Universitesi Radyasyon Onkolojisi Anabilim Dal

Amag:Ewing sarkom c¢ocukluk ve ergenlik doneminin agresif seyir gosteren kemik ve yumusak doku
timorlerinden biridir. Multimodal tedavi yaklagimina ragmen o6zellikle metastatik hastalikta sagkalim
sonuclart halen yetersizdir. Bu ¢alismada merkezimizde izlenen Ewing sarkomu tanili hastalarin klinik
Ozellikleri ve tedavi sonuglarinin degerlendirilmesi amaglanmaistir.

Yontem:Merkezimizde Ocak 1996-Haziran 2025 tarihleri arasinda Ewing sarkomu tanisiyla tedavi edilen
61 hastanin verileri retrospektif olarak incelendi, klinik &zellikleri, uygulanan tedavi yaklasimlari ve
tedavi sonuglar1 degerlendirildi.

Bulgular:Hastalarin 40° 1 (%65,6) erkek, 21°1 (%34,4) kiz, ortanca tan1 yasi 12,2 yil (0,4—17,7) idi. Timor
lokalizasyonu 32 (%52,5) hastada ekstremite, 29’unda (%47,5) aksiyal ve pelvik yerlesimliydi.
Ekstraosse6z Ewing sarkomu 10 hastada (%16,4) mevcuttu. Tanm1 aninda hastalarin 28’inde (%45,9)
metastaz vardi. Tanida akciger metastaz1 %34,4, kemik metastazi %23, lenf nodu metastazi %16,4, kemik
iligi tutulumu %8,2 ve santral sinir sistemi metastazi %3,3 oraninda saptandi. Timoér boyutu
degerlendirilebilen 51 hastanin %58,8’inde tiimdr boyutu > 8cm idi. Kemoterapi protokolleri zaman
icinde degismekle beraber 53 hasta VDC/IE, 8 hasta EVAIA tedavisi aldi. Lokal kontrol amach 16
hastaya (9%26,2) sadece cerrahi, 12 hastaya (%19,7) sadece radyoterapi ve 33 hastaya (%54,1) cerrahi ve
radyoterapi birlikte uygulandi. Otolog KIT 5 hastaya yapildi. Hastalarin ortanca takip siiresi 54,13 ay (4-
337ay) idi. izlemde 18 (%29,5) hastada relaps saptandi. Ortanca relaps zamani 18,9 ay idi. Bes yillik
genel sagkalim orani (OS) %59,5, olaysiz sagkalim oran1 (EFS) %55,3 olarak bulundu. Yasam analizinde
5 yillik OS ve EFS’de cinsiyet, yas ( < 10 yas vs >10yas) ve tiimor boyutuna ( < 8cm vs >8cm) gore
anlamli fark saptanmadi(p > 0,05). Tan1 sirasinda LDH diizeyi yiiksek olanlarda 5 yillik EFS anlamh
olarak daha diistiktli (%44,1 vs %90 p:0,009) ancak degiskenli analizde bagimsiz prognostik faktor olarak
saptanmadi. Metastaz1 olan hastalarda 5 yillik EFS (%32,6 vs %76,7, p < 0,001) ve OS (%36,7 vs %79,7,
p < 0,001) daha diisiik bulundu.

Sonug:Tan1 anindaki metastatik hastalik pediatrik Ewing sarkomda sagkalimin en giiclii belirleyicisidir.
Yiiksek LDH diizeyi kotii prognoz ile iliskili gériinmekle birlikte, cok degiskenli analizde bagimsiz etkisi
gosterilememistir.

Anahtar Kelimeler: Sarkom, Ewing Sarkom, pediatrik onkoloji, prognostik faktorler, retrospektif
calisma
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Pediatrik HKHN Sonrasi Ilk Ayda Anlamh Beden Kitle Indeksi Kaybi ve
Artan Beslenme Riski: Antropometrik izlem Tek Basina Yeterli Mi?

Seda Aras Giircan', Nilay Kayim', Sema Aylan Gelen', Damet Bagisov!, Shahad Al Amoudi', Kadriye Soyler!,
Mahide irem Balc1', Enes Ilyas Kansiz?, Koray Yalgin'

' Acibadem Altunizade Hastanesi Cocuk Kemik iligi Nakil Unitesi
MEG Akademi Istatistik ve Egitim Danismanlig Ltd. Sti

Giris ve Amac: Kemik iligi nakli (KiT) siirecinde uygulanan yogun kemoterapi, radyoterapi ve
immiinsiipresif tedaviler besin alimm azaltarak malniitrisyon riskini artirabilmektedir. Pediatrik KIT
hastalarinda beslenme tarama araglar ile antropometrik 6lgtimlerin iligkisini ve nakil sonrasi erken dénem
degisimlerini ortaya koyan veriler sinirhidir. Bu ¢alismada pediatrik KiT hastalarinda SCAN (Childhood
Cancer Nutrition Screening Tool) ve STRONGKkids beslenme tarama araglar ile antropometrik Slgtimler
arasindaki korelasyonun belirlenmesi ve nakil Oncesi ile nakilden 1 ay sonraki degisimlerin
degerlendirilmesi amaglanmuistir.

Yéntem: Calismaya toplam 69 pediatrik KIiT hastast dahil edildi. Ortalama yas 8,63+5,05 yil olup
hastalarin %581 erkek,%42'si kiz idi. Takip edilen hastalarin %65,2’si malign hastalik, %34,8'i benign
hematolojik hastalik ile izlemde idi. Hastalarin qgirlik, yasa gore boy Z-skoru, BKi Z-skoru, iist orta kol
cevresi (UOKC), SCAN ve STRONGKkids skorlar1 kaydedildi. Normallik varsayimlar1 saglandigindan
bagimli 6rneklem t testi ve Pearson korelasyon analizi kullanildi. Anlamlilik diizeyi p < 0,05 olarak kabul
edildi.

Bulgular: Nakil sonrasi ilk ayda agirlik anlamli olarak azaldig1(28,57+£16,06 kg — 27,44+15,21 kg;
t=5,874; p < 0,001) ve BKI Z-skorunun diistiigii(0,08+1,78 — -0,23+1,88; t=4,351; p < 0,001) saptandh.
Yasa gore boy degisimi anlamli degildi (p=0,529). SCAN skoru 4,07+2,37’den 6,70+2,13’e (t=-8,623; p
< 0,001) ve STRONGKkids skoru 3,09+1,23’ten 4,17+1,00’a yiikseldigi saptandi (t=-8,149; p < 0,001).
Korelasyon analizinde agirlik degisimi ile BKI degisimi arasinda giilii pozitif iliski mevcuttu (=0,616; p
<0,001). SCAN ile STRONGKkids arasinda giiclii korelasyon bulundu (r=0,621; p < 0,001). BKI degisimi
ile SCAN arasinda zayif ancak anlamli negatif korelasyon mevcuttur (r=-0,254; p=0,035). UOKC ile
diger degiskenler arasinda anlamli iliski saptanmadi. Tam alt grup analizinde malign hastalarda BKI
diisiisii anlaml1 iken (p < 0,01), malign olmayan grupta BKI degisimi anlaml1 degildi. Her iki grupta da
SCAN ve STRONGKkids skorlarinda anlamli artis gézlendi.

Sonug: Pediatrik KiT sonrasi erken déonemde anlamli kilo ve BKI kayb1 gelismekte ve beslenme risk
skorlar1 belirgin artmaktadir. Antropometrik degisimler ile tarama skorlari arasindaki sinirli uyum,
beslenme degerlendirmesinde yalnizca antropometrik izlemin yeterli olmadigini gostermektedir. SCAN
ve STRONGKkids araglarinin diizenli ve sistematik kullanimi klinik izlemde dnemlidir.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik kemik iligi nakli, beslenme tarama araglari, antropometrik Ol¢timler,
malniitrisyon riski, SCAN ve STRONGkids
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Cocukluk Cag1 Kanserlerinde Ge¢ Donem Kardiyotoksisitenin Erken
Tamsinda Standart ve Strain Ekokardiyografinin Karsilastirilmasi

Begiim Sirin Kog', Ozlem Sarisoy?, Gizem Zengin Ersoy', Dilsad Koca', Murat Elli', Suar Caki Kilig'

'Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji-Onkoloji Klinigi
2Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Kardiyoloji Klinigi

Giris: Kemoterapiye bagli en sik goriilen kardiyak yan etki sol ventrikil(LV) sistolik
disfonksiyonudur. Antrasiklinler, maruziyetten sonra erken ya da ge¢ donemde ortaya gikabilen, doz
bagimli ve geri doniisiimsiiz LV disfonksiyonuna neden olabilir. Antrasiklinler diginda, siklofosfamid gibi
alkilleyici ajanlar ve platin bazli ilaglar da, sitotoksisite ile miyosit 6liimiine ve iskemik bulgulara yol
acabilmektedir.Sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu(LVEF), kalp kasindaki hasar kritik bir diizeye ulasana
ve kalbin telafi mekanizmalar1 tiikenene kadar genellikle normal smirlar iginde kalir. Strain
ekokardiyografi ile Olgiilen global longitudinal strain(GLS) ise LVEF heniiz normal iken miyokard
liflerindeki fonksiyon kaybim saptayabilir.

Yontem: Hastanemizde malignite nedeni ile 0-18 yas aras1 kemoterapi almis, tedavi kesiminden sonra en
az 5 yil gegmis 20 hasta ve kontrol grubu saglikli 21 gocuk ¢alismaya alindi. Calisma ve kontrol grubuna
konvansiyonel ekokardiyografi(EKO), pulse wave ve doku dopler EKO ile sistolik ve diyastolik
fonksiyon degerlendirmesi ve strain EKO yapildi.

Bulgular: Calismaya alinan hastalar 7 kiz ve 14 erkek, yas ortalamasi 14,3+4,7 (8-23) yildi. Hastalarin
tanilar1 akut lenfoblastik 16semi(ALL)(n:10), akut miyeloblastik 16semi(AML)(n:1), Hodgkin
lenfoma(HL)(n:2), Hodgkin-dis1 lenfoma(NHL)(n:2), osteosarkom(n:2) ve rabdomiyosarkom(RMS)(n:3)
idi. Tiim hastalar antrasiklin grubu kemoterapi almisti. Kiimiilatif antrasiklin dozlarmin doksorubusine
esdeger dozlar1 hesaplandi. ALL’de 150mg/m2(n:2) ve 180mg/m2(n:8), AML’de 400mg/m2(n:1),
osteosarkomda 450mg/m2(n:2), Hodgkin lenfomada 200mg/m2 (n:2), Hodgkin-dis1 lenfomada 180
mg/m2 (n:1) ve 100 mg/m2 (n:1), RMS’de 275mg/m2 (n:3) idi. Total siklofosfamid median 3000mg/m2
(min-maks:1200-11.800) (n:16) ve ifosfamid 8000mg/m2 ve 21600mg/m2 dozda (n:2) kullanimisti.
Ayrica 480mg/m2 sisplatin(n:2), 2400mg/m?2 karboplatin(n:1) kullanilmisti. Ek risk faktorii olarak HL
tanil1 2 hasta mediasten bolgesine radyoterapi almisti(doz:22-25¢Gy). En son kemoterapi alma zamani
ortanca 6 yildi(min-maks:5-7y1l). Hastalar kontrol grubu ile karsilagtirildiginda; pulse wave ve doku
dopler EKO ile dlgiilen diyastolik ve sistolik fonksiyonlarda (mitral E,A,E/A ejeksiyon zamani (ET),
miyokard performans indeksi(MPI) anlamli fark saptandi(p < 0.001). Hem konvansiyonel hem de strain
EKO ile 6lgiilen sol ventrikiil end diyastolik ¢aplar1 kontrol grubuna gore genis bulundu(p:0.012;0.037).
Hastalarin konvansiyonel EKO ile dl¢iilen LVEF’leri normal olmasina ragmen, strain EKO ile 6lgiilen
EF’leri anlamli olarak diigiik bulundu. Strain EKO ile 6l¢iilen GLS anlamli diisiik bulundu(p:0.013).

Sonug: Kemoterapi alan hastalarda kardiyak fonksiyonlarin degerlendirilmesinde konvansiyonel
ekokardiyografi yetersiz kalmaktadir. Kardiyak etkilenmenin erken donemde saptanmasinda strain
ekokardiyografinin daha duyarl ve etkili bir yontem oldugu gosterilmistir.

Anahtar Kelimeler: kardiyotoksisite, strain ekokardiyografi, antrasiklin, kemoterapi
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Pediatrik Spinal Kitlelerde Klinik Ozellikler, Kompartman Dagilimi ve
Sagkalim Sonuclari: Tek Merkez Deneyimi

Melda Berber Hamamci', Sonay incesoy Ozdemir', Handan Dingaslan', Suat Fit6z2, Koray Ceyhan®, Gékmen
Kahilogullar*, Ahmet Murat Cakmak®, Emel Cabi Unal', Nurdan Tacyildiz'

' Ankara Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Onkolojisi Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dal, Ankara, Tiirkiye
3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dal1, Ankara, Tiirkiye
4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Beyin Cerrahisi Anabilim Dal1, Ankara, Tiirkiye
5 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Amag:Pediatrik yas grubunda spinal kitleler nadir goriilmektedir. Bu tiimoérlerin anatomik kompartman
yerlesimi, timor biyolojisi, norolojik etkilenme ve sagkalim sonuglar tizerinde 6nemli rol oynamaktadir.
Bu calismada, 2008-2025 yillarnn arasinda merkezimizde spinal kitle nedeniyle izlenen hastalarin
sonuglarinin ayrintili degerlendirilmesi amaglandu.

Gerec ve Yontem:Merkezimizde spinal kitle tanisiyla izlenen 32 pediatrik hasta retrospektif incelendi.
Hastalarin demografik verileri, tan1 yasi, histopatolojik tanilari, spinal yerlesim kompartmanlari
(ekstradural, intradural ekstramediiller, intramediiller), izlem siireleri ve son durumlari analiz edildi.
Sagkalim analizleri Kaplan—Meier yontemi kullanilarak gerceklestirildi ve overall survival oranlar
hesaplandi. Tanimlayici istatistikler medyan, minimum ve maksimum degerler ile ifade edildi.

Bulgular:Caligmaya dahil edilen 32 hastanin %56,2’si erkek (n=18), %43,8’1 kiz (n=14) idi. Medyan tani
yast 10 yil (0,12—17 y1l) olarak saptandi. Medyan izlem siiresi 40,5 ay (2—177 ay) idi. Izlem siiresince 11
hastada mortalite gelismis olup genel mortalite oran1 %34,4 olarak hesaplandi.Spinal kompartman
dagilimi incelendiginde olgularin biiylik ¢ogunlugunun ekstradural yerlesimli oldugu goriildii (%68,8;
n=22). Intradural ekstramediiller yerlesim %18,8 (n=6), intramediiller yerlesimse %12,5 (n=4) saptandi.
Tanm1 dagiliminda en sik noéroblastom grubu tiimoérler yer almakta olup, bunu Ewing sarkom ve
medulloblastom izlemekteydi. intramediiller yerlesimli timérlerin tamami glial kokenliydi. Buna karsin
ekstradural yerlesimli kitlelerin ¢ogunlugunu néroblastom ve sarkomlar olusturmaktaydi. Intradural
ekstramediiller gruptaysa medulloblastom ve diger sekonder santral sinir sistemi tiimorleri dikkat
cekmekteydi.Kaplan—Meier sagkalim analizinde genel sagkalim oran1 %65,6 olarak hesaplandi. Sagkalim
egrisi incelendiginde mortalite olaylarinin o6zellikle ilk 36 ay icerisinde yogunlastigt ve bu donemin
prognostik acidan kritik oldugu gézlendi. Kompartmanlara gore yapilan sagkalim analizinde intradural
ekstramediiller yerlesimli tiimdrlerde sagkalimin daha diisiik oldugu, ekstradural ve intramediiller
yerlesimli tiimdrlerde sagkalimin daha stabil seyrettigi gozlendi. Ekstradural grupta uzun dénem sagkalim
oranlarinin daha yiiksek olmasi dikkat ¢ekiciydi.( Tablo 1 ve 2)

Grafik 1:Tlim hastalar i¢in OS grafigi
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Sonug:Bu calisma, pediatrik spinal kitlelerin cogunlugunun ekstradural oldugunu ve timor yerlesiminin
sagkalim iizerinde onemli belirleyici olabilecegini gostermektedir. Ozellikle intradural ekstramediiller
yerlesimli malign tiimorlerde daha diisiik sagkalim oranlar1 ve daha agresif klinik seyir izlenmektedir.
Ayrica mortalitenin biiyiik ol¢lide erken izlem doneminde ortaya ¢ikmasi, erken tani, yakin izlem ve risk
temelli tedavi yaklasimlarinin 6nemini vurgulamaktadir. Bu bulgular, pediatrik spinal tiimorlerde
anatomik kompartman yerlesiminin prognostik degerlendirmede dikkate alinmasi gereken parametre
oldugunu desteklemektedir. Genis hasta serileriyle yapilacak ¢cok merkezli ¢caligmalar, bu iliskinin daha
net ortaya konmasina katki saglayacaktir.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik Spinal Kitleler, Intramediiller yerlesimli tiimérler, Intradural
ekstramediiller yerlesimli tiimdrler, Ekstradural yerlesimli tiimorler
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KIOSK - 1

BILDIRI
ID

SUNUM
SAATI

BiLDIRi BASLIGI

SUNAN YAZAR

YAZARLAR

12:00-12:05

LANGERHANS HUCRELI HiSTIOSITOZDA MERKEZI SINIR SISTEMi
TUTULUMU: HASTALIGIN FARKLI YUZLERI

IREMNAZ KARAHAN

SUHEYLA OCAK, IREMNAZ KARAHAN, SIMGE GINAR OZEL, AYSE KALYONCU UCAR, NiL
COMUNOGLU

12:05-12:10

ALLOJENIK HEMATOPOETIK KOK HUCRE NAKLI YAPILAN COCUK
HASTALARDA PLAZMA BiYOBELIRTEGLERININ AKUT GVHH'NI
ERKEN BELIRLEMEDEKI ROLU

YUKSEL GEZGIN

YUKSEL GEZGIN, GULCIHAN OZEK, FULYA TUZCU, YiGIT UYANIKGIL, SERAP AKSOYLAR

12:10-12:15

BiYOPSI SONRASI KENDILIGINDEN GERILEYEN KLAVIKULA
KAYNAKLI LANGERHANS HUCRELI HiSTIOSITOZ: PEDIATRIK BiR
OLGU VE LITERATUR DERLEMESI

HATICE MINE GAKMAK

HATICE MINE CAKMAK, MEHMET ALi OZEL, FATIH DEMIR

12:15-12:20

TURKIYE'DE iLK KEZ EVDE INFUZYON SEKLINDE UYGULANAN
ANTI-GD2 (DINUTUKSIMAB BETA) TEDAVISI: YUKSEK RiSK
NOROBLASTOM OLGUSU

BiRSEN BAYSAL

BIRSEN BAYSAL

12:20-12:25

KANSER TANISI ALAN SOLID TUMORLU COCUKLARDA TAT
DEGISIKLIKLERI VE MALNUTRISYON RiSKi iLE iLiSKiLi
FAKTORLERIN INCELENMESI

PENBE ECEM MISIRLIOGLU

PENBE ECEM MISIRLIOGLU, BERIL KOSE , EDA ATASEVEN , ZUHAL ONDER SiVi$ , SALIH
GOZEMEN, DERYA HOPANCI BIGAKLI , MEHMET KANTAR

TUM BILDIRILER iGiN 3 DK SUNUM, 2 DK SORU & CEVAP OLARAK TOPLAM 5 DK VERILMISTIR.

12:00-12:25

SECILM

iS POSTERLER - 2
KIOSK - 2

Oturum Baskanlari: Deniz Tugcu-Eda Ataseven

BiLDIRi
ID

SUNUM
SAATI

BiLDIRi BASLIGI

SUNAN YAZAR

YAZARLAR

12:00-12:05

iNDIFERANSIYE SARKOMU TAKLIT EDEN NFIA::RUNX1T1 POZITiF
AML-M6 OLGUSU

AYBIKE KOG

AYBIKE KOG, SEBNEM APAYDIN, DILDAR BAHAR GENG, ONUR GONULLU, UMRAN
GETINGELIK, ZEYNEP YILDIZ YILDIRMAK

12:05-12:10

BiR ANDIFERANSIYE MALIYNITE OLGUSUNDA MOLEKULER
GENETIGIN TEDAVi KARARINA ETKiSi

BUSRA TOPUZ TURKCAN

BUSRA TOPUZ TURKCAN, FERDA ALPASLAN PINARLI, BEKIR FURKAN YALGIN, OZGE
VURAL, ARZU OKUR, FARUK GUGLU PINARLI

12:10-12:15

DL YERLESIMLI INFANTIL MiYOFIBROMATOZIS: NADIR BiR VAKA
SUNUMU

GOKHAN GUVENKAYA

GOKHAN GUVENKAYA, HILAL SUSAM SEN , OGUZHAN KATAR , ECE OZOGUL , ALi VARAN

12:15-12:20

KONJENITAL MYASTENIA GRAVIS TANILI OLGUDA TLRS VARYANTI
iLiSKiLi DEV HUCRELI KEMiK TUMORU

SEBNEM APAYDIN

SEBNEM APAYDIN, AYBIKE KOG, DILDAR BAHAR GENG, UMRAN CETINGELIK, BALKAN
SAHIN, FEVZIYE KABUKCUOGLU, ZEYNEP YILDIZ YILDIRMAK

12:20-12:25

HEMATOPOETIK KOK HUCRE NAKLI YAPILAN GOCUKLARDA SANAL
GERGEKLIK DESTEKLi VIDEO OYUN TEMELLI EGZERSiZ
EGITIMININ FiZiKSEL UYGUNLUK PARAMETRELERi UZERINE ETKISi

GIZEM ZENGIN ERSOY

GIZEM ZENGIN ERSOY, MiRSAD ALKAN, CEREN DERYA GULTEKIN , ZEYNEP KACAR AKKOG,
TUNG FISGIN

TUM BILDIRILER igiN 3 DK SUNUM , 2 DK SORU & CEVAP OLARAK TOPLAM 5 DK VERILMISTIR.
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2026, Cumartesi

12:20-12:45
SECILMI$ POSTERLER - 3

KIOSK - 1

Oturum Bagkanlari: Derya Ozydriik-Koray Yalgin

BILDIRI
D

SUNUM
SAATI

BiLDiRi BASLIGI

SUNAN YAZAR

YAZARLAR

12:20-12:25

INFANTIL HEMANJIOMDA PROPRANOLOL TEDAViSi ONCESI VE
SONRAS| HEMATOLOJIK INFLAMATUVAR BELIRTEGLERIN
DEGERLENDIRILMESi: RETROSPEKTiF TEK MERKEZLI KOHORT
GALISMASI

MELEK YAMAN ORTAKOYLO

MELEK YAMAN ORTAKOYLU

12:25-12:30

GOCUKLUK CAGINDA MULTIFOKAL EBV iLiSkiLi DUZ KAS
TUMORU: TANI VE TEDAVI STRATEJILERININ GOZDEN
GEGIRILMESi

YASIN YILMAZ

GOZDE GUL, YASIN YILMAZ, GULCAN ERBAS, OSMAN KULELI, OSMAN HAKAN KOCAMAN,
ZUHAL BAYRAMOGLU, SERAP KARAMAN, AYSEGUL UNUVAR, GULSAH TANYILDIZ,
MEBRURE BILGE BiLGIG, ZEYNEP KARAKAS, DENiZ TUGCU

12:30-12:35

GOCUKLUK GAGI SOLID TUMORLERINDE NADIR GORULEN GEG
NUKSLER: EWING SARKOMU VE NOROBLASTOM iki OLGU
SUNUMU

GAMZENUR YALGINKAYA

GAMZENUR YALCINKAYA, AYHAN DAGDEMIR , iBRAHIM KARTAL , MERVE ECEM
OGRETICI COLAK , 0GUZ SALIH DINGER , ALPER UYGUN , HULYA KANGAL SIMSEK

12:35-12:40

REFRAKTER YUKSEK RISKLi NOROBLASTOMLU BIR HASTADA
ESZAMANLI NAXITAMAB VE LORLATINIB KULLANIM DENEYiMi:
OLGU SUNUMU

FATMA BETUL OZEN

FATMA BETUL OZEN , SULTAN AYDIN , AYSE 62

12:40-12:45

LOKALIZE EVRE NOROBLASTOMDA MYCN AMPLiFIKASYONUNA
RAGMEN KEMOTERAPISIZ SELIM SEYIR: iKi OLGU SUNUMU

02GU HANGERLI

0760 HANCERLI, BZLEM BASOGLU ONER , AYSE GONCA KAGAR , DUYGU OZKORUCU
YILDIRGAN , TUBA NUR TAHTAKESEN GUGER , SAIDE ERTURK , AYSE OZKAN KARAGENG
, ALi AYCICEK

TUM BILDIRILER iCiN 3 DK SUNUM , 2 DK SORU & CEVAP OLARAK TOPLAM 5 DK VERILMISTIR.

12:20-12:45

SEGILMIS POSTERLER - 4

KIOSK -2

Oturum Bagkanlari: Emre Cegen-Siiheyla Ocak

BiLDIiRi
ID

SUNUM
SAATI

BiLDIRi BASLIGI

SUNAN YAZAR

YAZARLAR

4023

12:20-12:25

COCUKLUK GAGINDA NADIR BIR OLGU: MALIGN PERIKARDIYAL
MEZOTELYOMA

AYTUL TEMUROGLU

AYTUL TEMUROGLU, GOKALP RUSTEM AKSOY, NUMAN ALPEREN KATMER, BEDRIYE
KALKAN, SARA SEBNEM KILIG, HAKAN KUGUKER, FAHRETTIN UYSAL

12:25-12:30

AILEVi SMARCB1 MUTASYONU ILE iLiSkiLi RABDOID TUMGR
YATKINLIK SENDROMU: UG OLGU

UGUR CEM METE

UGUR CEM METE, NUMAN ALPEREN KATMER, ENGIN BOZKUS, GOKALP RUSTEM AKSOY,
AYTUL TEMUROGLU, GAGLAR ODEK

12:30-12:35

INTRAKRANIYAL GERMINOM iLE iZLENEN OLGUDA
NONGERMINOMATOZ GERM HUCRELI TUMORE MALIGN
TRANSFORMASYON

ARZU CALISKAN

ARZU CALISKAN, EDA ATASEVEN, AYSHA GADASHOVA, CENK ERASLAN, ELIF BOLAT, YESIM
ERTAN, CIHAN ONDER, SERRA KAMER, YAVUZ ANACAK, MEHMET KANTAR

12:35-12:40

BEBEKLIK GAGI NOROBLASTOMUNDA APC P.11307K
VARYANTININ SAPTANMAS|: YENI NESIL DiZILEME BULGULARI

EKREM UNAL

AYSE DEMIRGUBUK, OZNUR KADEMLI, ESRA KILIM, EMRE GEGEN, SAFIYE AKTAS,
MUHAMMET DOGAN, EKREM UNAL

12:40-12:45

GOCUKLUK GAGI IMMUN YETMEZLIK ZEMININDE GELISEN
LENFOMALAR: TEK MERKEZ DENEYIM

FATMA TUBA YILDIRIM

FATMA TUBA YILDIRIM, FIRDEVS AYDIN, EMRE CAPKINOSLU, CENGIZHAN ELMAS, ONUR
MERT CELIK, GURSES SAHIN, SULE YESIL

TUM BILDIRILER iCiN 3 DK SUNUM , 2 DK SORU & CEVAP OLARAK TOPLAM 5 DK VERILMISTIR.
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Langerhans Hiicreli Histiositozda Merkezi Sinir Sistemi Tutulumu:
Hastaligin Farkli Yizleri

Siiheyla Ocak', iremnaz Karahan', Simge Cinar Ozel', Ayse Kalyoncu Ucar®, Nil Comunoglu?

'iuc-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi Ve Onkolojisi Bilim Dali
Yuc-Cerrahpaga Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Ana Bilim Dali
3tuc-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Radyoloji Ana Bilim Dali

fremnaz Karahan / fuc-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi Ve Onkolojisi Bilim Dal

Ozet: Nérodejenerasyon, Langerhans hiicreli histiositozun (LCH) yikici ancak tam olarak anlagilamamis
bir komplikasyonudur. Ongériilemeyen bir baslangic ve seyir izleyen bu durum, olgularm yaklasik
%?24’tinde klinik semptomlarin goriilmedigi "LCH ile iliskili anormal MSS bulgular" (LACI - LCH-
associated abnormal CNS findings) ya da %1,9-11'inde olguda ilerleyici norolojik fonksiyon bozuklugu
ile seyreden "LCH ile iliskili anormal MSS semptomlar1" (LACS - LCH-associated abnormal CNS
symptoms) seklinde ortaya ¢ikar. Norodejeneratif LCH (ND-LCH) tanili ¢ocuklarin %90'indan fazlasinda
BRAF V600E mutasyonu ile iliskili hastalik saptanmuistir.

Amag ve Yontem: Bu vaka serisinde, pediatrik ND-LCH'nin heterojen klinik, radyolojik ve prognostik
Ozelliklerini sunmay1 amagladik. 2000-2025 yillar1 arasinda klinigimizde tani alan ve diizenli izlemde
olan LCH vakalar1, radyolojik veya klinik nérodejenerasyon agisindan geriye doniik (retrospektif) olarak
incelenmistir.

Bulgular: Calisma siiresince yeni tani alan 170 LCH vakasindan nérodejenerasyon saptanan 6 hasta
tanimlanmustir. Diizenli klinik ve radyolojik takibi olan 5 hasta degerlendirmeye dahil edilmistir. Bu 5
hastanin 3'iinde BRAF mutasyonu pozitif saptanmistir ancak radyolojik olarak tani alan diger 2 olguda
mutasyon durumu bilinmemektedir. Onkolojik takibe ek olarak diizenli WISCR ve EPSS skorlamalari ile
norolojik bulgular takip edilen hastalarin klinik detaylar1 asagidaki tabloda sunulmustur. Ug hasta ND-
spesifik tedavi almis (2 hastada sadece IVIG, 1 hastada IVIG + Vemurafenib) ve klinik/radyolojik olarak
stabil seyir gozlenmistir. Son kontrolde, 2 olguda stabil mindr noérolojik bulgular mevcut olup ve tim
hastalar radyolojik olarak stabil seyretmektedir.

ND-LCH Hastalarinin MRG Bulgulari

LCH ve Takibinde Nérodejenerasyon Tanimlanan Hastalarin Klinik, Nérokognitif, Radyolojik Ozellikleri
ve Tedavi Ozeti
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MSS Tam
Yas1/
Cinsiyet

12 yas/

Erkek

10 yas/
Kiz

13 yas/
Kiz

10 yas /
Erkek

12 yas/
Kiz

Basvuru ve Oykii

12 yas: Pulmoner
LCH

14 yas: Bilissel
bozukluklar

BRATF pozitif (+)
3 yas: Multisistem
LCH (MSS-riskli
kemik, DI, cilt,
karaciger)

10 yas: Bas agrisi,
biligsel degisiklikler
BRATF pozitif (+)

4 yas: Diabetes
Insipidus (DI)

8 yas: MRG'de
posterior fossa
lezyonu

13 yas: Radyolojik
progresyon

BRAF durumu:
Bilinmiyor

6 aydir DI, bas
agris1 ve unutkanlik

Okul basarisinda
ilerleyici diistis

BRAF durumu:
Bilinmiyor

3 yas: MSS-riskli
kemik lezyonu
(kiiretaj yapilmas,
sistemik tedavi yok)

8 yas: Ilerleyici
ylirime ve konusma
bozuklugu

Norolojik
Degerlendirme

EDSS: 1.5

WISC-R: Ortalama alt1

EDSS: 1

WISC-R: Ortalama

Norolojik defisit yok

EDSS: 0

WISC-R: Ortalama isti

Norolojik defisit yok
EDSS: 1

WISC-R: Ortalama alt1

Tekerlekli sandalyeye
bagimli, spastisite,
konusma kaybu, tiiple
beslenme (PEG)

Radyoloji

Bilateral serebellum,
dentat nukleus, kaudat
nukleus, pons ve tuber
cinereum tutulumu

Lateral ventrikiil kornu
koroid pleksus
kitleleri, hipofiz sap1
tutulumu

Bilateral serebellum,
bazal ganglionlar ve
dentat nukleus
degisiklikleri

Dentat nukleus
tutulumu

Serebellum, dentat
nukleus ve pons
tutulumu

Tedavi ve Yanit

VBL + Prednizolon (3
ay, diisiik uyum)

Son durum: EDSS 2,
WISC-R ortalama alti.
Hasta tercihiyle ek ND
tedavisi verilmedi.

6 ay boyunca aylik
IVIG; 12 ay boyunca
Vemurafenib (stabil
seyir). Yan etkiler
nedeniyle tedavi
kesildi. Radyoloji
stabil.

6 ay boyunca aylik
IVIG.

Son durum: EDSS 0,
WISC-R ortalama,
radyoloji stabil.

6 ay boyunca aylik
IVIG.

Son durum: EDSS 0,
WISC-R ortalama,
radyoloji stabil.

Destekleyici tedavi
(aile tercihi).
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MSS Tam Niroloiik
Yagsi / Basvuru ve OyKii rorogre Radyoloji Tedavi ve Yanit
o . Degerlendirme
Cinsiyet
BRATF pozitif (+)

Tartigma: LCH'de MSS tutulumu yaygindir; hastalarin %25'e kadarinda beyin MRG'de anormallikler
goriliir ve bu bireylerin %25'i ortalama 6,5 yil iginde ndrodejeneratif bir siirece ilerleyebilir.
Kraniofasiyal kemik tutulumu, diabetes insipidus ve BRAF V600E mutasyonu ana risk faktorleri olarak
tanimlanmistir. Radyografik degisikliklerin varligt ve derecesi ile uzun vadeli klinik ndrolojik
disfonksiyon riski arasindaki korelasyona iligkin verilerin sinirli olmasi ve standart tedavi yaklagimlarinin
olmamasi nedeniyle, LACI (semptomsuz bulgu) vakalarinin takip ve tedavi stratejisi belirsizligini
korumaktadir. Giiniimiizde en yaygin yaklasim, belirli araliklarla periyodik beyin MRG ve nérolojik
muayenelerin yapilmasidir.

Anahtar Kelimeler: Langerhans hiicreli histiositoz (LCH), Norodejenerasyon, BRAF V600E mutasyonu
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Allojenik Hematopoetik Kok Hiicre Nakli Yapilan Cocuk Hastalarda Plazma
Biyobelirteclerinin Akut GVHH’m Erken Belirlemedeki Rolii

Yiiksel Gezgin', Giilcihan Ozek?, Fulya Tuzcu®, Yigit Uyanikgil*, Serap Aksoylar?

'ege Universitesi Saghk Bilimleri Enstitiisii Kok Hiicre Abd
2ege Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Hematolojisi Ve Onkolojisi Bd
3ege Universitesi T1p Fakiiltesi Fizyoloji Abd
4ege Universitesi T1p Fakiiltesi Histoloji Ve Embriyoloji Ad

Yiiksel Gezgin / Ege Universitesi Saglik Bilimleri Enstitiisii Kok Hiicre Abd

Girig: Allojenik hematopoetik kok hiicre nakli (allo-KHN) cocukluk c¢aginin bazi malign ve malign
olmayan hastaliklar1 i¢in hayati bir tedavidir. Ancak transplant iligkili mortalite hala énemli bir sorun
olup, allo-KHN naklinde gelisen en énemli komplikasyonlardan biri akut Graft Versus Host Hastaligi
(aGVHH)’dir. Hastaligin tanist oncelikle klinik bulgulara dayanir. Klinik bulgular belirgenlesmeden
erken tam1 ve tedavi Onemlidir. Bu c¢alismada amag, allo-KHN yapilan ¢ocuk hastalarda, plazma
biyobelirteglerin allo-KHN sonras1 gelisebilecek akut GVHH n1 6ngérmedeki roliiniin belirlenmesidir.

Yontem: EUTF Pediatrik Kok Hiicre Nakil Merkezi’nde Subat 2024-Haziran 2025 tarihleri arasinda allo-
KHN yapilan ¢ocuk hastalardan; nakil dncesi ve sonrasi (+7, +14, +28. giinleri ile aGVHH gelistiyse ayn1
giin) kan 6rnegi almmustir. Kan 6rnekleri santrifiij edilmis ve -86 oC’de saklanmistir. AGVHH igin,
plazma biyobelirteclerden ST2, Elafin ve Reg3o’in diizeyleri ELISA testi ile belirlenmistir. AGVHH
gelisen ve gelismeyen hastalarin plazma biyobelirteg diizeylerinin kendi igerisindeki degisimleri analiz
edilmis ve karsilastirilmastir.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 35 hastanin median yas1 8,9 y1l (min-maks: 2-18 yil) olup %43’i kiz,
%357’s1 erkekti. Hasta tanilarina bakildiginda 14’tinde malign, 21’inde malign olmayan hastalik tanisi
vardi. Hastalarin %14,29°unda aGVHH gelisti. Malign tanili hastalarin %60’1inda, non-malign tanil
hastalarm ise %40’ inda aGVHH gelisti. AGVHH cilt tutulumu %60’inda, gastrointestinal sistem (GIS)
tutulumu %20’sinde ve GiS, karaciger ile cilt tutulumu %20’sinde mevcuttu; ii¢ hastada I-II. derece ve iki
hastada ise III-IV. derece aGVHH gelisti. AGVHH gelisen ve gelismeyen hasta gruplar karsilastirildi;
her iki grupta da nakil ncesine gdre her bir biyobelirte¢ diizeyi 7. giin artis gosterdi. Iki grup arasinda
ST2 ve elafinde istatiksel fark anlamliyken (ST2 i¢in p=0,027; elafin i¢in p=0,040), Reg3a i¢in anlamh
degildi (Reg3a: p=0,100) (Sekil 1).

Sonuc: ST2, elafin hastaligin erken tanist i¢in bir gosterge olabilir, ¢aligmaya daha fazla hasta dahil
edilmesi onemlidir. Tesekkiir: Istatistiksel analizlerdeki katkilarindan dolay1 Saym Prof. Dr. Timur
Kose’ye tesekkiir ederizBu ¢alisma, Ege Universitesi Bilimsel Arastirma Projeleri (BAP)
Koordinatorliigli tarafindan TS-GAP-2025-32862 numarali proje kapsaminda desteklenmektedir. Proje
ekibi olarak Ege Universitesi BAP Koordinatorliigii'ne tesekkiir ederiz.

AGVHH ve Biyobelirtegler
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AGVHH gelisen (kirmizi renk) ve gelismeyen hasta (mavi renk) gruplarindaki (a) ST2 (b) Elafin (c)
Reg3a diizeylerinin karsilastirilmasi ve gilinlere bagli degisimleri

Anahtar Kelimeler: Allo-KHN, aGVHH, Biyobelirteg
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Biyopsi Sonrasi Kendiliginden Gerileyen Klavikula Kaynakhh Langerhans
Hiicreli Histiositoz: Pediatrik Bir Olgu ve Literatiir Derlemesi

Hatice Mine Cakmak', Mehmet Ali Ozel?, Fatih Demir?

ldiizce Univers.i.tesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji
Zdiizce Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Bd
3diizce Universitesi T1p Fakiiltesi, Patoloji Bd

Hatice Mine Cakmak / Diizce Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji

Hasta Tanimi; 3 yas 11 aylik bir kiz hasta, sol omuz agrisi ve orta klavikula iizerinde ele gelen kitle
ates, kilo kayb1 ya da bagka sistemik semptom bulunmamaktaydi.Hastanin 6zge¢misi genel olarak
olagandi; yalnizca tarama sirasinda saptanan hafif D vitamini eksikligi mevcuttu (25-OH vitamin D
diizeyi 12 ng/mL; normal > 20 ng/mL). Aile dykiisii 6zellik gostermiyordu. Fizik Muayene: Muayenede
sol klavikula orta kesimde hassasiyet gdsteren kemiksi bir ¢ikint1 palpe edildi. Uzerindeki cilt normal
gorinimdeydi (eritem veya 1s1 artist yoktu). Palpasyonla hafif hassasiyet mevcuttu ve hasta agri
nedeniyle sol kolunu tam hareket agikliginda kullanmaktan kaginmaktaydi. Lenfadenopati ya da
hepatosplenomegali saptanmadi. Diabetes insipidus Iehine bulgu yoktu.

Gorintileme Bulgular: Sol klavikulaya yonelik ¢ekilen diiz grafilerde (anteroposterior ve oblik
pozisyonlarda) orta kesimde yaklasik 1.5 cm ¢apinda, diizgiin simirli litik lezyon izlendi. Hafif periosteal
reaksiyon mevcuttu (Sekil 1). Patolojik kirtk saptanmadi. Kronik osteomiyeliti diisiindiirecek skleroz veya
sekestrum izlenmedi. Bolgenin ultrasonografisinde yiizeyel kemik defekti ve komsu yumusak dokuda
hafif 6dem saptandi; sivi koleksiyonu veya apse izlenmedi. Bulgular intraosseéz bir lezyon ile uyumlu
degerlendirildi. Tiim viicut iskelet taramasinda bagka litik lezyon saptanmadi. Akciger grafisi ve
abdominal ultrasonografi normaldi. Bu bulgular hastaligin tek odakli (tek kemik tutulumu) oldugunu
diistindiirdii.

Sekil 1:

Ok: Sol klavikula orta kesimde, kortikal devamliligin yer yer bozuldugu, diizensiz sinirh litik lezyon
izlenmektedir. Lezyon cevresinde belirgin skleroz gozlenmemekte olup, hafif periostal reaksiyon ve
yumusak doku sisligi dikkati cekmektedir.
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SEKIL 2

Sekil 2: A) Ok: Trimmed T2 agirlikli goriintiide klavikulanin orta kesiminde belirgin kortikal
destriiksiyon ve ¢evresinde yiiksek sinyal intensitesine sahip yumusak doku komponenti izlenmektedir.
B) Ok: T1 agirlikli koronal goriintiide lezyonun diisiik sinyal intensitesinde oldugu, kortikal biitlinliglin

bozuldugu ve ¢evresinde minimal yumusak doku sinyal artis1 bulundugu goriilmektedir.

sekil 4

Sekil 4: Ok: Klavikula orta kesimde, BT kesitlerinde izlenen litik lezyonda artmig FDG tutulumu dikkati
cekmektedir. Uzak metastaz saptanmamustir.

sekil 5
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Sekil 5: Ayn1 hastanin takipte ¢ekilen direkt grafisi. Onceki incelemelerde klavikulanin orta kesiminde
izlenen litik lezyon alaninda belirgin regresyon izlenmektedir. Kortikal devamliligin biiyiik 6l¢iide
yeniden saglandigi, periostal reaksiyonun geriledigi goriilmektedir. Bulgular iyilesme siireciyle
uyumludur.

Kesin tan1 amaciyla klavikula lezyonuna agik biyopsi ve kiiretaj uygulandi.Histopatolojik incelemede,
oval ve girintili ¢cekirdeklere sahip Langerhans hiicrelerinin tabakalar halinde dizildigi ve aralarinda bol
miktarda eozinofil bulundugu izlendi.immiinohistokimyasal incelemede lezyon hiicreleri CD1a ve S-100
proteinine gl¢lii  pozitiflik gosterdi. Bu bulgular Langerhans hiicreli histiositoz tanisini
dogruladi.Merkezimizde yapilamadigi i¢in BRAF V600E mutasyon analizi yapilmadi; ancak 6nceki
calismalar pediatrik LHH olgularimin yaklagsik yarisinda BRAF mutasyonu bulundugunu
bildirmektedir.Son tani: Sol klavikula yerlesimli tek odakli Langerhans hiicreli histiositoz (eozinofilik
graniilom).

Tedavi ve Klinik SeyirTanisal biyopsi sonrasinda ek cerrahi rezeksiyon ya da sistemik tedavi
uygulanmadi. Lezyonun tek odakli olmasi ve risk organ tutulumu bulunmamasi (akciger, karaciger,
kemik iligi tutulumu yok) nedeniyle yalnizca yakin izlem Onerildi.12. ayda, lezyon belirgin derecede re-
kalsifiye olmustu.18. ayda, lezyon neredeyse tamamen gerilemis ve klavikula normal kemik biitiinligiinii
yeniden kazanmist.(ilk basvuru ve 18. ay kontrol radyolojik goriintiileri Sekil 1 olarak eklenecektir.)
Eozinofilik graniilomda 24 aya kadar diiz kemiklerde kendiliginden iyilesme gelisebilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Langerhans Cell Histiocytosis;, Clavicle, Spontaneous Remission
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Tiirkiye’de ilk Kez Evde Infiizyon Seklinde Uygulanan Anti-GD2
(Dinutuksimab Beta) Tedavisi: Yiiksek Risk Noroblastom Olgusu

Birsen Baysal'

! Acibadem [zmir Kent Hastanesi

Birsen Baysal / Acibadem Izmir Kent Hastanesi

Amag: Anti-GD2 (dinutuksimab beta) immiinoterapisi, yiiksek risk noroblastom hastalarinda idame
tedavisinde ve relaps/refrakter hastalikta kemoterapi ile kombinasyon halinde uygulanmakta olup,
sagkalimi artirdig1 klinik galismalarla gosterilmistir. ilaca bagl toksisite riski, es zamanl premedikasyon
gereksinimi ve tedavinin 7-10 giin siireyle 24 saatlik kesintisiz inflizyon seklinde uygulanmasi nedeniyle
uzun siireli hastane yatigi gerektirmektedir. Avrupa’da secilmis hasta gruplarinda ayaktan veya evde
uygulamalarin giivenli ve bagarili oldugu bildirilmistir. Bu olguda, Tiirkiye’de ilk kez evde elastomerik
kemoterapi infiizyon pompasi kullanilarak uygulanan dinutuksimab beta deneyimi sunulmaktadir.

OLGU: Uzamis ates ve ylrime gicligi ile bagvuran dort yasindaki erkek hastada yapilan
degerlendirmede intraabdominal kitle saptandi ve Evre M, MYCN amplifikasyonu pozitif yiiksek risk
noroblastom tanis1 konularak TPOG Noroblastom 2020 protokoliine gore tedavi baslandi. indiiksiyon
kemoterapisi sonrasi tam remisyon saglanan hastada; ailenin primer tiimor bolgesine radyoterapi ve anti-
GD2 ile planlanan idame tedavisini kabul etmemesi iizerine metronomik idameye ge¢ildi. Metronomik
tedavinin ilk kiirlinde sag tibia proksimalinde kemik metastazi gelismesi iizerine hasta relaps olarak
degerlendirildi. Hastaya topotekan, doksorubisin ve vinkristin ile birlikte kiir bagina 70 mg/m? dozunda
dinutuksimab beta iceren kemoimmiinoterapi baslandi. ilk kiirde lokal ddem, alerjik dokiintii, aralikli
bacak agris1 ve grade 2 hepatotoksisiteye ek olarak doz modifikasyonuna yol agan ileus-enterokolit
gelisti. Izleyen kiirlerde grade 2 hepatotoksisite ve alerjik dokiintii disinda ciddi toksisite izlenmedi.
Ucgiincii kiirden itibaren kemoterapi tamamlandiktan sonra kalan dinutuksimab beta infiizyonlari
elastomerik kemoterapi inflizyon pompasi araciligiyla evde uygulanmaya baslandi. Premedikasyonlar oral
olarak diizenlendi; aile olasi toksisiteler acisindan bilgilendirildi ve 24 saat ulasilabilir onkoloji ekibi
destegi saglandi. Evde tedavi siirecinde yalnizca hafif {irtikeryal dokiintii gelisti, ciddi hipotansiyon,
solunum sikintis1 veya yogun bakim gereksinimi olmadi.

Elastomerik kemoterapi inflizyon pompasi

Kullanima hazir elastomerik kemoterapi infiizyon pompasi
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Evde dinutiksumab beta infiizyon tedavisi devam eden hasta

SONUC: Bu olgu, uygun hasta se¢imi ve standartlastirilmis izlem kosullari saglandiginda, uzun siireli
inflizyon gerektiren dinutuksimab beta immiinoterapisinin ev ortaminda giivenle uygulanabilecegini
ortaya koymaktadir. Evde inflizyon yaklagimi, hastane yatiglarin1 anlamli diizeyde azaltma potansiyeline
sahip olup, c¢ocuk hastalarin ve ailelerinin yasam Kkalitesini artirirken pediatrik onkolojide bakim
sunumuna hasta odakli ve yenilik¢i bir model kazandirmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Noroblastom, immunoterapi, dinutuksimab beta, evde infiizyon
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Kanser Tanis1 Alan Solid Tiimorli Cocuklarda Tat Degisiklikleri ve
Malniitrisyon Riski ile Iligkili Faktorlerin incelenmesi

Penbe Ecem Misirhioglu!, Beril Kose!, Eda Ataseven?, Ziihal Onder Sivis*, Salih Gézemen?, Derya Hopanc1
Bicakli®, Mehmet Kantar?

"Baskent Universitesi Saglhk Bilimleri Fakiiltesi, Beslenme ve Diyetetik Boliimii
2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkolojisi Bilim Dal
3Mugla Sitki Kogman Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Beslenme ve Diyetetik Béliimii
4{zmir Sehir Hastanesi, Cocuk Onkolojisi Béliimii

Penbe Ecem Misirlioglu / Baskent Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Beslenme ve Diyetetik Boliimii

Ama¢Bu c¢alismanin amaci, solid timor tanisi alan pediatrik onkoloji hastalarinda tat alma
degisikliklerinin siddeti ve malniitrisyon riski ile iligkili faktorlerin incelenmesidir.

Tablo Tat Alma Degisikliklerinin Siddetini Etkileyen Faktorlerin Degiskenler Uzerine Etkisinin

Incelenmesi
Bagiml Bagimsiz B ¢
Degisken Degiskenler P
Yas 0,357 1,976 0,053
Kemoterapi
Alan Cocuklar |Albiimin -0,122 -0,936 0,353
I¢cin Tat Alma
Degisikligi Total lenfosit |-0,076 -0,580 0,565
Olgegi _
Ust kol ¢evresi -0,323 -1,788 0,079
R*=0,090; F=1,368; p=0,257

Tablo 1'de, tat alma degisikliklerinin siddetini etkileyen faktorlerin degiskenler {izerine etkisi incelenmesi
icin ¢oklu dogrusal regresyon analizi kullanilmistir. Bagimli degisken olarak Kemoterapi Alan Cocuklar
icin Tat Alma Degisikligi Olgegi (KAC-TADO) toplam puani kullanilmistir. Modele yas, albiimin diizeyi,
total lenfosit sayisi1 ve iist kol ¢evresi degiskenleri dahil edilmistir. Yapilan analiz sonucuna gore
degiskenler ile Kemoterapi Alan Cocuklar icin Tat Alma Degisikligi Olgegi arasinda istatistiksel olarak
anlaml1 iligki saptanmamistir (F=1,368; p=0,257).

YontemBu prospektif ¢aligmaya, 8—18 yas araliginda solid tiimdr tanisi almig ve aktif onkolojik tedavi
alan 60 cocuk hasta dahil edilmistir. Hastalar baslangi¢ (T1), 2. ay (T2) ve 4. ay (T3) olmak iizere ii¢
izlem zamaninda degerlendirilmistir. Tat alma degisikliklerinin siddeti Kemoterapi Alan Cocuklar igin
Tat Alma Degisikligi Olgegi (KAC-TADO) ile, malniitrisyon riski ise Cocukluk Cagi Kanserinde
Beslenme Risk Tarama Araci (SCAN) kullanilarak belirlenmistir. Antropometrik dl¢timler (viicut agirhigi,
ist kol cevresi), biyokimyasal gostergeler (albiimin, total lenfosit sayisi) ve demografik veriler
kaydedilmistir. Malniitrisyon riski ile iligkili faktorlerin belirlenmesinde binary lojistik regresyon analizi,
tat alma degisikliklerinin siddetini etkileyen faktorlerin degerlendirilmesinde ise ¢oklu dogrusal regresyon
analizi kullanilmigtir.
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PROP testine gore tat alma durumunun goriismelere gore dagilimi

T1S (%) T2 S(%) T3 S(%) Kontrol
Tat Altyor 58 (72,5) 41 (68,3) 38 (68,3) (1755 0)
Tat Almiyor 22 (27.5) 19 GL7) 22 (36,7) 525 0)
20
Toplam (n) 80 (100,0) 60 (100,0) 60 (100,0) (100,0)

Tablo 2'de PROP testi sonuglarina gore ¢ocuklarin tat alma durumlarinin izlem donemlerine gore dagilimi
sunulmustur. T1 (baslangi¢) izleminde ¢ocuklarin %72,5’inin tat aldigi, %27,5’inin tat almadigi
belirlenmistir. T2 (2. ay) izleminde tat alan ¢ocuklarin oran1 %68,3, tat almayanlarin oran1 %31,7 olarak
saptanmistir. T3 (4. ay) izleminde ise ¢ocuklarin %63,3’linilin tat aldig1, %36,7’sinin tat almadigi
goriilmistiir. Kontrol grubunda yer alan ¢ocuklarin %75’inin tat aldig1, %25 inin tat almadigi
belirlenmigtir.

BulgularBinary lojistik regresyon analizine gore yas (OR=0,822; %95 GA: 0,684—0,988; p=0,037), viicut
agirlignt (OR=0,954; %95 GA: 0,924-0,985; p=0,004) ve iist kol ¢evresi (OR=0,801; %95 GA: 0,690—
0,931; p=0,004) malniitrisyon riski ile istatistiksel olarak anlamli iligkili bulunmustur. Buna gore yas,
viicut agirligi ve st kol cevresi arttikca malniitrisyon riskinin azaldigi saptanmustir. Tedavi tiirleri,
albiimin diizeyi, total lenfosit sayisi, cinsiyet, yasa gore boy Z skoru ve yasa gore BKI Z skoru ile
malniitrisyon riski arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iliski bulunmamistir (p > 0,05).Coklu dogrusal
regresyon analizinde, yas, alblimin diizeyi, total lenfosit sayis1 ve iist kol ¢evresi degiskenlerinin KAC-
TADO toplam puani iizerinde istatistiksel olarak anlamli bir etkisi saptanmamustir (F=1,368; p=0,257).
Ayrica ¢alismada kullanilan kemoterapi ajanlarinin tat alma degisikliklerinin siddeti {izerinde anlaml1 bir
etkisi olmadig1 belirlenmistir (p > 0,05).

Sonu¢Bu calisma, pediatrik onkoloji hastalarinda malniitrisyon riskinin 6zellikle yas ve antropometrik
gostergelerle iliskili oldugunu, tat alma degisikliklerinin siddetinin ise tek basina demografik,
biyokimyasal ve antropometrik faktorlerle aciklanamadigini gdstermektedir. Bulgular, tedavi siirecinde
yalnizca biyokimyasal parametrelerin degil, antropometrik Olciimlerin de diizenli olarak izlenmesi
gerektigini ve beslenme durumunun biitiinciil bir yaklagimla degerlendirilmesinin 6nemini ortaya
koymaktadir.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik onkoloji, tat degisikligi, malniitrisyon riski, KAC-TADO, SCAN
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Indiferansiye Sarkomu Taklit Eden Nfia::Runx1t1 Pozitif Aml-M6 Olgusu

Avybike Kog!, Sebnem Apaydin', Dildar Bahar Geng', Onur Géniillii2, Umran Cetingelik®, Zeynep Yildiz Yildirmak'

'SBU Sisli Hamidiye Etfal SUAM, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
2SBU Sisli Hamidiye Etfal SUAM, Tibb1 Patoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
3SBU Sisli Hamidiye Etfal SUAM, T1ibbi Genetik Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Aybike Kog / SBU Sisli Hamidiye Etfal SUAM, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

GIRIS: Miyeloid sarkom, kemik iligi dis1 dokularda miyeloid blastlarin proliferasyonuyla karakterize
nadir bir hematolojik malignite olup, akut miyeloid l6semiyle (AML) es zamanli veya sekonder olarak
ortaya cikabilir. Eritroblastik sarkom (ES), miyeloid sarkomun son derece nadir bir alt tipidir ve
literatiirde sinirhi sayida olgu bildirilmistir. Pediatrik yas grubunda kii¢iik yuvarlak mavi hiicreli tiimérleri
taklit eden klinik ve histopatolojik ozellikler gostermesi tanisal giicliikler yaratabilmektedir. Burada,
baslangigta indiferansiye sarkomla uyumlu klinik ve radyolojik bulgular gosteren, ancak ayrintili
immiinohistokimyasal, molekiiler ve sitogenetik incelemeler sonucunda NFIA::RUNXITI fiizyonu
saptanan bir eritroblastik sarkom olgusu sunulmaktadir.

OLGU:Ug haftadir kabizlik, enkoprezis sikayetiyle getirilen dort yasinda erkek hasta rektal muayenesinde
kitle ve goriintiilemelerde perirektal kitle saptanmasi iizerine klinigimize sevkedildi. Laboratuvar
incelemelerinde periferik kan yaymasi ve tam kan sayimi normaldi, LDH ytiksek (1220 U/L ), NSE hafif
yiiksek (29,4) iken AFP, B-HCG, idrar VMA ve EBV-DNA-PCR negatif bulundu. MR incelemede tiim
pelvisi dolduran, sakrum ve koksiksi invaze eden, noral foramenlerden gegen, mesaneyi invaze eden Kitle,
kemik metastazlar1 ve bilateral hidronefrozu saptandi. Kitleden kalin igne biyopsi ve ilk kemik iligi
orneklerinde malign hiicre olmakla beraber tani icin yetersiz bulundu. Ac¢ik biyopsi 6rneginde kiiglik
yuvarlak hiperkromatik hiicrelerden olusan, 6n planda desmoplastik round cell tiimor/indiferansiye
sarkom diislindiiren bulgular raporlandi. Dokudan NGS analizi istenerek iiriner obstriiksiyon nedeniyle
PNET/VAC-IE kemoterapi protokolii baslatildi ve belirgin yanit elde edildi. Tedavi 6ncesi tekrarlanan
kemik iliginde CD71, CD117, E-Kaderin pozitifligi ile akut eritroid l6semi/miyeloid sarkom olabilecegi
belirtildi. NGS analizinde sadece ii¢ ES olgusunda bildirilen NFIA::RUNXIT1 fiizyonu saptandi. Kotii
prognoz beklentisi nedeniyle hasta kemik iligi nakil merkezine sevkedildi.

SONUC:Eritroblastik sarkoma nadir bir losemi prezantasyonu olup ekstramediiller tutulum ve kiiciik
yuvarlak hiicreli morfolojisi nedeniyle solid tiimdrler ve yumusak doku sarkomlariyla karigabilmektedir.
Olgumuzda pelvik yerlesimli, agresif seyirli kitlenin baglangicta indiferansiye sarkom Ilehine
degerlendirilmesi nedeniyle yapilan ileri molekiiler-genetik analizlerde giincel literatiirde sadece {i¢
olguda bildirilen NFIA::RUNXI1T1 fiizyonunun saptanmasi ile tan1 konulabilmistir. Bu olgu, kiiclik
yuvarlak hiicreli tiimorleri taklit eden klinik tablolarda eritroid 16seminin ayirici tanida mutlaka goz
onlinde bulundurulmast ve genetik incelemelerin dogru tami ile uygun tedavi stratejisinin
belirlenmesindeki kritik roliinii vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: eritroblastik sarkom, NFIA::RUNX1T1 fiizyonu, kiigiik yuvarlak mavi hiicreli
timor
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Bir Andiferansiye Maliynite Olgusunda Molekiiler Genetigin Tedavi
Kararina Etkisi

Biisra Topuz Tiirkcan', Ferda Alpaslan Pmarli, Bekir Furkan Yal¢in', Ozge Vural!, Arzu Okur', Faruk Giiglii
Pmarli!

'gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Onkolojisi Bilim Dali
2viagen Genetik Hastaliklar Hastaliklar Tan1 Merkezi, Ovecler, Ankara

Biisra Topuz Tiirkcan / Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Onkolojisi Bilim Dali

AMAC: Cocukluk ¢aginin andiferansiye maliyn tiimorlerinde kemoterapi se¢imi zorluk gostermektedir.
Biiyiik primer kitle ve yaygin metastatik hastalik ile gelerek andiferansiye karsinom tanisi konulan ancak
tedaviye yanitsiz olmasi nedeniyle molekiiler genetik analizi sonucu tedavisi degistirilen adolesan bir
hastay1 sunmaktayiz.

OLGU: Karinda sislik sikayeti ile bagvuran 15 yasindaki erkek hastanin BT/PET-BT goriintiilemelerinde
abdomende batin sol yaninda bulunan 87x116 mm boyutundaki solid kitlede, karacigerde ¢ok odakta,
abdominal lenf nodlarinda yaygin olarak ve mediastende metastaz saptandi. Tru-cut biyopsi histopatolojik
incelemesinde yiiksek dereceli maliyn tiimor; 6ncelikle andiferansiye karsinom diisiiniildii. Andiferansiye
karsinom tedavisinde en sik kullanilan protokol olan carboplatin-paclitaxel baslandi2. iki kiir sonrasi
yapilan PET-MR incelemesinde minimal yanit izlendi.Hastanin tedaviye yanitsiz olmasi, parafin blokta
timor dokusunun tiikenmesi ve halen yaygin metastazlarin bulunmasi nedeniyle ileri inceleme igin likit
biopsi yapildi. NGS genetik analiz sonucunda ZFHX3, VTCN1, RECQL4, GRM3, RPA1, LRP1B, TETI,
FGF19, MST1, KMT2D genlerinde mutasyon saptandi. Bu genlerden heterozigot muhtemel patojenik
RECQL4 mutasyonu Rothmud Thomson Sendromunun hafif formuna (poikiloderma, paronisi, kansere
yatkinlik) yol actig1 diisiiniildii. ZFHX3 geninde tespit edilen varyant c.10213C > G p.Pro3405ala’nin
Cosmic Data Base’inde farklilasmamis pleomorfik sarkom ile iligkili oldugu goriildii3. Hastanin
tedavisine ifosfamid ve doksorubisin igeren EPSGG/ARST0332 NRSTS sarkom kemoterapi protokolii ile
devam edildi4. Alt1 kiir sonrasi yapilan goriintiilemelerde batindaki metastazlarinin biiyiik 6lclide
kayboldugu ve kitlede SUV degerinin belirgin azaldig1 izlendi. Rezidii kitle Cocuk cerrahi tarafindan kitle
eksize edildi. EPSGG/ARST0332 NRSTS protokolii 2 kiir daha verildikten sonra yapilan goriintiilemede
tutulumlarin azalmakla birlikte devam ettigi hastalik izlendi. Tanidan itibaren on alti ay siire gecen
hastanin tedavisine regorofenib, irinotekan ve vinkristin’den olusan refrakter sarkom protokolii ile devam
edilmektedir.

SONUC: Bu olgu, pediatrik andiferansiye maliyn tiimorlerde, standart histopatolojik ve
immiinohistokimyasal yontemlerin tan1 ve tedavide belirleyici olamadigi durumlarda molekiiler genetik
incelemesinin (NGS) tanisal siire¢ ve dolayisiyla tedaviye onemli katki saglayabilecegini ve metastatik
hastalikta likit biyopsinin yararin1 gostermektedir. Likit biyopsi ile elde edilen molekiiler bulgular,
tiimdriin biyolojik olarak daha dogru siniflandirilmasina olanak tanimis ve tedavi yaklasimim dogrudan
yonlendirmistir. Bu deneyim, nadir pediatrik maliynitelerde likit biyopsinin kisisellestirilmis tedaviye
geciste degerli bir tamamlayici arag oldugunu desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: Andiferansiye Maliynite, Likit Biyopsi, Kemoterapi
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Dil Yerlesimli Infantil Miyofibromatozis: Nadir Bir Vaka Sunumu

Gokhan Giivenkaya', Hilal Susam Sen', Oguzhan Katar?, Ece Ozogul®, Ali Varan'

1Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Onkoloji Bilim Dal1
2Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun ve Bogaz Hastaliklar1 Anabilim Dali
SHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Patoloji Anabilim Dali

Gokhan Giivenkaya / Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Onkoloji Bilim Dali

Giris: Infantil miyofibromatozis (IMF) dogumda mevcut olabilen ya da erken bebeklik déneminde ortaya
¢ikan nadir bir benign yumusak doku tiimoriidiir. Nadir goriilmesine ragmen, bu yas grubunda en sik
karsilagilan benign fibréz tiimorlerden biridir.

Olgu Sunumu: Otuz yasindaki anneden, 39. gebelik haftasinda sezaryen ile 3225 gr dogan hastada
dogumundan hemen sonra sirt ve karin cildinde lezyonlar fark edildigi, {i¢ aylikken dilde lezyon eklendigi
ve li¢ hafta igerisinde boyutlarinda belirgin artis oldugu, babasi, amcasi ve kuzeninde benzer cilt
lezyonlarinin bulundugu, babaya ¢ocukluk déneminde IMF tanis1 konuldugu ancak genetik inceleme ve
diizenli takip yapilmadigi, zamanla lezyonlarda kendiliginden gerileme oldugu ogrenildi. Fizik
muayenede sol skapula {izerinde, sol gluteusta, sirt ortasinda, batinda ele gelen diizgiin sinirli 1x1 cm
iizeri hiperemik lezyonlar ve dilde biiyiik boyutlu lezyon saptandi. Dil hareketleri kisith idi, kitle hava
pasaji kapatmiyordu. Biberonla beslenebilen hasta, annesini ememiyordu.Dil lezyonundan alinan
insizyonel biyopsinin histopatolojik incelemesi miyofibrom ile uyumlu olarak raporlandi. Patolojisinde
Pan-TRK negatif bulundu. Klinik bulgular ve aile dykiisiiyle birlikte ailesel miyofibromatozis diigiiniildii.
Olasi kalitsal yatkinlik acisindan yapilan tiim ekzon dizi analizinde; PDGFRB (NM_002609.4): ¢.1681C
> T p.(Arg561Cys) genindeki patojenik varyantin ‘’Myofibromatosis, infantil 1 (OMIM:228550),
Otozomal Dominant’” hastaligi ile iligkili oldugu bulundu. Dildeki lezyonun hizli biiyiimesi, beslenmeyi
etkilemesi nedeniyle haftalik vinblastin (0,15 mg/kg) ve metotreksat (1 mg/kg) tedavisi baglandi.
Tedavinin birinci ayinda dil hareketlerinde artis izlendi. Klinik olarak yanitli olan hastaya kemoterapi
devami planlanda.

Tani1 an1 dil yerlesimli miyofibrom

Tedavinin dordiincii haftasinda dildeki miyofibrom
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Tartisma ve Sonug: IMF kendiliginden gerileyebilen ve ailesel olabilen benign bir tiimordiir. Tedavide
total/subtotal eksizyon cerrahi yapilabilen olgularda ilk tercihtir, cerrahi miimkiin degilse veya multifokal
hastalik veya organ tutulumu varsa kemoterapi verilmektedir. Vinblastin-metotreksat, aktinomisin-D veya
interferon-alfa IMF tedavisinde kullanilan tedavi rejimleridir. Hastanuzda hizli biiyiime ve beslenmede
etkilenme oldugundan tedavi planlanmis olup, dil yerlesimi nedeniyle cerrahi rezeksiyonun riskli olacagi
distintilerek ilk secenek olarak kemoterapi verildi. Tedaviye yanit alinmasi bu nadir tiimdr grubunda
cerrahi yapilamayan hastalarda kemoterapinin etkin olabilecegini desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: miyofibrom, miyofibromatozis, infantil miyofibrom, ailesel miyofibromatozis
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Konjenital Myastenia Gravis Tanili Olguda TIr5 Varyanti iliskili Dev Hiicreli
Kemik Tiumori

Sebnem Apaydin', Aybike Kog', Dildar Bahar Geng', Umran Cetingelik?, Balkan Sahin’, Fevziye Kabukcuoglu,
Zeynep Yildiz Yildirmak!

'Sbii Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
2Sbii Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi Tibbi Genetik Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
3Sbii Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi Beyin Ve Sinir Cerrahisi Klinigi, istanbul, Tiirkiye
4Sbii Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi Tibbi Patoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Sebnem Apaydin / Sbu Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji Klinigi,
Istanbul, Tiirkiye

GIRIS: Konjenital myastenia gravis (KMG), néromiiskiiler ileti disfonksiyonu ile karakterize genetik ve
nadir bir hastaliktir. Dev hiicreli kemik tiimorii (DHKT) ise genellikle uzun kemiklerin epifizlerinde
goriilen, benign ancak lokal agresif seyir gdsterebilen bir timér olup, vertebral yerlesim ve buna bagl
spinal kord basist son derece nadirdir. Burada, KMG tanil1 bir hastada, spinal kord basisina yol agan dev
hiicreli kemik tlimori birlikteligi sunulmaktadir.

OLGU: COLQ delesyonuna bagli KMG tanili on iki yasinda kiz hasta, sol bacak, bel agris1 ve idrar
ka¢irma sikayetleriyle acil servise getirildi. Muayenede sakral bolgede palpasyonla agrili kitleye ek olarak
alt ekstremitelerde kas giici kayb1 ve glob vezikale saptandi. Hastanin hemogrami, biyokimyasal
tetkikleri ve periferik yaymasi normaldi. Manyetik rezonans (MR) goriintiilemesinde, S3 vertebra korpus
diizeyinde, destriiktif yapida 46x42x38 mm boyutlarinda, paravertebral yumusak dokulara ve spinal
kanala uzanan kontrast tutan kitle saptandi. S2—S3 seviyelerinden sakrektomi ve total kitle eksizyonu
gerceklestirildi. Histopatolojik inceleme DHKT ile uyumlu bulundu. Postoperatif MR ve toraks
bilgisayarli tomografi incelemelerinde rezidiiel veya metastatik lezyon izlenmedi. Hedefli klinik ekzom
panelinde TLRS5 geni nonsense varyanti (olasi patojenik) saptandi ve hasta izleme alindi. Operasyondan
iic ay sonra benzer sikayetlerle bagvuran hastada alt ekstremite kas giicli 3/5°ti ve hipoestezi vardi. MR
gorilintiilemesinde yaklasik 3x6 cm boyutlarinda niiks sakral kitle saptandi. Reoperasyon yapilan hastada
patolojik inceleme yine DHKT ile uyumluydu. Postoperatif rezidii olmas1 ve hizli rekiirens nedeniyle
hastaya denosumab tedavisi baslandi. Klinik ve radyolojik olarak iyi yanit alinan hastanin tedavisi halen
devam etmektedir.

SONUC:KMG tanili hastalarda ortaya c¢ikan yeni ve progresif norolojik bulgular, nadiren altta yatan
spinal patolojilerin ilk belirtisi olabilir. Olgumuz, sakral yerlesimli DHKT nin spinal kanal invazyonu ile
ciddi norolojik defisite yol acabilecegini gdstermektedir. Tam rezeksiyonun miimkiin olmadig1 veya niiks
eden olgularda denosumab, pediatrik hastalarda dikkatli izlem altinda etkili bir tamamlayic1 tedavi
secenegi olarak degerlendirilebilir. Olgumuzda saptanan germline TLRS5 varyanti, DHKT’lerinde
bagisiklik sistemi—kemik mikrogevresi etkilesiminin olasi roliine isaret etmektedir. TLRS5 aracili sinyal
yollarmin osteoklast diferansiyasyonu ve RANK/RANKL ekseni ile iligkisi géz Oniine alindiginda, bu
varyantin tiimdriin lokal agresif seyri ve niiks egilimi iizerinde modifiye edici bir etki gosterebilecegi
diisiiniilmektedir. Denosumab tedavisine alinan klinik ve radyolojik yanit, bu biyolojik iliskinin dolayli
bir gdstergesi olabilir.

Anahtar Kelimeler: COLQ, Denosumab, Dev Hiicreli Kemik Tiimorii, Konjenital Myastenia Gravis,
TLRS
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Hematopoetik Kok Hiicre Nakli Yapilan Cocuklarda Sanal Gerceklik Destekli
Video Oyun Temelli Egzersiz Egitiminin Fiziksel Uygunluk Parametreleri
Uzerine EtKkisi

Gizem Zengin Ersoy!, Mirsad Alkan?, Ceren Derya Giiltekin®, Zeynep Kagar Akkog*, Tung Figgin®

'Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Hematoloji Onkoloji ve Kemik
fligi Nakli Klinigi, Istanbul
?[stinye Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Béliimii, Istanbul
3Marmara Universitesi, Saghk Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Béliimii, Kardiyopulmoner
Fizyoterapi Rehabilitasyon Anabilim Dal1, istanbul

4Istinye Universitesi, Lisansiistii Egitim Enstitiisii, Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Doktora Programu, Istanbul

SAltinbas Universitesi MedicalPark Bahgelievler Hastanesi, Pediatrik Hematoloji Onkoloji ve Kemik ligi Nakli
Klinigi, Istanbul

Gizem Zengin Ersoy / Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Hematoloji
Onkoloji ve Kemik [ligi Nakli Klinigi, istanbul

Amag: Hematopoetik kok hiicre nakli (HKHN) yapilan ¢ocuklarda uzun siireli immobilizasyon ve yogun
tedavi siiregleri; kardiyopulmoner dekondisyon ve fonksiyonel kapasite kaybi ile sonuglanmaktadir. Bu
popiilasyonda rehabilitasyon yaklasimlari konvansiyonel yontemlerle smirli kalmakta olup, pediatrik
HKHN alicilarinda sanal gergeklik destekli video oyun temelli egzersizlerin (exergame) etkinligini
inceleyen kanita dayali ¢alismalar olduk¢a kisitlidir. Bu ¢alismanin amact HKHN uygulanmis pediatrik
bireylerde sanal gergeklik destekli oyun temelli egzersiz egitiminin fiziksel uygunluk parametreleri
iizerindeki etkilerini degerlendirmektir.

Yontem: Bu tek kor, randomize kontrollii calismaya Altinbas Universitesi MedicalPark Bahgelievler
Hastanesi'nden 10 hasta ve Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim Arastirma Hastanesi'nden 6
hasta olmak {izere toplam 16 pediatrik HKHN uygulanmis hasta dahil edildi. Hastalar konvansiyonel
fizyoterapi temelli rehabilitasyon programi (kontrol grubu, KG, n=8) ve sanal gergeklik destekli, video
oyun temelli egzersiz programi (exergame grubu, EG, n=8) olmak {izere iki gruba randomize edildi. Her
iki gruba sekiz hafta boyunca haftada ii¢c giin gézetimli egzersiz seanslart uygulandi. Kontrol grubuna
konvansiyonel solunum egzersizleri ve genel fizyoterapi uygulamalar1 verilirken, exergame grubuna
solunum ve fiziksel egzersizleri iceren (WiiFit U ve BreathingGames) video oyun temelli egzersiz
programi uygulandi. Fiziksel uygunluk parametreleri, miidahale oncesi ve sonrasi donemde kas kuvveti,
el kavrama kuvveti, 6 dakika yiirlime testi, vertikal sigcrama, otur-uzan ve flamingo denge testleri ile
degerlendirildi.

Wii Fit U kullanilarak gercgeklestirilen sanal gergeklik destekli exergame uygulamasi
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Breathing Games
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Calisma Tasarimi ve Miidahale Kollari

Pre-treatment Assessment Intervention Arms Post-treatment Assessment

Exergaming Group Control Group

Based P

G b AN S Rehabilitation Program Rehabilitation Program S T
B (3 days/week, 8 weeks) (3 doys/week, 8 weeks) Pediatric Tast Bittery
|, VR-Assisted Breathing | | * Conventional Breathing
Games Exercises
+ +
L, Nintendo Wii Fit + Functional Physical

Exercises

Bulgular: Grup ig¢i analizlerde kontrol grubunda esneklik (otur-uzan testi, p=0.01)nde anlamli artis
saptanirken, exergame grubunda kavrama kuvvetinde (p=0.02) anlamli iyilesme gozlendi. Her iki grupta
da dikey sigrama performansinda artis kaydedildi. Gruplar arasi karsilagtirmalarda ¢ogu parametre
acisindan anlamli fark bulunmadi. Midahale siiresince uygulamaya bagli herhangi bir advers olay
gbzlenmedi.
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Modifiye Alpha-Fit Pediatrik Test Bataryasinin Analizi

Ortalama + Standart Sapma Grup ici| Grupl
analiz ar
arasi
Kontrol Grubu (KG) Exergame Grubu (EG) ® fark
degeri) | analizi
Tedav.i Tedavi A (Post— "_l."edav.i Tedavi A (Post— KG |EG g:egeri
Oncesi Sonrasi Pre) Oncesi Sonrasi Pre) )
- 0.410.9
WHR| 0.92+0.12 | 0.88+0.07 0.0440.13 0.89+0.05 | 0.89+£0.05 | 0.00+0.06 ol 2 0.34
HGT | 11.3849.35| 11.75+7.38 g;gi 9.00+5.04 | 12.50+£7.41 | 3.50+3.82 038 050 0.09
VIT | 11.75£7.07| 15.75+8.38| 4.00+3.38| 12.00+5.66| 17.25+5.04 | 5.25+7.67 020 0"‘0 0.92
SRT | -7.3849.55| 1.38+11.56 5,75110_4 -4.7549.62 | -0.25+£9.75 | 4.50£15.55 Oio 061 0.79
FBT [ 5.0064.28 | 5.134530 | 0.1343.00| 5.38+5.15 | 5.004529 | -038:092| | %] 0.70
6MW| 419.75+46.| 394.37+95.| 310.66+77.| 370.44+142.| 59.78+145.1 0.5( 0.2
T |77 12 fg'%igo' 84 87 89 8 | 6|04

WHR: Bel-kal¢a orani; 6MWT: Alt1 dakika yiiriime testi; VJT: Dikey sigrama testi; SRT:
Otur-uzan testi; FBT: Flamingo denge testi; HGT: Kavrama kuvveti testi
\KG: Kontrol Grubu; EG: Exergame Grubu.

Degerler ortalama + standart sapma olarak sunulmustur. Grup i¢i karsilastirmalar Wilcoxon
isaretli siralar testi kullanilarak, gruplar arasi karsilagtirmalar ise Mann—Whitney U testi ile

IEyap11mlst1r.
Kas Kuvveti Verilerinin Analizi
ORTALAMA+STANDART SAPMA GRUP
ICT FARK
ANAL | ANAL
Kontrol Grubu Deney Grubu 1Z iz
(p) ()
TO TS FARK [TO TS FARK |KG |[DG
I?Imlfz. 4.39£1.5 [5.30£1.7 0.91=1. [5.39+1. 6.76:2.0 |1.381. { 0.2 | 0.0 | /o
cksiyonu-| 8 64 86 0 62 ol 7|
Sol
Omuz -
Abduksiyon 5.2842.4 |4.9541.8 | 1o (51342, [5.7442.3 (0.6242. | 0.4 | 0.4 | o
2 0 08 2 18 4 | 8
u-Sol 30
Dirsek 6.83+3.9 19.08+4.4 [2.25+2. [7.04+2. |8.28+2.1 [1.24+2. | 0.0 | 0.2 | 0.53
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Fleksiyonu- | 8 9 63 66 7 23 5 1

Sol

glfsstzlflsi ol 6:09£3.6[6.102.7 [0.0122. [5.81<1. [6.2617 0.45%2. | 0.7 | 0.5 | o

Yol 6 3 26 87 4 10 g | o |

-Sol

E 11.00<7. [12.00+7. |1.00=1. (9.00+4. |11.65£6. [2.65%3. | 0.1 0.0 | (-
avrama- | o 19 Y. o7 70 o Y ‘

Sol

Slr:lfszl | 475517 [5.752.9 11,0022 (57521 [6.58£1.9 0.83+1. | 0.2 | 02 | o o
S 6 1 01 80 8 83 s

Sag

Omuz _

Abdusiyon| 09522 (466516 | 4o (53651, |ST141.6 (03551, | 0.7 | 04 | (<o
5 9 3 64 3 54 3|8

u-Sag 14

FDf;i:i‘ | 740437 85439 11521 [7.26+3. [8.84£3.0 [1.58+3. | 0.0 | 0.2
Slyont) 5 as o9 5 63 4|1 ]°

Sag

Bﬁisi | 574432 [5.0842.4 (02421 [5.68+1. 6.0551.4 03842, | 04| 04| o
O 9 R 22 s | o |

-Sag

Ela o | 113829, (117527 038+ [9.0025. 125027, [3.5043. | 0.8 [ 0.0 | o0

sag 35 38 329 |04 41 82 32|

Sonu¢: HKHN uygulanan pediatrik hastalarda exergame uygulanabilir ve giivenlidir. Miidahale
sonrasinda exergame grubunda kas kuvvetinde iyilesmeler gozlenirken, her iki grupta da fiziksel
performans gostergelerinde artis saptanmistir. Fiziksel uygunluk acisindan exergame programi ile
konvansiyonel fizyoterapi arasinda benzer sonuclar elde edilmistir. HKHN siirecinde 6zellikle nétropenik
dénem, uzun hastane yatist ve enfeksiyon riski nedeniyle rehabilitasyon olanaklarinin sinirlanabildigi géz
oniinde bulunduruldugunda, exergame’in izole ortamlarda uygulanabilir olmasi, ¢evrimici erigsim imkani
sunmast ve ¢ocuklar icin eglenceli, motive edici bir egzersiz deneyimi saglamasi avantaj saglayabilir. Bu
yonleriyle exergame, pediatrik HKHN alicilarinda rehabilitasyon programlarina entegre edilebilecek,
hasta katilimin1 destekleyen, yenilikei ve uygulanabilir bir yaklasim olarak degerlendirilebilir.

Anahtar Kelimeler: sanal ger¢eklik, hematopoetik kok hiicre nakli, rehabilitasyon, fiziksel uygunluk, kas
kuvveti
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Infantil Hemanjiomda Propranolol Tedavisi Oncesi ve Sonras1 Hematolojik
Inflamatuvar Belirteclerin Degerlendirilmesi: Retrospektif Tek Merkezli
Kohort Calismasi

Melek Yaman Ortakoylii!

'Malatya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji, Malatya, Tiirkiye

Melek Yaman Ortakdylii / Malatya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji, Malatya,
Tiirkiye

Amag: Infantil hemanjiomlar (iH), infantil dénemde en sik goriilen benign vaskiiler timérlerdir. Non-
selektif beta-blokor olan propranolol, IH tedavisinde birinci basamak tedavi olarak kullanilmakta olup,
inflamatuvar yolaklar tizerinde modiilator etkilere sahip olabilecegi diisliniilmektedir. Bununla birlikte,
tedavi siirecinde tam kan sayimina (TKS) dayali hematolojik inflamatuvar belirteclerdeki zamansal
degisimlere iligkin veriler sinirhdir. Bu ¢aligmanin amaci, propranolol tedavisi Oncesi ve sonrasi
hematolojik inflamatuvar belirtegleri degerlendirmektir.

Yontem: Bu retrospektif, tek merkezli ¢alismaya Temmuz 2023-Temmuz 2025 tarihleri arasinda oral
propranolol tedavisi baslanan TH’li bebekler dahil edildi. Tiim hastalara propranolol, giinde iki kez 1
mg/kg dozunda uygulandi. Tedavi baslangici ve liglincii ay zaman noktalarinda elde edilen TKS verileri
karsilagtirmali olarak analiz edildi. Lokosit alt gruplari, trombosit indeksleri ve eritrosit dagilim genisligi
kaydedildi. TKS’den tiiretilen inflamatuvar gostergeler arasinda sistemik immiin-inflamasyon indeksi
(SII), sistemik inflamatuvar yanit indeksi (SIRI), kompozit inflamatuvar indeks (CII), nétrofil/lenfosit
oran1 (NLR), tiiretilmis NLR (d-NLR), trombosit/lenfosit oran1 (PLR), lenfosit/monosit oran1 (LMR) ve
eritrosit dagilim genisligi/trombosit oran1 (RPR) yer aldi.

Bulgular: Toplam 25 hasta analiz edildi ( %84 kiz; medyan yas 107 giin, dagilim 38—620 giin). Ortalama
trombosit hacmi (MPV) ve trombosit dagilim genisligi (PDW), baslangica kiyasla {i¢iincii ayda anlamli
olarak azaldi (sirasiyla p = 0,018 ve p = 0,036). Plateletcrit (PCT) degerinde ise sinirda bir azalma
gozlendi (p = 0,061). NLR, PLR, LMR, SII, SIRI, d-NLR, RPR ve CII degerlerinde anlaml1 bir degisiklik
saptanmadi. Tam veya tama yakin klinik yanit elde edilen hastalarda MPV diisiisii daha belirgin olmakla
birlikte, bu fark istatistiksel anlamliliga ulagmadi (p = 0,074).

Sonug: IH’li hastalarda propranolol tedavisi sirasinda trombosit indekslerinde azalma gdzlenmistir; bu
durum propranololiin trombosit aktivitesi iizerinde potansiyel bir modiilator etkiye sahip olabilecegini
diisiindlirmektedir. Diger TKS tiirevli inflamatuvar oranlar tedavi siiresince stabil seyretmistir. Bu
bulgularin dogrulanmasi ve propranololiin hematolojik etkilerinin biyolojik 6éneminin aydinlatilmasi i¢in
daha genis 6rneklemli, prospektif calismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: infantil hemanjiom, propranolol, tam kan sayimi, inflamatuvar belirtecler
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Cocukluk Caginda Multifokal EBV Mliskili Diiz Kas Tiimérii: Tam ve Tedavi
Stratejilerinin Gozden Geg¢irilmesi

Gozde Giil', Yasin Yilmaz!, Giilcan Erbas', Osman Kuleli!, Osman Hakan Kocaman?, Zuhal Bayramoglu®, Serap
Karaman', Aysegiil Uniivar', Giilsah Tanyildiz', Mebrure Bilge Bilgic*, Zeynep Karakas', Deniz Tugcu'

'Tstanbul Universitesi, istanbul T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dal1
?stanbul Universitesi, Istanbul T1p Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali
3[stanbul Universitesi, Istanbul T1p Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali
4{stanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dah

Yasin Yilmaz / Istanbul Universitesi, Istanbul T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali

Giris ve Amag¢ Epstein—Barr viriis(EBV) iliskili diiz kas tiimorleri(EBV-DKT), g¢ogunlukla HIV
enfeksiyonu, transplantasyon veya primer immiin yetmezlik zemininde gelisen nadir neoplazilerdir.
Cogunlukla multifokal, yavas biiyliyen, disiik-orta dereceli biyolojik davranig gosteren bu tiimorlerde
santral sinir sistemi, karaciger, akciger, siirrenal, yumusak doku tutulumlar1 goriilebilmektedir.

Olgu Sunumu On bir yasinda kiz hasta, ii¢ aydir devam eden karin agrisi ile bagvurdu. Kasim 2023’te
¢ekilen abdomen BT de sol siirrenal lojda 54x30x25 mm kitle, toraks BT de sag akciger orta lob superior
segmentte 12 mm pulmoner nodiil saptandi. Sol siirrenalektomi ve sag parsiyel nefrektomi uygulandi.
Histopatolojide =~ SMA(+),kaldesmon(+),desmin(+),EBER  in  situ  hibridizasyon(+),Ki-67  %3-
5;myogenin,S100,WT1,HMB-45 ve LMP negatifti. Pulmoner nodiil wedge rezeksiyonunda da EBER
pozitifligi ve Ki-67 %3 saptandi. EBV-DKT tanis1 kondu.Immiinoglobulin diizeyleri, lenfosit alt gruplar
referans aralikta; HIV negatifti. idrar VMA, HVA, AFP, NSE normaldi.Tanidan iki y1l sonra sag siirrenal
lojda 53x35x29 mm kitle ve pelviste 25%20 mm lenf nodu saptandi. EBV-DNA 21.468 kopya/mL idi.
Niiks ve multifokal yerlesimli diiz kas tiimorii tanisi alan hastaya sistemik tedavi olarak sirolimus 1
mg/m%gilin baslandi. Ocak 2026’da sirolimus diizeyi 5,1 ng/mL, EBV-DNA 27.929 kopya/mL olarak
Olciildii. Ayni tarihte abdomen MRG’de sag siirrenal lojdaki kitle 55%37%34 mm ve sol iliak bifurkasyon
diizeyindeki lenf nodu 25%22 mm, stabil; karacigerde yeni 2—3 mm nodiiler odaklar saptandi. Artan EBV
viremi ve radyolojik bulgular iizerine rituksimab 375 mg/m?*hafta, 4 haftalik tedavi baglandi.

Tartisma EBV-DKT’de klasik leiomyosarkomlardan farkli olarak, prognoz altta yatan immun yetmezlik
bulgularina gore degismektedir. Multifokalite kotii prognoz isareti olmayip; standart bir tedavi yaklagimi
bulunmamaktadir. Cerrahi, HIV tedavisi, transplant hastalarda immun supresyonun azaltilmasi, sirolimus,
EBV viremisinde rituksimab tedavi seceneklerindendir. Bizim hastamizda cerrahiden 21 ay sonra niiks
gozlenmis, sirolimus baslanmis; terapotik diizeyler saglanmasina ragmen multifokal kitlelerin tedavi
yanitinin yeterli olmamasi ve EBV-DNA titrelerinin artmasi nedeniyle rituksimab tedavisi baglanmistir.
Immiin yetmezlik panel sonuglari beklenmektedir. EBV viral yiikiin hastalik aktivitesini ne kadar
yansittig1 tam olarak bilinmemektedir.

Sonu¢ EBV-DKT nadir ancak klinik acidan 6nemli bir tiimérdiir. Ozellikle pediatrik ve multifokal
olgularda immiin yetmezlik arastirilmalidir. EBER pozitifligi gereklidir. Bireysellestirilmis ve ¢ok

merkezli tedavi sonuglarina ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Diiz kas tiimorii, EBV iliskili, Pediatrik
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Cocukluk Cagi Solid Tiimorlerinde Nadir Goriilen Ge¢ Niiksler: Ewing
Sarkomu ve Noroblastom Iki Olgu Sunumu

Gamzenur Yal¢inkaya', Ayhan Dagdemir', Ibrahim Kartal', Merve Ecem Ogretici Colak!, Oguz Salih Dinger?,
Alper Uygun?, Hiilya Kangal Simgek®

'Ondokuz Mayis Universitesi T1ip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi
ZRize Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi
3Sanlurfa Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi
4Samsun Sehir Hastanesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi

Gamzenur Yal¢inkaya / Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi

Amag: Cocukluk ¢agi solid tiimdrlerinde bes yillik hastaliksiz sagkalim siklikla iyilesme gostergesi olarak
kabul edilse de, tanidan uzun yillar sonra ortaya ¢ikan ge¢ niiksler klinik ag¢idan 6nemini korumaktadir.
Bu bildiride, uzun siireli hastaliksiz izlem sonrasinda ge¢ niiks gelisen iki olgu sunularak, uzun dénem
izlemin 6nemi vurgulanmaktadir.

Olgu Sunumlart: Ik olgu, 9 yasinda Ewing sarkomu tanisi alan ve ¢oklu kemoterapi, cerrahi tedavi,
pulmoner metastezektomi ve otolog kok hiicre nakli sonrasi yaklasik 9 yil hastaliksiz izlenen bir hastadir.
Tanidan 13 yil sonra akcigerde saptanan lezyonun biyopsisi ile ge¢ niikks dogrulanmistir.

Ikinci olgu, 2 yasinda yiiksek riskli noroblastom tanisi alan ve coklu kemoterapi, cerrahi, otolog kdk
hiicre nakli, radyoterapi ve idame tedavisi sonrasi yaklasik 9 yil hastaliksiz izlenen bir hastadir. Tanidan
11 yil sonra kemik lokalizasyonunda gelisen lezyon cerrahi olarak eksize edilmis ve ge¢ niiks tanisi
konulmustur.

Resim 1

Niiks Noroblastom ve Ewing Sarkomu, a,b: Aksiyel kontrastli Toraks BT ve yag baskili kontrasth T1
sekans MR goriintiide sag 9. Kot posterolateral diizeyde plevra tabanl niiks néroblastoma ait kitlesel
olusum izleniyor. c,d: Aksiyel kontrastl toraks BT ve PETBT goriintiilerde sol akciger alt lob
posteromediobazal segmentte yerlesimli medialinde bant tarzinda komponenti bulunan santrali yer yer
nekrotik niiks Ewing Sarkoma ait kitlesel lezyon izleniyor.
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Sonug: Ewing sarkomu ve yiiksek riskli ndroblastomda ge¢ niiksler nadir goriilmekle birlikte klinik
acidan anlamlidir. Uzun siireli tam remisyon sonrasinda dahi niiks gelisebilecegi akilda tutulmali ve
cocukluk c¢agi solid tiimdrlii hastalarda erigkin yaga uzanan uzun donem takip stratejileri slirdiiriilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Ewing Sarkomu, Geg Niiks, Noroblastom, Pediatri, Solid tiimérler
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Refrakter Yiiksek Riskli Noroblastomlu Bir Hastada Eszamanh Naxitamab ve
Lorlatinib Kullanim Deneyimi: Olgu Sunumu

Fatma Betiil Ozen', Sultan Aydin', Ayse Oz'

'SBU Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi
Fatma Betiil Ozen / SBU Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi

Naxitamab, Amerika Birlesik Devletleri’nde refrakter ve/veya relaps yiiksek riskli (HR) ndroblastom icin
yeni bir tedavi segenegi olarak onaylanmis bir anti-GD2 monoklonal antikordur. Yeni nesil dizileme
(NGS) yontemleriyle tiimor dokusunda saptanan gesitli mutasyonlar sayesinde, ALK mutasyonu gibi
hedeflenebilir  degisiklikler tasiyan kanser hastalart gilinimiizde hedefe yonelik tedavilere
erisebilmektedir. Bu olguda, Uluslararast Noroblastom Risk Grubu Evreleme Sistemi’ne (INRGSS) gore
evre M, {i¢ yildir kemik ve kemik iligi tutulumu nedeniyle refrakter seyreden 12 yasindaki yiiksek riskli
bir néroblastom hastasinda naxitamab ve lorlatinib kombinasyon tedavisi ile elde edilen basarili yanit
sunulmaktadir.

Primer tiimor dokusunda Pillar OncoReveal multi-kanser CNV RNA fiizyon paneli ile ALK mutasyonu
saptanmas1 lizerine lorlatinib tedavisi baglandi. Persistan kemik ve kemik iligi tutulumu nedeniyle
tedaviye naxitamab eklendi. Kombine naxitamab ve lorlatinib tedavisi sonrasinda hasta, Uluslararasi
Noroblastom Yanit Kriterleri’ne (INRC) gére tam remisyon elde etti. Kombine immiinoterapi sirasinda
intravenoz siv1 tedavisi ile diizelen gegici hipotansiyon ile analjeziklerle kontrol altina alinan abdominal
ve alt ekstremite agris1 gibi hafif yan etkiler gézlendi.

Bu olgu, refrakter/relaps yiiksek riskli noéroblastom hastalarinda naxitamab ve lorlatinib

kombinasyonunun uzun donem sonuglar1 iyilestirebilecegini ve kiimiilatif kemoterapi toksisitesini
azaltabilecegini diislindiirmektedir.

Lorlatinib ve naxitamab kombinasyon tedavisi dncesi DOTA-PET goriintiilemesinde kemik tutulumu

Lorlatinib ve naxitamab kombinasyon tedavisi sonrast DOTA-PET/BT de kemik metastazlarinda
metabolik aktivite azalimi
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Lorlatinib ve naxitamab kombinasyon tedavisi sonrasinda iliak kemik ve torakal vertebral lezyonlarda
metabolik aktivite azalimi ve regresyon

treatment

Anahtar Kelimeler: Naxitamab, lorlatinib, pediatrik, ndroblastom, refrakter/relaps yiiksek riskli
noroblastom
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Lokalize Evre Noroblastomda MYCN Amplifikasyonuna Ragmen
Kemoterapisiz Selim Seyir: iki Olgu Sunumu

Ozgii Hancerli', Ozlem Basoglu Oner', Ayse Gonca K%gar‘, Duygu Ozkorucu Yildirgan!, Tuba Nur Tahtakesen
Giiger', Saide Ertiirk!, Ayse Ozkan Karagenc', Ali Aycicek!

'Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji- Onkoloji Klinigi
Ozgii Hangerli / Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji- Onkoloji Klinigi

Noroblastom (NB), klinik seyri biyolojik belirteclere gore degiskenlik gosteren heterojen tlimordiir.
MY CNamplifikasyonu, evreden bagimsiz olarak koétii prognoz ve agresif seyirle iligkilidir. Ancak,
matiirganglionérom ve gangliondroblastomintermiks gibi diferansiye histolojilerde MYCN pozitifligi
nadirdir. Bu makalede MY CNamplifikasyonu saptanmasina ragmen matiir/intermiks histoloji ve normal
biyokimyasal belirte¢ler nedeniyle tedavisiz izlenen ve niiks gozlenmeyen iki lokalize evre olgu
sunulmustur.

Olgul:(6y,K) L3hizasinda intraabdominal paravertebral 5.2cmkitle(Resim 1) opere hastada lenf nodu
tutulumu saptanmamig(Evre L1) ve cerrahi sinir timdrle bitisik bulunmustur. Patolojik inceleme sonucu
"matiirlesmekte olan gangliondrom" olarak raporlanmistir. Biyokimyasal belirtecler normal. Dismerkezde
operasyonunda nmyc gonderilmedigi anlasilip gecikmeli analizinde MYCN amplifikasyon22 Kkat
pozitiftir. Tiimoriin matiiritesi ve biyokimyasal normallik esas alinarak tedavisiz izlenmekteyken nmyc
sonucu ¢ikmig hastaya konsey karariyla izleme devamedildi. Olgu2:(4y,E) Retroperitoneal,
venacavainferiorul 70 saran, renal pelvise temaseden 6¢cmkitle(Resim 2) trucut biyopsisi ganglionérom,
nmyc negatif goriildi. Kitle tama yakin ¢ikarildi klinik takibe alindi. Patolojisi "gangliondroblastom
intermiks" olarak gelmistir. Molekiiler incelemede MYCN amplifikasyonul00 kat pozitifdir. NSEdiizeyi
normal olan hasta, tiimdriin tam ¢ikarilmasi ve patolojisi intermiks nedeniyle konsey karari ile kemoterapi
verilmeden diger hasta gibi 3 aydabir usg, VMAvVeNSE; yillik mrla takibe alinmistir. olgul dort yillik ,
olgu?2 iki yillik izlemde niiks gelismedi.

resiml
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-

L3 hizasinda intraabdominal paravertebral yerlesimli, 5.2 cm ¢apindaki kitle

resim?2

Retroperitoneal yerlesimli, vena cava inferioru 170 saran, renal pelvise temas eden 6 cm’lik kitle

Noroblastomda MYCN yoguntedavinin mutlak endikasyonudur. Ancak TPOGNB2020 protokolii, evreLL1
olup MYCN saptanan hastalarda "matiirGN" histolojisini  kuralin  disginda  tutmaktadir.
Matiirganglionéromlar ve gangliondroblastom intermiks tiirleri "iyihistolojili" tiimérlerdir. Kaynaklarda,
matiirGN ve GNBintermiks olanlarin giivenli cerrahi sonrasi izleme alinabilecegi belirtilmektedir.
Literatlirdeki 8binvakalik meta-analizde GN ve GNBintermiks grubundaki 160vakanin sadece2'sinde
MYCN saptanmis; niiks gelismedigi bildirilmistir. Bu tiimdriin diferansiyasyon derecesinin, MYCN'nin
agresif etkisini fenotipik olarak smirlayabildigini disiindiirmektedir. VMAveNSE gibi belirteclerin
normaligide diisiik metabolik aktivitenin gostergesidir. iki olgudada MYCN pozitif olmasina ragmen
uzun sayilabilecek dilimde niiksiiz seyretmesidir. Normalde MYCN hizlihastalik ilerlemesi ve
kétiiprognozla iligkilendirilir. Kaynaklar, matiirasyon derecesinin ve biyokimyasal belirteglerin normal
olmasiinda kritik oldugunu vurgular.Olgul'de tiimoriin matiiritesi ve biyokimyasal normalligi
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esasalinarak tedavisiz izlenmistir, gangliondromlarin benign davranigina dair bilgilerle uyumludur.Olgu
2'deyse baslangigtaki biyopsisinin gangliondrom gelip, cerrahi sonrasi patolojinin "intermiks" ¢ikmasi,
kaynaklarda belirtilen tiimor heterojenligini, sadece biyopsi ile tam evreleme yapmanin zorlugunu
dogrulamaktadir.

Sunulan iki vaka, lokalize evre noroblastik timorlerde histopatolojik  matiirasyonun
MY CNamplifikasyonunun olumsuz prognostik etkisinden daha belirleyici olabilecegini gostermektedir.
Biyokimyasal belirte¢leri normal ve tamrezeksiyon uygulanan matiir histolojiliL1/L2 hastalarinda,
MY CNpozitif olsadahi kemoterapisiz izlemin uygun birsecenek olabilecegini gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Adrenal gangliyondroma, gangliyondroma, noroblastik tiimor, ndroblastom, nmyc
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Cocukluk Caginda Nadir Bir Olgu: Malign Perikardiyal Mezotelyoma

Avytiil Temuroglu!, Gokalp Riistem Aksoy', Numan Alperen Katmer!, Bedriye Kalkan*, Sara Sebnem Kilig?, Hakan
Kiigiiker?, Fahrettin Uysal®

'Bursa Uludag Universitesi Cocuk Onkoloji BD
?Bursa Uludag Universitesi Cocuk Romatoloji BD
3Bursa Uludag Universitesi Cocuk Kardiyoloji BD
*Bursa Uludag Universitesi Cocuk Saglig ve Hastahiklar1 ABD

Aytiil Temuroglu / Bursa Uludag Universitesi Cocuk Onkoloji BD

Malign mezotelyoma, mezotel hiicrelerinden kdken alan, nadir ancak agresif seyirli bir malignitedir ve en
sik plevral yerlesimlidir. Perikardiyal yerlesim son derece nadir olup, tiim mezotelyomalarin %1 ’inden
azini olusturur.Cocukluk ¢aginda malign mezotelyoma olduk¢a ender goriilmektedir. Literatiirde diinya
genelinde ¢ocuk ve adolesanlarda bildirilen toplam vaka sayisi yaklagik 250300 ile sinirlidir. Tiirkiye’de
¢ocuklardan alinan yaklasik 100.000 biyopsi materyali iginde yalnizca 25 mezotelyoma olgusu bildirilmis
olup, yas ve yerlesim dagilimi ayrintili olarak ayristirilmamastir.

15 yasinda kiz hasta, Eyliill 2024ten beri devam eden aralikli gogiis agrisi, halsizlik ve kilo kaybi
sikayetleri ile bagvurdu. Aile Oykiisinde dedede gecirilmis tiiberkiiloz Oykiisii bulunmaktaydi. Fizik
muayenesinde vital bulgular1 stabildi. Kardiyak oskiiltasyonda mezokardiyak odakta 2-3/6 sistolik
ifiirim saptandi. Diger sistem muayeneleri dogaldi. EKG de siniis tasikardisi izlendi. Transtorasik
ekokardiyografide en genis yerinde 37 mm Olgiilen perikardiyal eflizyon saptanmasi {izerine hasta ¢ocuk
yogun bakim iinitesine alindi.Sedasyon altinda ekokardiyografi esliginde perkiitan perikardiyosentez
yapild1 ve toplam 550 mL serohemorajik perikard sivisi drene edildi. Perikardiyal sivi biyokimyasi
transiida 6zellikteydi; kiiltiirlerinde iireme olmadi. Sitolojik incelemede benign mezotel hiicreleri izlendi.
Serum Amiloid A diizeyinin yiiksek olmasi nedeniyle kolsisin tedavisi baslandi. Otoinflamatuvar
hastaliklar acisindan yapilan degerlendirmelerde MEFV gen analizi negatif bulundu. Takibinde hastaya
Anakinra, Prednol, Plaquenil tedavileri baglandi. Takiplerinde perikardiyal efiizyonun tekrarlamasi iizerine
cocuk kardiyoloji 6nerisiyle yapilan ileri goriintiillemelerde kalp BT ve kardiyak MR’da perikardda diffiiz,
masif kalinlasma (yaklasik 2 cm) ve fibriler yapida eflizyon izlendi. Bulgular tiiberkiiloz perikarditi,
romatizmal hastaliklar veya malign infiltrasyon acisindan siipheli olarak degerlendirildi.

Kalp ve damar cerrahisi tarafindan perikardiyal pencere acilmasi amaciyla opere edilen hastada,
perikardin belirgin kalinlastig1 ve kalbi ¢epecevre saran kitle lezyonu oldugu goriildii(sekil 1). Alinan
biyopsinin frozen incelemesi malign olarak raporlandi. Nihai histopatolojik ve immiinohistokimyasal
incelemede (kalretinin, CK5/6, podoplanin pozitif; CEA ve TTF-1 negatif) epiteloid tip malign
perikardiyal mezotelyoma tanis1 konuldu. PET-BT’de perikard boyunca yaygin hipermetabolik tutulum
ve mediastinal lenf nodu metastazlari saptandi

Hastaya ilk basamak kemoterapi olarak pemetrexed + cisplatin tedavisi baglandi. 3 kiir sonras1 yeterli
yanit elde edilemeyen hastaya ipilimumab ve nivolumab baglandi. Ancak hasta tiim tedavilere ragmen
kalp yetmezligi nedeniyle kaybedildi. Bu olgu ¢ocukluk caginda rekiirran perikardiyal efiizyon ile
prezente olan malign perikardiyal mezotelyomanin nadirligi ve tanisal giigliiklerine dikkat ¢ekmek
amaciyla sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: mezotelyoma, cocukluk ¢agi, pemetrexed
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Ailevi SMARCB1 Mutasyonu ile iligkili Rabdoid Tiimér Yatkinlik Sendromu:
Uc Olgu

Ugur Cem Mete!, Numan Alperen Katmer!, Engin Bozkus?, Gokalp Riistem Aksoy!, Aytiil Temuroglu!, Caglar
Odek?

'Bursa Uludag Universitesi Cocuk Onkoloji
2Bursa Uludag Universitesi Cocuk Yogun Bakim

Ugur Cem Mete / Bursa Uludag Universitesi Cocuk Onkoloji

Amag: Rabdoid tiimorler, siit cocuklugu ve erken ¢ocukluk doneminde goriilen, son derece agresif seyirli
nadir malignitelerdir. SMARCBI1 geni (22q11.2), SWI/SNF kromatin yeniden diizenleme kompleksinin
cekirdek iiyesi olup bu gendeki germline mutasyonlar Rabdoid Timoér Yatkinlik Sendromu Tip 1'e
(RTPS1) neden olur. RTPS1, otozomal dominant kalitim gosterir ve penetransi yiiksektir. Bu ¢alismada,
ayni aileden ii¢ bireyde (bir amca ve iki kardes) SMARCBI iligkili rabdoid tiimdr gelisimi sunulmaktadir.

Olgular: ilk olgu, 2003 yilinda 3,5 yasinda bas donmesi ve dengesizlik ile bagvuran erkek hasta (amca).
Kranial MR'da 4. ventrikiilde 6x3x3 c¢m kitle saptanmis, medial suboksipital kraniotomi ile total eksizyon
yapilmigtir. Bir ay sonra C2-C3 seviyesinde metastatik kitle tespit edilerek ikinci operasyon
gerceklestirilmistir. Patoloji "medulloblastom" olarak raporlanmustir. Iki kiir kemoterapi (Karboplatin +
VP-16) ve kraniospinal radyoterapi (5440 cGy, 32 fraksiyon) uygulanmistir. Hasta tedavi sonunda
kaybedilmistir.ikinci olgu, Eyliil 2021'de 17 aylikken halsizlik ve atesle bagvuran erkek hasta (agabey).
Kranial MR'da IV. ventrikiilde 3,7%3,1x5,1 c¢m kitle saptanmis, suboksipital kraniotomi ile total eksizyon
yapilmistir. Kesin patoloji Atipik Teratoid Rabdoid Tiimér (ATRT, WHO Grade 4) olarak raporlanmustir.
Sol bobrekte 7x7x5 c¢cm senkron kitle ve leptomeningeal metastaz tespit edilmistir. Ug kiir kemoterapi
uygulanmasina ragmen hasta Aralik 2021'de kaybedilmistir.Ugiincii olgu, Temmuz 2025'te 3 aylikken
morarma ve solunum sikintisiyla bagvuran erkek hasta (kardes). Superior vena cavaya basi yapan
mediastinal kitle saptanmis, patoloji Rabdoid Sarkom olarak kesinlesmistir. Tiim Ekzom Sekanslama
(WES) ile SMARCBI1 gen mutasyonu dogrulanarak RTPS1 tanis1 kesinlestirilmistir. Coklu kemoterapi
kiirleri uygulanmakta olup hasta yogun bakim takibinde kismi yanitla izlenmekte iken sepsis ve sok
nedenleriyle kaybedilmistir.

Tartisma: Bu vaka serisi bircok Onemli noktay1r vurgulamaktadir. Birincisi, amcanin etkilenmesi
mutasyonun baba soyundan (paternal) gectigine isaret etmektedir. Ikincisi, amcanm 2003'teki
"medulloblastom" tanisi, ailenin giincel genetik tablosu 1s1g3iInda SMARCBI iliskili bir tiimor olarak
yeniden degerlendirilmelidir. Ucgiinciisii, aym germline mutasyonu tastyan {ii¢ bireyde farkl
lokalizasyonlar (MSS, bobrek, mediasten) ve farkli histolojik alt tipler gelismesi, RTPS1'in belirgin
fenotipik heterojenitesini gostermektedir. Son olarak, her kusakta giderek daha erken tanmi yas1 gozlenmesi
(3,5 yil » 17 ay — 3 ay) dikkat ¢ekicidir.

Sonug: Aile dykiisiinde erken ¢ocukluk ¢aginda kanser bulunan tiim rabdoid tlimor hastalarinda germline
SMARCBI taramast yapilmali, tasiyici ailelere prenatal genetik damigmanlik sunulmali ve kapsamli

tiimor silirveyans programlart uygulanmalidir.

Anahtar Kelimeler: SMARCBI1, Rabdoid Tiimér Yatkinlik Sendromu, ATRT, Rabdoid Sarkom, Ailevi
Kanser Sendromu
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Intrakraniyal Germinom Ile Izlenen Olguda Nongerminomatdz Germ
Hiicreli Timore Malign Transformasyon

Arzu Caliskan', Eda Ataseven', Aysha Gadashova', Cenk Eraslan?, Elif Bolat®, Yesim Ertan*, Cihan Onder!, Serra
Kamer®, Yavuz Anacak’, Mehmet Kantar!

'Ege Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji BD
2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji ABD
3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi ABD
*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji ABD
SEge Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyasyon Onkolojisi ABD

Arzu Caliskan / Ege Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji BD

Intrakraniyal germ hiicreli timorler ¢ocuk ve addlesanlarda nadir gorillen neoplazmlardir.
Nongerminomatdz germ hiicreli timorlereNGGCT) kiyasla germinomlar kemoterapi-radyoterapiye
genellikle iyi yanit verir ve iyi prognoz gosterir. Tedavi sonrasi biyolojik davranisin degiserek NGGCT
fenotipine doniismesi son derece nadirdir. Burada baslangigta non-metastatik germinom tanisi alan,
kemoradyoterapi sonrasi tam remisyona giren ancak kisa siire i¢inde belirte¢ yilikselmesi ile malign
transformasyon gostererek NGGCT olarak niiks olan bir olguyu sunuyoruz.

On bes yasinda erkek hasta, ¢ift gorme yakinmasi ile basvurdu; papil 6dem saptanmasi lizerine g¢ekilen
Kranial MRG’de pineal bélgede kitle izlendi. Beyin cerrahisi tarafindan biyopsi yapildi ve histopatoloji
germinom olarak sonug¢landi. Spinal MRG normaldi, tanisal LP benigndi. Tanida serum AFP 7,6 ng/L, B-
hCG 0,77 U/L; BOS AFP < 2,72 nug/L, BOS B-hCG negatifti. Olgu non-metastatik germinom kabul
edilerek SIOP-CNS-GCT-II protokoliine gore karboplatin-etoposid/ifosfamid-etoposid kemoterapisi
baglandi. Dort kiir sonrast lezyonda gerileme olmakla birlikte rezidii nedeniyle 24 Gy+16 Gy radyoterapi
uygulandi; kontrol Kranial MRG’de rezidii/niiks saptanmadi, izleme alind1. izlemin 4. ayinda AFP ve B-
hCG yiikselmesi tizerine LP’de BOS AFP 75,4 ng/L ve BOS B-hCG 36,3 U/L saptandi. Kranial MRG’de
pineal bolgede niiks izlendi; spinal MRG’de tutulum yoktu. Sistemik yayilim agisindan PET-BT' de
patolojik hipermetabolik odak saptanmadi. Olgu, malign transformasyon ile niiks olan NGGCT kabul
edilerek SIOP-CNS- NGGCT protokoliine gore PEI (etoposid-sisplatin-ifosfamid) baglandi. iki kiir
sonrast Kranial MRG’da belirgin regresyon izlendi. AFP ve BHCG normale dondii. Noroonkoloji
konseyinde, onceki dozlar dikkate alinarak NGGCT’ye uygun yeniden radyoterapi planlanmasi uygun
goriildii; tiimor dokusundan NGS planlandi. Hastanin tedavisi halen devam etmektedir.

Resim 1:
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Pineal bolgede niiks kitlesel lezyon

Resim 2:

Literatlirde, intrakraniyal germinomanin NGGCT'ye malign transformasyon ile niiksii az sayida olgu
raporu ile bildirilen,son derece nadir goriilen bir durumdur ve tiimor heterojenligi (baslangicta
saptanamayan diisiik hacimli nongerminomatéz komponent ya da tedavi altinda klonal degisim)
olasiligim giiclii bicimde diisiindiiriir. Bildirilen olgularin bir kisminda niiks primer bdlgede veya
ekstrakraniyal alanda izlenirken, Ozellikle ventrikiiloperitoneal sant Oykiisii bulunan hastalarda
intraabdominal yayilim ve eslik eden nongerminomatdz transformasyon dikkat ¢cekmekte;bu alt grupta
klinik gidis agresif seyredebilmekte, sagkalim belirgin sekilde diigmektedir. Bu nadir patern,“iyi
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prognozlu” germinomlarda dahi uzun dénem izlemde belirte¢ temelli yakin takip (AFP/B-hCG) ve niiks
siiphesinde yeniden doku dogrulamasi ile histolojik yeniden siniflandirmanin kritik oldugunu;ayrica olasi
mikst bilesenleri yakalayabilmek i¢in daha hassas patoloji/molekiiler yontemlerin degerini vurgular.

Anahtar Kelimeler: Intrakranial germinom, germ hiicreli tiimor, malign transformasyon
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Bebeklik Cag1 Noroblastomunda APC p.I1307K Varyantinin Saptanmasi:
Yeni Nesil Dizileme Bulgular:

Ayse Demircubuk', Oznur Kademli!, Esra Kilim', Emre Cegen?, Safiye Aktas®, Muhammet Dogan*, Ekrem Unal'

'"Medical Point Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji & Kemik iligi Nakli Klinigi, Gaziantep, Tiirkiye
’Dokuz Eyliil Universitesi Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkolojisi Anabilim Dal, izmir, Tiirkiye
3Dokuz Eyliil Universitesi Onkoloji Enstitiisii, Temel Onkoloji Anabilim Dal1, izmir, Tiirkiye
“Kayseri Sehir Hastanesi, Tibb1 Genetik Klinigi, Kayseri, Tiirkiye

Ekrem Unal / Medical Point Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji & Kemik iligi Nakli Klinigi, Gaziantep, Tiirkiye

Girig: Noroblastom, ¢ocukluk caginin en sik goriilen ekstrakraniyal solid timdrii olup klinik seyri
biyolojik ozelliklere gbre genis bir spektrum gostermektedir. Genetik degisiklikler hem prognozun
belirlenmesinde hem de tedavi yaklasiminda 6nemli rol oynamaktadir. Bu olgu sunumunda, néroblastom
tanisi alan bir bebekte tiimor dokusunda saptanan APC genetik varyant1 ve klinik seyir ele alinmistir.

Olgu Sunumu: On dokuz aylik kiz hasta, ates, karin agris1 ve huzursuzluk yakimalari ile basvurdu. flk
degerlendirmesinde batinda kitle saptanmasi iizerine merkezimize sevk edildi. Ozge¢misinde &zellik
yoktu. Anne ve baba saglikliydi, aile dykiisiinde bilinen malignite bulunmamaktaydi. Fizik muayenede
huzursuz goriiniimde olan hastanin batim distandii, substernal orta hatta dolgunluk olusturan kitle palpe
edildi. Diger sistem muayeneleri dogaldu.

Radyolojik incelemelerde {ist batin manyetik rezonans goriintiileme sag siirrenal 15x11 cm kitle saptandi,
Batin tru-cut biyopsisi ve kemik iligi biyopsisi metastatik néroblastom ile uyumlu olmasi iizerine TPOG
2020 prtokolii baslandi. Tedavi sonrasi hastanin genel durumunda belirgin klinik iyilesme goézlendi.
TPOG noroblastom protokolii dogrultusunda MYCN negatif saptandi. DNA 6rneginin yeterli olmasi
nedeniyle NGS tabanl pediatrik timor paneli calisildi. Tiimor dokusunda APC ¢.3920T > A (p.11307K)
varyanti saptandi. Bu bulgu {izerine olasi germline gegis agisindan aile taramasi ve genetik danismanlik
planlandi.

Sonug: Bu olgu, noroblastomlu bir bebekte APC genetik varyantinin saptanmasi acisindan dikkat
cekicidir. Pediatrik solid tliimorlerde genis genetik analizlerin, hem bireysellestirilmis tedavi

yaklagimlarina hem de ailesel risklerin belirlenmesine katki saglayabilecegi diistiniilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Noroblastom, APC varyanti, Yeni nesil dizileme, Ailevi kanser sendromlar1
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Cocukluk Cagi Immiin Yetmezlik Zemininde Gelisen Lenfomalar: Tek
Merkez Deneyim

Fatma Tuba Yildirim', Firdevs Aydm!, Emre Capkinoglu?, Cengizhan Elmas', Onur Mert Celik!, Giirses Sahin!,
Sule Yesil!

! Ankara Etlik Sehir Hastanesi
2Bolu Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi

Fatma Tuba Yildirim / Ankara Etlik Sehir Hastanesi

Primer immiin yetmezliklerde, lenfosit gelisimi,immiin regiilasyon ve DNA onarim mekanizmalarindaki
dogustan bozukluklar nedeniyle enfeksiyonlara yatkinligin yam sira otoimmiinite ve malignite riskinde
belirgin artis gérulmektedir.Ozellikle lenfosit maturasyonunun etkilendigi,kronik lenfoproliferasyonun ve
genomik instabilitenin eslik ettigi immiin yetmezlik sendromlarinda lenfoma geligsme riski belirgin olarak
artmistir.Bu hastalarda gelisen lenfomalar siklikla erken yasta ortaya ¢ikmakta,ileri evrede tan1 almakta ve
tedaviye direng,yiiksek toksisite riski ve enfeksiyonlara bagli komplikasyonlarla seyretmektedir.Bu
nedenle lenfoma tanisi alan pediatrik hastalarda altta yatan immiin yetmezlik ve genetik yatkinligin
aragtirilmasi,tanisal yaklagim ve tedavi planlamasi i¢in 6nemlidir.Bu ¢alismada,merkezimizde lenfoma
tanis1 aldiktan sonra altta yatan immiin yetmezlik saptanan hastalarin klinik 6zellikleri,immiin yetmezlik
tipleri, lenfoma alt tipleri,EBV iliskisi ve klinik sonuglari degerlendirilerek, pediatrik lenfomalarda
immiin yetmezlik ve genetik predispozisyon taramasinin klinik 6nemi vurgulanmaistir.

Etlik Sehir Hastanesi’nde 2022-2025 yillar1 arasinda, lenfoma tanisi alan toplam 59 hastadan, izlem
sirasinda  altta yatan immiin yetmezlik saptanan 8 pediatrik hasta retrospektif olarak
degerlendirildi.Olgularin altist non-Hodgkin lenfoma,ikisi Hodgkin lenfoma tanisi aldi ve hastalarin ¢ogu
tan1 aninda ileri evreydi.Altta yatan immiin yetmezlik etiyolojileri incelendiginde ii¢ hastada ataksi-
telenjiektazi, {i¢ hastada kombine immiin yetmezlik (DIAPH1 mutasyonu ve SH3GL1 iliskili immiin
yetmezlik),bir hastada IRAK4 mutasyonu ve bir hastada HIV enfeksiyonu mevcuttu.Ug hastada tam
aninda EBV pozitifligi/EBV ile iliskili lenfoproliferatif hastalik bulgular1 mevcuttu.Tedavi sirasinda
CMV, adenoviriis pndmonisi ve COVID-19 gibi ciddi viral enfeksiyonlar gelisti. iki hastada remisyon
saglanirken dort hasta progresyon veya enfeksiyon/tedavi iliskili komplikasyonlar nedeniyle kaybedildi,
bir hastaya hematopoietik kok hiicre nakli uygulandi. Altta yatan immiin yetmezlik zemininde, azaltilmig
yogunluklu kemoterpi rejimlerine ragmen ilaglara bagh toksisiteler ve enfeksiy6z komplikasyonlar daha
sik ve agir izlendi,bu durum tedavi siirecini zorlastirdu.

Bu calismamiz immiin yetmezlik zemininde gelisen lenfomalarin daha erken yasta ortaya ¢iktigini,
siklikla ileri evrede tani aldigini ve daha agir klinik seyir gosterdigini ortaya koymaktadir. Birden fazla
hastada EBV pozitifliginin saptanmasi, viral tetikleyicilerin bu hasta grubunda lenfoma gelisimindeki
roliinii desteklemektedir. Kombine immiin yetmezIligi olan hastalarda enfeksiyonlar ve tedaviye bagl
toksisiteler daha agir seyretmekte olup, standart yogun tedavi yaklasimlarindan bu hasta grubunda
kagimmilmali ve daha diisiik yogunluklu, bireysellestirilmis tedaviler uygulanmalidir.Sonug olarak,
pediatrik lenfoma hastalarinda erken yasta baslangig, ileri evre hastalik, EBV pozitifligi, agir
enfeksiyonlar veya belirgin tedavi toksisitesi varliginda altta yatan immiin yetmezlik ve genetik yatkinlik
mutlaka aragtirilmalidir.

Anahtar Kelimeler: immun yetmezlik, lenfoma, malignite, toksisite
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BIiLDIRi ID BiLDIRi BASLIGI SUNAN YAZAR YAZARLAR
BEKIR FU YALGIN Bekir Furkan Yalpin , Bitgra Topuz Tiirkcan, Ozge Vural, Arzu Okur, Fanuk Giigli Piark, Nalan

IRF4 POZITIF DiFFUZ BUYUK B HUCRELI LENFOMA TANILI NADIR BiR OLGU

Esra Kilim, ©znur Kademii, Elif Yumuk, Ayse Demingubuk, Muhammet Dogan, ibrahim Boga,
Ekrem Unal

YAYGIN DEGISKEN iIMMUN YETMEZLIK iLE iLiSKiLI REFRAKTER B-LENFOBLASTIK LENFOMA: ADOLESAN
BiR OLGU SUNUMU
NODULER LENFOSIT BASKIN HODGKIN LENFOMALI HASTADA CD137 (TNFRSF9) iLiSKiLi iIMMUN EKREM ONAL Oznur Kademili, Atil Bisgin, Ayse Ozkan, Esra Kilim, Ayse Demirpubuk, Uur Giimis, Ekrem
YETMEZLIK VE ALLOJENIK KOK HOCRE NAKLI ILE BASARILI TEDAVi Unal

EKSTRAMEDULLER TUTULUMLU LENFOMA TANILI GOCUK HASTADA BRCA2 P.S1106R VARYANTI: EXREM ONAL Hacer Ugmak, Mustafa Ozay, Ayse Demirgubuk, Esra Kilim, Oznur Kadem, ibrahim Boga,
GENETIK YATKINLIK AGISINDAN BiR OLGU Nhihammet Dogan, Ekrem (nal

N - Hative Yelda Cigsar , Tugba Toyran, Ayse Bzkan, Emel Celik Akspy , Miinire Mine Bagislar ,
HATICE YELDA CIGSAR Giilay Sezgin, Melek Ergin, Giilgiin Biyiikdereli, Serhan Kipeli

NADIR BiR OLGU: PEDIATRIK NODAL MARJINAL ZON LENFOMA

NON HODGKIN LENFOMA: TEK MERKEZ DENEYiMi BEGUM $iRiN KOG Dilsad Koca , Begiim Sirin Kog, Gizem Zengin Ersoy, Suar Caki Kihg, Murat Elli

Ozlem BasogluOner , Duygu Gzkorucu Yildingan , Ali Aygicek , Sibel Akpinar Tekgiindiiz ,

OZLEM BASOGLU ONER Esra Arslantas , Ayse Gonca Kagar , Tuba Nur Tahtakesen Giiger , Ozgli Hangerli , Saide
Ertiitk , Mehmet Cemal Dbnmez , Deniz Biista inci

PANKREAS TUTULUMLU NON-HODGKIN LENFOMA OLGU SUNUMU

PREKURSOR B-HUCRELI LENFOBLASTIK LENFOMADA PARANEOPLASTIK AGIR AKUT MOTOR AKSONAL AVBIKE KOG Aybike Kog, Sebnem Apaydin, Dildar Bahar Geng, fa Ogur, Ercii
NOROPATI VE SUPERIOR SAGITTAL SINUS TROMBOZU Derin, Zeynep Yildiz Yildmmalk

Hayrullah Tiirkmen , Serife Sebnem Onen Gbktepe, Hamiyet Hekimci Ozdemir, Begiimhan
HAYRU! TURKMEN Demir Giindiogan, Tuba Hilkay Karapinar, Yesim Oymak, Bengii Demirag

SILOTORAKSLA BASVURAN LENFOMA OLGUSUNDA LYNCH SENDROMU: NADIR BIR BIRLIKTELIK

ERAY AKAY , SELMIA GAKMIAKGI, NERIMAN SARI, GZGE VIURAL, ARZU OKUR, BURGA AYDIN,
FARUK GUCLD PINARLI, NERIMAN SARI

PEDIATRIK HODGKIN LENFOMA KLINIK KARAR VERME SURECINDE YAPAY ZEKA MODELLERININ ROLU:
COK MERKEZLi PERFORMANS DEGERLENDIRMESI

HODGKIN LENFOMADA NADIR GORULEN BiR PARANEOPLASTIK DURUM: OTOIMMUN HEMOLITIK - -

ANEMI Cihan Ontler, Aysha Gadashova, Eda Ataseven, Tiilay Oztirk, Mine Hekimgil, Mehmet Kantar
iremnaz KARAHAN, Simge CINAR GZEL, Suat Hilal AKI, Nil COMUNOGLL, Sebuh KURUOGLU,
Siiheylta OCAK

EXTRAMEDULLER MYELOID SARKOM VE KRAS MUTASYONU
BASLANGICTA BOS NEGATIFLIGi iLE SEYREDEN SANTRAL SINIR SISTEMi RELAPSI: T-LENFOBLASTIK - Ege Erugar , Bzlem Bagoglu Oner , Mehmet Cemal Donmez , Sibel Tekpinar Akgiindiiz , Ali
LENFOMALI BiR QOCUKTA TANISAL GUGLUK e Aygicek

Gizem Zengin Ersoy , Bagim Kog, Dilsad Koca, Murat Elli, Suar Cak: Kilg

PEDIATRIK MEDULLOBLASTOMDA KLINIK RISK GRUPLARINA GORE SAGKALIM SONUGLARI: GIZEM ZENGIN E
RETROSPEKTIF TEK MERKEZ DENEYiMi

EKSTRANORAL METASTAZIN NADIR BiR FORMU: KEMIK iLiGi TUTULUMU GOSTEREN K Astan, Bakan Aydin
MEDULLOBLASTOM OLGUSU ™

KIAA 1549-BRAF FUZYONU BULUNAN SPINAL PILOSITiK ASTROSITOM OLGUSUNDA HAYAT KURTARICI o
FATMA BETUL CAKIR fFatma Betiil Cakir, Rumeysa Tuna Devedi, Giilpin Bozbeyoglu

MEK iINHIBITOR CEVABI

Cengizhan Elimas , Fatma Tuiba Yildunm, Firdews Aydin, Onur Mert Celik, Giirses Sahin, Haktan)

JOUBERT SENDORUMUNDA TANIMLANAN iLK YUKSEK DERECELI GLIOM VAKASI CENGIZHAN ELMAS
Bais Erdem, Sule Yesil

N . o 2 irdevs Fatttiva Cengizhan E) Mert ¢
COK TABAKALI ROZETLER ICEREN EMBRIYONEL TUMOR: UC YASINDA ERKEK OLGU FIRDEVS AYDIN b Ayae, Tuba Vidiewn, Y e;i\;E I, O Gelik, Volkan kse, Sule

Dr. Opr. Uyesi Sita Sahin , Wzm.Dr. Vasin Yiltvaz , Uzm. Dr. Hiseyin Emre Dagdeviren ,

PRASELLAR ALANDA PILOSITIK ASTROSITOM OL NDA TRAMETINiB TEDAVISI iFA SAHIN .
SUPRAS OSITIK ASTROSITOM OLGUSU S SIFA SAHI Do Dr.$eref Bugra Tungper , Dog. Dr. ibrahim Eker , Prof. Dr. Deniz Tugcu

BiRINCi TRIMESTER DONEMINDEKI CEVRESEL MARUZIVETLERIN BEYIN TUMORU OLUSUMUNA "
¢ 5 OVKU ERDAL Oy Brcdal, Edta Ataseven, Setra Karmer

ETKISININ EGE UNIVERSITESINDEKI HASTALAR UZERINDEN DEGERLENDIRILMESI

Zuihall Onder Sivis, Miehtap Ertekin, Esin Oztan, Burtak Tath Giines, Netyal Tahta, Salih

GOCUKLUK CA®I BEYIN TUMBRLERI DENEYIMIMIZ ZUMAL BNDER SiVis

C19MC AMPLIFIKASYONU POZITIF QOK KATLI ROZETLER IGEREN EMBRIYONEL TUMOR: NADIR BIR ARZU CAISKAN Arzu Galiskan, Eda Ataseven, Aysha Gadashova, Cenk Erastan, Eiif Bollat, Ciban Onder, Hatice
oLGY Esra Durukan, Yesim Ertan, Ayca Ersen Danyeli, Serra Kamer, Mehmet Kantar

A Ll . X N N . Yasin Yilmaz , irem Bulut, Cansu Oeren Eryilmaz, Fatma Ezgi Dogan, Ash Ugok , Giilcan
PEDIATRIK BEYIN TUMORLERINDE N;];zi:.‘l;ig:f;giORANlNlN PROGNOSTIK DEGERININ YASIN YiLMAZ E 1 Kulel, Alev Bakit, M Ba Hlu, Banu Solak, Aysegiil Uniivar,
Karakas, Giilsalh Tamyildiz, Deniz Tugow

. NMizhthet Cernall Dbnmez , Upur Regaip Akalin, Giinsel Kutluk, Deniz Bista inci, Oziemn
ANTI-GD2 IMMUNOTERAPIYE BAGLI NAD::i :Ii:_ ?:;I;\TOINTESTINAL TOKSISITE: DINUTUKSIMAB MEHNIET CEMAL DONMEZ Basaifia Oner, Gonca Kacar, Saide Entiirk, Tuba Nur Tahtakesen, Gzgii Hangerk,
Vildigan, Ayge Karagent, Esra Arslantas, Sibel Tefaddr@iz, Al Aygicek
Bekit Furkan YALGIN, Bigra TOPUZ TURKOAN, Bzge VURAL, Arzu OKUR, Faruk Gugki
BEKIR FU YALGN PINARLI, Alp Ozgiin BGRCEK, Muamemer Nielih SAHIN, Merve YAZOL

KAFA TABANINA UZANIM GOSTEREN OLFAKTOR NOROBLASTOM: OLGU SUNUMU
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MEHMET FURKAN YALABIK

Mehmet Furkan Yalabik , idil Rana User Kilig, Burak Ardigh, ibrahim Karnak, Arbay Ozden
Ciftgi, Saniye Ekinci

NOROBLASTOMDA ORAL MUKOZA METASTAZI: NADIR BiR OLGU SUNUMU

HATICE YELDA CIGSAR

Cezar Dan, Hatice Yelda Cigsar , Giilay Sezgin , Seyda Erdogan, Merve Aviuklu Pektas, Ayse
(Ozkan , Serhan Kiipeli

TEKRARLAYAN NUKSLERLE GIDEN BiR NOROBLASTOM OLGUSUNDA GEG DONEMDE GELISEN ANTI-HU
iLigKiLi PARANEOPLASTIK LiMBIK ENSEFALIT

GAGRI BERHAN KURDU

Deniz Kizmazoglu, Gagri Berhan Kurdu , Tuba Yurdusev, Ceren Sarioglu, Ipek Polat, Ahmet
Celik, Safiye Aktas, Serra Kamer, Recep Bekis, Refik Emre Cegen, Nur Olgun

ADOLESAN WILMS TUMORU VE AKTINOMISIN D'YE BAGLI SINUZOIDAL OBSTRUKSIYON SENDROMU:
VAKA SUNUMU

BEGUM SiRIN KOG

Dilsad Koca , Beglim Sirin Kog, Gizem Zengin Ersoy, Suar Caki Kilig, Murat Elli

BOBREKTE GORULEN NADIR BiR TUMOR: KiSTiK PARSIYEL DIFERANSIYE NEFROBLASTOM

NURETTIN OKUR

Nurettin Okur , Siiheyla Aytag Arslan , Neriman Sari

NADIR BiR OLGU: PRIMER RENAL EWiING SARKOM

CiHAN ONDER

Cihan Onder, Eda Ataseven, Aysha Gadashova, Tillay Oztiirk, Hatice Esra Durukan, Arzu
Galigkan, Ali Tekin, Banu Yaman, Mehmet Kantar

MALIGN KEMIK TUMORLERININ TANISINDA YASANAN GECIKMENIN SAG KALIM UZERINE ETKiSi

AYTUL TEMUROGLU

Aytil Temuroglu, Ugur Cem Mete, Numan Alperen Katmer, Gokalp Riistem Aksoy, Mehtap
Ertekin, Metin Demirkaya, Betiil Berrin Sevinir

BUYUME GERILIGI iLE BASVURAN OLGUDA BEKLENMEYEN TANI: EWING SARKOM

EMEL GELIK AKSOY

Esra Yilmaz, Emel Celik Aksoy, Yelda Gigsar, Mine Bagislar, Ayse Ozkan, Giilay Sezgin, Serhan
Kuipeli

RET MUTASYONU ZEMININDE GELISEN OSTEOSARKOM OLGUSU

$EBNEM APAYDIN

Sebnem Apaydin , Aybike Kog, Dildar Bahar Geng, Umran Getingelik, Bahadir Balkanl,
Fevziye Kabukguoglu, Zeynep Yildiz Yildirmak

KEMOTERAPIYE DIRENGLI PEDIATRIK ALVEOLAR SOFT PART SARKOMDA PAZOPANIB iLE ETKIN TEDAVi:
OLGU SUNUMU

GOKALP RUSTEM AKSOY

Gokalp Rustem AKSOY , Aytil TEMUROGLU, Numan Alperen KATMER

ORBITAL SELULIT TABLOSU iLE 6OZ HEKIMINE BASVURAN RABDOMYOSARKOM OLGUSU

BUSRA KAYA ARSLAN

Bilsra KAYA ARSLAN, Ugur DEMIRSOY

NTRK1 FUZYON POZITIF, NUKS iGSi HUCRELI MEZENKIMAL TUMOR OLGUSUNDA LAROTRECTINIB
TEDAVIS

BILGE ALKAN

Bilge Alkan, Giilcan Erbag, Ahmet Salduz, Mebrure Bilge Bilgic, Zuhal Bayramoglu, Hikmet
Gilgah Tanyildiz

NADIR BIR N-MYC VAKASI: FEINGOLD TiP 1 VE KANSER iLiSKiSi

CENGIZHAN ELMAS

Cengizhan Elmas , Fatma Tuba Yildinm, Firdevs Aydin, Burgak Kurucu, Girses Sahin, Haktan
Bagis Erdem, Sule Yesil

RABDOMYOSARKOMDA KLINiK GRUPLARA GORE SAGKALIM ANALIZI: TEK MERKEZ DENEYIMi

HATICE ESRA DURUKAN

Hatice Esra Durukan, Eda Ataseven, Giilcihan Ozek, Cihan Onder, Arzu Caliskan, Tiilay Oztiirk,
Banu Yaman, Serra Kamer, Hiiseyin Kaya, Ahmet Celik, Melis Palamar Onay, Yavuz Anacak,
Serap Aksoylar, Mehmet Kantar

GERM HUCRELI TUMORLER: DOKUZ EVLUL UNIVERSITESI DENEYiMi

CAGRI BERHAN KURDU

Deniz Kizmazoglu, Refik Emre Cegen, Cagri Berhan Kurdu , Ceren Sarioglu, Oktay Ulusoy,
Safiye Aktag, Ayse Demiral, Mustafa Olguner, Handan Giileryiiz Ugar, Ercan Ozer, Dilek ince,
Nur Olgun

APC GEN MUTASYONU SAPTANAN iKi HEPATOBLASTOM OLGUSU

FATMA TUBA YILDIRIM

Fatma Tuba Yildinm, Firdevs Aydin, Cengizhan Elmas, Burgak Kurucu, Girses Sahin, Sule Yesil

WAGR SENDROMLU HASTADA SOLITER KARACIGER METASTAZININ PERKUTAN RADYOFREKANS
ABLASYON TEDAVISi: OLGU SUNUMU

GAMZENUR YALCINKAYA

Gamzenur Yalginkaya , ibrahim Kartal , Ayhan Dagdemir , Murat Danaci

VASKULER MALFORMASYONLARIN SIROLIMUS ILE TEDAVISi: TEK MERKEZ DENEYiMi

FIRDEVS AYDIN

Firdevs Aydin, Fatma Tuba Yildirim, Melda Berber Hamamci, Burgak Kurucu, Cengizhan
Elmas, Sule Yesil, Gurses Sahin

NOROFIBROMATOZIS TiP 1 iLE iLiSKiLi PLEKSIFORM NOROFIBROM TEDAVISINDE SELUMETINIBIN
DERMATOLOJIK ETKILERI: KLINiK ZORLUKLAR VE TERAPGTIK YONETIM

GULCAN ERBAS

Giilcan Erbas, Yasin Yilmaz, Osman Kuleli, Aysegtil Untivar, Zeynep Karakas, Serap Karaman,
Can Baykal, Deniz Tugcu

PEDIATRIK YAS GRUBUNDA AGRESIF BENIGN KEMIK LEZYONLARINDA DENOSUMAB DENEYiMi: iki
OLGU SUNUMU

FIRDEVS AYDIN

Firdevs Aydin, Fatma Tuba Yildinm, Melda Berber Hamamci, Muhammed Erkan Emrahoglu,
Seyhan Karaaslan, Giirses Sahin, Sule Yesil

NAZOFARENGEAL KARSINOM TANIS! ILE iZLENEN PEDIATRiK HASTADA VERTEBRA METASTAZI ILE
RELAPS: OLGU SUNUMU

NURIYE BURGIN TURAN

Nuriye Burgin Turan, Ali Aykan Ozgiiven

ORBITA YERLESIMLI MALIGN RHABDOID TUMOR OLGUSU

OZGE ALBAYRAK

Ozge Albayrak, Hilal Susam Sen, irem Ko, Hayyam Kiratl, Elif Bulut, izzetcan Ulusoy, Figen
Séylemezoglu, Ali Varan

GOCUKLUK GAGINDA NADIR BIR KANSER: MALIGN MELANOM

IDIL KALKAN

IDIL KALKAN

OPERABL OLMAYAN iNFANTIL MYOFIBROMATOZISTE TFG-ROS1 MUTASYONUNDA CERITINIB CEVABI

FATMA BETUL CAKIR

Fatma Betiil Gakir, Rumeysa Tuna Deveci, Ozlem Kalaycik Sengil, Asude Sule Arikan, Gigdem
Ulukaya Durakbasa, Sebahat C&n49

YENIDOGANDA SERVIKAL KAPOSIFORM HEMANJIENDOTELYOMADA ERKEN CERRAHI EKSIZYON: OLGU
SUNUMU

MUSTAFA BLiCi

Mustafa Bilici, Muzaffer Saglam, Didem Cemile Yesilirmak, Yakup Sancar Barig, Ferit Bernay




GOCUKLUK GAGINDA NADIR BiR TUMOR: GASTRIK ADENOKARSINOM
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ISIK ODAMAN AL

Nursu Gagla COSKUN, 1sik ODAMAN AL, Murat ELLI, Yéntem YAMAN, Sina GHANBARI, Tara
IMANIAN, Ash GAKIR, Gokhan BAYSOY, Mehmet Sait DOGAN, Dilek UNAL, Didem ATAY

ADOLESAN HASTADA NADIR BiR OLGU: PD-L1 %100 POZITIF EBV iLiSKiLi METASTATIK TiMiK
KARSINOMDA PEMBROLIZUMAB YANITI

SEYMA 6ZBUDAK

Sanaz Niknam, $eyma Ozbudak, Hikmet Giilsah Tanyildiz, Ulkii Miray Yildinm, Ayga iribag
Celik, Gulgin Yegen, Rejin Kebudi

INFANT VE ERKEN GOCUKLUK GAGINDA RABDOID TUMOR SPEKTRUMU: FARKLI KLINIK SUNUMLARLA
goLeu

FATMA TUBA YILDIRIM

Fatma Tuba Yildinm, Firdevs Aydin, Cengizhan Elmas, Onur Mert Gelik, Giirses Sahin, Sule
Yegil

PRIMER RENAL EWING SARKOM: PEDIATRIK YA$ GRUBUNDA NADIR BiR LOKALIZASYON

DEFNE EKINSU YUKSEL KISA

Cagni Berhan Kurdu , Deniz Kizmazoglu, Defne Ekinsu Yiksel Kisa, Tuba Yurdusev, Oktay
Ulusoy, Cenk Umay, Ceren Sarioglu, Safiye Aktas, Refik Emre Cecen

SDHB EKSIKLIGi OLAN PEDIATRIK MIDE GASTROINTESTINAL STROMAL TUMOR: CARNEY-STRATAKIS
SENDROMUNU DUSUNDUREN BiR OLGU

TUBANUR TAHTAKESEN GUGER

Ayse Gonca Kagar, Tubanur TAHTAKESEN GUGER, Saide ERTURK, Duygu OZKORUCU
YILDIRGAN, Ozgii HANGERLI, Deniz Biisra INCI, Esra ARSLANTAS, Sibel AKPINAR
TEKGUNDUZ, Ali AYGIGEK

PEDIATRIK NADIR BIR TANI: FOLIKULER LENFOMA

TUBA YURDUSEV

Tuba Yurdusev, Deniz Kizmazoglu, Ece Nur Uslu, Gagn Berhan Kurdu, Ceren Sarioglu, Recep
Bekis, Safiye Aktas, Refik Emre Cecen

PEDIATRIK PULMONER MUKOEPIDERMOID KARSINOM: IKi OLGU SUNUMU

OzGE ALBAYRAK

Ozge Albayrak, Nilgiin Kurucu, Umay Kavgaci, Nagehan Emiralioglu, Berna Oguz, Diclehan
Orhan, Zeynep ilksen Hocoglu, Ali Varan

PEDIATRIK ONKOLOJI HASTALARINDA YENI NESIL DIZILEME (NGS) SONUGLARININ KLINiK KARAR
SUREGLERINE ETKiSi: TEK MERKEZ ERKEN DONEM DENEYiMI

MEHTAP ERTEKIN

Mehtap Ertekin , Zuhal Onder Sivis , Gilen Gill Uz, Neryal Tahta , Burak Tath Giines , Esin
Ozcan, Salih Gozmen

GOCUK ONKOLOJI HASTALARINDA BOBREK YETMEZLIGi: TEK MERKEZ DENEYIMi

UGUR CEM METE

Ugur Cem Mete, Aytiil Temuroglu, Gékalp Ristem Aksoy, Bilal Yildiz, Osman D8nmez

OSTEOSARKOM TEDAVISINDE YUKSEK DOZ METOTREKSAT iLisKiLi MiYOZIT OLGUSU

SIFA SAHIN

Sifa Sahin , Feyat Tung , Nurettin Okur , Ahsen Bagaran , [brahim Eker

COCUKLUK GAGI KANSERINDEN SAG KALAN OLGULARDA FONKSIYONEL GASTROINTESTINAL
HASTALIKLARIN SIKLIGININ VE ETKI EDEN FAKTORLERIN DEGERLENDIRILMES]

DILDAR BAHAR GENG

Aybike Ayturan Uggl , Dildar Bahar Geng , Zeynep Yildiz Yildirmak, Sebnem Apaydin, Aybike
Kog, Ayse Merve Usta

PLATIN GRUBU KEMOTERAPI ALAN KANSERLI GOCUKLARDA OTOTOKSISITEYE ILISKIN RETROSPEKTIF
CALISMA

ZEYNEP GIZEM CANAKKALE

Zeynep Gizem Ganakkale , Deniz Kizmazoglu, Emre Gegen, Yiiksel Olgun, Guinay Kirkim, Nur
Olgun

D VITAMINI COCUKLUK CAGI KANSERLERINDE PROGNOZLA iLi$KiLi MIDIR? TEK MERKEZ DENEYiMI

YASIN YiLMAZ

Yasin Yilmaz , Biigranur Tirtir, Yare Sezgin, Ash Ugok , Gilcan Erbas, Osman Kuleli, Vildan
Kogali, Can llgin, Aysa iribas Gelik, Giilsah Tanyildiz, Serap Karaman, Aysegul Uniivar, Zeynep
Karakas, Deniz Tugcu

RELAPS/REFRAKTER NOROBLASTOM TANILI HASTALARDA NAXITAMAB UYGULAMA DENEYiMI

DENIZ KIZMAZOGLY

DENIZ KIZMAZOGLU, Cagri Berhan Kurdu, Tuba Yurdusev, Murat C8mert, Emre Gegen

PEDIATRIK KANSER HASTALARINDA KLORHEKSIDINLI ORTU ICEREN BAKIM PAKETININ SANTRAL VENOZ
KATETERLE ILISKILi KAN DOLASIMI ENFEKSIYONLARINA ETKiSi: RANDOMIZE KONTROLLU GALISMA

NAZMi KANAD

Nazmi Kanad , Gillgin OZALP GERGEKER , ibrahim EKER

PROFESYONEL YASAM KALITES], MERHAMET DOYUMU iLE TUKENMISLIK VE IKINCIL TRAVMATIK
STRESIN ILISKiSI: UCUNCU BASAMAK PEDIATRIK KLINIKLERDE KESITSEL BIR CALISMA

MEHTAP ERTEKIN

Mehtap Ertekin

2025 YILI TORKIYE’SINDE SAGLIK MUESSESELERINE ULASMAK KOLAYLASTI ANCAK TANI VE TEDAVIDE
DURUM FARKLI OLABILIYOR

ALl AYGIGEK

Ali Aycigek , Ali Yiicesan, Duygu Yildirgan, Ayse Ozkan Karageng, Tuba Nur Tahtakesen, Ayse
Gonea Kagar, O2gl Hancerli, Saide Ertirk, Ozlem Bagoglu, Mehmet Cemal Dénmez, Deniz
Bsra inci

RELAPS/REFRAKTER SOLID TUMORLU GOCUKLARDA VIT (VINKRISTIN-IRINOTEKAN-TEMOZOLAMID)
TEDAVISI SONUGLARIMIZ TEK MERKEZ DENEYiMi

SERIFE SEBNEM ONEN GOKTEPE

Serife Sebnem Onen GBktepe, Hayrullah Tiirkmen, Hamiyet Hekimei Ozdemir, Beglimhan
Dernir Glndogan, Tuba Hilkay Karapinar, Serra Kamer, Yesim Oymak, Bengll Demirag

COCUKLUK GAGI CONSTITUTIONAL MISMATCH REPAIR DEFICIENCY SENDROMU OLGULARIMIZIN
DEGERLENDIRILMESi: KLINIK BULGULAR VE SAGKALIM

DILDAR BAHAR GENG

Dildar Bahar Geng , Sebnem Apaydin , Aybike Kog , Umran Getingelik , Zeynep Yildiz
Yildirmak

ANKARA UNIVERSITES| TIP FAKULTES! PEDIATRIK ONKOLOJI KLINIGINDE IZLENEN HASTALARDA
TANISAL GECIKMEYI ETKILEYEN FAKTORLERIN DEGERLENDIRILMESI

GAMZE CANEL CAKIR

Garze Canel CAKIR, Nurdan TAGYILDIZ

REFRAKTER SISTEMIK LANGERHANS HUCRELI HISTIYOSITOZ TANILI IKi OLGUNUN BRAF/MEK
INHIBITORU ILE TEDAVISI

AYTOL TEMUROGLY

Numan Alperen Katmer, Ugur Cem Mete, Gbkalp Riistem Aksoy, Aytil Temuroglu, Taner
Ozgilr, Yeter Diizenli Kar, Melike Sezgin Evim, Hiilya Oztlirk Nazlioglu, Adalet Meral Glnes

PEDIATRIK TUMORLERDE NIVOLUMAB IMMUNOTERAPISI: TEK MERKEZ DENEYiMi

FATMA TUBA YILDIRIM

Fatma Tuba Yildinm, Firdevs Aydin, Melda Berber Hamamei, Onur Mert Gelik, Cengizhan
Elmas, Volkan K8se, Aysenur Gengdri, Glirses $ahin, Sule Yesil

PIK3CA MUTASYONU iLISKILI ASIRI BUYUME SENDROMUNDA ALPELISIB DENEYiMI: BIR OLGU

TUBA NUR TAHTAKESEN GUCER

Tuba Nur Tahtakesen Gliger, Esra Arslantas, Nazli Gllsim Akyel

PARANEOPLASTIK NOROLOJIK SENDROM ILE BASVURAN iKi FARKLI PEDIATRIK MALIGNITE

GAGRI BERHAN KURDU

Gagri Berhan Kurdu , Deniz Kizmazoglu, Ayse Ozkan, Tuba Yurdusev, Ceren Sarioglu, Ipek
Polat, Oktay Ulusoy, Safiye Aktas, Recep S@kls,]ﬁesfikémre Cecen

Dinutuksimab Beta Tedavisi Sirasinda Gelisen Periferik Ekstravazasyon: Néreblastomiu Bir Pediatrik
Hastada Vaka Sunumu

GULCAN ERBAS

OSMAN KULELI, Beniz Tugeu, Gilean Erbas, Pinar Taspinar, Yasin Yilmaz, Serap Karaman,
Aysegll Univar, Zeynep Karakas
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Irf4 Pozitif Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfoma Tanili Nadir Bir Olgu

Bekir Furkan Yal¢in'!, Biisra Topuz Tiirkcan!, Ozge Vural', Arzu Okur!, Faruk Giiglii Pinarli', Nalan Akyiirek?

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Anabilim Dali
2Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dah

Bekir Furkan Yalgin / Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Anabilim Dal

Cocukluk cagi Hodgkin dis1 lenfomalar1 heterojen bir grup olmakla birlikte olgularin ¢ogu yiiksek
derecelidir. Nadir goriilen follikiiler lenfoma, marjinal zon lenfoma ve MALT lenfoma gibi diisiik
dereceli lenfomalarin tedavisi 6zellik gosterir. Diffliz Biiyiikk B Hiicreli Lenfoma (DBBHL), genellikle
hizli biiyliyen semptomatik kitle ve Burkitt lenfoma benzeri klinik bulgularla tan1 alir. Cogunlukla tanida
ekstranodal, ekstramediiller yaygin tutulum vardir.Boyunun tek tarafinda sislik yakinmasi ile dis merkeze
basvuran, fizik muayenesinde patolojik boyutta lenf nodu saptanan ve yaklasik 3 aylik izlem sonrasinda
eksizyonel biopsi yapilarak DBBHL, IRF4 rearrangement pozitif (IRF4+) tanis1 konulan 15 yasinda kiz
hastay1 sunmaktayiz.

Antibiyotik tedavisine yanitsiz ve izlemde bilyilyen lezyon i¢in yapilan MR’da boynun sol lateralinde 3,5
x 2,4 x 3 cm lenf nodu saptandi. Eksizyonel biyopside germinal merkez tipi DBBHL, Ki-67 %90-95
olarak izlendi. PET-BT’de boyunda milimetrik lenf nodlarinda diisiik diizeyli tutulum mevcuttu. Yavas
klinik seyir ve diisik LDH nedeniyle yapilan FISH analizinde IRF4 pozitifligi saptandi. WHO
siniflamasina gore IRF4(+) DBBHL, geng hastalarda goriilen ve iyi prognozla iliskili nadir bir alt tiptir.
Bu nedenle literatiirde total eksizyon sonrasi tedavisiz izlem veya azaltilmis kemoterapi tartisilmakta,
ancak kesin Oneriler bulunmamaktadir. Evre II, BFM R2 risk grubundaki hastaya NHL-BFM 2012
protokoliine gore A4 kiirii (methotrexate 1g/m2) baslandi. Iki hafta sonra agir nétropeni, mukozit ve tifilit
gelisti. Komplikasyonsuz iyilesme sonrasi ikinci B4 kiirlinde methotrexate %50, doksorubisin ve
siklofosfamid %20 azaltildi. Hasta immiin yetmezlik acisindan degerlendirilmekte olup remisyon PET-
BT ile degerlendirilecektir.

IRF4 rearrangemet (+) DBBHL son yillarda tanimlanan, yavas seyirli ve iyi prognozlu bir Hodgkin dis1
lenfoma alt tipidir. Ayirict tamida pediyatrik tip follikiiler lenfoma ve yiiksek grade DBBHL’lar
bulunmaktadir. Literatiirde DLBCL-IRF4+ hastalarin 6zellikleri median tan1 yasi 10, normal LDH
diizeyleri, evre IV hastalik olmamasi ve olast immiinyetmezlik olarak bildirilmistir. Hastamizda diisiik
doz kemoterapiye ragmen ciddi toksisite gelismesi nedeniyle immiin yetmezlik arastirilmakta olup, bu
nadir olgularda dogru tan1 ve uygun dozda tedavi toksisiteden kaginmak agisindan énemlidir.

Pizzo, P. A., & Poplack, D. G. (Eds.). (2021). Principles and practice of pediatric oncology (8th ed.).
Wolters Kluwer

LENFOMA
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Normal lenf nodu yapisim ortadan kaldiran diffiiz paternde atipik lenfoid hiicrelerden olusan lenfoma
gelisimi izlenmektedir. X100 biiylitme

ATIPIK LENFOID HUCRELER

Atipik lenfoid hiicreler immiinhistokimyasal olarak CD20 diffiiz pozitiftir. X200 biiyiitme

Anahtar Kelimeler: Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfoma, IRF 4 POZITIF, Hodgkin dis1 lenfoma,
ekstranodal, ¢cocukluk ¢ag1 kanserleri
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Yaygin Degisken Immiin Yetmezlik ile Iligkili Refrakter B-Lenfoblastik
Lenfoma: Adolesan Bir Olgu Sunumu

Esra Kilim!, Oznur Kademli', Elif Yumuk? Ayse Demircubuk?, Muhammet Dogan’, Ibrahim Boga®, Ekrem Unal'

'"Medical Point Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji & Kemik iligi Nakli Klinigi, Gaziantep, Tiirkiye
2Gaziantep Sehir Hastanesi, Tibb1 Patoloji Béliimii, Gaziantep, Tiirkiye
3Kayseri Sehir Hastanesi, Kayseri, Tiirkiye
*VariantGen Genetik Tani, Tedavi ve Saglik Merkezi, Adana, Tiirkiye

Ekrem Unal / Medical Point Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji & Kemik iligi Nakli Klinigi, Gaziantep, Tiirkiye

Giris: Yaygin degisken immiin yetmezlik, hipogamaglobulinemi ve bozulmus antikor yaniti ile
karakterize, en sik goriilen semptomatik primer immiin yetmezliktir. Bu hastalarda otoimmiinite ve
malignite riski artmig olup, non-Hodgkin lenfoma en sik goériilen maligniteler arasinda yer almaktadir.
Epstein—Barr viriis (EBV) iligkili lenfomalar immiin yetmezlik durumlarinda daha sik izlenmekle birlikte,
daha once tekrarlayan enfeksiyon Oykiisii olmayan olgularda ilk bulgu olarak ortaya ¢ikmasi nadirdir.

Olgu Sunumu: Adélesan kiz hasta karm agris1 ve servikal sislik yakinmalari ile basvurdu. Intestinal
invajinasyon nedeniyle uygulanan acil cerrahi sirasinda abdominal kitleler saptandi. Histopatolojik
inceleme sonucunda B-hiicreli non-Hodgkin lenfoma tanisi konuldu. Tani aninda yapilan evreleme
PET/BT incelemesi hastaligin yaygin tutulum goésterdigini ve Evre IV lenfoma ile uyumlu oldugunu
ortaya koydu. Tan sirasinda EBV polimeraz zincir reaksiyonu 7.500 kopya/mL olarak pozitif saptandi.
Immiinolojik degerlendirmede serum IgG diizeyi diisiik bulundu (4,75 g/L).

Tim ekzom dizileme analizinde TNFRSF13B geninde heterozigot, muhtemel patojenik bir ¢erceve
kaymas1 varyanti (p.L69Tfs*12) tespit edilerek yaygin degisken immiin yetmezlik tip 2 ile uyumlu
bulundu. Hastanin 6zge¢cmisinde tekrarlayan veya agir enfeksiyon dykiisti bulunmamaktaydi. Hasta NHL-
BFM 2012 R4 protokolii ve rituksimab ile tedavi edildi. Tedavi sonrasi PET/BT incelemesinde neredeyse
tam metabolik yanit izlendi. Ancak altta yatan primer immiin yetmezlik, EBV iligkili agresif B-hiicreli
lenfoma varlig1 ve yiiksek relaps riski nedeniyle allojenik hematopoetik kok hiicre nakli kiiratif tedavi
secenegi olarak degerlendirildi.

Sonug: Bu olgu, heterozigot TNFRSF13B p.L69Tfs*12 varyant1 tasiyan ve daha dnce enfeksiyon oykiisii
olmayan bir hastada, EBV iliskili B-hiicreli lenfomanin yaygin degisken immiin yetmezligin ilk klinik
bulgusu olarak ortaya ciktiginm1 gostermesi agisindan 6nemlidir. De novo EBYV iligkili agresif B-hiicreli
lenfoma ile bagvuran hastalarda altta yatan primer immiin yetmezliklerin ve genetik etiyolojinin mutlaka
arastirilmasi gerektigini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Yaygin degisken immiin yetmezlik, B-lenfoblastik lenfoma, Primer immiin
yetmezlik, Epstein—Barr viriis
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Nodiiler Lenfosit Baskin Hodgkin Lenfomali Hastada CD137 (TNFRSF9)
Iliskili Immiin Yetmezlik ve Allojenik Kok Hiicre Nakli ile Basarih Tedavi

Oznur Kademli', At1l Bisgin®, Ayse Ozkan?, Esra Kilim!, Ayse Demir¢ubuk', Ugur Giimiis*, Ekrem Unal'

'"Medical Point Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji & Kemik iligi Nakli Klinigi, Gaziantep, Tiirkiye
2Cukurova Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglhigi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Adana, Tiirkiye
3VariantGen Genetik Tani, Tedavi ve Saglik Merkezi, Adana, Tiirkiye
*Gaziantep Sehir Hastanesi, Tibbi Genetik Klinigi, Gaziantep, Tiirkiye

Ekrem Unal / Medical Point Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji & Kemik iligi Nakli Klinigi, Gaziantep, Tiirkiye

Girig: Primer immiin yetmezlikler, ¢cocukluk ¢aginda hematolojik maligniteler i¢in 6nemli bir yatkinlik
olusturmaktadir. Ozellikle lenfoproliferasyonla iliskili genetik bozukluklar, hastalik seyri ve tedavi
stratejilerinin belirlenmesinde kritik rol oynamaktadir. CD137 (TNFRSF9), T hiicre aktivasyonu ve
immiin regiilasyonda 6nemli bir kostimiilator molekiildiir ve bu genle iligkili bozukluklar nadir ancak
klinik olarak agir tablolarla iligkilidir.

Olgu Sunumu: Hasta, sol servikal kitle yakinmasi ile Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Hematoloji ve Onkoloji Klinigine bagvurdu. Yapilan servikal lenf nodu biyopsisinde Nodiiler Lenfosit
Baskin Hodgkin Lenfoma tanist konuldu (CD30+, CD20+, PAX5+, LCA+). Evreleme incelemeleri
sonucunda hastalik Evre III olarak degerlendirildi ve standart kemoterapi baslandi. Tedavi siirecinde
yeterli yanit elde edilememesi iizerine hedefe yonelik tedavi planlandi ve hasta allojenik hematopoetik
kok hiicre nakli agisindan merkezimize yonlendirildi. Aile taramasinda tam HLA uyumlu bir kardes donor
saptandi ve allojenik kemik iligi nakli basarili sekilde yapildi

Genetik Bulgular: Tiim ekzom dizileme analizinde TNFRSF9 (CD137) genini kapsayan homozigot
delesyon tespit edildi. Bu genetik degisikligin, otozomal resesif gegcisli lenfoproliferasyonla seyreden
immiin yetmezlik tablosu ile iligkili oldugu bilinmektedir. Saptanan genetik bulgu, hastaligin refrakter
seyri ve tedaviye direngli dogasini aciklayici nitelikteydi. Dondrde TNFRSF9 geninin normal oldugu
gosterildi. Bu dogrultuda, saglikli kardesten allojenik hematopoetik kok hiicre nakli gerceklestirildi.

Sonug: Bu olgu, Nodiiler Lenfosit Baskin Hodgkin Lenfoma tanili bir hastada CD137 (TNFRSF9) iligkili
immiin yetmezliginklinik seyir ve tedavi kararlar {izerindeki belirleyici roliinii ortaya koymaktadir. Genis
kapsamli genetik analizler, 6zellikle direngli veya atipik seyir gdsteren lenfomalarda, uygun donér segimi
ve kiiratif tedavi planlamasinda vazgecilmezdir.

Anahtar Kelimeler: Nodiiler lenfosit baskin Hodgkin lenfoma, CD137 (TNFRSF9), Primer immiin
yetmezlik, Lenfoproliferatif hastalik, Allojenik hematopoetik kok hiicre nakli
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Ekstramediiller Tutulumlu Lenfoma Tanili Cocuk Hastada BRCA2 p.S1106R
Varyanti: Genetik Yatkinlik Acisindan Bir Olgu

Hacer Ugmak', Mustafa Ozay', Ayse Demircubuk?, Esra Kilim?, Oznur Kadem?, Ibrahim Boga®, Muhammet
Dogan*, Ekrem Unal?

!Gaziantep Sehir Hastanesi Cocuk Klinigi
*Medical Point Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji & Kemik iligi Nakli Klinigi, Gaziantep, Tiirkiye
3VariantGen Genetik Tani, Tedavi ve Saglik Merkezi, Adana, Tiirkiye
“Kayseri Sehir Hastanesi, Tibb1 Genetik Klinigi, Kayseri, Tiirkiye

Ekrem Unal / Medical Point Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji & Kemik iligi Nakli Klinigi, Gaziantep, Tiirkiye

Girig: Herediter kansere yatkinlik sendromlari, gocukluk ¢aginda nadir goriilmekle birlikte agresif seyirli
maligniteler ve atipik klinik bulgularla karsimiza c¢ikabilmektedir. BRCA2 geni, otozomal dominant
kalitim gosteren ve basta meme, over ve pankreas kanserleri olmak iizere birgok malignite ile
iliskilendirilen herediter kansere yatkinlik sendromlari ile baglantilidir. Pediatrik lenfoma olgularinda
BRCA2 varyantlarimin klinik 6nemi ise sinirli sayida ¢aligmada ele alinmistir.

Olgu Sunumu: On bir yasinda kiz hasta, karin agrisi, karin i¢i kitle ve bacak agrisi yakinmalarn ile
basvurdu. Yapilan tetkiklerde pelvik bolgeyi dolduran ve vaskiiler kokenli oldugu diisiiniilen kitle
saptandi. Cocuk cerrahisi tarafindan opere edilen hastanin patolojik incelemesi sonucunda lenfoma tanisi
konulmasi iizerine tarafimiza yonlendirildi.Fizik muayenede batinda belirgin dolgunluk mevcuttu.
Laboratuvar incelemelerinde immiinoglobulin G (IgG) diizeyinde disiikliik saptandi. Hastanin aile
Oykiisiinde yaygin kanser 0ykiisiiniin bulunmasi, lenfomanin ekstramediiller tutulum gdstermesi ve eslik
eden immiinolojik bulgular nedeniyle ileri genetik inceleme planlandi.

Genetik Bulgular: Tiim ekzom dizileme analizinde BRCA2 geninde heterozigot p.S1106R varyanti
saptandi. Bu varyant mevcut veriler olas1 patojenik (likely pathogenic) etki ihtimali diisiindiirmektedir.
BRCA2 geninin, otozomal dominant kalitilan Herediter Kansere Yatkinlik Sendromlari ile iligkili oldugu
bilinmektedir.

Sonug: Bu olgu, ekstramediiller tutulumlu lenfoma tanisi alan bir ¢ocuk hastada BRCA2 p.S1106R
varyantinin saptanmasi agisindan dikkat c¢ekicidir. Pediatrik lenfoma olgularinda eslik eden immiin
yetmezlik bulgular ve giiclii aile dykiisii varliginda genis kapsamli genetik analizlerin yapilmasi, hem
hastaya 6zgii izlem ve tedavi planlamasi hem de ailesel risk degerlendirmesi agisindan biiyilk énem
tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik lenfoma, BRCA2 varyanti, herediter kansere yatkinlik, ekstramediiller
tutulum
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Nadir Bir Olgu: Pediatrik Nodal Marjinal Zon Lenfoma

Hatice Yelda Cigsar', Tugba Toyran?, Ayse Ozkan', Emel Celik Aksoy', Miinire Mine Bagislar', Giilay Sezgin',
Melek Ergin?, Giilgiin Biiyiikdereli®, Serhan Kiipeli'

'Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi Pediatrik Onkoloji Bilimdali
2Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali
3Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Niikleer T1p Anabilim Dali

Hatice Yelda Cigsar / Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Onkoloji Bilimdali

Girig: Nodal marjinal zon lenfoma (NMZL), ekstranodal veya splenik tutulumu olmayan, primer nodal
yerlesimli, matiir B-hiicreli bir non-Hodgkin lenfomadir. 2008 yilinda marjinal zon lenfomalarin bir
varyanti olarak tanimlanmasindan sonra ¢ocuk ve adolesanlardaki insidansi artmig olsa da, genel insidans
halen < %2’dir. Genelde bas- boyun bolgesindeki lenf nodlarinda lokalize seyreder ancak literatiirde
yaygin seyreden vakalar da tanimlanmistir. Erkeklerde daha siktir ve periferik lenfadenopati disinda
klinik bulgu nadirdir. Lokalize hastalarin ¢ogunda tam rezeksiyon ve kemoterapi sonrasi kiir saglanmaistir.
Burada, submandibular lenfadenopati nedeniyle takip edilip izlemde nodal marjinal zon lenfoma tanisi
alan bir olgu sunulmustur.

Olgu: Bilinen bir hastaligi olmayan 12 yas/E hasta, 2 aydir sag submandibular bélgede ele gelen 3 cm
boyutunda, sert, antibiyoterapiye yanit vermeyen Kkitle sikayetiyle basvurdugu dis merkezden yapilan
biyopsi sonucuyla tarafimiza yonlendirildi. B semptomu ve ek sikayeti yoktu. Patolojisi nodal marjinal
zon lenfoma olarak raporlandi. CD20(+), CD43(+), CD23(-), CD5(-), CD10(-), BCL6(-), Siklin D1(-),
Ki67 proliferasyon indeksi %10, ALK(-) idi. Ek laboratuvar bulgusu yoktu. PET/CT’de patolojik tutulum
izlenmedi. Evre 1 olarak degerlendirildi, kemoterapisiz yakin takip planlandi. Boyun ultrasonografi ile
takibinde patolojik boyut ve 6zellikte lenf nodu izlenmedi.

PET/CT'de servikal, nazofarengeal ve orofarengeal fizyolojik lenf nodlar1

Hematoksilen boyama (x200)
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Lenf nodu mimarisinde parsiyel/diffiiz silinme ile karakterizedir. Neoplastik infiltrasyon genellikle
kiigiik-orta boyutlu, diizensiz kontiirlii niikleuslar, soluk sitoplazmali marjinal zon benzeri B
hiicrelerinden olusur.

Immiinohistokimyasal boyama CD20

Immiinohistokimyasal olarak neoplastik hiicreler CD20 pozitiftir. Genellikle CD5 negatiftir. CD43
siklikla ko-eksprese olabilir.

Immiinohistokimyasal boyama CD5

Tartisma: Pediatrik nodal marjinal zon lenfoma, ¢ok nadir goriilen bir NHL ¢esididir, genellikle saglikli
erkek cocuklarda goriiliir ve tipik olarak bag- boyun bdlgesinde agrisiz lenf nodlari ile lokalize olur. E/K:
20/1 olarak bildirilmistir. Hastalarin yaklasik %10’unda B semptomu eslik eder. %12- %48 oraninda
serum LDH yiiksekligi bildirilmis olup spesifik laboratuvar bulgusu bildirilmemistir. Mevcut literatiire
gore lokalize hastalarin ¢ogunda tam rezeksiyon sonrasi kiir saglanmistir. Bunlarin %5’inden azinda niiks
gorlilmiis olup ikinci basamak tedavi sonrasi iyilesme saglanmistir. Uzun siireli sagkalim oran1 %100°e
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yakindir. Vakamizda B semptomu yoktu, serum LDH normal araliktaydi. Diisiik evreli (Evre 1) olarak
tedavisiz izlendi. Hasta takip siirecinde olup 3.5 yildir remisyonda olarak izlenmektedir.

Tablo 1 Pediatrik Nodal Marjinal Zon Lenfoma ile Eriskin Nodal Marjinal Zon Lenfomanin

Karsilagtirilmasi (1,2)

Ozellik

Goriillme Yagsi
Cinsiyet Dagilim
Klinik Prezentasyon

En Si1k Tutulan Lenf
Nodlan

Hastahk Evresi

B Semptomlari
Splenomegali

Kemik 1ligi Tutulumu

Immiinfenotip
Genetik Ozellikler

Tedavi Yaklasimi

Prognoz

Pediatrik Nodal MZL
Cocukluk—adolesan
donem

Belirgin erkek baskin

Lokalize, agrisiz
lenfadenopati

Bas— boyun bolgesi

Cogunlukla Evre I-11
Cok nadir

Nadiren

Cok nadir

CD20(+), CD10(-),
BCL6(-)

Eriskin tipe 6zgii
aberasyonlar genellikle
yok

Cerrahi + izlem (watch-
and-wait)

Miikemmel

Eriskin Nodal MZL
Ileri eriskin yas (median
~70)

Hafif erkek baskin

Yaygin lenfadenopati

Servikal, aksiller,
inguinal

Siklikla Evre ITI-1V
%10-20

Zamanla geligebilir
%30-60

Benzer

KMT2D, NOTCH2,
KLF2 vb.

Immiinoterapi =
kemoterapi

Yavas seyirli, niiks
egilimli

1-Li HG, Jiang XN, Xue T, Xin BB, Chen L, Li GX, Wang Q, Hou QQ, Cai X, Zhou XY, Li XQ.
Pediatric-type follicular lymphoma and pediatric nodal marginal zone lymphoma: additional evidence to
support they are a single disease with variation in the histologic spectrum. Virchows Arch. 2024
Nov;485(5):889-900. 2-Cheah CY, Seymour JF. Marginal zone lymphoma: 2023 update on diagnosis and
management. Am J Hematol. 2023 Oct;98(10):1645-1657.

Anahtar Kelimeler: pediatrik nodal marjinal zon lenfoma, lokalize lenfadenopati, non hodgkin lenfoma
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Non Hodgkin Lenfoma: Tek Merkez Deneyimi
Dilsad Koca!, Begiim Sirin Kog¢!, Gizem Zengin Ersoy!, Suar Caki1 Kili¢!, Murat Elli!
ITC Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi

Begiim Sirin Kog / TC Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji ve
Onkoloji Klinigi

Non Hodgkin lenfomalar, lenfoid dokudan kéken alan bir grup neoplazmdir. Ulkemizde lenfomalar
cocukluk ¢aginda ikinci sirada yer almaktadir. Daha az goriilen Non Hodgkin Lenfomalar birbirinden gok
farkl1 klinik 6zellik gosteren alt tipleri ile daha komplike bir grubu olusturmaktadir. Giiniimiizde giincel
tedavilerle hastalarin biiyiilk cogunlugunda tam yanit elde edilmektedir. Bu ¢aligmada merkezimizde Non
Hodgkin Lenfoma tanisi ile izlenen hastalarin klinik 6zellikleri ve tedavi sonuglarmin degerlendirilmesi
amaclanmistir. Temmuz 2017-Aralik 2025 tarihleri arasinda Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye
Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Onkoloji kliniginde Non Hodgkin lenfoma tanisiyla takip ve tedavi
edilen 33 hastanin dosyasi retrospektif degerlendirildi.

Hastalarin 6’s1 kiz (% 18.2), 27’si erkek (% 82.8) idi. Ortalama tan1 yasi 8.47 £+ 5.14 yil, medyan izlem
stiresi 40.94 + 29.79 aydi. En sik goriilen basvuru sikayeti boyunda sislik (n==8) idi. Burkitt lenfoma tanili
hastalarin 5’1 (%38.46) akut batin tablosu ile bagvurdu. T lenfoblastik lenfoma tanili hastalarin 7’sinde
(%87,57) ilk semptom dispne idi. Uzamis ates 9 hastada (%27.3) tanida mevcuttu. Histopatolojik olarak
hastalarin 13’1 (% 39.4) Burkitt lenfoma, 8’i(% 24.2) T lenfoblastik lenfoma (TLL), 6’s1(% 18.2)
Anaplastik biiyiik hiicreli lenfoma (ALCL), 2’si(% 6) B lenfoblastik lenfoma (BLL), 4’ii diger Non
Hodgkin Lenfoma tipleri idi. 2 hasta Evre 1 (%5,56) idi, hastalarimizin 7°si (% 19.4) evre II, 12’si (%
33.3)evre III ve 12’si ise (% 33.3)evre IV tii. Tedavide evrelerine gore bir hasta hari¢ tiim hastalar BFM
NonHodgkin Lenfoma kemoterapi protokoliine gore tedavi olarak kemoterapi aldi. Evre 1 gézde Marjinal
Zon Lenfomali hastamiza total eksizyon yapildi, ek tedavi almadi. ALCL tanili 2 hastaya ek olarak
brentiksumab ve yine ALCL tanih bir hastaya da niiks sonras1 krizotinib verildi.

Tani

TANI

Marjinal Zon B hiicreli lenfoma

TLL

DBCL

TRIPLE HIT HIGH GRADE B HUCRELI LENFOMA
ALCL

Burkitt

Matiir B hiicreli lenfoma

BLL

Non Hodgkin Lenfomali hastalarimizin dagilimi

Evre
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Non Hodgkin Lenfomali hastalarin tani evreleri
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Hastalarimizin ortalama tani yas1 dagilimi

[zlemde 4 (%12.1) hastada relaps/refrakter hastalik gelisti. 40 ay mediyan izlemde OS % 90.9, EFS %
87.8 idi. 3 hastamiza (2 relaps ALCL ve 1 Relaps/refrakter Burkitt lenfoma) Allojeneik Kemik iligi nakli
yapildi. Merkezimizin sonuglarina bakildiginda, literatiirle benzer sekilde en sik goriilen histolojik grup
Burkitt lenfoma idi. Literatiirde de ozellikle yiiksek sosyoekonomik gelir diizeyli iilkelerde 5 yillik
sagkalim oranlar1 %80’in iizerindedir. Bizim ¢alismamizda da sonuglar benzer bulunmustur.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk ¢agi lenfomalari, Non Hodgkin lenfoma
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Pankreas Tutulumlu Non-Hodgkin Lenfoma Olgu Sunumu

Ozlem Basoglu Oner!, Duygu Ozkorucu Yildirgan', Ali Aygicek', Sibel Akpmar Tekgiindiiz', Esra Arslantas', Ayse
Gonca Kagar', Tuba Nur Tahtakesen Giiger', Ozgii Hangerli', Saide Ertiirk!, Mehmet Cemal Dénmez', Deniz Biisra
Inci'

'Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi
Ozlem Basoglu Oner / Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi

GIRIS: Yirmi yas alti kanser olgularmin %6-8’ini Non-Hodgkin Lenfomalar (NHL) olusturmaktadir.
Pankreas tutulumu NHL olgularinda az goriilmesi nedeniyle basvurusu sirasinda pankreatit klinik ve
laboratuvar bulgularina sahip Burkit lenfoma tanili hastamizin izleminden elde ettigimiz deneyimlerimizi
paylagmay1 amagcladik.

OLGU: On dort yasinda erkek hasta, 6nce boynunda sislik ardindan karin agrist ve kilo kaybi sikayetleri
lizerine basvurdu. Fizik muayenesinde sol servikal bolgede sert kivamli 6-7 c¢cm boyutta fikse kitle
mevcuttu. Epigastrium ve sag {ist kadranda hassasiyet varken defans rebund yoktu. Laboratuvar
tetkiklerinde Urik asit : 7,2 mg/dl LDH: 496 U/L Amilaz: 700 U/L Lipaz 1300 U/L GGT: 474 U/L idi.
Boyun USG: Sol servikal bolgede 61x32x59 mm yogun vaskiilerite igeren kitle saptandi. Batin MR:
Pankreas bas ve korpusunda daha belirgin, en biiylikleri 33x38x57 mm multipl kitle saptandi. Periportal
ve parakaval biiyligli 20x15 mm birkag¢ adet lenfadenopati (LAP); barsak anslarinda nodiiler lezyonlar
izlendi. Testislerin parankimde birka¢ adet nodiiler ,sol asetabulum ve iliak kanatta yogun diffiizyon
kisitliligr gésteren lenfomanin kemik tutulumu ile uyumlu bulundu. Viral serolojik tetkiklerinde patolojik
bulgu saptanmadi. Servikal LAP biopsisinde TdT negatif c-myc ile %70 kuvvetli pozitif, Ki 67 > %95 B
hiicreli Yiiksek gradeli malign lenfoma (Burkit lenfoma) tanis1 konuldu. Amilaz ve lipaz yiiksekligi olan
hastanin oral beslenmesi kesildi.

PET CT: Sol servikal, supraklavikular ve abdominopelvik bolgedeki kongremele LAP’ler, midenin her
iki kruvatur boyunca yer alan nodiiler lezyonlarda, rektum proksimalindeki nodiiler lezyonda, sol iliak
kemik asetabulumu kaplayan kemik metatastazi alanlarinda, testislerde yogun patolojik FDG tutulumu
tespit edildi(Sekil 1). Diafragmanin her iki bélgesinde yaygin tutulumu ve siddetli karin agris1 ve kusma
semptromlari olan Evre 3 Burkit Lenfoma tanili hastaya NHL BFM 2004 tedavi protokolii 6n tedavisi
baglandi. Tedavi basindan 10 giin sonra karin agrisi sikayeti kayboldu ve amilaz : 67U/L, lipaz: 21U/L e
geriledi. On tedavi, AA24 ve BB24 tedavileri sonrasinda ¢ekilen PET CT de tiim FDG tutulum
alanlarinda belirgin regresyon izlendi.

Sekil 1
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Servikal, supraklavikular ve abdominopelvik bolgelerdeki LAP’lerde, mide ¢evresinde yer alan nodiiler
lezyonlarda, rektum prosimalinde, sol iliak kemik asetabolumu kaplayan kemik metatastazi alanlarinda,
testislerde yogun patolojik FDG tutulumu izlendi

SONUC: NHL’ da klinik tablo etkilenen bolgelere gore degisir. Birgok ¢aligmada pankreasin nadir
goriilen bir bolge oldugu belirtilmistir. Pankratit klinik bulgulari olan hastalarda lenfoma ayirict tani
listemizde yer almalidir. Ayrica pankreatit bulgular olan malignite hastasinda kemoterapiye baslama

asamasinda hizli davranilmasinin 6nemini vurgulamak isteriz.

Anahtar Kelimeler: Lenfoma, pankreatit, ad6lesan
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Prekiirsor B-Hiicreli Lenfoblastik Lenfomada Paraneoplastik Agir Akut
Motor Aksonal Noropati ve Superior Sagittal Siniis Trombozu

Aybike Kog!, Sebnem Apaydin!, Dildar Bahar Geng'!, Mustafa Ogur?, Erciiment Petmezci?, Hatice Derin®, Zeynep
Yildiz Yildirmak!

ISBU Sisli Hamidiye Etfal SUAM, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
2SBU Sisli Hamidiye Etfal SUAM, Cocuk Yogun Bakim Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
3SBU Sisli Hamidiye Etfal SUAM, Cocuk Néroloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Aybike Kog / SBU Sisli Hamidiye Etfal SUAM, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

GIRIS: Lenfoblastik lenfoma (LBL), cocukluk ¢aginda agresif seyirli bir Non-Hodgkin lenfomadir.
Kemik tutulumlu prekiirsér B-hiicreli alt tipi, Ewing sarkomu gibi kii¢iik yuvarlak mavi hiicreli timdrleri
taklit edebilir. Cocukluk ¢aginda paraneoplastik noéropati ile LBL birlikteligi daha once bildirilmemistir.
Bu nadir birliktelik tedavi siirecini belirgin bigimde zorlastirmakta ve bireysellestirilmis, multidisipliner
bir yaklasim gerektirmektedir. Bu bildiride skapula kitlesi nedeniyle Ewing sarkoma On tanisiyla
yonlendirilen ve agir ndrolojik ve tromboembolik komplikasyonlarla seyreden prekiirsér B-hiicreli LBL
olgusu sunulmaktadir.

OLGU:Sag omuzda agril1 kitle nedeniyle biyopsi sonrast Ewing sarkomu 6n tanisi ile yonlendirilen 11,5
yas kiz hastaya Evre IV (TdT, PAXS, CD10 ve CD19 pozitif, FLI-1 ile zay1if pozitif, kemik iligi pozitif)
prekiirsor B hiicreli LBL tanis1 konuldu. Evreleme siirecinde ani gelisen ekstremite giigsiizliigii, 6gtirme
refleksinde azalma, disfaji ve solunum gii¢liigii izlendi. Hastaya hizla NHL-BFM-LBL 2012 protokolii
baslandi. Beyin MR ve BOS incelemesinde tutulum saptanmazken, spinal MR’da klinik bulgular
aciklamayan ve kord basisi yapmayan epidural lineer kitle goriildii. Elektromiyografide simetrik motor
sinir tutulumu, paraneoplastik panelde GT1a/GT1b/GQ1b IgM pozitifligiyle akut motor aksonal ndropati
(AMAN) tanis1 konuldu. Nérolojik tablo nedeniyle vinkristin verilemezken; BIPAP destegi, plazma
degisimi, intravendz immiinoglobulin, pulse steroid uygulandi. Yogun bakim izleminde sag ve sol
femoral-iliak venlerde katetere bagli derin ven trombozu, ardindan LMWH tedavisi altinda direncli
konviilsiyonlar gelisti. Superior sagittal siniis (SSS) trombozu saptanan hastada MTHFR C677T
homozigot pozitifti ancak noropati i¢in B kompleks vitamin alirken homosistein diizeyi normaldi.
Indiiksiyon tedavisi son 2 doz L-asparaginaz uygulanamadi. Proksimal kas giicsiizliigii devam eden
hastaya AMAN’a yénelik rituksimab uygulandi. Izlemde SSS’de rekanalizasyon saglandi. Onkolojik
acidan tam yanith elde edilen hastamizda Protokol M tedavisi siirdiiriilmekte olup destekli yiiriime
disinda belirgin norolojik sekel izlenmemektedir.

SONUC:Cocukluk ¢aginda LBL ile iliskili AMAN daha once bildirilmemistir. Eriskin kanserlerine eslik
eden paraneoplatik noropatilerde standart kemoterapi protokollerinin modifikasyonu gerekebildigi ve
immiinmodiilator tedavilerin norolojik iyilesmeye katki sagladigr bildirilmistir. Olgumuzda AMAN’a
yaygin tromboembolik komplikasyonlarin eslik etmesi klinik seyri daha da karmasik hale getirmistir.
Kemoterapinin bireysellestirilmesi, etkin antikoagiilasyon ve immiinoterapi ile hem norolojik iyilesme
hem de basarili tiimdr yaniti elde edilmistir. Ayrica cocukluk caginda kemik kokenli kiigiik mavi yuvarlak
hiicreli tlimorlerin ayiric1 tanisinda en stk Ewing sarkoma diisiiniilmekle birlikte, LBL’nin de ayiric1
tanida yer almas1 gerektigi unutulmamaldir.

Anahtar Kelimeler: pediatrik prekiirsor B-hiicreli lenfoblastik lenfoma, akut motor aksonal néropati,
superior sagittal siniis trombozu
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Silotoraksla Basvuran Lenfoma Olgusunda Lynch Sendromu: Nadir Bir
Birliktelik

Hayrullah Tiirkmen', Serife Sebnem Onen Goktepe', Hamiyet Hekimci Ozdemir', Begiimhan Demir Giindogan',
Tuba Hilkay Karapinar!, Yesim Oymak', Bengii Demirag!

'Tzmir Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklar1 ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi - Cocuk Hematolojisi ve
Onkolojisi Klinigi

Hayrullah Tiirkmen / izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklar1 ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi - Cocuk
Hematolojisi ve Onkolojisi Klinigi

Silotoraks, torasik duktustan gecen lenfatik akimin bozulmasi sonucu lenfatik sivinin interplevral
boslukta birimiyle ortaya c¢ikar. Mediastinal basiyla duktus torasikus biitiinliigiinii bozan maligniteler
silotoraksa neden olabilir. Yapisal DNA mismatch tamir eksikligi sendromlarindan Lynch Sendromu
kalitsal bir kanser sendromu olup, kolorektal ve endometriyal kanser gibi solid tiimérlerle birliktelik
gosterirken, hematolojik malignitelerle birlikteligi nadiren gosterilmistir.

On yedi yasinda erkek olgu, dispne sikayetiyle acil servise bagvurdu. Fizik muayenesinde sol tarafta
akciger sesleri alinamadi. Direkt grafide kapali sol siniis ve genis mediasten icin ¢ekilen kontrastli toraks
tomografisinde 6n mediastende 6,5x4 cm kitle ve prevaskiiler alanda konglomere lenfadenopatiyle
birlikte sol akcigerde masif plevral efiizyon izlendi. Pigtail kateterle drene edilen plevral sivi silotoraksla
uyumlu (Trigliserid 865,9 mg/dL) bulundu. T hiicreli lenfoblastik lenfoma tanisi alan olgunun kemik iligi
ve BOS tutulumu saptanmadi. IgG degerinin yasma gore diisiik olmasi (205 mg/dL) nedeniyle immiin
yetmezlik paneli ¢alistirildi ve sonuglar ¢ikana kadar ayda bir IVIG verilmesi uygun goriildii. NHL-BFM
2012 protokoliine gore tedavisi siirdiiriilen remisyonda hastamizda genetik analiz sonucunda otozomal
resesif PMS2 mutasyonu (Lynch Sendrom 4) saptandi.

Torasik duktusun zedelenmesi sonucu lenfatik akimin bozulmasiyla ortaya cikan silotoraksin travmalar
disinda en sik nedeni malign hastaliklardir ve ¢ocuklarda lenfomalarin ¢ok kii¢iik bir grubu silotoraksla
hastaneye bagvurmaktadir. Lynch sendromu, otozomal dominant gegislii, DNA mismatch tamir
genlerinden (MLH1, MSH2, MSH6, PMS2) birinde veya EPCAM geninde germline mutasyonu olan
hastalar1 ve aileleri ifade eder. Ailesel kolorektal kanserin en yaygin nedeni olup endometriyal, mide,
over, ince bagirsak, biliyer ve iriner sistem kanserleri i¢in Onemli risk faktoriidiir. Hematolojik
maligniteler icin risk faktorii olup olmadigi belirsizdir. Literatiirde yukarida belirtilen tamir genlerinde
mutasyon goriilmesinin Ozellikle mediastinal T hiicreli lenfomalar icin yiiksek risk oldugu ifade
edilmektedir. Olgumuzda PMS2 mutasyonu saptanmasina ragmen aile Oykiisiinde malignite tanisi olan
birey belirtilmemesi dikkat cekicidir. Bu durum aile bireylerine detayli olarak aktarilmis ve kansere
yatkinlik agisindan risk altinda olduklar1 konusunda bilgilendirilmislerdir.

Silotoraksla bagvuran pediatrik vakalarda malignite ve 6zellikle lenfomalar mutlaka arastirilmalidir. Tanm
aninda bakilan ve yasa gore beklenen degerlerin ¢ok altinda saptanan IgG degerleri olast immiin
yetmezlikler agisindan uyarici olmalidir. Hematolojik malignitelerle sikligi heniiz belirsiz olsa da, bu
vakalarda ailesel kanser yatkinli§1 saptanabilecegi, bu kosullarda hasta uygun tedaviler ile remisyona
girerken, ailesinin sagliginin da korunabilecegi unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: silotoraks, lynch sendromu, PMS2, lenfoma
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Pediatrik Hodgkin Lenfoma Klinik Karar Verme Siirecinde Yapay Zeka
Modellerinin Rolii: Cok Merkezli Performans Degerlendirmesi

Eray Akay', Selma Cakmake1!, Neriman Sar1', Ozge Vural?, Arzu Okur?, Bur¢a Aydin®, Faruk Giiclii Pinarli?,
Neriman Sar!

1ankar§1 Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji Bilim Dali, Ankara
2gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji Bilim Dali, Ankara
3hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji Bilim Dali, Ankara

Eray Akay / Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji Bilim Dali, Ankara

Amag: Yapay zeka (YZ) tabanli dil modellerinin klinik bilgiye erisimdeki potansiyeli artsa da, karmagik
klinik senaryolardaki giivenilirlikleri belirsizdir. Bu ¢alismada, Hodgkin Lenfoma (HL) 6zelindeki sorular
araciligiyla farkli YZ modellerinin performansinmi ve klinik karar verme siirecindeki rollerini
degerlendirmeyi amagladik.

Yontem: HL’ye yonelik 30 agik u¢lu soru; ChatGPT, Claude ve Gemini modelleri tarafindan yanitlandu.
Yanitlar, ii¢ merkezden alti pediatrik onkoloji uzmani tarafindan; dogruluk, anlasilabilirlik, netlik,
tutarlilik, haliisinasyon, risk, kaynak uygunlugu, iislup ve giincellik boyutlarinda 5°1i Likert 6lgegiyle
puanlandi. Analizlerde Generalized Estimating Equations (GEE) modelleri kullanildi.

Bulgular:Dogruluk degerlendirmesinde “tamamen dogru” yanit oranlari Claude’da %42,9, Gemini’de
%31,7 ve ChatGPT’de %25,4 olarak belirlenmistir. Cocuk onkolojisi gibi hata payinin minimal oldugu
alanda, yanitlarin dnemli boliimiiniin en yiiksek dogruluk kategorisine ulasamamasi, bu sistemlerin klinik
karar verme siirecinde tek basma yeterli giivenilirlikte olmadigini gostermektedir. Kaynak uygunlugu
degerlendirmesinde “tamamen uygun” olarak puanlanan yanit orani Claude modelinde %37,3 ile en
yiiksek diizeydeyken, Gemini yanitlarinin %46,3’li “kismen uygun” olarak degerlendirilmistir. Cocuk
onkolojisinde kanita dayali yaklagimin temel belirleyici oldugu goz 6niinde bulunduruldugunda, yalnizca
dogru bilgi sunulmasi degil, bu bilginin giivenilir ve giincel kaynaklarla desteklenmesi de klinik giivenlik
acisindan kritik 6nem tasimaktadir.Glincellik boyutunda “tamamen giincel” yanit oranlar1 modeller
arasinda gorece homojen dagilmistir (Claude %35,4; ChatGPT %32,3; Gemini %32,3).Giincellik
oranlarinin mutlak diizeyde siirli kalmasi, hizli bilgi erisiminin tek basina yeterli olmadigini ve igerik
dogrulugu ile klinik uygunlugun ayrica degerlendirilmesi gerektigini gostermektedir.Model
performansinin soru zorluk diizeyiyle degiskenlik gosterdigi saptanmis; oOzellikle yiiksek zorluk
derecesine sahip sorularda modeller arasinda istatistiksel olarak anlamli ayrisma belirlenmistir (p <
0.001). Cok degiskenli analizlerde, yiiksek zorluk diizeyindeki sorularda Claude modelinin;
anlasilabilirlik boyutunda 7,59 (OR=7,597), dogruluk boyutunda 3,96 (OR=3,962) ve netlik boyutunda
3,75 (OR=3,752) kat daha yiiksek performans olasiligina sahip oldugu saptanmistir. Buna karsin Gemini
modelinin zorluk derecesiyle etkilesiminde anlamli bir performans degisimi izlenmemistir (P > 0,05).Bu
bulgu, artan klinik karmasikligin yapay zeka sistemlerinin performans farkliliklarin1 daha goriiniir hale
getirdigini gostermektedir.

Sonug: Calisma, YZ modellerinin HL klinik sorularinda bilgi sunabildigini ancak artan karmagiklikta
dogruluk, giivenlik ve kaynak biitiinliigii acisindan tutarsiz kaldigin1 gostermektedir. Diigiik hata toleransi
nedeniyle, bu sistemlerin bagimsiz bir karar araci olarak kullanilmasi giivenli degildir. YZ yanitlari, klinik
muhakemenin yerine gegmeyecek sekilde, ancak deneyimli uzman denetiminde destekleyici bir arag
olarak konumlandirilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik Onkoloji, Hodgkin Lenfoma, Yapay zeka, Biiyiik Dil Modelleri (LLM)
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Hodgkin Lenfomada Nadir Goriilen Bir Paraneoplastik Durum: Otoimmun
Hemolitik Anemi

Cihan Onder', Aysha Gadashova', Eda Ataseven', Tiilay Oztiirk?, Mine Hekimgil}, Mehmet Kantar'

'Ege Universite"si Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji BD
*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji ABD
3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji ABD

Cihan Onder / Ege Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji BD

Hodgkin Lenfoma(HL), ¢cocukluk ¢aginda goriilen lenfomalarin énemli bir boliimiinii olusturur ve giincel
tedavi protokolleri ile sagkalim oranlart %90’ tizerindedir.Bununla birlikte HL,nadiren otoimmiin
sitopeniler ile birlikte goriilebilir. Otoimmiin hemolitik anemi(OIHA), HL ile iliskili tanimlanmis ancak
pediatrik yas grubunda oldukca nadir goriilen bir paraneoplastik durumdur.OIHA’nin patogenezi tam
olarak aydinlatilmamis olmakla birlikte,tiim&r hiicrelerine bagli immiin disregiilasyon,otoantikor iiretimi
veya eritrosit antijenlerine kars1 gelisen capraz reaksiyon mekanizmalar suglanmaktadir.Ozellikle relaps
doneminde gelisen hemolitik bulgular,altta yatan malign siirecin maskelenmesine veya tanisal gecikmeye
neden olabilir.

Dokuz yas, kiz hasta tatil i¢in Tirkiye’ye gelisinden yaklasik 20 giin boynunda progresif biliylime
gosteren servikal LAP gelismis, son iki giin i¢inde petesiyal dokiintiiler eklenmesi iizerine hasta acil
servise bagvurdu. Hastanin oykiisiinden yaklasik dort ay 6nce Almanya'da Hodgkin Lenfoma tedavisinin
tamamlandigi, EuroNet protokoliine gore alti kiir kemoterapi aldigi, radyoterapi almadigi 6grenildi.
Hastanin basvurusunda BK: 3.000/mm?Hb:6.5 g/dL,Plt:5.000/mm3, total bilirubin 1.7mg/dL, LDH
390U/L,iirik asit 6.5 mg/dL olarak ol¢iildii; haptoglobin < 10 mg/dL bulundu ve Direkt Coombs testi
++++ pozitif saptandi. Viral serolojiler(EBV-DNA,CMV-DNA,Parvo IgM) negatifti. Periferik yaymada
atipik hiicre izlenmedi. Boyun ultrasonografisinde konglomere patolojik lenfadenopatiler, abdominal
ultrasonografide hepatomegali saptandi. Hastada 6n planda relaps HL?, Losemi? diisiiniilerek kemik iligi
aspirasyon/biyopsi ve lenf nodu biyopsisi Onerildi;ancak aile kabul etmedi. Trombosit transfiizyonu
sonrast kontrol Plt: 3.000/mmy; eritrosit transfiizyonu sirasinda ates ve titreme gelismesi iizerine hemolitik
reaksiyon diisliniilerek islem sonlandirildi. Otoimmiin hemolitik anemi? diisiiniilerek 1g/kg/giin
dozunda,iki giin IVIG uygulandi. Tedavi sonrasi trombosit degeri 43.000/mm?*’e yiikseldi ancak
hemoglobin diisiisii devam etti. Hasta ailesi bu sefer biyopsiyi kabul etti. Hastaya lenf nodu biyopsisi ve
kemik iligi aspirasyon/biyopsi yapildi. Biyopsiden hemen sonra prednizolon tedavisi baslandi. Patoloji
sonucu miks selliiler HL gelen hastanin steroid ile sitopenisi gerilemeye basladi. Hasta bu asamadan sonra
transfere hazir hale geldiginde Almanya'ya primer merkezine tedavi devami igin yonlendirildi.

HL ile iligkili OIHA nadir olmakla birlikte 6zellikle relaps déneminde akilda tutulmalidir.Literatiirde
OIHA’nin tani aninda,relapsta veya daha nadiren HL’nin dncesinde gelisebilecegi bildirilmistir. OTHA
genellikle standart immiinsiipresif tedavilere kismi yanit verirken,kalic1 diizelme ¢ogunlukla altta yatan
malignitenin etkin tedavisi ile saglanmaktadir.Relaps HL Oykiisii olan ¢ocuk hastada agiklanamayan
hemoliz,pozitif Direkt Coombs testi ve transfizyon refrakter sitopeni varliginda paraneoplastik OIHA
diisiiniilmelidir.Bu olgu,hematolojik bozukluklarin altta yatan onkolojik siirecin erken gostergesi
olabilecegini ve multidisipliner yaklasimin dnemini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: otoimmun hemolitik anemi, Hodgkin lenfoma, paraneoplastik sendrom
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Extrameduller Myeloid Sarkom ve KRAS Mutasyonu

iremnaz KARAHAN', Simge CINAR OZEL', Suat Hilal AKI?, Nil COMUNOGLU?, Sebuh KURUOGLU?,
Siiheyla OCAK!

'TUC-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali
2JUC-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Ana Bilim Dal1
3IUC-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Radyoloji Ana Bilim Dali

fremnaz KARAHAN / IUC-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali

Myeloid sarkom (Ekstramediiller Akut Myeloid Losemi-EML), miyeloid prekiirsoér hiicrelerin
ekstramediiller dokularda timoral proliferasyonu ile karakterize nadir bir hematolojik malignitedir.
Pediatrik yas grubunda izole olarak ya da akut miyeloid 16semi (AML) ile es zamanli ortaya ¢ikabilir.
Kemik iligi tutulumu saptanmayan olgularda klinik prezentasyonun atipik olmasi nedeniyle tani ve
tedavide giigliikler yasanmaktadir.

Yirmi bir aylik kiz hasta, yaygimn cilt-cilt alti siglikler ve pansitopeni bulgulariyla basvurdu. Fizik
muayenede sol frontal bolge, abdomen 6n duvari, ekstremitelerde kirmizi-mor renkli, subkutan yaklagik
6x7 cm boyutlarinda kitlesel lezyonlar disinda organomegali ve lenfadenopati saptanmadi. Laboratuvar
incelemelerinde anemi ve belirgin nétropeni mevcuttu. Goriintiilleme ¢aligmalarinda tariflenen bolgelerde
cilt-cilt alt1 dokulardaki kitlesel lezyonlara ek sol siirrenal lojdan kaynaklanan orta hatta uzanan, vaskiiler
yapilar1 gevreleyen 5*5 cm boyutlarinda kitle ve lenfadenopati izlendi.Radyolojik ve klinik bulgulari
oncelikle noroblastom lehine diisiiniilen hastanin kemik iligi aspirayonunda %4-5, kemik iligi
biyopsisinde %12 oraninda mor sitoplazmali, bilyiik blastik hiicreler goriildii.Es zamanli cilt alt1 ve batin
i¢i kitleden alman alinan tru-cut biyopsi orneklerinde ise CD33, CD99 ve LCA pozitifligi saptand1 ve
hasta myeloid sarkom tanis1 aldi. PET-MR degerlendirmesinde cilt alt1 ve batin i¢i kitlelerde, tutulumun
yani sira supra ve infradiyafragmatik lenf nodlarinda, dalakta ve kemik iliginde diffiiz artmis metabolik
aktivite izlendi.Kemik iligi sitogenetik analizde belirgin klonal anomali izlenmezken, yeni nesil
dizilemede (subkutandz nodiil ve abdominal kitle, %80 tiimor igerigi) K-RAS aktive edici mutasyon
p-Q61H (VAF 9%47), ASXL1 inaktive edici mutasyon p.E947Vfs*5 (VAF%45) saptandi.K-RAS
mutasyonun somatik yiiksek VAF orant nedeniyle germline RAS mutasyonu agisindan inceleme
gonderildi.Hasta, BFM-AML 2019 protokoliine gore standart risk grubunda degerlendirilerek tedaviye
alindi.indiiksiyon tedavisi sonras1 kemik iliginde tam remisyon saglanirken, ekstramediiller lezyonlarda
tama yakin anatomik ve metabolik metabolik yanit gozlendi. Hasta remisyonda tedavisine devam
etmektedir.

Myeloid Sarkom Hasta Goriintiisii
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Stirrenal Kaynakli Kitle Abdominal BT Goriintiisii
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Bu olgu, minimal kemik iligi tutulumu ile seyreden ve yaygin ekstramediiller tutulum gdsteren myeloid
sarkomun atipik prezentasyonunu ve tanisal giicliiklerini ortaya koymaktadir. Hasta yasi ve batin
yerlesimli kitle nedeniyle oncelikle solid tiimorler igin daha tipik bir klinik tablo ile tan1 alan olguda ek
olarak son donemde EML patogenezinde rol oynadigi bildirilen ve hedef tedaviler i¢in aday olarak
diistiniilen K-RAS mutasyonu da gosterilmistir.Nadir olsa da EML nin solid tiimdr klingi ile getirilen
cocuklarda akla getirilmesi erken tani ve tedavi igin 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Extrameduller Myeloid Sarkom, AML, K-RAS Mutasyonu
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Baslangicta BOS Negatifligi ile Seyreden Santral Sinir Sistemi Relapsi: T-
Lenfoblastik Lenfomah Bir Cocukta Tanisal Giicliik

Ege Erucar', Ozlem Basoglu Oner?, Mehmet Cemal Dénmez?, Sibel Tekpmar Akgiindiiz?, Ali Aygicek?

'Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklari
?Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi , Cocuk Hematoloji ve Onkoloji

Ege Erucar / Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart

Amag:T-lenfoblastik lenfomada (T-LBL) santral sinir sistemi (SSS) relapst nadir goriilmekle birlikte
atipik norolojik bulgularla prezente olabilir. Baglangigta beyin omurilik sivisinin (BOS) negatif olmast
taniy1 geciktirebilir. Bu olguda periferik fasiyal paralizi ile ortaya ¢ikan ve ilk BOS incelemesinde
tutulum saptanmayan SSS relapsinin tanisal siireci sunulmustur.

Olgu:On yasinda erkek hasta boyunda sislik ile basvurdu. Fizik muayenede servikal lenfadenopatiler,
laboratuvarda ndtropeni mevcuttu. Goriintiilemede anterior mediastinal kitle saptandi ve eksizyonel
biyopsi ile T-LBL tanisi konuldu. Tan1 aninda kemik iligi ve SSS tutulumu yoktu. Orta risk grubu olarak
degerlendirilerek ALL-ESCP 2022 protokolii baslandi.Protokol IA sirasinda bas agris1 gelismesi iizerine
yapilan goriintiilemede sag transverse siniis ven trombozu saptandi ve ii¢ ay enoksaparin tedavisi verildi.
Takipte tromboze alanda akim izlenmesi {izerine tedavi sonlandirildi. Tedavi siirecinde mediastinal
kitlenin tam regresyon gosterdigi izlendi ve hasta idame tedavisine (merkaptopiirin-metotreksat) alindi.

Idamenin 10. haftasinda hastada sol periferik fasiyal paralizi gelisti. Yapilan kemik iligi aspirasyonu ve
lomber ponksiyon incelemelerinde patoloji saptanmadi. Ancak devam eden bas agrist nedeniyle 10 giin
sonra tekrar edilen BOS incelemesinde lenfoid blastlar goriildii. Flow sitometrik analizde T-hiicre
belirtegleri pozitif saptandi ve BOS minimal rezidiiel hastalik orani %78 bulundu. Hasta ¢ok erken SSS
relaps1 olarak degerlendirilerek allojenik kok hiicre nakli planlanmak iizere transplantasyon merkezine
yonlendirildi.

Sonug:Periferik fasiyal paralizi, T-LBL’de SSS relapsinin erken bulgusu olabilir. ilk BOS’un negatif
olmasi taniy1 dislamaz. Klinik siiphe varliginda tekrar degerlendirme yapilmasi erken tami1 ve tedavi

acisindan kritik 6neme sahiptir.

Anahtar Kelimeler: Non Hodkin Lenfoma, Relaps akut lenfoblastik 16semi, Santral sinir sistemi,
Pediatrik onkoloji
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Pediatrik Medulloblastomda Klinik Risk Gruplarina Gore Sagkalim
Sonug¢lari: Retrospektif Tek Merkez Deneyimi

Gizem Zengin Ersoy', Begiim Kog!, Dilsad Koca!, Murat Elli', Suar Caki Kilig!

'Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji ve Cocuk
Kemik [ligi Nakil Boliimii

Gizem Zengin Ersoy / Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji
Onkoloji ve Cocuk Kemik Iligi Nakil Boliimii

Amag:Medulloblastom, ¢gocukluk ¢aginin en sik goriilen malign santral sinir sistemi tiimorlerinden biridir.
Giincel tedavi yaklasimlarinda hastalar klinik 6zelliklerine gore risk gruplarina ayrilarak risk-adapte
tedavi protokolleri uygulanmaktadir. Bu g¢alismada, merkezimizde izlenen pediatrik medulloblastom
hastalarinda klinik risk gruplarina gére sagkalim sonuglarinin degerlendirilmesi amaglanmastir.

Yontem:Merkezimizde 2018-2025 yillar1 arasinda tani alarak tedavi edilen pediatrik medulloblastom
hastalar1 retrospektif olarak incelendi. Demografik veriler, tan1 yasi, metastaz durumu, cerrahi rezeksiyon
derecesi, tedavi 6zellikleri ve takip sonuglar1 hasta dosyalarindan elde edildi. Hastalar; tan1 yasi, metastaz
varligi ve cerrahi rezeksiyon derecesine gore standart risk ve yiiksek risk gruplarma ayrildi. Genel
sagkalim (overall survival, OS), tan1 tarihinden 6liim veya son takip tarihine kadar gecen siire olarak
tanimlandi. Olaysiz sagkalim (event-free survival, EFS) ise tani tarihinden niiks, progresyon veya oliime
kadar gecen siire olarak hesaplandi. Sagkalim analizleri Kaplan—Meier yontemi ile yapildi.

Bulgular:Toplam 18 hasta (8 kiz, 10 erkek) ¢alismaya dahil edildi. Medyan tan1 yas1 96 ay idi. Hastalarin
5’1 (%27,8) standart risk, 13’1 (%72,2) yiiksek risk grubunda yer aldi. Medyan takip siiresi 12 ay olarak
hesaplandi. Takip siiresi boyunca standart risk grubunda 6liim izlenmezken, toplam 6 6liimiin tamami
yiiksek risk grubunda gerceklesti. Tiim kohortta ortalama OS 22 ay, ortalama EFS 17 ay olarak bulundu.
Kaplan—Meier sagkalim analizinde standart risk grubunda daha iyi sagkalim egilimi izlendi. Standart risk
grubunda olay izlenmemesi nedeniyle medyan sagkalim siiresi hesaplanamadi. Toplam 6 hastada (%33,3)
niiks saptandi; niikslerin 5’1 yiiksek risk grubunda (%38,4), 1°1 standart risk grubunda (%20) goriildii.

Sekil 1: Olaysiz Sagkalim
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Sekil 2: Genel Sagkalim
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Log Survival Function
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Sonug:Bu tek merkezli retrospektif calismada, pediatrik medulloblastom hastalarinda klinik risk
siniflamasinin sagkalim sonuglarimi ayirt etmede klinik olarak anlamli oldugu gosterilmistir. Kiglik
orneklem biytikligi ve sinirh takip sitiresi ¢alismanin kisitliliklart olmakla birlikte, mortalite ve niikslerin
agirlikli  olarak yiiksek risk grubunda izlenmesi risk-adapte tedavi yaklagimlarinin 6nemini
desteklemektedir. Bulgularin daha genis, cok merkezli ¢alismalarla dogrulanmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Medulloblastom, Sagkalim, Risk Grubu
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Ekstranoral Metastazin Nadir Bir Formu: Kemik Iligi Tutulumu Gosteren
Medulloblastom Olgusu

Fatma Aslan', Ozkan Aydin?

'Erzurum Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi
2Erzurum Sehir Hastanesi, T1bbi patoloji Boliimii

Fatma Aslan / Erzurum Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi

Girig: Medulloblastom (MB), c¢ocukluk caginin en sik goriilen malign merkezi sinir sistemi (MSS)
timoriidir. Genellikle beyin omurilik sivist (BOS) yoluyla leptomeningeal yayilim goriiliir, MSS disi
(ekstranoral) metastazlar hastalarin sadece %1-5'sinde goriiliir. En sik metastaz bolgeleri kemik ve lenf
nodlardir; kemik iligi tutulumu ise literatiirde olduk¢a nadir raporlanmaktadir. Bu sunumda, kemik iligi
metastazi ile seyreden atipik bir medulloblastom olgusunu sunmay1 amagladik.

Olgu: 16 yas 3 aylik kiz hasta basagris1 ve kusma sikayetiiyle basvurdugu dis merkezde yapilan
goriintiilemelerde serebellum sol yarisinda, 4. ventrikiile uzanan kitle saptanmasi nedeniyle farkli
merkezlerde 2 kez opere olmus, total kitle eksizyonu yapilmis. Patoloji sonucu; yaygin nodiilarite
gosteren DSO grade 4 medulloblastom (fokal anaplazi iceren) olarak raporlanmis. Tanida medulla
spinaliste tutulum saptanmamis, BOS sitolojisinde atipik hiicre goériilmemis. Postop goriintiilemelerinde
rezidii kitle gériilmemis. Postop 1. ayinda adjuvan radyoterapi baslanmasi planlanan hasta es zamanli
kemoterapi plani i¢in tarafimiza bagvurdu. Hastaya kraniyospinal (toplam doz 54 Gy) radyoterapi ve es
zamanli haftalik vincristin tedavisi verildi. Radyoterapi sonrasi hastaya sisplatin (75 mg/m2/giin) +
vincristin (1,5 mg/m2/giin) + siklofosfamid (1000 mg/m2/giin, 2 giin) igeren 6 kiir kemoterapi verildi.
Tedavi kesiminde 7 mm rezidi kitle siiphesi mevcuttu, 2 ay sonra MR'da rezidii kitle boyutunda artig
gorlilmedi.. Tedavi kesimi 5. ay kontrol goriintillemelerinde rezidii kitle boyutunda artis ve
medullospinaliste metastatik odaklar goriildii. Hastanin tetkiklerinde pansitopenisi ve LDH yiiksekligi
olmasi nedeniyle kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisi yapildi. Kemik iligi aspirasyonunda rozet
formasyonu yapan blastik hiicre infiltrasyonu goriildii. (resim 1) Kemik iliginden calisilan flow
sitometride atipik hiicrelerde CD45 pozitifligi olmadigi goriildii. Hastanin es zamanlt alinan kemik iligi
biyopsisinde diffiiz dagilim paternine sahip bazilar1 niikleollii dar sitoplazmali atipik hiicre infiltrasyonu
goriildii. immunohistokimyasal calismada atipik hiicrelerde Sinaptofizin kuvvetli pozitif, NSE fokal zay1f
pozitif, diger markerlar negatif goriildii. (resim 2) Mevcut bulgular medulloblastom infiltrasyonu ile
uyumlu bulundu. Hastaya irinotekan+siklofosfamid+temozolamid+etoposid iceren kemoterapi gemasi
verildi. Ancak hasta kemoterapiden 1 ay sonra transfiizyona direngli sitopeni ve febril nétropeni nedeniyle
ex oldu.

Resim 1: Kemik iligi aspirasyonunda rozet formasyonu yapan atipik hiicreler
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Resim 2: Kemik iligi biyopsisinde yaygin sinaptofizin pozitifligi

Sonug: Ekstrandral metastaz tiim medulloblastom tanili hastalarinin yaklasik %1-5'inde goriiliir ve kotii
prognoz ile iligkilendirilmektedir. Bizim hastamizda oldugu gibi direngli sitopeni ve LDH yiiksekligi
varliginda nadir olsa da kemik iligi tutulumu 6n tanilarda yer almali ve kemik iligi biyopsisi ile taniya

varilmalidir.

Anahtar Kelimeler: medulloblastom, ekstrandral metastaz, pansitopeni
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KIAA 1549-BRAF Fiizyonu Bulunan Spinal Pilositik Astrositom Olgusunda
Hayat Kurtarict MEK Inhibitor Cevabi

Fatma Betiil Cakir!, Rumeysa Tuna Deveci', Giilgin Bozbeyoglu?

'{stanbul Medeniyet Universitesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Béliimii
2Goztepe Prof Siileyman Yalcin Sehir Hastanesi, Radyoloji Boliimii

Fatma Betiil Cakir / Istanbul Medeniyet Universitesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Béliimii

Amag: Pilositik astrositom, diisiik dereceli bir tiimor olup, ¢ogu olguda, tam rezeksiyon veya
kemoterapiye iyi cevap vermektedir. Ancak tekrarlayan veya tutulum yeri itibariyle cerrahi yapilamayan
ve hayati fonksiyonlar1 bozan olgularda konvansiyonel kemoterapi segenekleri yetersiz kalabilmektedir.
Burada, tiim spinal kordon boyunca kitlesi saptanan bir pilositik astrositom olgusunda KIAA1549-BRAF
flizyonu pozitif olarak sonuglandi. Hastaya MEK inhibitorii Trametinib baslandi ve ilk ayin sonunda
klinik cevap ve 3. Aym sonunda radyolojik kismi cevap alindi. Olgu, kemoterapinin yetersiz kaldigi
pilositik astrositomda, bu mutasyon varliginda kullanilan MEK inhibitor cevabinin, hayati derecede
onemli oldugunu gostermesi agisindan sunulmustur

Metod: Bilinen tanili hastaligi olmayan 1 yas 9 ay erkek hasta 20 giin 6nce baslayan bas boyun
hareketlerinde kisithilik ve huzursuzluk sikayetleri ile dis merkeze basvurmus. Hastanin servis yatisi
yapilmis olup takiplerinde alt ekstremite kuvvet kaybi gelismis, iist ekstremiteye dogru progrese olmus.
Hasta, akut demyelinizan hastalik, Guillan-Barre sendromu, ve transverse myelitis n tanilari ile gocuk
yogun bakim servisinde bir siire takip yapildig1 sirada, yapilan manyetik rezonans (MR)
goriintiilemesinde spinal aksta basi yapan kitle gériilmesi lizerine anti-6dem tedavisi baglanmis ve biyopsi
almarak tarafimiza yonlendirilmis. Patoloji sonucu pilositik astrositom tanisi alan hastanin merkezimizde
cekilen kranyal ve spinal goriintiilemelerinde, serebral bdlgede bir kitlesinin olmadigi, lateral ventrikiiller,
3. ve 4. ventrikiillerde dilatasyon ve hidrosefali bulundugu, kitlesel lezyonlarin bulbusta basladig1 ve tiim
servikotorasik bolgede ve lumbosakral bolgede devam ettigi, tim spinal kanal boyunca degisken
kontrastlanan bir natiirde seyrettigi saptandi.

Sonug: Haftalik vinkristin + Carboplatin tedavisi baslanan ancak bu tedavi altinda da, ndrolojik defisiti
ilerleyen ve trakeostomisi ve perkutan gastrostomisi acilmak zorunda kalinan hastanin KIAA1549-BRAF
flizyonu pozitif sonuglandigindan, MEK inhibitorii Trametinib baslandi. {1k 10 giiniin sonunda, agrilar1 ve
huzursuzlugu azalan hastanin, ilk ayin sonunda bacak hareketleri artti. Goriintiilemelerinde ilk aylarda,
kitlenin kontrast tutulumunun azaldigi, 3. ve 6. Ayinda ¢ekilen goriintiilemelerde, kitlenin regrese oldugu
saptandi. Halen 11 aydir Trametinib kullanan hasta, kendi bagina oral beslenmekte ve {ist ekstremite,
boyun ve sirt hareketleri ile saga sola donebilmekte ve oyunlar oynayabilmektedir.

Tartigsma:Genetik mutasyonlarin ortaya ¢ikarilmasi ve bu mutasyonlara karsilik gelen inhibitor tedaviler,
cerrahi tedavinin miimkiin olamadig1 olgularda, yiiz giildiiriicii cevaplar alinmasina aracilik yaparak hayat

kurtarici sonuglar saglamaktadir.

Anahtar Kelimeler: pilositik astrositom, spinal, KIAA 1549-BRAF fiizyonu, MEK inhibitorii,
Trametinib

175



Xxv. Ulusal Pediatrik Kanser Kongresi
09 — 12 Nisan 2026 — Pine Bay Holiday Resort, Kusadas1

Joubert Sendorumunda Tammmlanan ilk Yiiksek dereceli Gliom Vakasi

Cengizhan Elmas', Fatma Tuba Yildirrm!, Firdevs Aydin!, Onur Mert Celik', Giirses Sahin!, Haktan Bagis Erdem',
Sule Yesil!

'Etlik Sehir Hastanesi Pediatrik Onkoloji ve Hematoloji Boliimii
Cengizhan Elmas / Etlik Sehir Hastanesi Pediatrik Onkoloji ve Hematoloji Boliimi

GIRISJoubert Sendromu (JS) nadir goriilen nérogelisimsel bozukluktur. Kalitimi otosomal resesif olsa da,
nadir vakalarda X’e bagli ve otozomal dominat formlarin da goriildiigii bildirilmistir. Patognomonik
‘Molar Tooth Sign’ bulgusu aksial kranial MRI goriintiilemelerde anormal derin yerlesimli
interpedinkiiler fossa, belirgin siiperior serebellar pendinkiiller, serebellar vermisin aplazisi ile kendisini
gbsteren beyin sap1 ve serebellumun gelisimsel malformasyonudur (Sekil 1).

Sekil 1

Sekil 1: Patognomik Molar tooth, Beyaz ok: Siiperior pedinkiiller Siyah Ok:inperpedinkiiler fossa

OLGU Siddetli basagris1 nedeniyle acile bagvuran 5 yasindaki kiz hastanin yapilan kranial goriintiileme
incelemelerinde; 55x60 mm kistik , nekrotik, solid yapilar igeren ve sifte neden olan frontotemporal kitle
tespit edildi. Fizik incelemesinde ciltte 15°den fazla cafe au lait lezyonu, bir adet siyah neviisli ve 5 adet
hipopgimente lezyon saptanan (sekil 2) hastaya beyin cerrahisi tarafindan acil total kranial kitle
rezeksiyonu yapildi. Hastanin 6zge¢misinde norogelisimsel bir defekt bulunmadigi O6grenildi.
Soygecmisinde anne-baba akrabalig1 ve kolon kanseri dykiisii olan hastaya rasopatiler agisindan genetik
caligma planlandu.

Sekil 2 Cilt bulgularn
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Tiimdr dokusunun patolojik ve molekiiler incelemesinde; yiiksek dereceli glial tiimér, BRAF ¢.2083G >
A (p.Glu695Lys) ve KRAS ¢.38G > A (p.Glyl2Asp) mutasyonlari izlendi. Genetik analiz sonucunda
hastanin JS tip 23 oldugu raporlandi. Hastaya operasyon sonrasi timor lojuna radyoterapi ve es zamanl
temozolomid tedavisi uygulandi. Radyoterapi sonrast 6 kiir temozolomid ve lomustin kemoterapisi
verilen hasta bir yildir remisyonda izlenmektedir.

TARTISMALIS ve kanser iliskisine baktigimizda giiniimiize kadar literatiirde bir Burkitt lenfoma (t8:14)
vakasi, 1 larenkste lenfanjiom vakasi, dilde papiller kistadenom ile pankreas ve overde kistlerin oldugu
vakalar raporlanmistir. Olgumuzda BRAF ve KRAS mutasyonu birlikteligi goriilmiistiir. Bu birliktelik
cok nadirdir. Eriskinlerde akciger ve kolon kanserlerinde gosterilmistir.r BRAF ve KRAS her ikisi de
onkogendir. RAS/RAF/MEK/MAP yolagini etkilerler. Birlikte goriilen olgularda BRAF mutasyonun
MEK inhibitérlerine duyarli olabilecegi, ancak RAS mutasyonun ise daha agresif seyreden vakalar
oldugu ve hedeflenmis tedavilere direngli vakalar olduklari bildirilmistir. SONUCHastamiz Joubert
sendromunda literatiirde ilk bildirilen beyin yiiksek dereceli glial timoér olgusudur. Tiimor dokusunda
BRAF ve KRAS mutasyonu birlikteligi gosterilmesi nedeniyle de hastamiz literatiire katki agisindan
sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Joubert Sendromu 23, High Grade Gliom, BRAF-KRAS birlikteligi
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Cok Tabakali Rozetler iceren Embriyonel Tiimor: Uc Yasinda Erkek Olgu
Firdevs Aydm!, Fatma Tuba Yildirim!, Cengizhan Elmas', Onur Mert Celik!, Volkan Kése!, Sule Yesil!
! Ankara Etlik Sehir Hastanesi
Firdevs Aydin / Ankara Etlik Sehir Hastanesi

GirisCok tabakali rozetler iceren embriyonel timor (ETMR), santral sinir sisteminin nadir goriilen,
yiiksek dereceli ve olduk¢a agresif bir embriyonal tiimoriidiir. Yiiksek proliferatif kapasiteye sahip olup
yogun multimodal tedavi gerektirirr ETMR c¢ogunlukla 3 yas altindaki c¢ocuklarda goriiliir ve
supratentoryal yerlesim egilimindedir. Klinik seyir siklikla niiks, tedavi toksisiteleri ve enfeksiyoz
komplikasyonlarla karmasik hale gelebilir. Bu ¢alismada ETMR tanili, cerrahi sonrasi rezidiiel kitle
saptanmaksizin uygulanan adjuvan kemoterapi ve radyoterapi tedavileri ile, tedaviye bagl
komplikasyonlarin multidisipliner yaklagimla yonetimi ve yakin radyolojik izlem altinda kotii prognozlu
olmasina ragmen remisyonda takip edilen bir olguyu sunmay1 amagladik.

Olgu SunumuUg yasinda erkek hasta, yiiksekten diisme sonras1 nobet gegirmesi nedeniyle hastanemize
basvurdu. Yapilan goriintilemelerde sol paryetooksipital kitle saptandi. Opere edilen hastanin
patolojisi;cok tabakali rozetler igeren embriyonel tiimor olarak sonuglandi. Postoperatif erken donem
kontrastli kraniyal goriintiilemede rezidii lehine belirgin bulgu izlenmedi. Hastaya radyoterapi ile birlikte
haftalik vincristin tedavisi baslandi. Yaklagik 1 ay radyoterapi aldiktan sonra kemoterapi tedavisi
baslandi. Coklu kiirler (vinkristin, etoposid, siklofosfamid ve sisplatin igeren protokoller) ile 16 hafta
tedavi edildi. Tedavi siiresince direngli trombositopeni, notropenik atesle seyreden enfeksiyonlar ve
vincristine baglh periferik néropati komlikasyonlar1 goriildii. Destek transflizyonlari, enfeksiyon yonetimi,
fizik tedavi ve rehabilitasyon ile klinik stabilizasyon saglandi. Hasta 28 haftalik oral siklofosfamid ve
haftalik vinorelbin idame tedavisi sonrasi yaklasik 3 aydir goriintiilemeler ile remisyonda takip
edilmektedir.

TartismaBu olgu, embriyonel tiimorlerin agresif dogasini ve tedavi siirecinin komplikasyonlara agik
oldugunu gostermektedir. Ozellikle uzamis kemoterapi siirecinde hematolojik toksisite, ndtropenik
enfeksiyonlar, periferik noropati gibi nérotoksik yan etkiler, radyolojik olarak rekiirrens siiphesi olusturan
postoperatif degisiklikler klinik yoOnetimi zorlastiran faktorlerdir. ETMR’lerde maksimal cerrahi
rezeksiyon sonrast uygun hastalarda radyoterapi ve yogun kemoterapi temel tedavi yaklasimini olusturur.
Ancak kiiciik yas grubu nedeniyle tedavi toksisiteleri dikkatle yonetilmelidir.

Sonu¢Cok tabakali rozetler igeren embriyonel tiimorler erken cocukluk caginda agresif seyirli olup
multidisipliner yaklasim gerektirir. Bu olgu; cerrahi, kemoterapi, radyoterapi ve yogun destek
tedavilerinin entegre edildigi, komplikasyonlarla seyreden ancak yakin izlemle siirdiiriilen bir tedavi
siirecini ortaya koymaktadir. Tedaviye bagli hematolojik ve enfeksiyoz komplikasyonlarin erken tani ve
etkin yOnetimi prognoz agisindan kritik Oneme sahiptir. Ayrica tedavi sonrasi ilk yillarda yiiksek
rekiirrens oranlari nedeniyle hastalarin goriintilleme yontemleri ile yakin takip edilmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: embriyonal, beyin, tiimor, malign
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Suprasellar Alanda Pilositik Astrositom Olgusunda Trametinib Tedavisi

Dr. Ogr. Uyesi Sifa Sahin', Uzm.Dr. Yasin Yilmaz?, Uzm. Dr. Hiiseyin Emre Dagdeviren®, Dog.Dr.Seref Bugra
Tunger*, Dog. Dr. Ibrahim Eker!, Prof. Dr. Deniz Tugcu?

'afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi,Cocuk Hematolojisi Ve Onkolojisi Bilim Dali
%istanbul Universitesi,istanbul T1p Fakiiltesi,Cocuk Hematolojisi Ve Onkolojisi Bilim Dal1
Jistanbul Universitesi, Istanbul T1p Fakiiltesi , Beyin Ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dal1
4istanbul Universitesi ,Istanbul T1p Fakiiltesi, Temel Onkoloji Anabilim Dali

Dr. Ogr. Uyesi Sifa Sahin / Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi,Cocuk Hematolojisi Ve Onkolojisi Bilim
Dal1

Suprasellar pilositik astrositom, g¢ogunlukla c¢ocukluk ¢aginda goriilen, optik kiazma/hipotalamus
yerlesimli, diigiitk dereceli gliomdur. Siklikla gérme kaybi ile endokrin disfonksiyon gorliilmektedir.
Cerrahi rezeksiyon miimkiin oldugunda tercih edilmekle birlikte suprasellar yerlesim nedeniyle subtotal
¢ikarilabilen vakalar siktir. Klinik gereklilik durumunda kemoterapi veya hedefe yonelik tedaviler
uygulanir.. BRAF yolak aktivasyonu (6zellikle KIAA1549-BRAF flizyonu) patogenezde dnemli rol oynar
ve molekiiler hedefli tedaviler agisindan klinik onem tasir. Bu olguda yeni nesil dizileme (NGS)
calismalari ile hedefe yonelik tedavilerin 6neminin vurgulanmasi hedeflenmistir.

Bilinen hastaligi olmayan on yasinda erkek c¢ocuk; sag gézde kayma, uyuklama ve halsizlik nedeni ile
basvurmus. Kranial manyetik rezonans (MR) goriintiilemesinde suprasellar yerlesimli optik kiazmaya
basi olusturan 5,2 cm boyutunda kitle lezyonu saptanarak subtotal ¢ikarilmis. Resim.1 Patoloji sonucunda
pilositik/pilomiksoid astrositom lehine rapor edilmis. Hastanin kliniginde sag goz total gorme kaybi
gelismis ve panhipopituitarizm ile ¢ocuk endokrinoloji tarafindan levotiroksin sodyum, desmopressin
asetat ve hidrokortizon replasmanlar1 baslanmis. Takibinin ikinci yilinda uyuklama ve halsizligin tekrar
etmesi ile MR goriintiilemede rezidii kitlede progresyon saptanarak tekrar cerrahi c¢ikarim yapilmis.
Tekrarlanan patoloji sonucunda da diisiik dereceli glial tiimor olmasi ile radyoterapi planlanmayan hasta
izleme alinmis. Son bir yilda yaklasik 3 cm kitlesel lezyon ile stabil olarak izlenen hasta sol gozde ciddi
gorme kaybi, halsizlikte artis sikayeti ile klinigimize bagvurdu. MR gériintiillemesinde kitle lezyonu 3,5
cm Olciildii ve ciddi hidrosefali saptandi. Klinik ve radyolojik progresyon saptanan hastaya total gérme
kayb1 riski nedenile cerrahi eksizyon yapilmaksizin ventrikiiloperitoneal sant takildi. Patolojik
orneklerinde NGS calisildi. , KIAA1549 geni exon 16 ile BRAF geni exon 11 baglant1 bolgeleri arasinda
%21.5 oraninda flizyon goriildii. Multidisipliner konsey karar1 ile hastaya trametinib 0,025 mg/kg/g
baglandi. Tedavinin birinci haftasinda yiiziinde ilag eriipsiyonu oldu ancak semptomatik tedavi ile
geriledi. Ug ay sonraki MR goriintiilemesinde kitlede %33 gerileme elde edildi. Hasta stabil takip
edilmekte; okul siirecine devam etmektedir.

Resim.1
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BRAF yolak aktivasyonu tasiyan diisiik dereceli gliomlarda MEK inhibitorii trametinib, 6zellikle optik
yol/suprasellar yerlesimli pilositik astrositomlarda anlamli radyolojik yanit ve hastalik kontroli
saglamistir . Cok merkezli pediatrik serilerde trametinib ile parsiyel yanit ve stabil hastalik oranlarinin
ylksek oldugu, progresyonsuz sagkalimim uzadigi bildirilmistir. Bu veriler dogrultusunda, suprasellar
pilositik astrositomlu bu olguda trametinib yanit1 literatiirle uyumlu, hedefe yonelik tedavi basarisini
destekleyen bir klinik sonuctur.

Anahtar Kelimeler: Pilositik astrositom, trametinib, NGS, BRAF
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Birinci Trimester Donemindeki Cevresel Maruziyetlerin Beyin Timori
Olusumuna Etkisinin Ege Universitesindeki Hastalar Uzerinden
Degerlendirilmesi

Ovykii Erdal', Eda Ataseven?, Serra Kamer®

) 'Ege Universitesi T1p Fakiiltesi
’Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji BD
SEge Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyasyon Onkolojisi ABD

Oykii Erdal / Ege Universitesi Tip Fakiiltesi

.....

sira ¢evresel etkenlerin de rol oynadigr bilinmektedir. Fetal gelisim siirecinde 6zellikle birinci trimester,
gevresel maruziyetlere en duyarli ve merkezi sinir sistemi gelisiminin en kritik donemidir. Embriyonal ve
erken fetal donemde gerceklesen norogelisimsel siiregler bu donemde dis etkenlerden daha kolay
etkilenebilmektedir. Bu nedenle gebeligin birinci trimesterinin denk geldigi mevsim ile MSS timorii
gelisimi arasinda olasi bir iliski bulunup bulunmadigi sorusu 6nem kazanmaktadir.Bu g¢alismada, beyin
timorlii ¢ocuklarda dogum mevsimi ile gebeligin birinci trimesterinin yansidigi mevsim incelenerek,
MSS tiimor gelisimi ile mevsimsel ¢evresel faktorler arasindaki olasi iligkinin arastirilmasi amaglanmagtir.

el

0-18 yas arasinda MSS tiimorii tanist almis 1203 hastanin verileri retrospektif olarak incelendi.Hastalarin
dogum tarihleri tizerinden birinci trimester déonemleri hesaplanarak mevsimsel dagilimlari analiz edildi.
Solunum yolu viriislerinin mevsimlere gore yillik dagilim grafigi 2025 yili haftalik influenza raporlarinda
yer alan veriler kullanilarak olusturuldu.

o=

Bulgular:stToplam 1203 hastanin 651°i erkek (%54.1), 552’si kizdir (%45.9). Median tan1 yas1 8 (0—18)
yildir. Dogum mevsimlerine gore dagilim: %48 yaz, %18.5 kis, %17.4 sonbahar, %16.1 ilkbahar. Birinci
trimester dagilimi ise %46.5 sonbahar, %19.2 kis, %19 ilkbahar ve %15.3 yaz seklindedir. Bulgular,
beyin tiimorli cocuklarin dnemli bir kisminin yaz aylarinda dogdugunu, buna paralel olarak gebeligin ilk
trimesterinin ¢ogunlukla sonbahar aylarina denk geldigini, yaz mevsimine denk gelen vaka sayisinin en az
oldugu goriilmektedir (Grafik 1). Solunum yolu enfeksiyonlarinin ve hastalarin birinci trimestr
donemlerinin mevsimsel yillik dagilim grafikleri birbirine benzerlik gosterse de aralarinda tamamen

paralel bir iliski bulunamamuistir (Grafik 2).

Gebelerin 1. trimesteri gegirdikleri aylarin mevsimlere gore dagilimi

600

ilkbahar yaz sonbahar kig

1. Trimester Mevsimi

Grafik 1: Gebelerin 1. Trimesten Gegirdikleri Aylarin Mevsimlere Gore Dagilimi
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Yillik solunum yolu enfeksiyonlarinin mevsimlere gore dagilimi

iikbahar Yaz Sonbahar K3
Mevsimler

nfluenza Benzeri Hastalik (I8H) - AZir Akut Solunum Yolu Enfeksiyonu (SARI)

Toplam (IBH +SARI)

Grafik 2: Yillik Solunum Yolu Enfeksiyonunun Mevsimlere Gare Dagilimi

-

Sonug:istBirinci trimester doneminin sonbaharda yogunlasmasi, bu donemdeki gevresel faktorlerin MSS
timor gelisiminde rol oynayabilecegini diisiindiirmektedir. Sonbahar aylarinda artis gosteren viral
enfeksiyonlar, maternal immiin yanit degisiklikleri veya mevsimsel beslenme farkliliklari olasi
mekanizmalar arasinda yer almaktadir. Ancak nedensellik gostermek i¢in ileri epidemiyolojik caligmalara

ihtiya¢ vardir.

Anahtar Kelimeler: MSS tiimorleri, Birinci trimester, Mevsimsellik, Viral maruziyet
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Cocukluk Cag Beyin Tiimorleri Deneyimimiz

Zuhal Onder Sivis', Mehtap Ertekin', Esin Ozcan', Burcak Tatli Giines', Neryal Tahta', Salih Gozmen'

'{zmir Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji-Onkoloji Klinigi
Zuhal Onder Sivis / Izmir Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji-Onkoloji Klinigi

Giris ve Amag:Santral sinir sistemi (SSS) tiimérleri ¢ocukluk yas grubunda en sik goriilen solid tiimorler
olup tiim pediatrik tiimdorlerin yaklasik %25’ini olusturmaktadir. Cocukluk ¢aginda en sik astrositomlar
izlenmekte onu medulloblastom, kraniofarengiom ve ependimomlar takip etmektedir.Bu g¢alisma ile
hastanemizde 18 yas altinda beyin tiimorii tanist alan hastalarin klinik, cerrahi, histopatolojik 6zellikleri
ile tedavi ve izlem sonuglarinin degerlendirilmesi amaglanmugtir.

Yontem:Merkezimizde 2023-2026 tarihleri arasinda beyin timorli tanisi alan pediatrik hastalar
retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin demografik bilgileri, tan1 yasi, gelis yakinmalari, taniya
kadar gegen siire, tiimdriin lokalizasyonu, patolojik ve molekiiler 6zellikleri ile tedavi sonuglari hasta
dosyalarindan incelendi.

Bulgular:Toplam 48 hasta caligmaya dahil edildi. Hastalarin 24 i kiz, 24’ i erkek cinsiyette idi.
Hastalarin tan1 anindaki yaslar1 4 ay ile 16 yas arasinda degismekte olup yas ortalamasi 8,5 yil olarak
bulundu. Hastaneye basvuru sirasinda basagrisi, kusma, dengesiz yiiriime ve gozlerde kayma sik goriilen
yakinmalar arasindaydi. 8 hasta medulloblastom (MBL), 8 hasta pilositik astrositom, 6 hasta pediatrik tip
yliksek dereceli diffiiz glioma, 6 hasta kraniofarengiom, 5 hasta optik gliom, 3 hasta diffiiz pons gliomu
(DPG), 2 hasta atipik teratoid rabdoid tiimor (ATRT), 2 hasta desmoplastik infantil astrositom, 2 hasta
disembriyoblastik infantil astrositom, 2 glionéral tiimor ve digerleri ependimom, indiferan malign timér,
germinom, pilomiksoid astrositom tanilarini almisti. Diffiiz pons gliomu ve optik gliom tanili toplam 7
(%14,5) hastaya cerrahi yapilmadan radyolojik olarak tanilar1 konulduktan sonra tedavileri planlanmaigti.
Kraniofarengiom, optik gliom ve astrositom tanili toplam 18 (%37,5) olgu tedavisiz olarak takip
edilmekteydi. Izlem siireleri 1 ay ile 30 ay arasinda degismekte olan hastalardan 10’u (%20,8; 3 MBL, 3
pediatrik tip yiiksek dereceli diffiiz glioma, 3 DPG, 1ATRT) hastalik rekiirrensi ve/veya progresif hastalik
nedeniyle kaybedilmisti. Kaybedilen pediatrik tip yiiksek dereceli diffiiz glioma tanili 2 olgunun kétii
prognostik gosterge olan H3K27M mutasyonlar pozitif saptanmisti.

Sonug: Merkezimizde izlenen cocukluk c¢agi beyin tiimorleri heterojen bir histopatolojik dagilim
gostermektedir. Literatiir ile de uyumlu olarak en stk MBL ve astrositomlar saptanmistir. Diisiik dereceli
tiimdrlerde prognoz daha iyi seyretmekteyken, pediatrik tip yiliksek dereceli diffiiz gliomlar, DPG ve
ATRT gibi agresif tlimorlerde mortalite oranlart yiliksek bulunmustur. Molekiiler 6zelliklerin tedavi karar
siireclerine entegrasyonu ve yiiksek riskli hastalarda yeni tedavi stratejilerinin gelistirilmesi, prognozun
iyilestirilmesi agisindan 6nem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: beyin tiimorleri, cocukluk cagi, patolojik degerlendirme
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C19MC Amplifikasyonu Pozitif Cok Kath Rozetler iceren Embriyonel
Timor: Nadir Bir Olgu

Arzu Caliskan', Eda Ataseven', Aysha Gadashova', Cenk Eraslan?, Elif Bolat®, Cihan Onder', Hatice Esra
Durukan!, Yesim Ertan®, Ayca Ersen Danyeli’, Serra Kamer®, Mehmet Kantar'

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji BD.
2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji ABD
3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi ABD
*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji ABD
SAcibadem Universitesi, Patoloji ABD
°Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyasyon Onkolojisi ABD

Arzu Caliskan / Ege Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji BD.

Cok katmanli rozetli embriyonel timor(Embryonal Tumor with Multilayered Rosettes, ETMR), ¢ocukluk
caginda goriilen son derece nadir ve yiiksek dereceli bir merkezi sinir sistemi tiimoriidiir. ilk kez 2016
DSO MSS siniflamasinda ayr1 bir molekiiler antite olarak tanimlanmis,2021 giincellemesinde de yerini
korumustur. ETMR siklikla 3 yas altindaki ¢ocuklar etkiler ve agresif klinik seyri ile dikkat ¢eker. Tani,
histopatolojik olarak ¢ok katmanli rozet yapilarinin gosterilmesi ve molekiiler diizeyde 19q13.42
bolgesinde C19MC amplifikasyonunun saptanmasi ile dogrulanir. Bildirilen olgularda medyan sagkalim
yaklasik 12 ay olup 5 yillik genel sagkalim orani oldukea diisiiktiir.

Bilinen hastalik O0ykiisii olmayan 2,5 yasinda erkek hasta kusma, oral aliminin azalmasi ve uyku hali
gelismesi lizerine acil servise bagvurmus. Hastanin acil servis izleminde jeneralize tonik-klonik ndbet
gelismis ve nobet sonrasi ¢ekilen Beyin BT de sag frontoparietal bolgede kitle saptanmasi iizerine hasta
merkezimize sevk edilmistir.Bagvuru sirasinda Glasgow Koma Skalast EIM2V1 olup hastanin Kranial
MRG de ' Supratentorial kesitlerde sag frontal lob yerlesimli 65x70x60 mm boyutunda heterojen i¢
yapida igerisinde kalsifikasyon ve hemorajik alanlar barindiran,heterojen kontrast etkilesimi gdsteren
malign kitlesel lezyon' saptandi. Hastaya acil cerrahi ile total kitle eksizyonu uygulanmistir. Histopatoloji
sonucu ETMR olarak raporlandi. Postoperatif MRG’de rezidii kitle saptanmadi;spinal MRG
normaldi.BOS sitolojisi benign bulundu. Timdér dokusunun metilasyon analizi CI9MC
amplifikasyonu(19q13.42) ile uyumlu olarak raporlandi. Hastaya sisplatin/etoposid igeren kemoterapi
baslandi. iki kiir sonrasi tam yanitli olan hastaya kraniyospinal ve operasyon loju boost (toplam 54 Gy)
radyoterapi uygulandi. Radyoterapi sonrasi kemoterapi cisplatin-etoposid ve devaminda vinkristin-
siklofosfamid ile siirdiiriildii. Tanidan sonra 8. ayda Kranial MRG’de primer bolgede niiks saptanmasi
iizerine yeniden cerrahi uygulandi. Total eksizyon sonrasi ikinci sira tedaviye baslanan hastanin tedavisi
halen devam etmektedir.

Resim 1.
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Tanida Kranial MRG'de frontoparietal kitle lezyonu

Resim 2.

Tanm Kranial MRG

ETMR, erken yasta ortaya ¢ikan, molekiiler olarak tanimlanmis ve son derece agresif seyirli bir tiimdordiir.
Standart bir tedavi yaklasimi yoktur. Maksimal cerrahi rezeksiyon, yogun kemoterapi(baz1 serilerde
karboplatin/etoposid tabanli rejimler ve/veya yiiksek doz kemoterapi + kok hiicre destegi ile daha iyi
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sagkalim sinyali) ve kraniyospinal radyoterapiye ragmen erken niiks sik goriilmektedir. Agresif seyri
nedeni ile radyoterapinin olabildigince erken baslanmasi Onerilmektedir. Bu olgu, ETMR nin hizli
progresyon ve yliksek relaps potansiyelini vurgulamakta; multidisipliner yaklagimin ve molekiiler tani
yontemlerinin 6nemini ortaya koymaktadir. Nadir goriilmesi nedeniyle her olgunun bildirilmesi,
prognostik faktorlerin ve optimal tedavi stratejilerinin belirlenmesine katki saglayacaktir.

Anahtar Kelimeler: embriyonel timor, ¢ok katmanli rozetli embriyonel tiimér, ETMR
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Pediatrik Beyin Tiimorlerinde Notrofil/Lenfosit Oraninin Prognostik
Degerinin Degerlendirilmesi

Yasin Yilmaz', irem Bulut', Cansu Ceren Eryilmaz', Fatma Ezgi Dogan', Asli Ugok', Giilcan Erbas', Osman
Kuleli!, Alev Bakir?, Mehmet Barbutoglu®, Banu Solak?, Aysegiil Uniivar', Zeynep Karakas', Giilsah Tanyildiz',
Deniz Tugcu!

'Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkoloji ve Hematoloji Bilim Dali
. ) ?stanbul Universitesi, Cocuk Sagligi Enstitiisii, Sosyal Pediatri Bilim Dali
3stanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Néro-Radyoloji Bilim Dali

Yasin Yilmaz / Istanbul Universitesi, Istanbul T1p Fakiiltesi, Cocuk Onkoloji ve Hematoloji Bilim Dal

Amag: Beyin timorleri ¢ocukluk ¢aginda en sik goriilen solid tiimérlerdir. Cocuklarda kansere bagli
Olimlerin baslica nedenlerinden biridir. Prognostik faktorler lizerinde yapilan g¢aligmalarda g¢esitli
faktorler belirlenmistir. Bu ¢alismada, beyin tiimorii olan ¢ocuklarda ameliyat, kemoterapi ve radyoterapi
oncesi beyaz kan hiicresi diferansiyel sayim oranini analiz etmeyi amagladik.

Materyal ve Metod: Son bes yil i¢inde pediatrik onkoloji kliniginde tedavi géren, merkezi sinir sistemi
(MSS) tiimorii tanili pediatrik hastalar ¢alismaya dahil edildi. Ameliyat oncesi, kemoterapi Oncesi ve
radyoterapi Oncesi tam kan saymmi (TKS) degerlendirildi. Yas ve cinsiyet acisindan eslestirilmis saglikli
cocuklar kontrol grubu olarak ¢alismaya dahil edildi.

Sonuglar: Calismaya toplam 37 hasta dahil edildi. Ameliyat 6ncesi donemde, ¢alisma grubunda eozinofil
sayist saglikli gruba kiyasla anlamli olarak daha diistiktii (104 vs 235/mcL, p < 0,001). Notrofil/lenfosit
oran1 (NLR) ve monosit/eozinofil oran1 (MER) ¢alisma grubunda anlamli olarak artmist1 (sirasiyla 2,9 vs
1,3, p=0,05; 7,1 vs 4,0, p=0,03). Lenfosit sayist ve eozinofil degerleri, radyoterapi dncesi durumda
saglikli gruba kiyasla calisma grubunda 6nemli 6l¢iide azalmisti (sirastyla 2120 vs 3000/mcL, p=0,004;
112 vs 235/mcL, p=0,004). Monosit/eozinofil oran1 (MER) kemoterapi oncesi durumda c¢alisma grubunda
anlamli olarak daha yiiksekti (4,7 vs 4,0, p=0,04).

Sonug: Eozinofil sayisindaki azalma, kanser tanist alan ¢cocuklarda tani araci olarak kullanilabilir. Tedavi
ile birlikte monosit/eozinofil oranindaki (MER) artis, inflamasyonun bir belirtisi olabilir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk Cag1 Kanserleri, Beyin Tiimoérii, Eozinofil, Tam Kan Sayimi
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Anti-GD2 immiinoterapiye Bagh Nadir Bir Gastrointestinal Toksisite:
Dinutuksimab iliskili Kolit

Mehmet Cemal Dénmez', Ugur Regaip Akalin', Giinsel Kutluk?, Deniz Biisra inci', Ozlem Basoglu Oner', Gonca
Kacar!, Saide Ertiirk!, Tuba Nur Tahtakesen', Ozgii Hangerli', Duygu Yildirgan', Ayse Karagenc', Esra Arslantas!,
Sibel Tekgiindiiz!, Ali Aygicek!

!Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Saglhig1 ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Cocuk Hematolojisi ve Onkoloji
Bilim Dal
2Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Cocuk Gastroenterolojisi Bilim Dali

Mehmet Cemal Dénmez / Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Cocuk
Hematolojisi ve Onkoloji Bilim Dal1

Dinutuksimab, yliksek riskli ve niiks noroblastom tedavisinde yaygin olarak kullanilan anti-GD2
monoklonal antikordur. Bilinen yan etkileri arasinda agir gastrointestinal inflamatuvar komplikasyonlar
nadirdir. Bu bildiride, dinutuksimab tedavisi sirasinda pankolit gelisen niiks ndroblastom olgusu
sunulmustur.

Altt yasinda kiz hasta, iki buguk yil Once alt ekstremitelerde kemik agrisiyla bagvurdu.
Goriintiilemelerinde kemiklerde litik lezyonlar saptandi. Eslik eden Noron Spesifik Enolaz yiiksekligi
vardi. Noroblastomla uyumlu bulundu. Bu bulgular dogrultusunda TPOG 2020 protokolii yiiksek risk
noroblastom tedavisi baslandi. Ug kiir tedavi sonrasi erken cerrahiye uygun bulunarak ameliyat edildi.
Sonrasinda kemik iliginde tutulum saptanmadi. Idame tedavisinde (21. ay) izlenirken, yaygin
kemik/kemik iligi tutulumuyla niiks tanisi ald1.

Hastaya ICE (ifosfamid, karboplatin, etoposid) protokolii baslandi. Dért kiir ICE tedavisi sonrasinda
kismi metabolik yanit, sol-tibiada yeni tutulum alanlari saptandi. ICE protokoliiyle yeni lezyonlarin ortaya
¢ikmasi iizerine, yedi giinliik dinutuksimab infiizyonuyla VIT (Vinblastin Irinotekan Temozolamid)
protokoliine gecildi. Dérdiincli dinutuksimab kiiriiniin son giiniinde ates, ishal ve karin agris1 gelisti.
Ertesi giinde beslenme intoleransi ve abdominal distansiyon olustu. Sonrasinda aniisten az miktarda kan
iceren mukuslu (Resim 1), ardindan yogun kan/pihti igeren digkilamalar izlendi. Yapilan tekrarlayan
abdominal ultrasonografi ve tomografide, kolonda yaygin duvar kalinlasmasi ve sivama tarzinda serbest
stvi izlendi. Bulgularm {i¢ hafta devam etmesi iizerine yapilan kolonoskopide, vaskiiler yapilarda
silinmeyle birlikte belirgin hiperemi, 6dem izlendi; bagirsak duvarinda diizensiz mukoza alt1 yapilar ve
mukozadan kabarik, kanamali, 6demli, polipoid goriiniimlii lezyonlar saptandi (Resim 2). Anti-GD2
immiinoterapi ile iliskili kolit olarak yorumlanip sistemik steroid tedavisi baslandi. Ik baslangicinda
giinde 20 defay:1 bulan kanli diskilama miktar1 azaldi, steroid baslandiginda giinde 8-10 defa olan kanli
gayta, 3 giin sonra giinde iki defaya indi (halen).

Resim 1
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Ik mukuslu, az kanli digk1 (A), sonraki giinlerde kan ve piht1 seklindeki disk1 (B).

Resim 2

Kolonoskopide goriintiilenen kanamali polipoid odaklar

Anti-GD2 immiinoterapi, yiiksek riskli ve niiks noéroblastom tedavisinde etkinligi kanitlanmig bir
yaklasim olmakla birlikte, toksisite profili agirlikli olarak noropatik agr1 ve vaskiiler yan etkiler olarak
tanimlanmistir. Gastrointestinal yan etkiler ¢cogunlukla hafif ve gecici olup, agir inflamatuvar tablolar
literatiirde son derece nadir bildirilmistir. Olguda, dinutuksimab tedavisi sirasinda gelisen ve klinik,
radyolojik ve endoskopik bulgularla dogrulanan kolit tablosu, anti-GD2 immiinoterapiye bagli nadir
ancak ciddi bir komplikasyon olarak degerlendirilmistir. Bu yoniiyle olgu, anti-GD2 tedavisi alan
hastalarda sebat eden kanli gayta ayirici tamisinda immiin aracili kolit olasihiginin g6z Oniinde
bulundurulmasi gerektigini vurgulamasi nedeniyle sunulmaya deger bulunmustur.

Anahtar Kelimeler: Noroblastom, Dinutuksimab, Gastrointestinal, Komplikasyon
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Kafa Tabanina Uzanim Gosteren Olfaktor Noroblastom: Olgu Sunumu

Bekir Furkan Yal¢in'!, Biisra Topuz Tiirkcan!, Ozge Vural', Arzu Okur', Faruk Giiglii Pinarli', Alp Ozgiin Borcek?,
Muammer Melih Sahin?, Merve Yazol*

'gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali ,Cocuk Onkolojisi Bilim Dali
2gazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Beyin Ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali
3gazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Kulak Burun Bogaz Hastaliklar1 Anabilim Dali
4gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dalh

Bekir Furkan Yal¢in / Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali ,Cocuk
Onkolojisi Bilim Dali

Olfaktor noroblastom (esthesiondroblastom olarak da bilinir), olfaktor epitelin bazal tabakasindan koken
alan, iist nazal kavitede gelisen nadir bir ndroendokrin timdrdiir. Genellikle tek tarafli olarak anterior ve
orta etmoid hava hiicrelerini tutan yumusak doku kitlesi seklinde izlenir ve kribriform plak araciligiyla
anterior kraniyal fossaya uzanim gosterebilir.Bimodal bir yas dagilimi mevcuttur; birinci pik geng erigskin
hastalarda (yaklasik 2. dekat), ikinci pik ise 5.—6. dekatlarda goriilmektedir. Cinsiyet dagilimi agisindan
belirgin bir fark bulunmamaktadir. Olfaktér néroblastomun nadir goriilmesi nedeniyle, bu hastalikta
optimal tedavi yaklasimi net olarak tanimlanamamugtir. Siddetli bas agris1 ve kusma yakinmalari ile
bagvuran ve sonrasinda olfaktor néroblastom tanisi alan 15 yasindaki kiz hastay1 sunmaktayiz.

Siddetli bas agris1 ve kusma sikayeti ile bagvuran 15 yasindaki kiz hastanin manyetik rezonans (MR)
goriintiilemelerinde, sag nazal kaviteyi dolduran 36 x 15 mm boyutlarinda kitle saptandi. Kitlenin, sag
kribriform alandaki kemik defekti boyunca kafa tabanini gegerek sag frontobazal-parasagittal alana
uzandig1 ve 65 x 44 x 45 mm boyutlarina ulastig1 izlendi. On tamida olfaktdr ndroblastom diisiiniildii.
Kulak Burun Bogaz Klinigi tarafindan nazal kaviteden parsiyel kitle eksizyonu yapildi ve histopatolojik
inceleme sonucu olfaktdr noroblastom tanist dogrulandi. Ardindan iki kiir neoadjuvan kemoterapi
protokolii (etoposid 75 mg/m?/giin, ifosfamid 1000 mg/m?*giin, mesna 1000 mg/m?/giin ve sisplatin 20
mg/m?/giin) baslandi. ki kiir kemoterapi sonrasi cerrahi rezeksiyon gerceklestirildi. Rezidiiel kitle
saptanmasi lizerine adjuvan radyoterapi uygulandi ve hastada toplam alt1 kiir kemoterapi tamamlandi.
Tedavi bitiminde yapilan goriintiilemelerde tam remisyon saptanan hasta, 21 aydir hastaliksiz olarak
izlenmektedir.

Lokal ileri evre olfaktoér ndroblastomda neoadjuvan kemoterapinin etkinligi bildirilmis olmakla birlikte,
standart bir tedavi protokolii heniiz tanimlanmamistir. Hastaligin nadirli§i nedeniyle mevcut veriler
cogunlukla tek merkezli ¢alismalara dayanmaktadir.Literatiirde, siklofosfamid, vinkristin, doksorubisin,
dakarbazin, nitrojen mustard, etoposid, ifosfamid ve sisplatin gibi ¢esitli kemoterapétik ajanlarin bu
hastalikta etkinlik gosterdigi bildirilmistir. Cocukluk ¢aginda nadiren goriilen Olfaktor néroblastom’da
,cerrahi ,kemoterapi ve radyoterapiden olusan multimodal tedavi ile sekelsiz tam iyilesme saglanmistir.

Hong, S. D, Park, S. L., Kim, J. H., Heo, et all. (2024). Treatment Outcomes of Olfactory Neuroblastoma:
A Multicenter Study by the Korean Sinonasal Tumor and Skull Base Surgery Study Group. Clinical and
experimental otorhinolaryngology, 17(2), 137-146

Pre-operasyon
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Pre-operasyon

Tedavi sonrasi

191



Xxv. Ulusal Pediatrik Kanser Kongresi
09 — 12 Nisan 2026 — Pine Bay Holiday Resort, Kusadas1

Neoadjuvan kemoterapi, kitle eksizyonu, adjuvan radyoterapi ve kemoterapi sonrasi kontrol goriintiileri

Tedavi sonrasi

Neoadjuvan kemoterapi, kitle eksizyonu, adjuvan radyoterapi ve kemoterapi sonrasi kontrol goriintiileri

Anahtar Kelimeler: Olfaktér noroblastom, Neoadjuvan tedavi, Prognoz, Tedavi sonucu
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Cocuklarda Néroblastik Tiimérler icin Yapilan Cerrahilerin IPSO
Kilavuzuna Uygunlugu

Mehmet Furkan Yalabik', idil Rana User Kilig!, Burak Ardigli!, ibrahim Karnak', Arbay Ozden Ciftci', Saniye
Ekinci'

'Hacettepe Universitesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali
Mehmet Furkan Yalabik / Hacettepe Universitesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali

Giris ve Amag: Noroblastom, tiim ¢ocukluk ¢agi kanserlerinin %8-10'unu olusturan, ¢ocukluk doneminin
en sik goriilen ekstrakraniyal solid tiimoriidiir. Bu c¢alisma, ndroblastom tanili hastalarda cerrahi
pratiklerin  Uluslararas1  Pediatrik Cerrahi Onkoloji Dernegi (IPSO) kilavuzlarina uyumunu
degerlendirmeyi ve bu uyumun klinik sonuclar tizerindeki etkisini incelemeyi amaglamaktadir.

Yontem: Bu retrospektif kesitsel calisma, 2018-2024 yillar1 arasinda biiyiik bir cerrahi onkoloji kliniginde
cerrahi tedavi uygulanan, ndroblastik tiimor tanili 78 vakay1 igermektedir. Veriler hastane arsivlerinden
derlenmis ve istatistiksel analizler SPSS 23.0 yazilimi kullanilarak gerceklestirilmistir. Calisma
kapsaminda demografik bulgular, tan1 ve evreleme bilgileri, ameliyat oncesi degerlendirmeler, cerrahi
raporlar ve ameliyat sonrasi siire¢ler analiz edilmistir.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 78 hastanin (%%51,3'i kiz) tan1 anindaki ortanca yasi 19,8 aydir. En sik
goriilen tiimor yerlesimleri adrenal (n=30, %%38,5), periarteriyel (n=25, %%32,1) ve paravertebral
(n=18, %%24,3) bolgelerdir. INRGSS evrelemesine gore hastalarin %%53,2'si metastatik (M) hastaliga
sahiptir. Ameliyat 6ncesi donemde abdominal goriintiileme vakalarin %%94,9'una, torasik goriintiileme
ise %%88,5'ine uygulanmistir. Hastalarin %%23,1'inde niikleer tip goriintiileme yontemlerinin eksik
oldugu saptanmustir. Cerrahi raporlarin yalnizca %%9'unun IPSO dokiimantasyon standartlarina tam
uyum sagladig1 goriilmiistiir. Cerrahi notlarda en sik ihmal edilen unsurlar; rezeksiyon genisligi (%%60),
timdr boyutlart (%%59) ve lenf nodu ornekleme durumu (%%45) olarak belirlenmistir. Yetersiz
preoperatif hazirligin, bes giinden uzun siiren hastanede yatis siireleri ile anlamli derecede iliskili oldugu
saptanmistir (p=0,01).

Sonug: Elde edilen bulgular, klinigimizdeki uygulamalarin genel olarak IPSO kilavuzlari ile uyumlu
oldugunu, ancak cerrahi raporlarin hazirlanmasinda ve ameliyat o6ncesi degerlendirmelerde eksiklikler
bulundugunu ortaya koymustur. Uygun preoperatif hazirligin hastanede yatis siiresini anlamli ol¢iide
kisalttig1 goriiliirken, cerrahi notlarin sistemsiz dokiimantasyonu tedavi kalitesini etkileyen temel bir
sorun olarak 6ne ¢ikmaktadir. Calisma, IPSO prensiplerine uyumun ndroblastom tedavi siirecinde kritik
bir rol oynadig1 sonucuna varmistir.

Anahtar Kelimeler: Noroblastom, cerrahi, cerrahi kayit, IPSO kilavuzu
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Noroblastomda Oral Mukoza Metastazi: Nadir Bir Olgu Sunumu

Cezar Dan', Hatice Yelda Cigsar!, Giilay Sezgin', Seyda Erdogan®, Merve Avluklu Pektas®, Ayse Ozkan', Serhan
Kiipeli!

'Cukurova Univers.i.tesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Onkoloji Bilimdali
2Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi Patoloji ABD

Hatice Yelda Cigsar / Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi Pediatrik Onkoloji Bilimdali

Giris: Noroblastom ¢ocukluk ¢aginin en sik goriilen solid timoriidiir. Bes yillik genel sagkalim diisiik risk
grubunda %98’e ulagirken, yiiksek risk grubunda %63’e diigmektedir. En sik metastaz bolgeleri kemik,
kemik iligi, karaciger ve lenf nodlaridir. Literatiirde oral mukozaya metastaz bildirilmemistir. Bu olguda,
daha 6nce tanimlanmamis bir lokalizasyonda gelisen metastazi sunarak niiks siiphesinde dikkatli fizik
muayenenin énemini vurgulamayi amagladik.

Olgu: 20 aylik erkek hasta, yaklasik alt1 haftadir siiren kusma sikayeti ile bagvurdugu merkezde saptanan
siirrenal kitle sonrasi tarafimiza yonlendirildi. Ileri incelemelerde VMA, NSE ve LDH diizeylerinin
yliksek oldugu goriildii ve bu bulgular néroblastom tanisini destekledi. Kisa siire sonra, radyolojik olarak
INRG evre L1 noroblastom (Uluslararast Noroblastom Risk Grubu siniflamasina gore, goriintiileme ile
tanimlanmis risk faktorii bulunmayan) tanisi alan hasta, kitlenin eksizyonu amaciyla klinigimize yatirildu.
Kitle total eksize edildi ve histopatolojik incelemede kotii diferansiye noroblastom saptandi. Hasta;
lokalize INRG evre L1 hastalik, 12 aydan biiyiikk yas, tam cerrahi rezeksiyon ve N-myc
amplifikasyonunun negatif olmasi nedeniyle diisiik riskli néroblastom olarak siniflandirildi ve adjuvan
tedavi gereksinimi olmadi.Tanidan 14 ay sonra, rutin kontrollerde NSE ve VMA yiiksekligi saptandi.
Fizik muayenede sol maksillada sislik mevcuttu. Maksillofasyal MR’da sol maksillada 57x44 mm
boyutlarinda, infratemporal bolge, bukkal mastikatdr alan ve submandibular bolgeyi tutan, retromolar
trigona uzanan kitle izlendi. Oral mukozal lezyondan alinan biyopsi metastatik ndroblastom ile uyumlu
bulundu. Ayrica sol siirrenalde ek metastaz odagi saptandi. Aile tedaviyi kabul etmedi ve hasta kisa siire
sonra kaybedildi.

Figiir 1
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Metastatik lezyonun manyetik rezonans goriintiileme ile gosterilmesi

Figiir 2

Metastatik lezyonun manyetik rezonans gortintiileme ile gosterilmesi

Figiir 3
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Ag1z mukozasindan alinan biyopsi materyalinde kan fibrin kitlesi iginde, kii¢iik yuvarlak niikleuslu
hiicrelerden olusan néroblastomla uyumlu timdr dokusu izlenmistir

Figiir 4

Immiinohistokimya ile uygulanan NSE tiimér hiicrelerinde diffiiz pozitiftir.

Tartigsma: Noroblastom noral krest kokenli bir ¢cocukluk ¢agi tiimorii olup hastalarin yarisindan fazlasinda
tan1 aninda metastaz mevcuttur. Oral mukozaya en yakin bilinen metastaz bolgesi mandibula olmakla
birlikte bu lokalizasyon dahi ¢ok nadirdir. Hastamizdaki lezyon, radyolojik olarak mukozada
merkezlenmesi ve histopatolojik incelemede kemik ya da periost igermemesi nedeniyle ger¢ek bir oral
mukoza metastazidir. En olas1 mekanizma hematojen yayilimdir. Zengin vaskiiler yapisi ve
noroektodermal kokenli hiicresel bilesenleri nedeniyle oral mukozanin teorik olarak metastaza yatkin
olabilecegi diisiiniilmektedir.

Sonug: Oral mukozada goriilen her lezyon, tedaviye bagl komplikasyon olarak degerlendirilmeden 6nce
metastaz agisindan ayirici tanida ele alinmalidir. Niiks siiphesinde ayrintili fizik muayene hayati 6nem

tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk c¢ag1 solid tiimorleri, Noroblastom, Hematojen yayilim, Oral mukoza
metastaz
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Tekrarlayan Niikslerle Giden Bir Noroblastom Olgusunda Ge¢ Donemde
Gelisen Anti-Hu iliskili Paraneoplastik Limbik Ensefalit

Deniz Kizmazoglu', Cagri Berhan Kurdu', Tuba Yurdusev', Ceren Sarioglu?, ipek Polat’, Ahmet Celik*, Safiye
Aktas®, Serra Kamer®, Recep Bekis’, Refik Emre Cegen', Nur Olgun®

'"Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dal, izmir
?Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Izmir
3Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Néroloji Bilim Dal, Izmir
*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, izmir
SDokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, izmir
°Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Radyasyon Onkolojisi Anabilim Dali, izmir
"Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Niikleer T1p Anabilim Dali, izmir
$Dokuz Eyliil Universitesi Onkoloji Enstitiisii Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, Izmir/Acibadem Kent Hastanesi, izmir

Cagr1 Berhan Kurdu / Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, izmir

Giris ve Amag:Noroblastom ¢ok farkli klinik bulgularla tani alabildigi gibi,paraneoplastik sendromlarla
da ortaya c¢ikabilir.Bu olgu sunumunda,relaps noroblastom tanili,cerrahi sonrasi ndbet ile biling
degisikligi gelisen,Anti-Hu pozitif paraneoplastik limbik ensefalit tanisi alan bir hastay1 sunarak tanisal
yaklasim ve tedavi siirecini tartismay1 amagladik.

Olgu:Sekiz yasinda erkek hasta,bes y1l 6nce ndroblastom tanisi almis olup,tani anindaki bulgulari ile evre
L2, orta risk grubu olarak degerlendirilmis ve tedavisine baslanmisti. Tekrarlayan primer relapslarla
seyreden ve batindaki primere dort kez cerrahi uygulanan hastada, tekrar primer relaps gelisti ve besinci
kez opere edildi. Postoperatif iiclincii giinde gozlerin sola kaydig:1 ve dudaklarda titremenin eslik ettigi
ndbet ile absans vasifl ikinci ndbet gelismesi iizerine antiepileptik tedavi baslanarak cocuk yogun bakima
alindi. Beyin manyetik rezonans goriintiilemede belirgin patolojik kontrastlanma saptanmazken, sol
insular kortekste hafif T2-FLAIR sinyal artis1 izlendi. EEG’de sol frontosantral bolgede belirgin yiiksek
amplitiidlii yavas dalga aktivitesi gozlendi. Santral sinir sistemi relapsi ve enfeksiyon ayirici tanilar
acisindan yapilan degerlendirmede BOS viral paneli ve kiiltiir negatif bulundu. BOS incelemesinde
paraneoplastik panelde Anti-Hu otoantikoru pozitif saptandi. Goriintilleme bulgularinin  metastatik
tutulum ile uyumlu olmamasi ve Anti-Hu pozitifligi {izerine tablo paraneoplastik limbik ensefalit olarak
degerlendirildi. Hastaya oncelikle 2 g/kg intravendz immiinoglobulin (IVIG) ve pulse steroid tedavisi
uyguland1. Izlemde nébet aktivitesinin devam etmesi iizerine antiepileptik tedavi diizenlendi ve
rituksimab uygulandi. Klinik progresyon nedeniyle plazmaferez planlanarak toplam yedi kiir uygulandi ve
her kiir sonras1 IVIG verildi (fermuar tedavisi). Takipte aylik olarak pulse steroid ve IVIG tedavilerine
devam edildi. Multidisipliner konsey karar ile altta yatan onkolojik hastaliga yonelik kemoterapi
baslandi, almakta oldugu DFMO ve lorlatinib kesildi. Iki kiir TVC sonrasi tekrar cerrahi planlanan
hastada kitlede progresyon geligmesi tizerine cerrahi yapilamadi. Kemoterapi protokoli degistirilerek ICE
kiirleri verilmekte olan olguda kitlede regresyon saglanmasi halinde recerrahi planlandi. Kemoterapi,
pulse steroid ve IVIG tedavileri ile minimal gerileme izlenmekle beraber, hastanin paraneoplastik
sendroma ait ndrolojik bulgular1 devam etmektedir.

Sonug ve Tartigsma:Noroblastom tanili hastalarda yeni gelisen nobet ve biling degisikligi durumunda SSS
relaps1 ilk planda diisiiniilmekle birlikte,paraneoplastik norolojik sendromlar ayirici tamida akilda
tutulmalidir. Anti-Hu pozitifligi,paraneoplastik limbik ensefalitte tanisal degere sahiptir.Bu olguda tani
doneminde olmayan,4. niiksii sonrasi yapilan cerrahi sonrasi gelisen bir paraneoplastik sendrom
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gelisti.Norolojik bulgularin kalict ve ilerleyici olmasininhastaligin kontrol olmamasiyla iligkili
olabilecegi diisiiniilmiistiir.

Anahtar Kelimeler: Anti-Hu otoantikoru, noroblastom, paraneoplastik limbik ensefalit
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Adolesan Wilms Tiumori Ve Aktinomisin D’ye Bagli Sinuzoidal Obstriiksiyon
Sendromu: Vaka Sunumu

Dilsad Koca!, Begiim Sirin Koc¢!, Gizem Zengin Ersoy!, Suar Caki Kili¢!, Murat Elli
'Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Hematoloji/Onkoloji ve Pediatrik KIT Unitesi

Begiim Sirin Kog¢ / Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Hematoloji/Onkoloji ve Pediatrik KIT
Unitesi

GIRIS: Adolesan ve eriskin yasta Wilms tiimérii cok ender goriilmektedir. 15-19 yas arasinda insidans
%1’in altindadir. Dogustan bobrek anomalileri ve genitoiiriner sistemi etkileyen gelisimsel sendromlarin
Wilms tiimoérii sikhiginda artigla iliskili oldugunu gosteren yayinlar mevcuttur. Aktinomisin-D kaynakli
Sinuzoidal Obstrikksiyon Sendromu (SOS), milkemmel bir prognoza sahip olan Wilms timorii
tedavisinde yasami tehdit eden bir komplikasyondur. Tan1 klinik olup, kan sayimi, karaciger fonksiyon
testleri ve karin ultrasonografisi gibi basit incelemelerle desteklenir. Tedavi ile g¢ogunlukla geri
doniistimliidiir. Burada adolesan yasta tani alan ve takibinde sinusoidal obstriiksiyon sendromu gelisen
vaka sunulmustur.

OLGU: Daha once bilinen bir hastaligi olmayan 17 yil 11 aylik erkek hasta sol yan agris1 sikayeti ile
Cocuk Hastaliklarina basvurdu. Batin ultrasonografide at nali bobrek anomalisi ve sol bobrekte alt polde
8x9x9 cm kitle goriildii. Yas1 ve tiimoriin radyolojik 6zellikleri ile Renal Hiicreli Karsinom diistiniilerek
Urolojiye yonlendirildi. Sol nefrektomi yapilan hastanmn patolojisi Wilms Tiimdrii olarak geldi. Hastanm
0z ve soygecmisinde 6zellik yok. Total eksizyon ve kotii histoloji nedeniyle Evre2 olarak degerlendirilen
hastaya radyoterapi ve kemoterapi tedavisi baslandi. Patoloji tekrar incelenerek konfirme edildi. Solid
timor paneli negatif sonuglandi. Hastanin Wilms Timorii yatkinlik sendromlar1 agisindan arastirilmasi
planlandi. Tedavi sirasinda hasta ates, gogiis ve karin agrisi ile bagvurdu. Batinda asit, plevral efiizyon,
ALT 67 ve AST 53 U/L, D-Dimer 4000 mg/L, Fibrinojen normal, Trombosit sayis1 14000/mm3 iken 12
saat sonra kontrol ALT 232, AST 247 U/L ve trombosit sayist 18000/mm3idi. Hizl1 yiikselen karaciger
enzim diizeyleri, refrakter trombositopeni, asit ve plevral efiizyonu gelisen hastada SOS diisiiniilerek
destek tedavi ve Defibrotide baslandi. Defibrotide tedavisine 2 hafta devam edildi. Takipte klinik
bulgular1 diizelen hastanin tedavisi revize edildi.

Tan1 Batin Bilgisayarli Tomografi

Sol bobrek alt polde 8x9x9 cm kitle
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Laboratuvar Tetkikleri

Sinuzoidal Obstriiksiyon Sendromu sirasinda ALT,AST,LDH, CRP ve Trombosit Sayisi

SONUC: Bobrek anomalisi olan hastalarda goriilen bobrek kitlelerinde yastan bagimsiz olarak Wilms
timord ayirict tanida akla gelmelidir. Radyoterapi ve kemoterapinin zamaninda verilmesi agisindan
patoloji takibi ve gecikilmeden onkolojiye yonlendirilmesi ¢ok onemlidir. Ozellikle Aktinomisin D alan
hastalarda karaciger enzim yiiksekligi, asit, trombosit transfiizyonuna ragmen diizelmeyen trombositopeni
varliginda Sinuzoidal Obstriiksiyon Sendromu akla gelmelidir, yasami tehdit edebilen bu komplikasyonun
erken tan1 ve tedavisi mortalite ve morbidite agisindan Snemlidir. Genellikle geri doniislii olan bu
komplikasyon sonrasi Aktinomisin Dnin azaltilarak verilmesi veya bagka ajanla tedavinin devami
diistiniilebilir.

Anahtar Kelimeler: Adolesan Wilms Tiimoérii, Sinuzoidal Obstruksiyon Sendromu, Aktinomisin D,
Bobrek Tiumorleri
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Bobrekte Goriilen Nadir Bir Tiimor: Kistik Parsiyel Diferansiye
Nefroblastom

Nurettin Okur!, Siiheyla Aytag Arslan?, Neriman Sar?

'Diyarbakir Cocuk Hastanesi
2Ankara Bilkent Sehir Hastanesi

Nurettin Okur / Diyarbakir Cocuk Hastanesi

Kistik parsiyel diferansiye nefroblastom (CPDN), Wilms tiimoriiniin nadir, kistik ve diisiik malign
potansiyelli bir varyantidir. Olduk¢a nadirdir. Genellikle asemptomatiktir. Cogu vaka lokalizedir
Metastaz ¢ok nadirdir. Tedavi cerrahidir ve nadir vakalarda kemoterapi gerekebilir. Klinigimize
yonlendirilen 6 aylik bir CPND tanisi konulmus bir hastada cerrrahi sonrasi rekiirens nedeniyle
kemoterapi verilen ve takipte tekrar rekiirens nedeni ile radyoterapi verilen ve remisyon elde edilen
hastay1 sunduk

Alt1 aylik kiz ¢ekilen USG’de sol bobrekte 4*3 cm kistik kitle tespit edilmesi lizerine hasta ¢ocuk cerrahi
tarafindan opere edilmis. Hastanin patolji raporu Kistik parsiyel diferansiye nefroblastom gelmesi iizerine
klinigimize yonlendirilmis. Hastanin cerrahi sinir negatif olmasi ve yapilan taramalarda metastaz
saptanmamasi iizerine hasta tedavisiz takibe alindi. ikinci ayinda yapilan kontrolde sol bobrek lojunda
6*4 cm multikistik alanlar i¢eren kitle saptanmasi iizerine hasta tekrar cerrahiye yonlendirildi. Cerrahi
sonrast hastaya vinkristin, aktinomisin kemoterapisi baslandi. Tedavinin ikinci ayinda yapilan
degerlendirmede sol bobrek lojunda 8*5 cm multilokiile kistik kitle ve over komsulugunda 2 cm
peritoneal implant lehine kistik kitle tespit edildi. Hastaya ICE kemoterapi protokolii baslandi,
hastanemizde radyoterapi bolimii olmadigindan radyoterapi yapilan merkezler ile irtibata gecildi.
Hastaya 2 kiir tedavi sonras1 yapilan degerlendirmede sol bobrekteki kitle 6*4 cm ve peritoneal implatin
kiigiilmekle birlikte devam ettigi goriildii. Hasta radyasyon onkolojisinin hastayi1 kabul etmesi {izerine
hasta ileri merkeze yonlendirdi. Hastaya tiim batina radyoterapi verildi ve daha sonra hasta tekrar
merkezimize yonlendirildi. Hastanin kemoterapisi 6 kiire tamamlandi. Alti kiir sonrasi yapilan
degerlendirmede hastanin tam remisyonda oldugu goriildii ve hasta 6 aydir remisyonda izlenmektedir.

CPDN’de tedavide radikal nefrektomi en sik uygulanan yontemdir. Cogu hasta Evre I olarak tanimlanir
ve tam rezeksiyon sonrasi ek tedavi gerekmez. Evre Il veya cerrahi sinir pozitifliginde bazi protokollerde
gibi kisa siireli vinkristin- aktinomisin adjuvan kemoterapi Onerilebilir. Spillage / evre III durumlari
Kemoterapi diisiiniiliir, ancak CPDN’de optimal rejim konusunda literatiir sinirlidir. Radyoterapi rutin
olarak onerilmez. Literatiirde 1990 l1 yillarda sinirh sayida vakada kullanilmistir.

Bizim hasta cerrahi sonrasi niiks etmesi nedeniyle 6nce vinristin- aktinomisin tedavine yanit vermemesi
nedeniyle hastaya ICE baglanmis, bu tedaviden yeterli yanit alinamamasi nedeniyele hastaya radyoterapi
verilmistir. Hasta radyoterapiden fayda gdrmiis ve remisyon elde edilmistir. Relaps , refrakter Kistik

parsiyel diferansiye nefroblastomlu hastalarda tedavide radyoterapi bir segenek olabilir.

Anahtar Kelimeler: kistik nefroblastom, radyoterapi
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Nadir Bir Olgu: Primer Renal Ewing Sarkom

Cihan Onder', Eda Ataseven', Aysha Gadashova', Tiilay Oztiirk?, Hatice Esra Durukan', Arzu Caliskan', Ali Tekin?,
Banu Yaman*, Mehmet Kantar!

'Ege Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji BD
2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji ABD
3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi ABD
*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji ABD

Cihan Onder / Ege Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji BD

Ewing sarkomu c¢ogunlukla kemik kokenli goriilen, cocuk ve addlesan ¢agin agresif kiigiik yuvarlak
hiicreli tiimorlerindendir. Ekstraskeletal yerlesimler nadir olup primer renal Ewing sarkomu literatiirde
sinirli sayida bildirilmistir. Klinik ve radyolojik bulgular genellikle nonspesifiktir ve ¢ogu olgu
baslangigta Wilms tiimorii veya diger renal maligniteler ile karigsmaktadir. Kesin tani;
immiinohistokimyasal incelemeler ve 6zellikle EWSR1 gen fiizyonunun gosterilmesi ile konur.

On yasinda erkek hasta makroskopik hematiiri yakinmasi ile bagvurdu. Ultrasonografide sol bobrek alt
pol posteriorunda parankim incelmesi ile birlikte medulladan kortekse uzanan yaklasik 35x22 mm
boyutlarinda kitle saptandi. Kontrastli batin MRG’de sag bobrek orta pol diizeyinde yaklagik 28x25 mm
boyutlarinda, T2 agirlikli serilerde hipointens karakterde lezyon izlendi.Wilms timorii 6n tanisiyla
merkezimize yonlendirilen hastaya yapilan torakoabdominal BT de sag bobrek orta-alt polde milimetrik
kistik alanlar igeren heterojen yapida kitle saptandi; akciger metastazi izlenmedi. Klinik ve goriintiileme
bulgular1 dogrultusunda Wilms tiimorii diisiiniilerek radikal nefrektomi uygulandi. Postoperatif
histopatolojik degerlendirme “kiigiik yuvarlak hiicreli malign timoér; Timor mediiller yerlesimli olup
renal pelvise ve hiler yag dokuya girmistir. Immiinohistokimyasal o6zellikler bobregin primitif
noroektodermal tiimér (PNET) ekstraskeletal Ewing sarkomu lehinedir. » olarak raporlandi.
Immiinohistokimyasal inceleme ve molekiiler analizde EWSRI1 fiizyon pozitifligi gosterilmesi iizerine
olgu primer renal ekstraskeletal Ewing sarkomu olarak kabul edildi. Evreleme amacli PET-BT ve kemik
iligi degerlendirmelerinde metastatik tutulum saptanmadi. Hastaya Ewing sarkomu protokoliine uygun
VDC/IE kemoterapisi baslandi. Izlemde 7. ayinda olan hasta remisyondadir ve tedavisi devam etmektedir,

Resim 1:

Batin BT'de sag bobrek orta-alt pol diizeyinde milimetrik kistik alanlar iceren heterojen i¢ yapida kitle
lezyonu

Primer renal Ewing sarkomu (EWS/PNET) son derece nadir ve agresif seyirli bir tlimordiir. Literatiirde
tipik olarak kontrast sonrasi diigiik derecede boyanan, septasyon benzeri yapilar igeren ve periferal
hemorajik alanlar gdsterebilen biiylik renal kitle seklinde tanimlanmaktadir. Ozellikle addlesan ve geng
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erigkinlerde biiyiik, heterojen renal kitle varliginda ve eslik eden vendz tromboz ya da metastaz
durumunda EWS/PNET ayirici tanida diisiiniilmelidir. Tani ¢ogu zaman Wilms tiimori ile karigmakta ve
kesin ayrim cerrahi sonras1 histopatolojik ve molekiiler inceleme ile yapilmaktadir. EWSR1 flizyonunun
gosterilmesi tanida belirleyicidir. Literatiirde metastatik basvuru orani yiiksek olup prognoz genellikle
olumsuzdur.Sunulan olguda metastatik hastalik saptanmamasi ve molekiiler dogrulama sonrasi uygun
Ewing sarkomu protokoliiniin baslanabilmesi olumlu prognostik faktorlerdir. Bu vaka, ¢ocukluk ¢aginda
renal kitlelerin degerlendirilmesinde Ewing sarkomunun da ayirici tanida yer almasi gerektigini ve
molekiiler taninin tedavi planlamasindaki kritik roliinii vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: ekstraskeletal Ewing, Renal Ewing sarkoma, bobrek tiimorleri
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Malign Kemik Timaorlerinin Tanisinda Yasanan Gecikmenin Sag kalim
Uzerine EtKisi

Avytiil Temuroglu', Ugur Cem Mete', Numan Alperen Katmer!, Gokalp Riistem Aksoy', Mehtap Ertekin!, Metin
Demirkaya', Betiil Berrin Sevinir!

'Bursa Uludag Universitesi Cocuk Onkoloji BD
Aytiil Temuroglu / Bursa Uludag Universitesi Cocuk Onkoloji BD

Giris ve Amag¢Cocukluk caginda en sik goriilen malign kemik tiimorleri osteosarkom ve Ewing
sarkomdur. Nadir goriilen bu malignitelerin tan1 siireci ¢ok uzamaktadir. Bu durum hastalarin metastatik
evrede tani almasina ve sag kalimm azalmasina neden olabilir.Bu c¢alismada, Ewing sarkom ve
osteosarkom tanili pediatrik hastalarda taniya kadar gegen siirenin uzunlugunun ve tanisal gecikmenin
klinik sonuglar ve sag kalim iizerindeki etkisinin incelenmesi amacglanmistir.Gere¢ ve YontemBu
retrospektif ¢alismaya, merkezimizde 2007-2026 yillant arasinda Ewing sarkom veya osteosarkom tanisi
ile izlenen toplam 120 hasta dahil edildi. Hastalara ait demografik veriler (yas, cinsiyet), tan1 gruplari, ilk
basvuru semptomlari1 ve kitle yerlesimleri, taniya kadar gecen siire (giin), son durum (6liim, sagkalim,
takip kaybi) ve izlem siireleri hasta dosyalarindan kaydedildi.

BulgularCalismaya dahil edilen hastalarin ortalama yas1 11,94 £+ 4,19 y1l (medyan: 13 yil; minimum—
maksimum: 2-18 yil) idi. Hastalarin %63,3’i erkek, %36,7’si kiz idi. Tam1 gruplarina gore olgularin
%59,2°s1 (n=71) Ewing sarkom, %40,8’i (n=49) osteosarkomdu. Ewing sarkom ve osteosarkom tanili
hastalar kargilastirildiginda osteosarkom %49 erkek .%51 (n=24) kizlarda goriiliirken ewing sarkom
%73,2 (n=52) erkek, %26,8(n=19) kizlarda gozlendi. (p=0.00) osteosarkom ewing sarkoma gore daha
bilyiik yas grubunda gozlendi (13,65 vs 10,76) (p=0.00) Ilk basvuruda en sik saptanan klinik bulgu
ekstremitede agr1 ve sislik olup olgularin %69,2’sinde gozlendi. En sik tutulum%:63,3 (n=79) olguda uzun
kemiklerde gézlendi. ikinci siklikta vertebra tutulumu mevcuttu (n=13 %10,8). Taniya kadar gegen
siirenin ortalamast 95,47 + 86,66 giin (medyan: 60 giin; minimum—maksimum: 3-548 giin) olarak
saptandi. Ewing sarkom tanili hastalarda tani siiresi ortalama 101,38(£96,35) ve osteosarkom tanili
hastalarda 87,86(+68,22) idi (p=0,30). 2021 yili oOncesinde ve sonrasinda tani alan hastalar
gruplandirildiginda 2021 O6ncesinde ortalama 114,21(+104) giinde tani alirken 2021 ve sonrasinda
76,88(x60) glinde tan1 almst1.(p=0,016)Hastalarin ortalama izlem siiresi 59,35(£55,47) aydi. Hastalarin 5
yillik survival %48,8’di. Calismaya alinan hastalarin%50’si (n=60) kaybedildi. Vefat eden hastalarin
%83,3’1(n=50) 2021 y1l1 dncesinde tani alan hastalardi.

Tartisma:Cocukluk ¢agi malign kemik tiimorleri biiyiime agrilar1 veya travma ile karigabildigi i¢in gec
tan1 almaktadir. Caligmamizda yillar icerisinde saglik sisteminde yasanan gelismelerle ve ailelerin egitim
diizeyinin artmasiyla ilgili olabilecek sekilde tani siiresi kisalmistir. Pandemi dénemi de bu duruma
katkida bulunmus olabilir. Tedavide yasanan gelismelerle sag kalimin arttigit ve kaybedilen hasta
sayisinin belirgin azaldig1 gozlenmistir.

Anahtar Kelimeler: Ewing sarkom, osteosarkom, tanisal gecikme, pediatrik kemik tiimorleri, sagkalim
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Biiyiime Geriligi ile Bagvuran Olguda Beklenmeyen Tami: Ewing Sarkom
Esra Yilmaz', Emel Celik Aksoy?, Yelda Cigsar?, Mine Bagislar’, Ayse Ozkan?, Giilay Sezgin?, Serhan Kiipeli’

1(;uk.l.lrova Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar AD,"Adana
2Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Onkoloji BD ve Pediatrik KIT Unitesi, Adana

Esra Yilmaz / Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 AD, Adana

Amag: Ewing sarkom, cocukluk caginda nadir goriilen, agresif seyirli bir malignitedir; en sik pelvis,
femur, tibia ve humerus gibi kemikleri tutmakla birlikte yumusak dokudan da koken alabilir. Bu bildiride,
bliyime geriligi ve kilo alamama yakinmalariyla bagvuran ve Ewing sarkom tanisi alan bir olguyu
sunarak, atipik bagvuru durumlarinda klinik uyanikligin 6nemini vurgulamay1 amagladik.

Olgu: 3 yasindaki kiz hasta kilo alamama, boy kisalig1 sikayetleri ile bagvurdu. Fizik muayenesinde viicut
agirhigr 10,5 kg (-2,37 SDS), boyu 89 cm (-1,6 SDS), bas cevresi 47 cm (-1,13 SDS) idi. Batinda sol iist
kadranda ele gelen sert kitle palpe edildi. Akciger sesleri sol tarafta duyulamadi, kalp tepe atimi1 sagdan
alind1. Akciger grafisinde (Sekil 1) sol hemitoraksi tama yakin kapatan, kalbi saga iten kitle goriildii. Kan
sayimi, biyokimyasal tetkikleri ve tiimor belirtecleri normal simirlardaydi. Toraks bilgisayarli
tomografisinde T3 vertebra diizeyinden L1 vertebra diizeyine dek kraniokaudal uzanan, sol
subdiyafragmatik yerlesimli, sol akciger alt lobu ve ist lob lingulay1 kollabe eden, kalple ara plani net
secilemeyen, orta hatt1 gecen ve mediastende saga dogru belirgin sifte neden olan, dalagi anteriora dogru
iten ¢evre yag planlari net segilemeyen 107x97x151mm boyutunda kistik/nekrotik alanlar iceren dev kitle
saptandi (Sekil 2). Kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisi normal olarak degerlendirildi. Basvuru anmda
kitle unrezektable olarak degerlendirildi. Mediastenden yapilan tru-cut biyopsi sonucu; malign kiigiik
yuvarlak hiicreli tiimor, Ewing sarkom ile uyumlu, CD99(+), néroblastom markeri (-) olarak rapor edildi.
PET-BT’de sol iis kadranda T3-L2 vertebralar diizeyide, orta hattan toraks ve abdomene uzanan artmis
FDG tutulumu gosteren (SUVmax: 11,8) dev kitlesel lezyon saptandi. Metastaz lehine bulgu ve iskelet
sisteminde tutulum gosteren odak saptanmadi. Evre IIB Ewing sarkom tanist konulan olguya EURO
E.W.ILN.G.99 temelli kemoterapi baslandi. 6 kiir indiiksiyon kemoterapisinden sonra opere edildi ve kitle
total olarak cikarildi. Cerrahi sonrasi rezidiisii olmayan, remisyonda izlenen olgunun idame kemoterapisi
ve takipleri devam etmektedir.

SONUC: Ewing sarkom ¢ogunlukla lokal agr1 ve kemik tutulumuna bagli bulgularla tan1 almakla birlikte,
ozellikle kiiclik yas grubunda sistemik ve nonspesifik yakinmalarla da bagvurabilmektedir. Atipik ve
nonspesifik bagvurular, pediatrik solid tiimorlerde tan1 gecikmesine yol agabileceginden, erken farkindalik
yasam kurtaricidir.

Anabhtar kelimeler: Ewing sarkom, atipik ve nonspesifik basvurular, kiigiik yuvarlak hiicreli tiimor

Sekil-1
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Sekil-2

Anahtar Kelimeler: Ewing sarkom, atipik ve nonspesifik basvurular, kii¢iik yuvarlak hiicreli timdr
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Ret Mutasyonu Zemininde Gelisen Osteosarkom Olgusu

Sebnem Apaydin', Aybike Kog', Dildar Bahar Geng', Umran Cetingelik?, Bahadir Balkanli®, Fevziye Kabuk¢uoglu®,
Zeynep Yildiz Yildirmak!

'Sbii Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
2Sbii Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi Tibbi Genetik Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
3Sbii Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi Ortopedi Ve Travmatoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
4Sbii Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi Tibbi Patoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Sebnem Apaydin/ Sbu Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji Klinigi,
Istanbul, Tiirkiye

GIRIS:Hiicre proliferasyonu, diferansiyasyonu ve sagkaliminda rol oynayan bir reseptdr tirozin kinazi
kodlayan RET proto-onkogenindeki mutasyonlarin, 6zellikle mediiller tiroid kanseri ve feokromositom
gibi endokrin tiimdrlerle iligkisi bilinmektedir. Bununla birlikte, RET mutasyonlarinin endokrin disi solid
tiimorlerdeki rolii sinirli olup, kemik maligniteleri ile iligkisi literatiirde tek bir ¢alismada 5 olgu bildirimi
seklindedir. Osteosarkom, 6zellikle ¢ocukluk ve ergenlik doneminde goriilen agresif bir primer kemik
timoriidiir ve multidisipliner tedavi yaklasimina ragmen klinik seyri degiskendir. Burada, RET
mutasyonu zemininde osteosarkom tanisi alan bir olgu sunulmaktadir.

OLGU:On dort yasinda erkek hasta dis merkezden distal femur kaynakli kondroblastik tip osteosarkom
tamisiyla klinigimize yonlendirildi. Ozgecmisinde, anne tarafinda tiroid cerrahisi ve annenin
babaannesinde mide kanseri Oykiisii vardi. Siddetli agris1 olan hastanin sag uyluk distalinde masif kitle
lezyonu, 1s1 artig1 ve sag dizde belirgin hareket kisitliligi saptandi. Diger muayene bulgulari, hemogram ve
birinci basamak biyokimyasal tetkikleri normal sinirlardaydi. Evreleme tetkiklerinde sag femur distalinde
heterojen kontrastlanan 10 x 10 cm boyutlarinda kitle gézlendi ancak metastaz saptanmadi. Hastaya
morfin inflizyonuyla beraber EURAMOS-1 protokolii baslandi. Kemoterapi sonrasi hastanin agrilar
belirgin sekilde azaldi, ancak kitlenin boyutlarinda belirgin bir regresyon gozlenmedi. Direngli seyir ve
aile Oykiisii nedeniyle herediter kanser predispozisyonu agisindan hedefli egzom analizi gonderildi ve
hasta cerrahiye yonlendirildi. Sag diziisti amputasyon yapilan hastanin patolojisi %80 nekrotik,
kondroblastik osteosarkomla uyumluydu. Germline egzom ve tiimor dokusu NGS analizlerinde RET
geninde NM_020975.6: ¢.2410G > A:p.(Val804Met) missense heterozigot varyanti saptandi. Aile
taramasinda annede ayni varyant, varyanta yonelik taramalarda ise TIRADS4 tiroid nodiilii tespit edildi
ve biyopsi planlandi. Hastamizin ise tedavisi tamamlanmis olup, 4 aydir remisyonda izlenmektedir.

SONUC:Kovac ve arkadaslarinin 2021 yilindaki c¢alismasi RET proto-onkogenindeki germline
mutasyonlarin osteosarkom hastalarinda TP53 mutasyonlarindan sonra en sik saptanan kanser yatkinlik
sendromu oldugunu ortaya koymustur. RET reseptdr tirozin kinazi {izerinden gerceklesen sinyal
iletiminin osteosarkom patogenezinde rol oynadig1 ve bu yolaklarin tirozin kinaz inhibitorleri (apatinib,
sorafenib, lenvatinib, regorafenib ve cabozantinib gibi) ile hedeflenebildigi gosterilmistir. Bu nedenle
RET mutasyonlarinin tanimlanmasi, yalnizca genetik danigmanlik ve kanser yatkinligi degerlendirmesi
icin degil, ayn1 zamanda molekiiler hedefe yonelik tedavi seceneklerinin belirlenmesi agisindan da kritik
Ooneme sahiptir. Bu baglamda, osteosarkomlu 6zellikle geng hastalarda genisletilmis genetik analizlerin
rutin klinik yaklasimlara entegrasyonu, bireysellestirilmis tedavi stratejilerinin gelistirilmesine katki
saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: Herediter Kanser, Osteosarkom, RET mutasyonu, Tiroid nodiilii
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Kemoterapiye Direncli Pediatrik Alveolar Soft Part Sarkomda Pazopanib Ile
Etkin Tedavi: Olgu Sunumu

Gokalp Riistem Aksoy', Aytiil Temuroglu!, Numan Alperen Katmer!

'bursa Uludag Universitesi, Cocuk Onkoloji Bilim Dali
Gokalp Riistem Aksoy / Bursa Uludag Universitesi, Cocuk Onkoloji Bilim Dal1

GIRIS:Alveolar soft part sarkom (ASPS), cocukluk c¢aginda nadir goriilen, yavas seyirli ancak
kemoterapiye direngli bir yumusak doku sarkomudur. Standart sitotoksik kemoterapilerin etkinligi
smnirlidir. Son yillarda anti-anjiyojenik tirozin kinaz inhibitorleri eriskin olgularda umut verici sonuglar
gostermistir. Pediatrik yas grubunda veriler simirlidir. Bu posterde, sistemik kemoterapilere yanitsiz
pediatrik ASPS olgusunda pazopanib yaniti sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU:12 yasinda Suriyeli kiz hasta Nisan 2025 tarihinde balgamli 6ksiirtik, sirtta ve gogiiste
agr1, nefes darlig sikayetleri ile basvurdugu merkezden mediastinel kitle nedeniyle tarafimiza sevk edildi.
2 yonlii akciger grafisinde: sol hemitorakst dolduran, sol ana brons proksimalinden itibaren
segilememesine yol agan kitle goriildii. Trakea, sag ana brons ve kemik yapilar normaldi. Yapilan tru-cut
biyopsi ile ASPS (TFE3:Pozitif, Ki67:%7 pozitif) tanisi aldi. Evreleme amaciyla yapilan FDG
PET/BT’de:Sol akciger iist lob parankiminde mediasten ile sinirlar ayirt edilemeyen, yaklasik 73x69 mm
boyutlu lezyonda hafif¢e artmis FDG tutulumu(SUVmax:3.4) saptandi, viicudun diger kesimlerinde
metastaz saptanmadi. Kitlenin hayati organlara yakinligi nedeniyle cerrahiye veya radyoterapiye uygun
olmadigr goriildii. Hastaya sistemik kemoterapi baslandi, toplam 27 gr/m2 ifosfamid ve 375 mg/m2
doksorubisin alan hastanin degerlendirmelerinde radyolojik yanit alinamadi. Sistemik kemoterapiye
direngli oldugu bilinen hastalik i¢in hastaya tirozin kinaz (multikinaz) inhibitorii verilmesi planlandi,
hastanin Suriyeli olmasi sebebiyle ila¢ teminine kadar toplam 10,8 gr/m2 ifosfamid, 1120 mg/m2
karboplatin, 900 mg/m2 etoposid verildi. Bu siirede hastanin solunum sikintis1 artti, kitlenin kalbe basisi
nedeniyle kalp yetmezligi bulgular1 gelisti, radyolojik yanit alinamadi.

Tan1 PAAC grafisi

27 gr/m2 ifosfamid ve 375 mg/m2 doksorubisin sonras1 PAAC grafisi
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27 gr/m2 ifosfamid
375 mg/m2 doksorubisin

10,8 gr/m2 ifosfamid, 1120 mg/m2 karboplatin, 900 mg/m2 etoposid sonras1 PAAC grafisi

10,8 gr/m?2 ifosfamid
1120 mg/m2 karboplatin
900 mg/m2 etoposid

Hastaya Kasim 2025’de pazopanib temin edildi ve 400 mg/giin baglandi. Pazopanib baslandiktan 3 hafta
sonra hastanin akciger grafisinde sol akciger iist zonda havalanma goriildii. Ocak 2026 da ¢ekilen toraks
BT'de kitlenin kii¢iildiigli, akcigerde havalanma artist goriildii. Hasta cerrahi tedavi icin tekrardan
degerlendirildi; klinik ve radyolojik olarak tedaviye yanit alindigi goriildii, ilaca bagl ciddi yanetki
gorlilmemesi tizerine tedavinin devami, cerrahi tedavi i¢in tekrar degerlendirilmesine karar verildi.

Pazopanib tedavisinin birinci aymda PAAC grafisi
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pazopanib 400 mg/giin
tedavinin birinci ayl

TARTISMA:ASPSCRI1-TFES3 iligkili anjiyojenik aktivasyon, pazopanib gibi tirozin kinaz inhibitorlerini
onemli tedavi segenegi yapar. Pazopanib, VEGFR ve PDGFR basta olmak {izere tirozin kinazlar1 inhibe
eden bir ajan olup, eriskin ASPS olgularinda hastalik kontrolii sagladig1 bildirilmistir; ancak pediatrik
veriler smirlidir. Sunulan olguda, sistemik kemoterapilere direngli pediatrik ASPS’de pazopanib ile
klinik, radyolojik iyilesme saglanmasi, tedavinin iyi tolere edilmesi ilacin ¢ocuk hastalarda etkili ve klinik
olarak uygulanabilir oldugunu diisiindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: alveolar soft part sarkom, ¢ocukluk ¢agi nadir kanserler, tirozin kinaz inhibitérleri,
pazopanib
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Orbital Seliilit Tablosu Ile Goz Hekimine Basvuran Rabdomyosarkom Olgusu

Biisra Kaya Arslan', Ugur Demirsoy’

'kocaeli Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dal1
Biisra Kaya Arslan / Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dal1

Giris: Rabdomyosarkom (RMS), ¢ocukluk ¢aginda goriilen en sik yumusak doku sarkomudur. Bag-boyun
bolgesi RMS’ leri énemli bir alt grubu olusturmakta olup, orbital yerlesim siklikla embriyonel histoloji ile
iligkilidir. Orbital RMS, erken donemde enfeksiydz orbital hastaliklar taklit eden klinik bulgularla ortaya
¢ikabilmekte ve bu durum tanisal gecikmeye yol agabilmektedir.

Olgu: On dort yasinda kiz hasta, yirmi giin dnce sol maksiller bolgede baslayarak sol goze yayilan sislik
yakinmasiyla géz hekimine bagvurmus, preseptal seliilit tanisi alarak oral antibiyotik tedavisi kullanmus;
bulgular1 gerilemeyince orbital seliilit 6n tanisiyla merkezimiz goz hastaliklarima sevk edilmis. Fizik
muayenesinde sol maksiller ve periorbital bolgede sislik, g6z konjonktivasini kapatan 6dem, goz
hareketlerinde agri, kisitlilik ve kemozis saptanmis. Orbita manyetik rezonans goriintiilemesinde; sol
preseptal alandan baslayarak malar bolgeye ve ekstrakoanal orbital yagli dokuya uzanan yumusak doku
kalinlik artig1 goriilen ve orbital seliilit ile uyumlu degerlendirilen hastaya sol etmoidektomi, sol maksiller
antrostomi ve orbita dekompresyon yapilarak kulak burun bogaz hastaliklar1 (KBB) servisine yatirilmas.
Operasyon sonrasi klinik bulgularin ilerleyince ¢ekilen seri kontrastli orbita manyetik rezonans
goriintiilemelerinde sol ekstrakoanal alandan malar bdlgeye uzanan, T2 hiperintens T1 hipointens sinyal
gosteren, heterojen kontrastlanan ve diffiizyon kisitliligi bulunan; orbitay1 6ne iten ve globa bas1 yapan
yumusak doku Kkitlesi ile sol lateral rektus kasinda artmis kontrastlanma saptanmasi {izerine
rabdomyosarkom ve lenfoma 6n tanilariyla klinigimize yonlendirildi.

Tan1 ve Tedavi Siireci: Hastaya KBB ve g6z hastaliklar1 bdliimiince premaksiller bolgeden gingivolabial
insizyonel biyopsi yapildi. Frozen histopatolojik incelemeleri embriyonel rabdomyosarkom olarak
degerlendirilen olgunun genetik analizinde FOXO1 geninde %94 break-apart translokasyon saptandi.
Hastaya 12 kiir VAC (Vinkristin, Daktinomisin, Siklofosfamid) ve 7 kiir VI (Vinkristin, irinotekan)
kemoterapi protokolleri uygulandi. Radyoterapi, goz fonksiyonlarmin en iyi sekilde korunmasi
hedeflenerek; prekemoterapi alanina 45 Gy/25 fraksiyon, postkemoterapi rezidiiel alana ise 50,4 Gy/28
fraksiyon uygulandu.

Sonug: Rabdomyosarkom baglangicta maksiller, preseptal veya orbital seliilite benzer klinik
gosterebildiginden, hastalar onkoloji béliimiinden 6nce goz, kulak burun bogaz veya birinci basamak
saglik hizmetlerinde degerlendirilebilmektedir. Bu durum tanida gecikmeye yol agarak prognozu olumsuz
etkileyebilir. Antibiyotik tedavisine yanit vermeyen, hizli progresyon gdosteren lezyonlarda
rabdomyosarkomun ayirici tanida mutlaka yer almasi gerektigi ve benzer olgularda onkolojiyi de igeren
multidisipliner yaklasimin erken dénemde devreye sokulmasinin 6nemi vurgulanmalidir.

Anahtar Kelimeler: Orbital seliilit, Orbital sislik, Orbital Rabdomyosarkom, Orbital seliilit, Embriyonel
rabdomyosarkom
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NTRKI1 Fiizyon Pozitif, Niiks igsi Hiicreli Mezenkimal Tiimér Olgusunda
Larotrectinib Tedavisi

Bilge Alkan', Giilcan Erbas®, Ahmet Salduz®, Mebrure Bilge Bilgi¢*, Zuhal Bayramoglu’, Hikmet Giilsah Tanyildiz®

'Tstanbul Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dal1
?stanbul Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali
3[stanbul Universitesi T1p Fakiiltesi, Ortopedi Anabilim Dali
4{stanbul Universitesi T1p Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dah
SIstanbul Universitesi T1p Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali
¢fstanbul Universitesi, Onkoloji Enstitiisii

Bilge Alkan / istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali

GIRIS Noérotrofik tropomiyozin reseptdr kinaz (NTRK) genleri, sinir sistemi gelisimi ve hiicre sikliisiinii
diizenleyen tirozin kinaz reseptorlerini kodlayan gen ailesidir. Ug ana NTRK geni vardir: NTRK1,
NTRK2, NTRK3. NTRK gen flizyonu olustugunda tirozin kiraz reseptori siirekli aktive olacagi igin
kontrolsiiz sinyallere bagli artmig hiicre ¢ogalmasi geligir. Selektif tirozin kiraz reseptdrii inhibitorii olan
larotrectinib; kontrolsiiz hiicre ¢cogalmasini engelleyerek NTRK gen fiizyonu pozitif olan solid timdrlerin
tedavisinde 6nemli bir avantaj saglar. Oral kullanilabilirligi nedeniyle ¢ocuklarda tedavi uyumu yiiksektir.
Tumor agnostik etkisi olan bu ilacin NTRK flizyonu olan kanserlerde oldukc¢a yiiz giildiiriicii sonuglari
literatiirde bildirilmektedir. Bu olguda; sag skapula kokenli igsi hiicreli mezenkimal timoér tanisi ile,
cerrahi sonrasi 3. aymda primer bolgesinde erken niiks nedeni ile basamak tedavide kullanmasiyla elde
edilmis basarili tedavi sonuglart paylasilmistir.

OLGUI12 yas erkek hasta, subat 2024 tarihinde basketbol oynarken sag omzunda tekrarlayan agri
sikayetiyle dis merkeze bagvurmus. Omuz MR goriintiillemesinde sag skapulada 38x30x62 mm boyutlu
korokoid proges ve spina skapulaya uzanim gosteren kitle nedeniyle Ortopedi Anabilim Dali’miza
yonlendirilmis. Kitle eksizyonu yapilan hastanin biyopsi sonucu igsi hiicreli mezenkimal tiimér olarak
raporlanmistir. Patoloji Anabilim Dali tarafindan degerlendirilen tlimor preparatinda TPM3::NTRK1
flizyonu saptanmistir. Post-op 3. Ayda agn sikayetlerinin tekrarlamasi sonucu tekrarlanan omuz MR
gorilintiilemesinde primer bolgede 68x50x78 mm boyutunda, eski MR goriintiilemesine kiyasla progrese
kitle saptanmistir. Goriintiilemelerinde sag supraklavikiiler alan ve servikal zincirde 2 adet 4.5x5 mm
boyutlu patolojik oldugu diisiiniilen lenf nodlar1 goériilmiistiir. Erken niiks olarak degerlendirilen hastaya
ikinci cerrahinin mutilan bir cerrahi oldugu diisiiniilerek mevcut NTRK1 fiizyonu nedeniyle Larotrectinib
tedavisi baslanmistir. Hastanin tedavinin 2. Ayindan itibaren mevcut lenfadenopatilerinde ve kitlede
belirgin regresyon tespit edilmistir. Cerrahiye ve sistemik kemoterapiye gerek kalmadan agr sikayetleri
tamamen gerilemis; ekstremite hareketlerinde fonksiyonel kayip olmadan hastanin hayat kalitesi
diizelmistir. Hasta; tedavinin 1. yilinda tama yakin komplet remisyonda izlenilmektedir. Takip ve
larotrectinib tedavisi devam etmektedir.

SONUCAKkill ilag Larotrectinib tedavisi, post-operasyon niiks saptanan igsi hiicreli mezenkimal timdr
tanili hastamizda bize yiiz giildiiriicii sonuglar elde ettirmis olup, NTRK fiizyon pozitif olan bir¢ok solid
tiimorde de kullanilabilirligi ile Pediatrik Onkoloji hastalarinda umut vaadetmektedir.

PET goriintiilemesi
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MR goriintiilemesi

Anahtar Kelimeler: larotrectinib, igsi hiicreli mezenkimal tiim&r, NTRK gen fiizyonu
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Nadir Bir N-MYC vakasi: Feingold Tip 1 ve Kanser Iliskisi

Cengizhan Elmas', Fatma Tuba Yildirim!, Firdevs Aydin', Bur¢ak Kurucu!, Giirses Sahin', Haktan Bagis Erdem!,
Sule Yesil!

'Etlik Sehir Hastanesi Pediatrik Onkoloji ve Hematoloji Boliimii
Cengizhan Elmas / Etlik Sehir Hastanesi Pediatrik Onkoloji ve Hematoloji Boliimii

GIRISFeingold sendromu (FS) nadir goriilen bir genetik anomalidir. Otozomal dominant katilim ile
gecer. Mikrosefali, kisa boy, iskelet anomalileri ile biligsel gelisim geriligi bulunmaktadir. iki tipi vardir.
Giiniimiize kadar yaklasik 120 Tipl FS vakasi bildirilmistir. FS Tipl’e N-MYC (2p24.3) proto-
onkogende olusan mutasyon veya delesyon neden olur. FS Tip2 ise 13g31 kromozumunda MIR17HG
genindeki delesyon sonucu olur. FS Tipl'de farkli olarak hastalarda gastrointestinal atrezi gorilir ve
molekiiler diizeyde MYCN mutasyonu vardir.

OLGUKTronik bobrek yetmezligi tanisi ile takipli 15 yas erkek hasta, sag ayak ile kasik bolgesinde sislik
ve agr1 nedeniyle basvurdu. Fizik incelemede ayak dorsumunda kitle, popliteal ve inguinal bolgede
patolojik lenfadenopatiler saptandi. Ayrica hastada mikrosefali ve ayak bagparmaklarinda kisalik oldugu
goriildii. Hafif mental retarde hastanin yenidogan déneminde &zefagus atrezisi nedeniyle opere edildigi
Ogrenildi. Soygecmisinde babanin da mikrosefalik ve hafif biligsel kisithiligi oldugu 6grenildi.Yapilan
gorilintiilemelerde; 2.ve 3. metatarsal alanlarda solid kitle(40 x 16 x 18 mm), popliteal ve inguinal
lenfadenopati saptandi. Kitle biyopsisiyle; PAX3:FOXO1 flizyon pozitif Rabdomiyosarkom tanisi
koyuldu. Gozlenen fenotipik o6zellikleri sebebiyle genetik delgerlendirme yapilan hastada N-MYC
3.ekzonda c.10454 > Tp.(Lys349%*) heterozigot mutasyon saptanarak FS tip 1 tanis1 koyuldu.

Hastanin kronik bobrek yetmezligi olmasi nedeniyle doz ayarlamasi yapilarak kemoterapisi verildi. Total
kitle rezeksiyonu sonrasinda adjuvan radyoterapi ve kemoterapisi tamamlanan hastanin remisyonda
tedavisi kesildi.

TARTISMA ve SONUCN-MYC; MYCL ve MYC ile birlikte MYC protoonkogen ailesi iiyesidir. MYC
proteinleri birgok genin ekspresyonunu diizenleyen transkripsiyon faktorleridir. N-MYC amplifikasyonu
noroblastom vakalarinda %20-30 oraninda goriilen, kotii prognostik bir belirtegtir. Cocuklarda Wilms
tiimdriinde ve rabdomyosarkomda da N-MYC amplifikasyonu bulundugu gosterilmistir. MY C proteinleri
gelisen beyin, uzuv, bobrek ve akciger dokularinda da eksprese edilmektedir. MYCN varyantlarinda
fonksiyon kaybi fetal gelisimi etkileyerek Feingold sendromuna neden olur. Hastamiz Feingold tip 1
hastalarinda raporlanan ilk kanser vakasidir. Feingold Tip 1°‘de bulunan N-MYC mutasyonu
protoonkogenin aktive olmasia degil, aksine fonksiyon kaybi nedeniyle ortaya ciktigindan N-MYC
tarafindan indiikklenen kanserlerin ortaya g¢ikmasi beklenmez. Hastamizda saptanan PAX3:FOXOI
fiizyonunda t(2;13)(q35;q14) diizenlenmesi de MYCN gibi 2. kromozomda yer almaktadir. Hastamizin 2.
kromozomunda; kisa koldaki fonksiyon kaybi mutasyonu ile uzun kolda meydana gelen fiizyon sonucu
olan amplifikasyonun bir arada goriilmesi, literatiire ilgi ¢ekici bir vaka olarak sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Feingold Sendromu, N-MYC, Rabdomyosarkom, Feingold ve kanser
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Rabdomyosarkomda Klinik Gruplara Gore Sagkalim Analizi: Tek Merkez
Deneyimi

Hatice Esra Durukan', Eda Ataseven', Giilcihan Ozek', Cihan Onder!, Arzu Caliskan', Tiilay Oztiirk?, Banu
Yaman®, Serra Kamer*, Hiiseyin Kaya®, Ahmet Celik®, Melis Palamar Onay’, Yavuz Anacak®, Serap Aksoylar!,
Mehmet Kantar!

"Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim
Dali
?Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dal1
3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dal1
4*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyasyon Onkolojisi Anabilim Dali

SEge Universitesi Tip Fakiiltesi, Ortopedi Anabilim Dah

°Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dal1

"Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Goz Hastaliklar1 Anabilim Dali

Hatice Esra Durukan / Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali

Rabdomyosarkom (RMS), ¢ocukluk ¢aginin en sik yumusak doku sarkomu olup pediatrik malignitelerin
yaklasik %3 iinii olusturur. Prognoz; histolojik alt tip, evre, klinik grup ve metastaz varligina bagli olarak
degismektedir. Bu ¢alismada merkezimizin 30 yillik deneyimi degerlendirilerek klinik gruplara gore
sagkalim sonuglarinin literatiirle karsilastirilmasi amaglanmistir.

19962025 yillar1 arasinda tedavi edilen 53 RMS hastasi retrospektif olarak incelendi

Hastalarin %60,4’1 erkek (n=32) olup median tan1 yag1 5 yil (7 ay—17 y1l) idi. Olgularin %67,9’u 10 yas
altindaydi. En sik primer yerlesim bas-boyun (%32,1), ardindan batin-pelvis (%28,3) ve ekstremite
(%24,5) idi. Histolojik dagilimda %54,7 embriyonel ve %28,3 alveoler alt tip saptandi. Tan1 aninda > 5
cm kitle %56,6 oraninda, lenf nodu tutulumu %28,3 oraninda izlendi. Hastalarin %34’ii tan1 aninda
metastatikti; en sik metastaz akcigerde (%17) goriildii. Evre IV ve Klinik Grup IV orani her biri i¢in
%37,7 idi.Median izlem siiresi 61 ay (1-192 ay) olarak bulundu. Hastalarimizin 5 yillik olaysiz sagkalimi
(EFS) %56,8, genel sagkalimi (OS) %70 idi. Klinik gruplar arasinda belirgin fark mevcuttu; en yiiksek 5
yillik OS Grup II’de (%100), en diisiik Grup IV’te (%44,9) saptandi. Tanida non-metastatik hastalarda 5
yillik OS %383,9 iken metastatik hastalarda %40,7 idi. Cinsiyet (p=0,79) ve < 10 / =10 yas gruplar
(p=0,3) arasinda sagkalim agisindan anlamli fark izlenmedi.

Olaysiz Sagkalim

Survival Function

Survival Function
10 ——Censored

Cum Survival

olaysizsagkalay
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Anahtar Kelimeler: Rabdomyosarkom, Evreleme, Sagkalim

Literatlirde lokalize RMS’de 5 yillik sagkalim %7085, metastatik hastalikta ise %20-40 arasinda
bildirilmektedir. Merkezimizin sonuglari, 6zellikle metastatik hastalarda uluslararasi verilerle uyumlu
bulunmustur. Klinik Grup IV’te sagkalimin belirgin diisiik olmasi, risk siniflamasmin prognostik degerini
dogrulamaktadir. Cinsiyet ve yasin istatistiksel olarak anlamli etkisinin olmamas1 da giincel biiyiik
serilerle paralellik gostermektedir. Sonuglarimiz, multimodal tedaviye ragmen metastatik ve ileri klinik
gruptaki hastalarda prognozun halen simirli oldugunu ve bu alt grupta yenilik¢i tedavi yaklagimlarina
ihtiya¢ bulundugunu ortaya koymaktadir.
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Germ Hiicreli Tiimérler: Dokuz Eyliil Universitesi Deneyimi

Deniz Kizmazoglu', Refik Emre Cegen', Cagn Berhan Kurdu', Ceren Sarioglu?, Oktay Ulusoy’, Safiye Aktas®,
Ayse Demiral®, Mustafa Olguner’, Handan Giileryiiz Ugar?, Ercan Ozer®, Dilek Ince!, Nur Olgun’

"Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, izmir
?Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Izmir
3Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, izmir
*Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Izmir
Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyasyon Onkolojisi Anabilim Dali, izmir
°Dokuz Eyliil Universitesi T1p Fakiiltesi, Beyin Cerrahisi Anabilim Dali, izmir
"Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dali/ Acibadem Kent Hastanesi, [zmir

Cagri1 Berhan Kurdu / Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, izmir

Giris&Amag:Germ hiicreli tiimdrler (GHT),¢ocukluk g¢aginda nadir goriilen bir grup olup,malign alt
tiplerin kemoterapi yanitlar1 iyidir.Bu ¢aligmada,merkezimizde GHT tanis1 alan olgularin demografik ve
klinik 6zellikleri ile tedavi alanlarin tedavi yanitlari ve sag kalim oranlar1 degerlendirilmistir.

Hastalar& Yontem:1988-2025 yillari arasinda GHT tanisiyla takip edilen ve tedavi alan hastalarin
dosyalari retrospektif olarak degerlendirildi.

Sonuglar:Pediatrik kanser tanili hastalarimizin %5,6’s1 GHT iken,bilgilerine ulasilan 137 hasta ¢alismaya
dahil edildi.Ortanca tan1 yas1 12y (0-17y), E/K oranmi 0,4 idi.Primer tiimor yerlesimi %68 (n:93) hastada
gonadal,%23’iinde(n:32) ekstragonadal,%9’unda(n:12) intrakraniyal yerlesimliydi.Semptomdan taniya
dek gecen siire ortanca 4 hafta(0-52 hafta) idi.Risk faktorii olarak bir hastada gonadal disgenezi,iki
hastada Klinefelter sendromu,3 hastada ailede kanser Oykiisii vardi.Timoér belirteglerinden AFP
%43(n:59),b-hCG %23(n:31),her ikisi de %19(n:26) hastada yiiksekti. Tiimor histopatolojik tanilar:matiir
teratom(%42),immatiir teratom(%12),germinom(%6),embriyonel karsinom(%4),yolk sak
timorii(%7),mikst germ hiicreli tiimor(%18),disgerminom(%4),endodermal siniis tiimorii(%?2),seks kord
stromal timor(%S5) olup,intrakranial GHT’li 3 gocukta histopatolojik tan1 yoktu.COG evrelemesine gore
gonadal GHT hastalarinin %63’ii Evre 1,%9’u Evre 2,%18’1 Evre 3,%10’u Evre 4;ekstragonadal GHT
hastalarmin %56’s1t Evre 1,%6’s1 Evre 2,%25’1 Evre 3,%13° Evre 4 idi.Kemoterapi alan hastalara
ortalama 4 kiir sisplatin bazli kemoterapi verildi.Radyoterapi intrakranial(n:9),anterior mediastinal(n:2) ve
gonadal(n:4) GHT tanili hastalara uygulandi.Gonadal GHT(n:93) tanili 91 hastada primer cerrahi
rezeksiyon yapildi(total rezeksiyon:88, kismi rezeksiyon:3),bir hastada geciktirilmis cerrahi
uygulandi.Matiir teratom tanili 40 hastada tam yamt saglandi ve ek tedavi verilmedi.immatiir tanil
hastalarin (n:11) besine kemoterapi verildi.Geriye kalan 42 hastadan Evre 1 olan 10 hasta disindakilere
kemoterapi verildi,iic hastaya ek olarak radyoterapi uygulandi.Ug¢ hasta progresif hastalikla
kaybedildi.Ekstragonadal ~GHT(n:32) tamili 24 hastada sakrokoksigeal tiimor vardi;ikisi
metastatikti. Primer cerrahi 20 hastada tam rezeksiyonla sonuglandi;9 hastada rezidii kaldi,iki hastadan ise
sadece biyopsi almirken bir hastada geciktirilmis cerrahi uygulandi.On hasta kemoterapi alirken,4 hastaya
RT de uygulandi.Dért hasta ilerleyici hastalikla 6ldii.intrakraniyal GHT(n:12) Yedi hastaya primer
cerrahi uygulanmisti(ikisi gross total rezeksiyon),8 hasta kemoterapi ve radyoterapi aldi.Ortanca izlem
stiresi 4 y1l(lay — 29 yil);tiim hastalar i¢in 5 yillik EFS %85,10 yillik EFS %80;5 ve 10 yillik OS %92
bulundu.

Yorum: Sagkalim oranlar1 literatiir ile benzerdi. Teratomlarin sayica fazla olmasinin sonuglar iizerinde
olumlu etki yarattig1 diisliniildii. Ileri evre ve relaps hastalikta tedavi basarisizligi daha sikti.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik germ hiicreli tiimorler, sagkalim analizi, sisplatin bazli kemoterapi
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Apc Gen Mutasyonu Saptanan Iki Hepatoblastom Olgusu

Fatma Tuba Yildirim!, Firdevs Aydin!, Cengizhan Elmas!, Burcak Kurucu!, Giirses Sahin!, Sule Yesil'

! Ankara Etlik Sehir Hastanesi
Fatma Tuba Yildirim / Ankara Etlik Sehir Hastanesi

Hepatoblastom ¢ocukluk ¢agmin en sik goriillen primer karaciger malignitesidir ve olgularin biiyiik
cogunlugu sporadiktir.Herediter yatkinlik sendromlari(6zellikle APC/FAP) tiim hepatoblastomlarin kiigiik
bir kismimi olusturmakla birlikte,bu grupta risk belirgin artar ve tani hastayla simirli kalmayip aile
taramasi ile uzun donem izlem stratejilerini gerektirir.Bu yazida APC gen mutasyonu saptanan iki
kuzenin yaklasik bir ay arayla hepatoblastom tanist almasi iizerinden olasi tetikleyici faktorler
tartisilmaktadir.

Olgu 1Ug¢ yasinda erkek hasta,karinda sislik yakinmas: ile basvurmus ve goriintiileme ile biyopsi sonrasi
hepatoblastom tanisi almistir. Histopatolojik olarak epitelyal tip, fetal patern ile uyumlu bulunan timor
PRETEXT evre 1 ve standart risk grubunda degerlendirilmistir. Hastaya kitle eksizyonu yapildi. Cerrahi
sinirlar negatif olarak raporlandi. Adjuvan sisplatin temelli kemoterapiyi tolere eden hastada ciddi kalic
toksisite izlenmedi. Aile Oykiisiinde kolon kanseri ve polipozis koli bulunmasi ve kuzeninde
hepatoblastom tanis1 olmasi nedeniyle yapilan genetik incelemede APC geninde heterozigot mutasyonu
saptandi.Olgu 2Bir yasinda erkek hasta sag iist kadranda ele gelen kitle ve ates ile basvurdu. Yapilan
gorilintiileme ve biyopside PRETEXT evre III, yiiksek riskli hepatoblastom tanisi aldi. Neoadjuvan
sisplatin temelli kemoterapi sonrasi kitlede kismi gerileme izlendi. Total eksizyonu sonrasi cerrahi
sinirlarin negatif oldugu gorildi. Tedavi kesimi sonrasi remisyonda izlenen hasta bu siiregte agir
enfeksiyon ve yogun bakim gerektiren tablo gelismesi nedeni ile kaybedildi. Aile 6ykiisii olmasi
nedeniyle yapilan genetik incelemede bu hastada da APC geninde heterozigot mutasyon saptandi.

APC/FAP iliskili hepatoblastom nadirdir; ancak bu olgularda risk genel popiilasyona gore belirgin artar
ve tani, aile bireylerini kapsayan genetik danigmanlik ve uzun donem tarama gereksinimi dogurur.
Sunulan iki olguda, yaslar1 farkli iki kuzenin yaklasik bir ay arayla tani almasi yalnizca genetik
yatkinlikla agiklanamayabilir. Bu durum, genetik zemin iizerinde hastaligin klinik olarak ortaya ¢ikigim
hizlandirabilecek ortak cevresel maruziyetler veya gecirilmis olas1 viral enfeksiyonlar gibi ikincil
tetikleyici ~ faktorler  olabilecegi  hipotezini  desteklemektedir.  Pediatrik  hepatoblastomda
cevresel/enfeksiyoz faktorlerin dogrudan nedensel rolii net olmamakla birlikte, konstitiisyonel risk
faktorleri ile cevresel etkilerin birlikte tiimor gelisimine katki saglayabilecegi bilinmektedir. Aile dykiisii
saptanan olgularda ayrintili ¢evresel ve enfeksiydz Oykiiniin sistematik olarak sorgulanmasi ve genetik
taramanin erken donemde yapilmasi, hem erken tani hem de aile bireylerinin korunmasi agisindan
onemlidir.

Anahtar Kelimeler: APC, hepatoblastom, genetik
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WAGR Sendromlu Hastada Soliter Karaciger Metastazinin Perkiitan
Radyofrekans Ablasyon Tedavisi: Olgu Sunumu

Gamzenur Yalcinkaya', ibrahim Kartal', Ayhan Dagdemir', Murat Danaci?

'Ondokuz May1s Univer;jtesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi
2Ondokuz Mayis Universitesi T1p Fakiiltesi, Girisimsel Radyoloji

Gamzenur Yal¢inkaya / Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi

Amag: Wilms tiimorii metastatik hastalik tedavisinde sistemik kemoterapi, cerrahi rezeksiyon ve
radyoterapi temel tedavi yaklasimlarini olusturmaktadir. Relaps hastalikta lokal kontroliin saglanmasi
prognoz agisindan kritik 6neme sahiptir. Bununla birlikte, pediatrik hastalarda karaciger metastazlarinin
minimal invaziv yontemlerle tedavisine iligkin deneyim oldukg¢a sinirhidir. Bu olguda, Wilms tiimorii
karaciger metastazinda perkutan radyofrekans ablasyonun (RFA) giivenli ve etkili bir lokal tedavi
secenegi olarak uygulanabilirliginin gosterilmesi amaglanmigtir.

Olgu: Dort yasinda kiz hasta, Eylil 2022 tarihinde abdominal kitle nedeniyle basvurdu. Klinik
degerlendirmede iris kolobomu, iiriner sistem anomalileri, yarik damak-dudak ve gelisimsel gecikme
saptandi. Genetik ve klinik bulgular dogrultusunda hastaya WAGR sendromu tanisi konuldu.
Histopatolojik inceleme sonucunda mikst tip Wilms tiimorii (Evre I1I) tanis1 dogrulandi.Hasta, Evre II-1V
Unfavorable Histology tedavi protokolii baslandi. Kasim 2022 de parsiyel nefrektomi gerceklestirildi.
Post-op tedavisi tamamlandi ve son kemoterapi dozu Temmuz 2023°te verildi. Hasta diizenli klinik ve
radyolojik izleme alindi.Aralik 2024’te karaciger segment 7°de, subkapsiiler, 12x11 mm boyutlarinda
nodiiler lezyon saptandi. Ayrica sag akciger orta lobda 7%3 mm pulmoner nodiil izlendi. Her iki
lezyondan yapilan biyopsi sonucunda Wilms timoérii metastazi dogrulandi. Multidisipliner tiimor
konseyinde karacigerdeki metastatik lezyon icin lokal tedavi planlandi.

Karacigerde metastatik lezyona 30.01.2025 tarihinde Girisimsel Radyoloji tarafindan RFA uyguland:.
Takiben siklofosfamid ve topotekan iceren sistemik kemoterapi baslandi ve bes kiir sonras1 Agustos
2025’te tamamlandi. Akcigerdeki lezyon i¢in Mayis 2025°te radyoterapi verildi. Giincel takiplerinde
rezidii veya rekiirrens saptanmadi ve remisyonda izlenmektedir.

Resim 1

i R

| Ocak 2026, islem sonrasi 12, ay "
Pt
( ",

B -

219



Xxv. Ulusal Pediatrik Kanser Kongresi
09 — 12 Nisan 2026 — Pine Bay Holiday Resort, Kusadasi

Karaciger lezyonun islem dncesi ve sonrasi takip goriintiileri. a: Islem dncesi Karaciger sag lob
posteriorda soliter metastatik lezyon izleniyor. b,c: Islem sonrasi 8. ay yag baskili T1 sekans prekontrast
faz ve portal faz sekanslarda ablasyon lojunda niiks/rezidii izlenmiyor. d: Benzer sekilde islem sonrasi 1.

yil portal faz BT goriintiide niiks/rezidli saptanmiyor.

Tartigma ve Sonug: Relaps Wilms tiimoriinde standart tedavi sistemik kemoterapi, cerrahi rezeksiyon ve
radyoterapiyi igermektedir. Children’s Oncology Group (COG) ve International Society of
PaediatricOncology (SIOP) perspektiflerini degerlendiren giincel bir derlemede, perkutan ablasyon
yontemlerinin relaps Wilms tiimorii tedavi algoritmalarinda yer almadigi goriilmektedir. Buna karsin,
erigkin hastalarda karaciger metastazlarinda radyofrekans ve diger termal ablasyon teknikleri, minimal
invaziv ve etkili lokal tedavi segenekleri olarak yaygin sekilde kullanilmakta ve bir¢ok malignitede
standart lokal tedavi yontemleri arasinda kabul edilmektedir.Sunulan bu olgu relaps Wilms tiimoriine ait
izole karaciger metastazinda perkutan RFA’nin multidisipliner tedavi yaklagimi igerisinde giivenli ve
etkili bir lokal kontrol yontemi olabilecegini gdstermektedir.Bu olgu, pediatrik Wilms tiimorii karaciger
metastazlarinda perkutan ablasyonun potansiyel roliine dikkat ¢cekmekte ve bu yontemin gelecekte tedavi
algoritmalarinda yerinin belirlenebilmesi i¢in daha genis hasta serileri ve prospektif ¢alismalara ihtiyag
oldugunu gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Wilms Tiimori, Radyofrekans, Ablasyon, Lokal Tedavi, Niiks
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Vaskiiler Malformasyonlarin Sirolimus ile Tedavisi: Tek Merkez Deneyimi

Firdevs Aydm!, Fatma Tuba Yildirim', Melda Berber Hamamc1?, Burgak Kurucu', Cengizhan Elmas', Sule Yesil!,
Giirses Sahin'

! Ankara Etlik Sehir Hastanesi
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi

Firdevs Aydin / Ankara Etlik Sehir Hastanesi

Giris ve Amag:Lenfatik ve venolenfatik malformasyonlar (LM/VLM), embriyogenez sirasinda lenfatik
sistemin gelisim kusurlarina bagli ortaya c¢ikan konjenital vaskiiler anomalilerdir. Klinik spektrum
yiizeyel deri lezyonlarindan bas-boyun yerlesimli, hava yolu, beslenme ve gérmeyi tehdit eden infiltratif
kitlelere kadar uzanir. Cerrahi rezeksiyon ve skleroterapi klasik tedavi secenekleri olmakla birlikte, karma
tip lezyonlarin infiltratif olabilmesi nedeniyle tam rezeksiyonu ¢ogu zaman miimkiin degildir ve niiks
oranlar1 yiiksektir. PI3K/AKT/mTOR yolaklariin patogenezdeki roliinden dolayt mTOR inhibitorii
sirolimus, 6zellikle direngli olgularda sistemik tedavi secenegi olarak one ¢ikmistir. Bu ¢alismanin amaci,
merkezimizde LM/VLM tanist ile sirolimus tedavisi uygulanan pediatrik hastalarda klinik ve radyolojik
yaniti, tedavi etkinligini ve giivenlilik profilini degerlendirmektir.

Yontem ve Bulgular:2020-2026 yillar1 arasinda LM/VLM tanisi ile sirolimus alan 28 pediatrik hasta
retrospektif olarak incelendi. Tani1 anindaki medyan yas 91 (IQR: 32—-165) ay (aralik: 0-218 ay) olup,
hastalarin %47’si kizdi. Lezyon yerlesimi en sik bas-boyun (n==8), alt ekstremite (n=5) ve unilateral alt ve
iist ekstremiteyi birlikte tutan hemikorporeal dagilim (n=4) seklindeydi; dalak, mesane ve akciger
tutulumu Gi¢ ayr1 hastada saptandi. Sirolimus kullanim siiresi medyan 14 ay (IQR: 10-23) olup serum ilag
diizeyi medyan 8,1 ng/mL (IQR: 4,3—11,2) idi. On hastada stabil hastalik veya tam yanit nedeniyle tedavi
sonlandirildi; rezidiiel lezyonu olan iki hastaya cerrahi eksizyon uygulandi. Dort hastada skleroterapi
ve/veya cerrahi ile kombine tedavi uygulandi. Ug¢ hastada oral mukozit ve/veya hiperlipidemi gelisti;
hiperlipidemi omega-3 yag asidi destegi ile yonetildi. Dort hasta Klippel-Trénaunay sendromu, ii¢ hasta
Gorham—Stout sendromu tanilari ile izlendi.

Tartisma ve Sonug:Bulgularimiz, sirolimusun cerrahi ve skleroterapiye direngli veya fonksiyon kaybi
olusturan LM/VLM olgularinda etkili ve tolere edilebilir bir secenek oldugunu desteklemektedir.
Literatiirle uyumlu olarak sirolimusun baslangi¢ dozu genellikle 0,8 mg/m*/doz giinde iki kez olup, hedef
ilag diizeyi 5-15 ng/mL olacak sekilde titre edilmektedir. En sik bildirilen yan etkiler hiperlipidemi ve
oral mukozit olup, cogu olguda doz ayarlamasi ile yonetilebilir diizeydedir. Secilmis komplike olgularda
skleroterapi ve/veya cerrahi ile kombinasyon daha hizli hacim kiigiilmesi ve fonksiyonel kazanim
saglayabilir; ancak tedavinin kesilmesini takiben rebound progresyon riski goz oniinde bulundurulmalidir.
Optimal tedavi siiresi ve uzun donem niiks oranlarimin belirlenmesi i¢in prospektif, kontrollii ¢alismalara
ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: vaskiiler, malformasyon, sirolimus, venolenfatik
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Nérofibromatozis Tip 1 ile Iliskili Pleksiform Norofibrom Tedavisinde
Selumetinibin Dermatolojik Etkileri: Klinik Zorluklar ve Terapotik Yonetim

Giilcan Erbas', Yasin Yilmaz', Osman Kuleli!, Aysegiil Uniivar!, Zeynep Karakas', Serap Karaman', Can Baykal?,
Deniz Tugcu!

'Tstanbul Universitesi, Istanbul T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dal1
?stanbul Universitesi, Istanbul T1p Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklar Anabilim Dali

Giilcan Erbas / Istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali

Amag: Pleksiform noérofibrom (PN), periferik sinir kilifi timorleri grubunda yer alan, genellikle
Norofibromatozis Tip 1 (NF1) ile iligkili, sinir boyunca yayilan, diffiiz ve infiltratif biiylime gosteren
benign tiimdrlerdir. Mitogen-activated protein kinase (MAPK) yolunun inhibitdrii olan selumetinib,
cocuklarda inoperabl PN tedavisinde FDA onay1 almis ilk hedefe yonelik tedavidir. Bununla birlikte
tedavi sirasinda dermatolojik yan etkiler en sik goriilen toksisiteler arasinda yer almakta ve tedavi uyumu
acisindan 6nemli klinik sorunlar yaratmaktadir.

Olgu:15 yasinda kiz hasta bir yildir giderek siddetlenen sag kulakta agri, yiiziin sag yiiz felci ve sag
yanakta artan sislik yakinmalariyla klinigimize bagvurdu. Kraniyal-Temporal MR'da sag temporal
bolgeden parafaringeal alana uzanan, sag parotis bezinin posterior kismini ve temporal bolgeyi infiltre
eden sternomastoid kanala uzanim gosteren, sinir kilifi boyunca diffiiz yayilim gosteren, heterojen sinyal
Ozelliklerine sahip infiltratif yumusak doku kitlesi saptandi. Lezyonun fasiyal sinir hatti boyunca uzanim
gosterdigi ve gevre kas planlarini infiltratif sekilde tuttugu izlendi. KBB tarafindan lezyonun infiltratif
yerlesimi ve fasiyal sinir tutulumu nedeniyle cerrahi rezeksiyonun yiliksek morbidite riski tasidigi
Ongortldii.

MEK inhibitérii (selumetinib) giinde iki kez 25mg/m2/doz tedavisi baslandi. iki hafta sonra; yiiz ve
govdenin iist kisminda folikiiler bir diizene sahip eritematoz papular ve pustular lezyonlarla karakterize
edilen genis bir akneiform dokiintii gelistirdi. Fusidik asit ve streoid krem baslandi cilt lezyonlarinda
minimal gerileme oldu. Yorgunluk hissi, gastrointestinal yakinmalar (mide bulantis1) ve ozellikle cilt
dokiintiilerine baglh kozmetik endiseler nedeni ile sehir disinda yasayan ailenin tedavinin ikinci ayinda
eden akneiform dokiintii ile tekrar bagvurdu. Fasiyal sinir tutulumunda gerileme. Selumetinib azaltilmis
dozdan tekrar baslandi, dermatolojinin de Onerisi ile topikal steroid ve doksisiklin 15 giin boyunca 100
mg/glin) baslandi. Su anda, hastamiz baska akneiform dokiintiileri olmadan azaltilmis dozda selumetinib
tedavisi altinda agrili semtomlarinda belirgin azalma ve PN'lerin boyutundaki minimal gerileme ile
izlemine devam etmektedir.

Sonug,Selumetinib, MEK1/2 kinazlarin1 inhibe ederek ERK aktivasyonunu baskilar ve tiimor hiicre
proliferasyonunu azaltirken epidermal hiicre proliferasyonu ve diferansiyasyonunu da etkiler. Selumetinib
tedavisinde dermatolojik yan etkiler sik, dngoriilebilir ve yonetilebilir toksisiteler olup tedavi basarisinda
kritik rol oynar. Proaktif dermatolojik bakim ve erken miidahale, tedavi uyumunu artirarak hastalarin
yasam kalitesini ve klinik sonuglarini iyilestirmektedir.

Anahtar Kelimeler: pleksiform nérofibrom, selumetinib, akneiform dokiintii
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Pediatrik Yas Grubunda Agresif Benign Kemik Lezyonlarinda Denosumab
Deneyimi: ki Olgu Sunumu

Firdevs Aydm!, Fatma Tuba Yildirim'!, Melda Berber Hamamci?, Muhammed Erkan Emrahoglu®, Seyhan
Karaaslan*, Giirses Sahin', Sule Yesil'

! Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkoloji Klinigi
3 Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Beyin Cerrahisi Klinigi
4Ankara Sehir Hastanesi, Agiz ve Dis Saghig Klinigi

Firdevs Aydin / Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi

Amag: Pediatrik yas grubunda goriilen osteoklast aracili benign kemik lezyonlari, lokal agresif seyir
gosterebilmekte ve cerrahi sonrasi rezidii veya niiks riski tagityabilmektedir. Cerrahi temel tedavi olmakla
birlikte rezidi, niiks veya kozmetik/morbidite riski bulunan olgularda Denosumab alternatif bir secenek
olarak giindeme gelmektedir. Denosumab, RANKL’yi (Receptor Activator of Nuclear Factor-kB Ligand)
baglayarak osteoklast olusumunu, aktivasyonunu ve kemik rezorpsiyonunu inhibe eden monoklonal bir
antikordur. Osteoklast aracili kemik yikiminin 6n planda oldugu lezyonlarda (6rnegin anevrizmal kemik
kisti ve dev hiicreli graniillom) lezyon hacminde kiigiilme veya stabilizasyon saglayabilir. En sik goriilen
yan etkileri hipokalsemi, gegici kas-iskelet agrilar1 ve halsizliktir. Daha nadir ancak klinik olarak énemli
yan etkiler arasinda c¢ene osteonekrozu, enfeksiyon riski artist ve tedavi kesilmesi sonrasi rebound
hiperkalsemi (6zellikle pediatrik hastalarda) yer alir. Bu nedenle tedavi siiresince kalsiyum-D vitamini
destegi ve diizenli biyokimyasal izlem Onerilmektedir. Bu olgu sunumunda, Anevrizmal kemik kisti ve
dev hiicreli graniilom tanili iki ad6lesan hastada Denosumab tedavi deneyimi sunulmustur.

Olgu Sunumu: ilk olgu, 12 yasinda kiz hasta, {i¢ aydir devam eden bel ve sol bacak agris1 sikayeti ile
bagvurmustur. Goriintillemede L1-L2 vertebra diizeyinde yaklasik 9x8x7 cm boyutlarinda, ekspansil,
litik ve spinal kanali daraltan kitle saptanmistir. Norolojik defisit izlenmemistir. Hasta opere edilerek L1—
L2 total rezeksiyon, kifektomi ve T11-L4 posterior stabilizasyon uygulanmistir. Postoperatif
gorlintiilemede L2 korpus posteriorunda rezidii siiphesi iizerine 120 mg subkutan denosumab tedavisi
baglanmistir. Dokuz ay tedavi uygulanmig olup klinik ve radyolojik stabilizasyon saglanmis, hipokalsemi
veya ciddi yan etki gézlenmemistir. Tedavi halen devam etmektedir.

Ikinci olgu, 15 yasinda erkek hasta mandibulada sislik nedeniyle basvurmustur. Gériintiilemede
mandibula korpusunda 50%29x47 mm boyutlu ekspansil lezyon saptanmistir. Laboratuvar
degerlendirmede kalsiyum ve PTH diizeyleri normal bulunarak brown tiimor diglanmistir. Histopatolojik
inceleme dev hiicreli graniilom ile uyumlu bulunmustur. Multidisipliner degerlendirme sonrasi hastaya
120 mg subkutan denosumab tedavisi baslanmis ve 17 ay siireyle uygulanmistir. izlem siiresince klinik
stabilizasyon saglanmis, radyolojik progresyon izlenmemis ve ciddi yan etki gdzlenmemistir.

Tartigsma: Sonug olarak, pediatrik yas grubunda agresif benign kemik lezyonlarinda denosumab, segilmis
olgularda cerrahiye adjuvan veya alternatif bir tedavi segenegi olarak etkili ve tolere edilebilir
goriinmektedir. Ancak uzun donem giivenlilik ve optimal tedavi siiresine iligkin daha genis serilere

ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: denosumab, dev hiicreli graniilom, anevrizmal kemik kisti, pediatrik
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Nazofarengeal Karsinom Tamst ile izlenen Pediatrik Hastada Vertebra
Metastazi ile Relaps: Olgu Sunumu

Nuriye Burcin Turan', Ali Aykan Ozgiiven'

'Celal Bayar Universitesi
Nuriye Burgin Turan / Celal Bayar Universitesi

Nazofarengeal Karsinom Tanisi ile izlenen Pediatrik Hastada Vertebra Metastaz1 ile Relaps: Olgu
SunumuNazofarengeal karsinom (NPC), cocukluk c¢agi malignitelerinin < %1’ini olusturan, siklikla
Epstein—Barr virilisii (EBV) ile iliskili nadir bir tiimoérdiir. Pediatrik olgularda genellikle ileri evrede tani
almakla birlikte, uzak metastaz tan1 aninda nadirdir. Ancak tedavi sonrasi gelisen kemik metastazlar kotii
prognoz ile iligkilidir.

Bu sunumda, baslangi¢ tedavisine iyi yanit alinmasina ragmen vertebra metastazi ile relaps gelisen
pediatrik bir nazofarengeal karsinom olgusu sunulmaktadir. On bes yasinda erkek hasta, boyunda sislik ve
yutkunma giigliigi sikayeti ile bagvurmustur. Fizik muayenede sol servikal bolgede sert ve fikse
lenfadenopati saptanmistir. Goriintillemelerde nazofarenkste primer kitle, kafa tabani invazyonu, perinoral
yayilim ve bilateral servikal lenf nodu tutulumu izlenmistir. Servikal lenf nodu biyopsisinde EBER-ISH
pozitifligi ile EBV iliskili nazofarengeal karsinom tanisi konulmustur.

Lab
WBC 14.750 /mm?
MNS 2560 /mm*
Hb 13,1 g/dl
Plt 319.000 /mm?*
AST 39U/L
ALT 36 U/L
Na 138 mmol/L
SEDIM 52 mm/h
CRP 20 mg/dL
LDH 188 U/
U. Asit 3,8 mg/dl

Hastaya NPC-2003-GPOH protokolii dogrultusunda indiiksiyon kemoterapisi ve es zamanl
kemoradyoterapi uygulanmistir. Tedavi sonrast yapilan degerlendirmelerde primer lezyonda metabolik
tama yakin yanit izlenmistir. Ancak izlem sirasinda hastada sirt agrisi gelismesi iizerine yapilan
incelemelerde T4 vertebrada metastatik tutulum saptanmis ve hasta vertebra metastazi ile relaps olarak
degerlendirilmistir. Vertebral alana radyoterapi uygulanmasimnin ardindan gemcitabin, sisplatin ve
bevacizumab igeren ikinci basamak kemoterapi tedavisi baslanmistir.

Goruntilleme
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Tedavi yanit

Bu olgu, pediatrik nazofarengeal karsinomda baslangic tedavisine yanit alinsa dahi erken donemde kemik
metastazi gelisebilecegini gostermesi acisindan dikkat cekicidir. Relaps olgularda yakin izlem ve
multidisipliner tedavi yaklagimlari biiyiik 6nem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Nazofarengeal karsinom, Vertebra metastazi, Relaps, cocukluk ¢ag:
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Orbita Yerlesimli Malign Rhabdoid Tiimor Olgusu

Ozge Albayrak', Hilal Susam Sen', irem Kog?, Hayyam Kiratli?, Elif Bulut®, izzetcan Ulusoy*, Figen
Soylemezoglu*, Ali Varan!

'Hacettepe Universitesi Cocuk Onkoloji Bilim Dal1
Hacettepe Universitesi Goz Hastaliklar1 Ana Bilim Dal1
3Hacettepe Universitesi Radyoloji Ana Bilim Dal1
*Hacettepe Universitesi Patoloji Ana Bilim Dali

Ozge Albayrak / Hacettepe Universitesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali

Giris ve Amag: Malign Rabdoid Timorler (MRT), genellikle bobrek ve santral sinir sisteminde (SSS)
(Atipik Teratoid Rabdoid Tiimor - ATRT) goriilen SMARCBI (INI1) gen inaktivasyonu ile karakterize,
yiiksek dereceli ve kotii seyirli neoplazmlardir. MRT’ler bobrek ve SSS disinda (ekstra renal rabdoid
tiimor) nadir goriiliir. Bu ¢alismada, yogun ¢ok ajanli kemoterapi ve radikal cerrahiye ragmen erken niiks
ve fatal seyir gosteren nadir bir orbita kaynaklit MRT olgusu sunulmustur.

Olgu Sunumu: Ug aylik kiz hasta, sag gdzde dogumdan itibaren fark edilen ve son haftalarda hizla artan
proptozis sikayetiyle boliimiimiize getirildi. Fizik muayenede belirgin proptozis saptandi. Radyolojik
goriintiilemede sag retroorbital alandan baslayip optik kanal1 genisleterek intrakraniyal alana uzanan kitle
saptandi. Biyopsi ve immiinohistokimyasal incelemede tiimor hiicrelerinde niikleer INI1 (SMARCBI1)
kayb1 gosterilerek MRT tanisi kondu. Hastaya baslangigta karboplatin ve etoposid igeren kemoterapi
protokolii verildi. Ancak tedavi altinda progresyon gozlenmesi iizerine tedavi, vinkristin, doksorubisin,
siklofosfamid, ifosfamid ve etoposidden olusan yogun kemoterapi ile degistirildi. Ikinci basamak tedaviye
de yanit alinamamasi lizerine G6z Hastaliklar1 ve Beyin ve Sinir Cerrahisi Boliimleri tarafindan sag
orbital ekzenterasyon ve pterional kraniotomi ile tiimor eksizyonu yapildi. Cerrahiden sadece 4 hafta
sonra operasyon lojunu dolduran masif niiks saptandi. Radyoterapi plan1 yapildi ancak hasta, hastalik
progresyonu ve hava yolu obstriiksiyonu nedeniyle kaybedildi.

Tan1 am

7z oY

Sl TRTaP= s

Tartisma ve Sonug: Orbita yerlesimli MRT, yasamin ilk aylarinda fulminan gidisat gosterebilen ve
tedaviye direngli, literatiirde nadir bildirilen bir tiimordiir. Olgumuzda, klasik alkilleyici ve antrasiklin
tabanli kemoterapilere ragmen tiimdriin hizla progrese olmasi ve radikal cerrahi sonrasi erken niiks ile
hastanin kaybedilmesi, hastaligin malign biyolojik davranigini ortaya koymaktadir.

Anahtar Kelimeler: ¢cocukluk ¢agi, malign rabdoid tiimor, orbita
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Cocukluk Caginda Nadir Bir Kanser: Malign Melanom
Idil Kalkan'
! Ankara Etlik Sehir Hastanesi
Idil Kalkan / Ankara Etlik Sehir Hastanesi

Malign melanom, ¢ocukluk ve ergenlik doneminde olduk¢a nadir goriilen bir malignitedir. Pediatrik yas
grubundaki diisiikk insidans, hastaligin epidemiyolojik &zelliklerinin net bigimde ortaya konulmasini
giiclestirmektedir.Bu nedenle mevcut bilgiler, sinirli vaka serileri ve cogunlukla erigkin melanom
verilerinin ¢ocuk hastalara uyarlanmasi ile sekillenmektedir.Cocukluk ¢agi melanomunun nadir
goriilmesi, genis Olgekli prospektif calismalarin yapilmasimi zorlastirmakta; dolayisiyla epidemiyolojik
veriler heterojen ve smirl kalmaktadir.Bu durum, yasa 6zgii insidans oranlarinin, risk faktorlerinin ve
prognoz belirleyicilerinin kesin olarak tanimlanmasini engellemektedir.

6 yas 5 aylik kiz hasta, vertekste konjenital neviis lizerinde kanama, tomurcuklanma fark etmelerinin
lizerine dermatolojiye basvurdu. yapilan biyopsi konjenital nevus zemininde malign melanom olarak
sonug¢landi. Lezyonun uzun eksende boyutu 2 cm &lgiildii.Nodul dermal lokalize degerlendirildi ve fokal
odaklarda subkutan dokuya invaze goriildii (Clark V). Dermal tiimériin invazyon derinligi 7 mm
0l¢iildi. Tiimoriin her iki yan cerrahi smirda devam ettigi ve taban cerrahi smira 3 mm mesafede
gOrlildi. Timor mitotik aktivitesi yiiksektir saptandi (20/ 1 mm?). Hiicre tipi epiteloid morfolojide
goriildi. Fokal alanda tlserasyon izlendi. Lenfatik ve perinmdral invazyon izlenmedi. Timor infiltre
lenfositler belirgin degil olarak degerlendirildi. Eszamanli olarak eksizyonel biyopsi ve derin boyun
diseksiyonu yapilan hastanin lenf nodlarinin patolojisi normal olarak degerlendirildi. yapilan PET ve
kraniyal MR goriintiilemelerde metastaz lehine bulgu saptanmadi. Dokudan yapilan genetik
incelemesinde NRAS Q61X mutasyonu saptanmis olug BRAF negatif goriilmiistiir.

Melanom siiphesinde tanisal yaklasimin temeli eksizyonel biyopsidir. Dogru prognoz ve tedavi plani i¢in
histolojide Breslow kalinhgi, Clark diizeyi, mitoz, iilserasyon ve regresyon gibi parametreler
belirtilmelidir. Siipheli olgularda FISH ve diger molekiiler teknikler ayirici taniya katki saglar. ileri
hastalikta BRAF, NRAS ve c-KIT mutasyonlarinin belirlenmesi sistemik tedaviyi yonlendirir. Bolgesel
lenf nodu degerlendirmesi ve uygun endikasyonda sentinel lenf nodu biyopsisi evrelemede kritik
onemdedir.Gorlintiileme, hastaligin evresine gore uyarlanmalidir. Cocuklarda bazi alt tiplerde minimal
izlem yeterli olabilir. AJCC-TNM sistemi prognozu belirlemede temel ¢ergeveyi sunar.

Malign melanom, ¢ocukluk ve ergenlik doneminde nadir gdriilen ancak biyolojik davranisi ve prognozu
acisindan klinik onemi yiiksek bir malignitedir.Pediatrik yas grubunda diisiik insidans nedeniyle
epidemiyolojik veriler sinirlidir ve mevcut bilgiler cogunlukla kiigiik vaka serilerine veya eriskin
melanom verilerinin uyarlanmasina dayanmaktadir. Tanisal giigliikler ve histopatolojik farkliliklar, gercek
insidansin belirlenmesini zorlastirmakta ve literatiirde heterojen sonuglara yol agmaktadir.Bu nedenle
pediatrik melanomun epidemiyolojik 6zelliklerinin netlestirilmesi i¢in ¢ok merkezli ¢alismalara ihtiyag
duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: malign melanom, nadir tiimorler
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Operabl Olmayan infantil Myofibromatoziste TFG-ROS1 Mutasyonunda
Ceritinib Cevabi

Fatma Betiil Cakir', Rumeysa Tuna Deveci', Ozlem Kalaycik Sengiil?, Asude Sule Arikan?, Cigdem Ulukaya
Durakbasa®, Sebahat Cam?

. '{stanbul Medeniyet Universitesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Béliimii
?stanbul Medeniyet Universitesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bolimi
3Istanbul Medeniyet Universitesi Cocuk Cerrahisi Boliimii

Fatma Betiil Cakir / Istanbul Medeniyet Universitesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Béliimii

Amag: Infantil myofibromatozis (IM), mezenkimal deri, kas veya kemik dokudan kaynaklanan fibroz
proliferasyon gosteren iyi huylu oldugu diisiiniilen nadir bir hastaliktir. Deride saptandiginda iyi gidisli
oldugu bilinen hastalik, viseral yapilarda saptandiginda kotii gidisli olabilmektedir. Burada, 6zafagus
mide bileskesinde tikaniklik yaparak yutma disfonksiyonuna yol acan ve morbid bir cerrahi girisim
gerektiren ve TFG-ROS1 mutasyonuna karsilik kullanilan Ceritinib tedavisine yiizgiildiiriicii cevap alinan
bir olgu sunulmustur.

Metod: Daha 6nce saglikli olan 13 aylik erkek bebekte, kat1 gidalar1 yutmada giderek artan beslenme
problem basgdsterdi. Baryumlu 6zofagogramda, distal 6zofagusta spazm ve 6zofagogastrik bileske
proksimalinde anlamli derecede reflii saptandi. Ust gastrointestinal endoskopide, alt 6zofagus sfinkter
proksimalinde, mukozada lumen iginde nodular bir kitlesel olusum saptandi. Alinan mukozal biopsiler
sonugsuz kaldi. Kontrastli ¢ekilen torasik manyetik rezonans goriintiilemede, distal 6zofagus—kardia
bileskesinde fundusa dogru uzanan ve kii¢iikk kurvaturda 2 c¢m kalinliga neden olan 55 x 28 mm
boyutlarinda kitle saptandi. Tru-kut biopsi sonucunda, myofibroblastik diferensiasyon goésteren iyi huylu
tiimor tanist aldi.

Sonug: Kitlenin cerrahi agidan miidahalesi, geri doniilmez peristaltik komplikasyonlara yol agacagindan,
kemoterapi karar1 alindi. Ancak 2 ay devam edilen haftalik vinblastine ve oral metotreksat tedavisine
ragmen hastanin sikayetleri devam etti. Tiimér dokusundan galisilan yeni nesil dizileme calismasinda,
TFG-ROS1 mutasyonu tespit edildi. Ceritinib tedavisi baslanan hastanin ilk aydan itibaren kusmalari
kontrol altina alind1 ve hasta kilo almaya basladi. Yapilan ultrasonografide kitlenin kiigiilmiis oldugu
saptandi.

Tartisma: Genetik mutasyonlarin ortaya cikarilmast ve bu mutasyonlara karsilik gelen inhibitor
tedavilerin kesfedilmesi, cerrahi tedavinin miimkiin olamadig1 nadir hastaliklarda, yiiz giildiiriicii cevaplar
alimmasina aracilik yapmakta ve hastalarin bulgularinin giderilmesinde ve hayat kalitesinin diizelmesinde
onemli katki saglamaktadir.

Anahtar Kelimeler: infantil myofibromatozis, TFG-ROS1 mutasyonu, Ceritinib
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Yenidoganda Servikal Kaposiform Hemanjiendotelyomada Erken Cerrahi
Eksizyon: Olgu Sunumu

Mustafa Bilici!, Muzaffer Saglam?, Didem Cemile Yesilirmak®, Yakup Sancar Baris*, Ferit Bernay?

'VM Samsun Medical Park Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji Boliimii
2VM Samsun Medical Park Hastanesi, Radyoloji Boliimii
3VM Samsun Medical Park Hastanesi, Yenidogan Yogun Bakim Boliimii
*Ondokuz May1s Universitesi, Patoloji Ana Bilim Dali
VM Samsun Medical Park Hastanesi, Cocuk Cerrahi Boliimii

Mustafa Bilici / VM Samsun Medical Park Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji Boliimii

Giris: Kaposiform hemanjioendotelyoma (KHE), yenidogan ve infant déneminde goriilebilen, lokal
agresif seyir gosterebilen nadir bir vaskiiler timordiir. Servikal yerlesim, hava yolu, trakea ve biiyiik
damar komsulugu nedeniyle potansiyel olarak hayati tehdit edici olabilir. Tedavide siklikla medikal
ajanlar tercih edilmekle birlikte, yenidogan doneminde cerrahi yaklasim olgu bazinda tartismalidir. Bu
bildiride, servikal yerlesimli KHE tanisi alan bir yenidoganda erken cerrahi eksizyon endikasyonu ve
izlemi sunulmaktadir.

Olgu Sunumu: Dogumda boyun sol tarafinda 4x4 cm ¢apinda kitle saptanan hasta konsulte edildi. Kitle,
dis goriiniim olarak kirmizi-mor renkte alanlar igeren fizik muayene ile orta sert natiirde solid bir kitle idi.
(Resim 1) Ultrasonografi ve kontrastli MR incelemelerinde, sol anterior servikal iiggende submandibuler
bez inferiorundan tiroid seviyesine uzanan, yaklasik 35%20x32 mm boyutlu, diizgiin sinirli, lobiile
konturlu, belirgin vaskiilarizasyon ve homojen kontrast tutulumu gosteren; ¢evre dokulara infiltrasyon ve
hayati yapilara basi bulgusu saptanmayan solid Kkitle izlendi. Kitle sternokleidomastoid kasi
posteroinferiora deplase etmekte idi. Karotid kilif, mandibula ve submandibuler bez ile arasinda normal
yag planlar1 korunmustu. Ayirict tanida, benign vaskiiler tlimoérler, hemanjioendotelyoma diisiiniildii,
sarkom ekarte edilemedi. (Resim 2)Lezyonun sol submandibular—anterior servikal iicgen yerlesimi
nedeniyle, trakea-6zofageal ve ¢evre vaskiiler yapilara basi yoluyla hayati komplikasyonlar gelistirme
riski mevcuttu. Gorilintiilemelerde bu yapilara belirgin basi veya infiltrasyon yoktu ve cerrahi olarak
eksize edilebilir 6zellikte oldugu degerlendirildi. Tan1 i¢in biyopsi yapilmasi durumunda kanama riskinin
olmasi, takip durumunda kitlenin progresyonu ve olasi hayati komplikasyonlar gelisebilecegi ve operabl
pencerenin kagirilma ihtimali nedeniyle erken cerrahi eksizyon karari alindi. Hasta 10 giinliik iken opere
edildi. Kitle tam olarak komplikasyonsuz bir sekilde ¢ikarildi. Histopatolojik incelemede dermisten ¢izgili
kas dokusuna uzanan, fibroz stroma i¢inde kapiller ve kaverndz dilate vaskiiler yapilar ile igsi hiicre
proliferasyonu izlendi. Diisiik mitotik aktivite disinda belirgin atipi, anaplazi ve nekroz saptanmadi.
Immiinohistokimyasal olarak CD31 ve CD34 pozitifligi, SMA ile perisit boyanmasi ve GLUT-1
negatifligi saptandi. Bulgular kaposiform hemanjioendotelyoma ile uyumlu bulundu.Hastada Kasabach-
Merritt fenomenine ait trombositopeni veya koagiilopati izlenmedi. Bir yillik izlemde rekiirrens
saptanmadi, klinik ve kozmetik sonuglar iyi olarak degerlendirildi. Birinci yil USG degerlendirmede
insizyon skar1 komsulugunda rezidii izlenmedi.

Resim 1
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Resim 1 a) Dogumda saptanan boyunda sislik, b) Bir y1l sonra operasyon bolgesi

Resim 2

Resim 2 a) Aksial T1A imaj, diizgiin sinirlt homojen hipointens lezyon, b) Aksial T2A imaj, hafif
heterojen hiperintens lezyon, c,d) DWI sekans, difiizyonda hafif hiperintens ancak ADC haritasinda da
hiperintens goriiniimde, benign diflizyon 6zelliklerine sahip lezyon, e-f) Aksial, koronal post-kontrast
T1A imajlar, difiiz homojen konrast tutulumu gdsteren diizgiin sinirh lezyon.

Sonug: Yenidogan doneminde servikal yerlesimli kaposiform hemanjioendotelyomada, uygun secilmis
olgularda erken cerrahi eksizyon giivenli ve kiiratif bir tedavi secenegi olabilir.

Anahtar Kelimeler: Kaposiform hemanjioendotelyoma, Yenidogan, Erken cerrahi eksizyon
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Cocukluk Caginda Nadir Bir Tumor: Gastrik Adenokarsinom

Nursu Cagla Coskun!, Isik Odaman AI?>, Murat Elli?, Yontem Yaman?, Sina Ghanbari?, Tara Imanian?, Asli Cakir’,
Gokhan Baysoy®, Mehmet Sait Dogan*, Dilek Unal®, Didem Atay?

'istanbul Medipol Mega Universite Hastanesi,Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari
%istanbul Medipol Mega Universite Hastanesi,Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji
3istanbul Medipol Mega Universite Hastanesi,Cocuk Gastroenteroloji
4istanbul Medipol Mega Universite Hastanesi,Cocuk Radyoloji
Sistanbul Medipol Mega Universite Hastanesi,Patoloji
%stanbul Medipol Mega Universite Hastanesi,Radyasyon Onkolojisi

Isik Odaman Al / Istanbul Medipol Mega Universite Hastanesi,Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji

Cocukluk c¢aginda gastrik adenokarsinom oldukca nadir goriiliir. Insidans1 %0.05’ten diisiiktiir. Bu
sunumda, metastatik evrede saptanan 6zofagogastrik bileske kaynakli adenokasinomu olan bir ¢gocuk olgu
sunmak istiyoruz.

On iki yasinda kiz hasta, karin agrist ve kilo kaybi sikayetleriyle bagvurdu. Fizik muayenede
hepatosplenomegali mevcuttu. Batin ultrasonografisinde mide lokalizasyonunda kitle lezyon, karacigerde
multiple solid lezyonlar saptandi. Batn MR incelemesinde mevcut bulgular dogrulandi. Ust
gastrointestinal sistem endoskopik incelemesinde 6zofagogastrik bileskede liimeni %75 oraninda daraltan
kitle saptand1 ve biyopsi alindi. Histopatolojik inceleme sonucu "az diferansiye gastrik adenokarsinom"
olarak sonuglandi. Kanda tiimor belirtecleri olan Ca-19-9, Ca 125, CEA, AFP bakild1 ve yiiksek saptandu.
Olas: tiimor yatkmlik sendromlar1 agisindan bakilan tiim ekzom analizi normal saptandi. Tani anmnda
metastatik hastalik olmasi nedeni ile primer tlimore cerrahi uygulanamadi. T{iimor dokusundan molekiiler
belirtegler (HER2, MSI, PD-L1) ¢alisildi. Klasik kemoterapiye ek olarak hedefe yonelik ilaglar olan
trastuzumab ve PD-L1 inhibitorii baslandi. Birinci basamak kemoterapi altinda tiimor progresyonu
goriilmesi iizerine ikinci basamak tedavi secenegi olan ramisirumab ve paklitaksel baslandi. izlemde
hasatalik progresyonu devam eden hastaya {igiincii basamak medikal tedavi olarak trastuzumab
deruxtecan, kemik metastazlarina palyatif radyoterapi baslandi. Yutma giigliigii sikayeti gelismesi iizerine
OMD (6zofagus, mide, duedonum) grafisi cekildi. Liimende ileri derecede darlik saptanmasi iizerine
endoskopik olarak o bolgeye stent konuldu. Hastanin yutma giicliigii sikayeti geriledi. Hastanin tedavisi
halen siirmektedir.

Ozefagus distaline stent yerlestirilme islemi
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Pediatrik mide kanserlerinde semptomlarin non-spesifik olmasi tanida gecikmeye yol agabilmektedir. ileri
evre olgularda primer bolgeye cerrahi uygulanamamasinin da katkistyla prognoz katiidiir. Biyobelirteg
odakl1 tedaviler yenilik¢i bir yaklasim sunsa da, erken tan1 ve cerrahi miidahale sans1 prognozu belirleyen
en kritik faktordiir.

Anahtar Kelimeler: gastrik adenokarsinom, Pembrolizumab, Ramucirumab, Pediatri
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Adélesan Hastada Nadir Bir Olgu: PD-L1 %100 Pozitif EBV Iliskili
Metastatik Timik Karsinomda Pembrolizumab Yanit1

Sanaz Niknam', Seyma Ozbudak', Hikmet Giilsah Tanyildiz?, Ulkii Miray Yildirrm?, Ayca iribas Celik®, Giilgin
Yegen*, Rejin Kebudi?

'{stanbul Universitesi Istanbul T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar
?stanbul Universitesi Istanbul T1p Fakiiltesi Onkoloji Enstitiisii
3{stanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Radyasyon Onkolojisi A.B.D.
4{stanbul Universitesi Istanbul T1p Fakiiltesi Patoloji A.B.D.

Seyma Ozbudak / Istanbul Universitesi Istanbul T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart

Timik karsinomlar, ¢ocukluk ve addlesan doneminde nadir goriilen agresif intratorasik tiimorlerdir.
Pediatrik vakalarin 6nemli kismi1 EBV iligkilidir. Tan1 aninda genellikle evre IV olan bu tiimérlerde
standart kemoterapi rejimlerine yanit kisith olabilir. Bu bildiride,kemoterapiye direncli ve metastatik
ancak PD-L1 ekspresyonu sayesinde immiinoterapi (Pembrolizumab) ile dramatik yanit alian bir vaka
sunulmustur.

Bagvuru: 15 yasinda erkek hasta dis agrisi, halsizlik, gece terlemesi ve kilo kaybiyla basvurdu.
Muayenesinde sag bacaga basamama ve ¢enede sislik saptandi. Tani: Toraks BT'de 6n mediastende ana
damarlar1 komprese eden 124x98x87 mm dev kitle izlendi. PET-CT'de akciger, karaciger ve kemik
metastazlart  saptandi.  Patoloji:  Mediastinal ~ kitle  biyopsisi:  EBV  iligkili  Timik
Karsinom;CD117(+),CD5(+),PanCK(+),p40 (+) Biyobelirteg:PD-L1 %100 pozitif

[LK TANI TORAKS BT

ILK TANI TORAKS BT

Kemoterapi: Ik basamakta Taxol+Carboplatin baslandi ancak alerjik reaksiyonlar nedeniyle tedavi
siirdiiriilemedi. CAP rejimi uygulandi. Progresyon:Tedavi altinda servikal vertebra (C6-7, D1) ve kranial
metastazlara bagl siddetli agr1 ve progresyon gelisti, ilgili branglarla gorlisiilerek RT uygulama karar
verildi. mmiinoterapi:Endikasyon dis1 onay ile Pembrolizumab baglandi. 2.kiir sonrasi ¢ene ve kranial
siglikler tama yakin kiicilildii, opioid gerektiren agrilar dindi. Giincel Durum: 15.kiir sonunda PET de
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mediastinal kitlenin 39x29 mm'ye geriledigi, kemik ve akciger metastazlarinda tama yakin metabolik
regresyon saglandig izlendi.

15 KUR PEMBROLIZUMAB SONRASI PET-CT

15 KUR PEMBROLIZUMAB SONRASI PET-CT

Vaka, pediatrik metastatik timik karsinomlarda PD-L1 ekspresyonunun taranmasinin ve immiinoterapinin
O6nemini vurgulamaktadir. Standart tedavilere direngli hastalarda yiiksek PD-L1 ekspresyonu varliginda
Pembrolizumab, minimal toksisite ile hayat kurtarici ve radyolojik yanit saglayici bir segenektir.

patoloji sonug tablosu

ANTIKOR BLOK BULGU YORUM
iROMOGRANIN A2 NEGATIF

P63 A2 POZITIF DIFFUZ
AFP A5 NEGATIF

CDI117 A5 POZITIF DIFFUZ
CD30 A5 NEGATIF

CD45RO A5 NEGATIF

CD5 AS POZITIF YAMASAL
CD99 AS NEGATIF

DESMIN A5 NEGATIF

EBER ISH A5 POZITIF

GLIPIKAN-3 .

(1G12) A5 NEGATIF
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INUT (C52B1) A5 INEGATIF

PAN-CK . o
(AE1/AE3) AS POZITIF DIFFUZ
SALL4 (6E3) A5 INEGATIF

tedavi Oncesi patoloji sonug tablosu

Anahtar Kelimeler: timik karsinom, pembrolizumab, ebv
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Infant ve Erken Cocukluk Caginda Rabdoid Tiimor Spektrumu: Farkh
Klinik Sunumlarla U¢ Olgu

Fatma Tuba Yildirim', Firdevs Aydin!, Cengizhan Elmas', Onur Mert Celik', Giirses Sahin!, Sule Yesil!

! Ankara Etlik Sehir Hastanesi
Fatma Tuba Yildirim / Ankara Etlik Sehir Hastanesi

Rabdoid tiimérler infant ve erken ¢ocukluk ¢aginda bdbrek, santral sinir sistemi (ATRT) ve ekstrarenal
yerlesimlerde goriilebilen, hizli progresyon ve yiiksek mortalite ile seyreden nadir malignitelerdir. Tanida
miimkiin olan en genis cerrahi rezeksiyon, SMARCBI/INI1 kaybinin dogrulanmasi ve sonrasinda
multimodal tedavi (yogun indiiksiyon kemoterapisi, secilmis olgularda intraventrikiiler/intratekal
kemoterapi, radyoterapi ve uygun hastalarda yiiksek doz kemoterapi + otolog kok hiicre nakli)
onerilmektedir. Bu sunumda, farkli klinik prezentasyonlarla bagvuran ve rabdoid timér tanisi alan ti¢ olgu
deneyimi paylasilmaktadir.

Olgu 1: Dokuz aylik erkek hastada bas ¢evresinde artis ve boynunu tutamama nedeni ile yapilan kranial
goriintiilemede posterior fossada hidrosefaliye yol agan kitle ve es zamanli abdominal goriintiilemede sag
bobrek alt polde biiyiik heterojen solid kitle saptandi.Posterior fossa kitlesine yonelik gross total
eksizyon,ardindan sag total nefrektomi yapildi ve ATRT ile uyumlu intrakraniyal tiimér ile renal rabdoid
timor tanis1 dogrulandi.Yogun indiiksiyon kemoterapisi baslandi ancak tedavi sirasinda intraabdominal
metastazlarinda progresyon gelisti ve hasta kaybedildi.Olgu 2: iki aylik kiz hasta umblikal sislik ile
basvurdu;baslangicta herni diisliniilerek opere edilen hastada intraoperatif herni saptanmayarak urakal kist
disiiniiliip kitle eksize edildi.Patolojik degerlendirmede malign rabdoid tiimor tanist alan hastanin
ayrintili goriintiilemelerinde, siirrenal ve pelvik solid kitleler,karaciger metastazlar1 kranial tomografide
posterior fossada kitle saptandi. Hastaya Ommaya rezervuari yerlestirildi,intratekal metotreksat ve ¢oklu
ajan kemoterapi basland1.Olgu 3: Ug yas erkek hasta sol servikal bolgede hizli biiyiiyen kitle ve solunum
sikintist ile bagvurdu; goriintilemede kitlenin mediastene uzandigi, trakeal deviasyon yaptigi,masif
plevral efiizyon ve sol akcigerde kollapsa yol agtig1 saptandi.Alinan biyopside metastatik ekstrarenal
malign rabdoid tiimor tanisi konuldu.Hava yolu giivenligi ve plevral drenaj saglandi,sistemik kemoterapi
baslandi;ancak kemoterapi sonrasi invaziv fungal enfeksiyon gelismesi iizerine klinigi hizla kotiilesen
hasta tedavi sirasinda kaybedildi.

Bu seri,rabdoid tiimor spektrumunun heterojen baslangiclarina karsin ortak olarak erken yas, hizli
progresyon ve tedavi iliskili komplikasyonlarin klinik seyri belirledigini gostermektedir.Tan1 aninda
kraniyal ve torakoabdominal goriintiilemeler birlikte yapilmali ve miimkiin olan en genis rezeksiyonun
ardindan multimodal yaklagimlar uygulanmalidir.Hastaligin agresif biyolojisi nedeniyle uygulanan yogun
tedaviler, enfeksiyon ve hematolojik toksisiteler gibi ikincil komplikasyon riskini artirmaktadir. Senkron
renal/ekstrarenal ve kranial tutulum varliginda rabdoid tiimor predispozisyonu agisindan genetik
danigmanlik diisiiniilmelidir.

Anahtar Kelimeler: rabdoid, ATRT, infant, malign
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Primer Renal Ewing Sarkom: Pediatrik Yas Grubunda Nadir Bir
Lokalizasyon

Cagn Berhan Kurdu!, Deniz Kizmazoglu', Defne Ekinsu Yiiksel Kisa?, Tuba Yurdusev!, Oktay Ulusoy?, Cenk
Umay*, Ceren Sarioglu®, Safiye Aktas®, Refik Emre Cecen'

"Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, izmir
’Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Izmir
3Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, izmir
*Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyasyon Onkolojisi Anabilim Dal, izmir
Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, izmir
°Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, izmir

Defne Ekinsu Yiiksel Kisa / Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dals,
[zmir

Giris ve Amacg:Ewing sarkom,¢ocukluk ve ad6lesan donemde goriilen,kemik ve yumusak doku kaynakli
malign tiimorlerden biridir.Siklikla pelvis ve alt ekstremitelerde yerlesir.Bobrek yerlesimli en sik malign
timor Wilms tiimorii iken primer renal kdkenli Ewing sarkom olduk¢a nadir olup bobrek tiimdrlerinin
sadece %]1'ini olusturur.Bu olgu sunumunda, tarafimiza Wilms timorii 6n tanisi ile yonlendirilen,fakat
primer renal Ewing sarkom tanisi alan pediatrik bir hastada tanisal siireci,ayirici tani yaklasimini ve klinik
seyiri sunmay1 amagladik.

Olgu:On yasinda, hirsutizm nedeniyle ¢ocuk endokrinolojisi tarafindan izlenen kiz hasta;yaklasik bir
yildir aralikli abdominal sigkinlik ve son iki aydir fark edilen karinda ele gelen sertlik sikayetleri ile ikinci
basamak bir merkeze basvurmus.Abdominal ultrasonografide Kkitlesel lezyon saptanan,BT’de sol
bobrekten koken aldigr diisiiniilen kitle ve eslik eden akciger metastazlar1 saptanan hasta merkezimize
basvurdu.Fizik incelemede sol hipokondriumdan orta hatta uzanan,sert kivamli abdominal kitle
saptandi.Laboratuvar incelemede tam kan sayimi1 normal,LDH 378 U/L,iirik asit 5,53 mg/dL,AFP,B-hCG
ve NSE normal sinirlardaydi.Abdominal MRG’de,sol boébrek lojunda 15 x 23 x 24 cm
boyutlarinda,heterojen kontrastlanan ve santral kistik alanlar igeren kitle izlendi (Resim 1).PET-BT’de
kitlede ve her iki akcigerde metastatik nodiiler tutulum saptandi.Kemik iligi aspirasyon ve biyopsisinde
malign infiltrasyon izlenmedi.

Resim 1.
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Sol bobrekten koken alan kitlesel lezyon.

Bobrek kokenli olan kitle nedeniyle Wilms tlimdrii 6n tanisi ile yonlendirilen hastanin yas1 ve hastaligin
metastatik olmas1 da diisliniilerek Oncelikle biyopsi planlandi.Girisimsel radyoloji tarafindan yapilan
biyopsi sonucunda kiigiik yuvarlak hiicreli malign timor saptandi.Patolojik orneklerde EWSR1 gen
yeniden diizenlenmesi de pozitif bulunarak hastaya Ewing sarkom tanist konuldu.Sonrasinda hastaya
kemoterapi (COG AEWS0031 protokolii) basland:.indiiksiyon sonrasi primer ve metastatik lezyonlarda
belirgin boyutsal ve metabolik regresyon izlendi.Ardindan ge¢ cerrahi ile kitle tamamen eksize
edildi.Rezeksiyon materyalinde canli timor orant %1 olarak raporlandi.Primer bolgeye ve akciger
metastazlarina radyoterapi uygulandi.Protokole uygun kemoterapisine devam edilen hastanin giincel takip
goriintiilemelerinde abdominal rezidiiel kitle izlenmezken,akcigerde birka¢ adet rezidii mm’lik nodiil
stabil olarak degerlendirildi.

Sonu¢ ve Tartigma:Primer renal Ewing sarkom,son derece nadir goriilen ve oldukca agresif bir
malignitedir.Spesifik olmayan klinik ve radyolojik bulgulart nedeniyle yanlis tan1 konulabilir; Wilms
tiimorii,ndroblastom ve diger kiigiik yuvarlak hiicreli tiimdrlerle karigabilir.Dogru taniya ulagsmak igin
histopatolojik degerlendirme ile birlikte EWSR1 gen yeniden diizenlenmesinin molekiiler yontemlerle
gosterilmesi kritik neme sahiptir.Erken tani,multidisipliner takip ve tedavi prognoz agisindan 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Ewing sarkom, kemoterapi, radyoterapi, renal kitle
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Sdhb Eksikligi Olan Pediatrik Mide Gastrointestinal Stromal Timor:
Carney—Stratakis Sendromunu Diisiindiiren Bir Olgu

Ayse Gonca Kagar', Tubanur Tahtakesen Gicer', Saide Ertiirk', Duygu Ozkorucu Yildirgan'!, Ozgii Hangerli',
Deniz Biisra Inci!, Esra Arslantas', Sibel Akpinar Tekgiindiiz!, Ali Aygicek'

'basaksehir Cam Ve Sakura Sehir Hastanesi
Tubanur Tahtakesen Giiger / Basaksehir Cam Ve Sakura Sehir Hastanesi

Gastrointestinal stromal tiimorler (GIST), gastrointestinal motilitenin diizenlenmesinde rol alan Cajal’in
interstisyel hiicrelerinden koken alan mezankimal neoplazmlardir. Cocukluk ¢aginda nadir goriilmekle
birlikte, klinik, histopatolojik ve molekiiler dzellikleri eriskin GIST’lerden belirgin bigimde farklidr.
Pediatrik ve KIT/PDGFRA wild-type GIST’ler siklikla mide yerlesimli, multifokal ve siiksinat
dehidrogenaz (SDH) kompleksinde fonksiyon kaybi ile iliskili olup “SDH-deficient GIST” olarak
tanimlanir.SDH kompleksinin herhangi bir alt birimindeki (SDHA, SDHB, SDHC veya SDHD)
inaktivasyon, immiinohistokimyasal olarak SDHB ekspresyon kaybina yol agar ve bu durum SDH-
deficient tiimorler igin karakteristik bir bulgudur. Bu tiimérler Carney triadi veya Carney—Stratakis
sendromu ile iliskili olabilir.Carney—Stratakis sendromu, GIST ve paragangliomanin birlikte goriildiigi,
SDH genlerindeki germline mutasyonlarla iligkili herediter bir sendromdur. Pediatrik ve SDH-deficient
GIST olgularinda bu sendrom agisindan degerlendirme 6nerilmektedir.

On iki yasinda erkek hasta melena ve anemi nedeniyle bagvurdu. Aile dykiisiinde benzer hastalik veya
malignite bulunmamaktaydi. Ust gastrointestinal endoskopide mide korpus ve antrumda farkl1 boyutlarda,
en biyiigi yaklasik 5 cm olan ¢ok sayida polipoid lezyon saptandi.Eksizyonel biyopsi sonrasi
histopatolojik incelemede igsi ve epiteloid hiicrelerden olusan gastrointestinal stromal tiimér izlendi.
Timor seroza, subseroza, muskularis propria ve submukozaya invazyon gostermekteydi. Nekroz ve
iilserasyon saptanmad1.1mmiinohist0kimyasal incelemede CD117 (c-KIT), DOG-1, CD34, SMA, desmin
ve S100 negatif bulundu. SDHB boyamasinda ekspresyon kaybi izlendi ve bulgular SDH-deficient GIST
ile uyumlu olarak degerlendirildi.Molekiiler analizde tiimdér mutasyon yiikii diistik (3,33 mutasyon/Mb)
olup SDHA geninde heterozigot c.1741G > A (p.G581R) varyanti (VAF %42) saptandi. SDHB
ekspresyon kaybi ile birlikte degerlendirildiginde bu bulgular SDH kompleks disfonksiyonunu
desteklemekteydi. Klinik tablo, multifokal mide yerlesimi ve SDH eksikligi g6z Oniine alindiginda
Carney—Stratakis sendromu acisindan ileri radyolojik degerlendirme yapildi. Paraganglioma Iehine
patolojik bulgu saptanmadi.Hasta cerrahi olarak inoperabl kabul edildi. SDH-deficient GIST lerin tirozin
kinaz inhibitorlerine sinirh yanit gosterebilecegi bilinmekle birlikte, hastalik stabilitesini degerlendirmek
amactyla imatinib tedavisi baslandi. Ugiincii ay goriintiilemesinde stabil hastalik saptandi ve hasta yakin
izleme alind1.

Mide Kaynakli Pediatrik Gastrointestinal Stromal Tlimor
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Pediatrik hastalarda multifokal mide yerlesimli GIST saptandiginda SDHB immiinohistokimyasi tan1 ve
yonetimde kritik bir basamaktir. SDH-deficient GIST ler klasik KIT-mutant GIST’lerden farkl1 biyolojik
davranig gosterir ve herediter sendromlarla iligkili olabilir. Bu nedenle hastalarin genetik danigmanlik ve
uzun dénem izlem agisindan degerlendirilmesi 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik GIST, SDHB eksikligi, Carney Starakis Sendromu
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Pediatrik Nadir Bir Tani: Folikiiler Lenfoma

Tuba Yurdusev'!, Deniz Kizmazoglu!, Ece Nur Uslu?, Cagri1 Berhan Kurdu!, Ceren Sarioglu®, Recep Bekis*, Safiye
Aktas’, Refik Emre Cegen!

"Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, izmir
’Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, izmir
3Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, izmir
*Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Niikleer Tip Anabilim Dali, izmir
SDokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dal1, izmir

Tuba Yurdusev / Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, izmir

Giris ve Amag: Folikiiler lenfoma (FL), cocukluk c¢aginda nadir goriilen bir Hodgkin dis1 lenfoma alt
tipidir ve eriskin yas grubunda izlenen klinik 6zelliklerden farkli bir seyir gosterebilir. Burada, kronik
tekrarlayan multifokal osteomiyelit (CRMO) tanisi ile izlenen fakat ilerleyen donemde FL tanisi alan bir
olgu sunulmustur.

Olgu: On bir yasinda kiz hasta, yaklagik bir yildir devam eden sag kalga ve ayak bilegi agrist nedeniyle
Cocuk Romatolojisi tarafindan izlenmekte olup CRMO tanisi ile siilfasalazin ve kolsisin tedavisi
almaktaymis. Takibinde bilateral ayak bileklerinde agri ve sislik nedeniyle yapilan MRG)’de sag
eksternal iliak zincir boyunca uzanan lenfadenopatiler saptanmig, bunun iizerine biyopsi yapilmis ve
patoloji FL acisindan kuskulu bulunmus. Konsiiltasyon sonrasi rebiyopsi Onerilen hasta tani ve tedavi
amaciyla merkezimize basvurmusdu. PET-BT’de servikal, aksiller ve pelvik bolgede ¢oklu lenf nodu
tutulumu ile birlikte iskelet sisteminde diffiiz intramediiller artmis tutulum ve kemik iligi saptandi (Resim
1). Patoloji bloklar ile taniya gidilemeyen hastaya rebiyopsi (sol submandibular lenf nodu eksizyonu)
yapildi ve immiinohistokimyasal incelemede CD20, CD10, PAXS, BCL-6 ve BCL-2 pozitifligi ile
uyumlu bulgular saptanarak klasik tip FL tanis1 konuldu. Bilateral kemik iligi biyopsisinde B hiicreli
lenfoid infiltrasyon izlendi, FL ile uyumlu degerlendirildi. Mevcut klinik, goriintiileme ve patoloji
bulgular1 dogrultusunda hasta Evre IV, risk grup 3 olarak degerlendirildi. NHL-BFM 2012 protokoliine
uygun kemoterapiye rituksimab eklenerek baslandi. Ug kiir sonrasi yapilan ara degerlendirmede lenf
nodlarinda tam metabolik yanit, kemik iliginde kismi regresyon izlendi. Alt1 kiir kemoterapi sonrasi PET-
BT’de tam metabolik yanit saptandi ve tedavi sonlandirildi. Takiplerinde kemik iligi biyopsisinde ve
gorlintiilemelerde hastalik lehine bulgu saptanmamis olan hasta giincel olarak hastaliksiz olarak
izlenmektedir.

Resim 1.
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PET-BT goriintiilemede yaygin diffiiz iskelet sistemi tutulumlari.

Sonug¢ ve Tartigma: Pediatrik yas grubunda FL nadir goriilmekte olup, yavas seyri nedeniyle reaktif
lenfoid proliferasyonlar ve kronik inflamatuvar hastaliklarla klinik ve histopatolojik olarak karigabilmesi
tamisal gecikmelere yol acgabilmektedir. Ozellikle CRMO gibi kronik inflamasyonla seyreden
hastaliklarda gelisen lenfadenopatiler, altta yatan malignitenin gézden kagmasina neden olabilmektedir.
Olgularin klinik, radyolojik ve histopatolojik bulgularila biitlinciil olarak degerlendirilmesi Gnem

tasimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Kemik iligi tutulumu, kronik tekrarlayan multifokal osteomiyelit (CRMO), pediatrik
folikiiler lenfoma
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Pediatrik Pulmoner Mukoepidermoid Karsinom: iki Olgu Sunumu

Ozge Albayrak', Nilgiin Kurucu', Umay Kavgaci’, Nagehan Emiralioglu®, Berna Oguz’, Diclehan Orhan*, Zeynep
[lksen Hocoglu®, Ali Varan!

"Hacettepe Pediatrik Onkoloji Bilim Dali
?Hacettepe Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal
3Hacettepe Radyoloji Ana Bilim Dali
“Hacettepe Pediatrik Patoloji Ana Bilim Dali
SErzurum Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar

Ozge Albayrak / Hacettepe Pediatrik Onkoloji Bilim Dali

Giris ve Amag: Akcigerin primer malign timorleri tiim ¢ocukluk cagi kanserleri igerisinde %1'den daha
az oranda goriiliirken, bu grup ic¢inde en yaygin goriilen tip trakeobronsiyal agacin submukozal
bezlerinden kdken alan pulmoner mukoepidermoid karsinomdur (PMEK). Klinik semptomlarin 6zgiin
olmamasi1 ve enfeksiyonlari taklit etmesi tanisal gecikmelere neden olabilmektedir. Bu ¢alismada, sol ana
brong yerlesimli PMEK tanis1 alan iki olgu, molekiiler patoloji ve immiinogenetik Ozellikleriyle
tartigilmustir.

Olgu Sunumu: Olgu 1: On bir yasinda kiz olgu bes yildir olan, yatar pozisyonda ve eforla artan hiriltr ve
yeni gelisen hemoptizi ile bagvurdu. Toraks BT incelemesinde sol ana bronsu tikayan kalsifik kitle
saptandi. Olgu 2: On dort yasinda erkek olgu dokuz aydir tekrarlayan pnémoni ataklari nedeniyle
izlenirken bronkoskopide sol ana bronsu tikayan kitle saptandi. Hastada eslik eden STAT1 gen varyanti
(¢.1394C > T) ve dis merkez patolojisindeki fungal hifa bulgular1 nedeniyle baslangi¢ta immiin yetmezlik
ve enfeksiyondan siiphelenildi.Her iki olgunun hastanemizde yapilan patoloji incelemeleri “diisiik
dereceli mukoepidermoid karsinom” ile uyumlu saptandi. Molekiiler incelemede her iki olguda da RT-
PCR’da CRTC1-MAML?2 gen fiizyonu tespit edildi. Olgu 2’de yapilan STAT1 fonksiyonel analizi
normal smirlarda saptanarak immiin yetmezlik dislandi. PET-BT’de her iki olguda da endobronsiyal
kitlede artmis FDG tutulumu saptandi, mediastinel lenfadenopati ya da uzak metastaz izlenmedi. Her iki
olguya da Kkitlelerin santral yerlesimi ve parankimal hasar olusturmalart nedeniyle sol radikal
pndmonektomi ve mediastinal lenf nodu diseksiyonu yapildi. Patolojik incelemelerde cerrahi sinirlar
intakt saptandi ve lenf nodu metastazi goriilmedi. Hastalarin izlemine niikssiiz sekilde devam
edilmektedir.

Tartisma ve Sonug: Pulmoner mukoepidermoid karsinom pediatrik yas grubunda nadir goriilen bir
malignitedir. PMEK’te cerrahi rezeksiyon temel tedavi yontemidir. Pediatrik pndmonektomi vakalarinda,
kalan akcigerin kompanzatuar biiyiime kapasitesi sayesinde fonksiyonel kapasite korunabilmektedir.
CRTC1-MAML2 fiizyon analizi tan1y1 kesinlestirmede ve prognozu 6ngdrmede altin standarttir. Pediatrik
diistik dereceli PMEK vakalarinda 5 yillik sagkalim hiz1 %95'in iizerindedir. Direngli hirilti, nefes darlig
veya tekrarlayan pndomoni Oykiisii olan ¢ocuklarda endobronsiyal tiimorler ve 6zellikle PMEK ayirict
tanida yer almalidir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk ¢agi, pndmonektomi, pulmoner mukoepidermoid karsinom.
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Pediatrik Onkoloji Hastalarinda Yeni Nesil Dizileme (NGS) Sonuclarinin
Klinik Karar Siirec¢lerine Etkisi: Tek Merkez Erken Donem Deneyimi

Mehtap Ertekin? Zuhal Onder Sivis?, Giilen Giil Uz’, Neryal Tahta?, Burgak Tatli Giines?, Esin Ozcan?, Salih
Go6zmen’?

. 'izmir Sehir Hastanesi
Yzmir Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkolojisi
3]zmir Sehir Hastanesi Tibbi Patoloji

Mehtap Ertekin / Izmir Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkolojisi

Giris ve Amag: Yeni nesil dizileme (NGS), pediatrik onkolojide tiimorlerin molekiiler profilini ayrintili
olarak ortaya koyarak hastalik biyolojisinin anlagilmasina, prognostik risk siniflamasina ve hedefe yonelik
tedavi seceneklerinin tanimlanmasina katki sunmaktadir. Ancak, bu teknolojinin giinliik klinik pratige
entegrasyonu ve gergek yasam verilerine dair merkez bazli deneyimler halen sinirlidir. Bu ¢alismada,
merkezimizde son bir buguk yil i¢inde gergeklestirilen NGS uygulamalarinin tanisal siireglere, prognostik
degerlendirmeye ve tedavi kararlarina olan klinik etkisinin analiz edilmesi amaglanmistir.t

Yontem: Calismaya, merkezimizde NGS analizi yapilan 29 pediatrik onkoloji hastas1 retrospektif olarak
dahil edildi. Hastalarin klinik 6zellikleri, tan1 gruplar1 ve saptanan molekiiler degisiklikler; tanisal katki,
prognostik deger ve tedavi planindaki degisiklikler agisindan tanimlayici olarak analiz edildi.

Bulgular: Hastalarin ortalama tani yas1 7.77 yil olup, en sik izlenen tani1 grubu santral sinir sistemi
timorleridir (%68.9). NGS analizleri sonucunda hastalarin %51.7’sinde (n=15) en az bir klinik anlamli
genetik alterasyon saptanmistir. En sik goriilen degisiklikler BRAF iligkili mutasyon ve fiizyonlar
(%20.7) iken; TP53 mutasyonu (%6.9), NTRK3 fiizyonlar1 (%6.9) ve EWSRI pozitifligi gibi kritik
bulgular tespit edilmistir.Klinik yansimalar agisindan, ii¢ hastada (%10.3) NGS bulgularina dayanarak
BRAF ve MEK inhibit6rii kombinasyon tedavisine gecilmis ve ikisinde belirgin klinik yanit gozlenmistir.
Buna karsin, NTRK fiizyonu saptanan olgularda hedefe yonelik ajanlara erisim kisitliligi nedeniyle
molekiiler bulgular tedaviye yansitilamamistir. Ayrica, kaybedilen hastalarin bir kisminda saptanan TP53
mutasyonu gibi agresif biyolojik belirtegler, molekiiler verilerin giiglii prognostik degerini desteklemistir.

Sonug: Merkezimizin erken dénem deneyimi, NGS’nin pediatrik onkolojide tanisal siniflamanin 6tesine
gecerek, se¢ilmis vakalarda tedavi kararlarin1 degistirebilen ve prognostik 6ngdrii sunan hayati bir arag
oldugunu gostermektedir. Ozellikle hedefe yonelik tedavilerle elde edilen klinik fayda, bireysellestirilmis
tedavi stratejilerinin 6nemini vurgulamaktadir. Ancak, hedefli ajanlara erisimdeki kisithliklar, bu
teknolojinin klinik pratige tam entegrasyonu oniinde temel bir engeldir. Takip siiresi ve hasta sayisi
arttikca, molekiiler verilerin sagkalim ve klinik sonuglarla iligkisinin daha net ortaya konulacag:
ongoriilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Yeni Nesil Dizileme (NGS), Molekiiler Profilleme, Pediatrik Onkoloji
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Cocuk Onkoloji Hastalarinda Bobrek Yetmezligi: Tek Merkez Deneyimi

Ugur Cem Mete!, Aytiil Temuroglu!, Gokalp Riistem Aksoy!, Bilal Y1ldiz?>, Osman Dénmez>

'Bursa Uludag Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji BD
2Bursa Uludag Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD

Ugur Cem Mete / Bursa Uludag Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji BD

GIRISCocukluk cag1 kanserlerinde nefrotoksik kemoterapi ajanlari, radyoterapi ve tiimér lizis sendromu
bobrek yetmezligine yol agabilmektedir. Akut bobrek yetmezligi (ABY) tedavinin erken dénemlerinde
goriiliirken, kronik bobrek hastaligi (KBH) uzun dénem yasam kalitesini etkiler. Bu galismada pediatrik
onkoloji hastalarinda ABY ve KBH sikligini, risk faktorlerini ve klinik sonuglarmi degerlendirmeyi
amacladik.

METODAgustos 2011-Subat 2025 tarihleri arasinda takip edilen 0-17 yas arasi kanser tanili 63 hasta
retrospektif olarak incelendi. ABY tanist KDIGO kriterlerine, KBH tanis1 3 aydan uzun siiren eGFR < 60
mL/dk/1.73m? veya bobrek hasar1 bulgularina gére konuldu. Demografik veriler, kemoterapi protokolleri,
nefrotoksik ajan maruziyeti ve bobrek fonksiyon testleri kaydedildi BULGULARHastalarin %54.0'
erkek, ortalama yas 8.9+5.4 yil idi. En sik kanserler néroblastom (%11.1), Ewing sarkom (%11.1) ve
Burkitt lenfoma (%7.9) idi. ABY insidansi %84.1 (n=53), KBH insidans1 %15.9 (n=10) bulundu. ABY
evre dagilimi: Evre 1 %18.9, Evre 2 %47.2, Evre 3 %34.0. Nefrotoksik ajan kullanimi: sisplatin %30.2,
ifosfamid %28.6, karboplatin %14.3. Sisplatin, ifosfamid ve yiiksek doz metotreksat ABY i¢in bagimsiz
risk faktorleri olarak belirlendi. Ortalama serum kreatinin 2.33+0.72 mg/dL, eGFR 55.58+12.97
mL/dk/1.73m? idi. ABY hastalarinin %37.7'sinde tam renal iyilesme, %62.3'inde parsiyel iyilesme
gozlendi. Diyaliz ihtiyact ABY grubunda %26.4, KBH grubunda %10.0 idi. Mortalite oranlar1 ABY'de
%77.4, KBH'de %30.0 olarak saptandi.

TARTISMACalismamizda ABY insidansi literatiirle uyumlu olarak yiiksek bulundu. Platin bazli
kemoterapilerin nefrotoksisite riski iyi bilinmektedir ve calismamizda da sisplatin ve ifosfamid bagimsiz
risk faktorleri olarak 6ne ¢ikmustir. Yiiksek mortalite oranlari, bobrek yetmezliginin sadece lokal bir
komplikasyon olmadigini, sistemik hastalik siirecinin siddetini yansittigini gostermektedir. KBH gelisimi
tedavi sonrast yasam kalitesi acisindan Onemli bir sorundur ve uzun donem nefroloji takibi
gerektirmektedir. Erken tani, profilaktik tedbirler ve yakin monitérizasyon bu komplikasyonlarin
onlenmesinde kritik 6neme sahiptir.

SONUCPediatrik onkoloji hastalarinda bobrek yetmezligi 6nemli bir morbidite nedenidir. Nefrotoksik
ajanlarin dikkatli kullanimi, risk faktorlerinin belirlenmesi ve erken donem takip bu komplikasyonlarin
onlenmesinde esastir. Uzun donem sagkalim oranlarinin artmasiyla KBH'nin erken tani ve yonetimi
yasam kalitesi acisindan oncelikli olmalidir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk ¢agi kanserleri, akut bobrek yetmezligi, kronik bobrek hastaligi,
nefrotoksisite, kemoterapi
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Osteosarkom Tedavisinde Yiiksek Doz Metotreksat iliskili Miyozit Olgusu
ifa Sahin', Feyat Tung?, Nurettin Okur?, Ahsen Basaran', Ibrahim Eker'

! Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali
Diyarbakir Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi
3Batman Egitim ve Arastirma Hastanesi

Sifa Sahin / Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dal

Pediyatrik osteosarkom, ¢ocuk ve ergenlerde en sik goriilen primer malign kemik tiimdoriidiir, standart
tedavi yiiksek doz metotreksat (HD-MTX), doksorubisin ve sisplatin igermektedir. HD-MTX sagkalimi
artirmakla birlikte akut bobrek hasari, mukozit, hepatotoksisite ve gecikmis klirense bagl sistemik
toksisite riski tasir; bu nedenle serum metotreksat diizeyi izlemi ve erken leucovorin kurtarma tedavisi
kritik 6nem tasir. Ancak kreatinin kinaz yiiksekligi ve miyozit bu tedavide bildirilmis yan etkiler arasinda
degildir. HD-MTX tedavisi sonrasi bu miyozit olgusu literatiirde bildirilen ilk vakadir.

Onii¢ yasinda kiz ¢ocuk sol dizde sislik nedeni ile ortopedi klinigine basvurmus. Hastanin bakilan direkt
grafisinde yer kaplayan olusum tespit edilerek biyopsi yapilmis. Patoloji sonucunda konvansiyonel
osteosarkom tanis1 konularak neoadjuvan tedavi i¢in klinigimize yonlendirildi. Goriintiilemelerde sol tibia
proksimalinden kaynakli yaklasik 3 cm'lik kitlesel lezyon tespit edildi. Radyolojik goriintiilemesinde
baska yerde metastazi yoktu. EURAMOS-1 protokolii dahilinde neoadjuvan tedavisi
doksorubisin,cisplatin ve HD-MTX tedavisi baslandi. Dordiincii hafta MTX diizeyleri 54-66-72. saatlerde
0,4 umol/L olarak sabit seyretti, kalsiyum folinate tedavisine devam edildi. Tedavinin besinci giiniinde
idrar ¢ikisi, bobrek fonksiyon degerlerinde patoloji saptanmayan hastanin siddetli kas agrilari oldu.
Bilateral iist ekstremitede kontraktiir gelisti. Resim.1 Kreatinin kinaz(CK) degeri 7361 u/L diizeylerine
kadar yiikseldi. Resim.2 Alkali hidrasyon ve zorlu diiirez ile CK degerleri normal degerlere ulasti.
Tabloyu aciklayacak norolojik sebepler ve enfeksiyon etkenleri dislandi. Besinci hafta HD-MTX
tedaviside verilen hastada CK diizeyi tekrar 1376 u/L diizeyine yiikseldi. Kas agrilar1 ve halsizlik klinigi
de tekrar eden hastada semptomatik tedaviler ile yanit elde edildi. MTX tedavisine devam edilemeyecegi
icin hastanin tedavisi epirubicin, cisplatin ve ifosfamid olarak diizenlendi. Cerrahi sonrasinda ¢ikarilan
timor dokusunda %98 nekroz saptanarak tedavisine mifamurtid eklendi. Hasta remisyonda takip
edilmektedir.

Resim.2

HD-MTX sonrasi hastanin CK diizeylerindeki yiikselis grafigi.

Resim.1
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Dirsek eklemlerinde olusan kontraktiir.

HD-MTX tedavisine sekonder c¢oklu yan etki profili bilinmesine karsin, miyozit atagi ve eklem
kontraktiirii karsilasilan sorunlardan degildir. Bu nadir yan etki gibi tedaviye bagl bazi durumlarda farkli
tedavi modeline gecmek gerekebilmektedir. Cocukluk ¢agi osteosarkomlarinda epirubicin, cisplatin ve
ifosfamide igeren protokoliiniin degerlendirildigi ¢aligmalarda, bu kombinasyonun lokalize ekstremite
osteosarkomunda etkin ve tolere edilebilir bir secenek oldugu bildirilmistir . HD-MT igermediginden,
MTX’e baglh nefrotoksisite, mukozit ve gecikmig klirens gibi toksisitelerden kaginma firsat1 tanir. Bu
olguda da daha once tanimlanmamig yan etki bildirimi ile alternatif tedavi ile sagkalim konusuna dikkat
cekilmesi hedeflenmistir.

Anahtar Kelimeler: osteosarkom, miyozit, yiiksek doz metotreksat
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Cocukluk Cagi Kanserinden Sag Kalan Olgularda Fonksiyonel
Gastrointestinal Hastaliklarin Sikliginin Ve Etki Eden Faktorlerin
Degerlendirilmesi

Aybike Ayturan Uggiil', Dildar Bahar Geng?, Zeynep Yildiz Yildirmak?, Sebnem Apaydin?, Aybike Kog?, Ayse
Merve Usta®

'Saglik Bilimleri Universitesi, Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Klinigi,
(giincel) Aksaray Universitesi Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklari Klinigi
2Saglik Bilimleri Universitesi, Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi
Klinigi
3Saglik Bilimleri Universitesi, Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi

Dildar Bahar Geng / Saglik Bilimleri Universitesi, Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Hematolojisi ve Onkolojisi Klinigi

Giris: Kanser, tim diinyada morbidite, mortalite ve tedavi maliyeti agisindan 6nemli bir saglik sorunu
olup, ¢ocukluk ¢aginda artan sagkalim oranlar1 nedeniyle yasam kalitesinin korunmasi ve geg etkilerin
azaltilmasi i¢in biiyiilk 6nem tagimaktadir. Kanserden sag kalan ¢ocuklarda tedavilere bagli ge¢ donemde
gastrointestinal sistem etkilenmeleri goriilebilmekte; ancak literatiirde fonksiyonel gastrointestinal
hastaliklarin  (FGIH) sikligina iliskin calismalar bulunmamaktadir. Calismamiz, cocukluk cag
kanserinden sag kalanlarda FGIH sikligim ve etki eden faktorleri degerlendirmeyi amaglamaktadir.

Gereg ve Yontem: Bu ¢alisma 20.12.2023-31.12.2024 tarihleri arasinda ve 10-43 yas araligindaki 346
olguda gergeklestirildi. Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Kliniginde tedavisini en az 1 yil 6nce tamamlamis
ve kontrollere gelen bireylere karsilik, bu olgularin varsa kardesleri ve es yasta ve cinsiyette saglikli
goniillii bireyler kontrol grubu olarak dahil edildi. Demografik bilgiler ve hasta grup i¢in onkolojik tani,
tedavi ve uzun vadeli diger yan etkiler hakkindaki bilgiler hasta dosyalarindan toplandi. FGIH igin
ROME 1V kriterleri kullanildi. Depresyon ve kaygi durumu Cocuklarda Anksiyete ve Depresyon Olcegi-
Yenilenmis (CADO-Y), STAI &lgekleri ile degerlendirildi. Frekans ve degiskenler arasindaki iliskiler
IBM SPSS 22 Paket Istatistik Programryla degerlendirildi. (Etik kurul onami: 4210/2023)

Sonuglar: Calismaya 173 kanserden sag kalan ¢ocuk ve ergen ile 173 kontrol bireyi (110’u kardes) dahil
edildi. Hasta grubu tedavi sonrasi ortalama 9.04+5.8 yil sonra degerlendirildi. En sik goriilen tanilar
16semi (%53,2), ardindan lenfoma (%22) ve kemik/yumusak doku tiimérleri (%8,7) seklindeydi. FGIH,
hasta grubunda %30,6 oraninda gériiliirken kontrol grubunda bu oran %21,4 bulundu (p < 0.05). FGIH ile
kronik hastalik Gykiisii, diizenli ila¢ kullanimi1 ve obezite arasinda anlamli iligkiler saptanirken hasta
grubunda FGIH ile gegmiste aldiklar1 tedaviye ozgii faktdrlerle anlamli iliski saptanmadi. Anksiyete
diizeyi agisindan degerlendirildiginde, hasta grubunda STAI-II ve CADO-Y puam FGIH olanlarda daha
yiiksek bulunurken; kontrol grubunda ise STAI-I puan1 FGIH olanlarda anlamli diizeyde yiiksek saptandh.

Tartisma: Bu c¢alisma, cocukluk c¢agi kanserinden sag kalan bireylerde FGIH insidansimin yiiksek
oldugunu gosteren ilk calismadir. FGIH sikligi ve kaygi diizeyleri hasta grubunda anlamli diizeyde
yiiksek saptanmustir ve FGIH siklign yiiksek VKI, kronik hastalik dykiisii, diizenli ilag kullanimi ve
yiiksek kaygi diizeyi ile iligkili bulunmustur. Bulgular dogrultusunda; sag kalan bireylerin uzun dénem
izlemlerinde FGIH, kaygi diizeyi ve obezite yoniinden diizenli degerlendirilmesi Onerilmekte,
multidisipliner yaklasimla yasam kalitesinin korunmasi hedeflenmektedir.

Anahtar Kelimeler: Fonksiyonel gastrointestinal hastalik, Rome-IV, kanser, sagkalan, uzun vadeli yan
etkiler
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Platin Grubu Kemoterapi Alan Kanserli Cocuklarda Ototoksisiteye Iliskin
Retrospektif Calisma

Zeynep Gizem Canakkale!, Deniz Kizmazoglu?, Emre Cegen?, Yiiksel Olgun®, Giinay Kirkim?, Nur Olgun*

"Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Izmir
’Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, izmir
3Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Kulak Burun Bogaz Anabilim Dal1, izmir
*Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dali/ Acibadem Kent Hastanesi, [zmir

Zeynep Gizem Canakkale / Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dals,
[zmir

Amag: Kemoterapi protokollerinin gelismesi ve multidisipliner yaklagimlarin yayginlagmasi ile ¢ocukluk
cag1 kanserlerinde sag kalim oranlan artmistir. Sagkalimdaki kazanimlar tedaviye baglh gec etkilerin
sayisini da artirmigtir. Platinler kanser tedavisinde 6dnemli bir yere sahip olmakla birlikte ototoksik etkileri
ciddi morbidite nedenidir. Bu ¢alismada merkezimizde son 10 yilda platin alan hastalarin ototoksisite
acisindan degerlendirilmesi amaglandi.

Hastalar ve Yéntem: Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali’nda 2015-2024
yillar1 arasinda takip edilen ve platin tedavisi alan 18 yasindan kii¢iik hastalar ¢alismaya dahil edildi.
Hastalar ototoksisite gelisimi agisindan geriye doniik incelendi.

Bulgular: Hastalarin ortalama yas1 71 ay (0-210 ay) olarak saptandi. Hastalarin 127°si (%53) erkek, 111’1
(%47) kizdi. Hastalarin 99’u (%42) yalnizca sisplatin, 67’si (%28) yalnizca karboplatin, 72’si (%30) ise
sisplatin ve karboplatin tedavilerinin ikisini de almisti. Hastalar ototoksisiteyle iliskili risk faktorleri
acisindan degerlendirildiginde radyoterapi (RT) alan 124 (%52), aminoglikozit kullanan 66 (%28),
furosemid kullanan 116 (%49) hasta oldugu goriildii. Hastalarin 57’sinde (%24) ototoksisite gelisimi
mevcuttu. Ototoksisite gelisen hastalarin 20°si (%35) grade 1, 19°u (%34) grade 2, 8’1 (%14) grade 3, 3’1
(%5) grade 4 idi ve 7’sinde (%12) evre belirtilmemisti. Ototoksisite gelisen hastalarin kiz/erkek orani
0,62 idi. Hastalar tanilarina gore incelendiginde hepatoblastom (%56), medulloblastom (%50) ve
osteosarkom (%44) en yiiksek ototoksisite gelisen gruplar olarak bulundu. Bas- boyun bélgesine RT alan
hastalarda ototoksisite daha yiiksek saptandi (p < 0,001). Aminoglikozit ve furosemid kullaniminin
ototoksisite ile iligkili oldugu saptandi (p=0,015 ve p=0,028). Sisplatin tek doz uygulanmasi boliinmiis
doza gore daha yiiksek ototoksisite gelisimi ile iliskili bulundu (p=0,010). Kiimiilatif platin esdeger dozu
ile iliskili anlaml istatistiksel fark bulunamadi (p=0,263).

Sonug: Calismamiz tan1 aninda kiiciik yasta olan ¢ocuklarin, RT alanlarin ve hepatoblastom, osteosarkom,
medulloblastom tanilarinin ototoksisite acisindan yiiksek riskli oldugunu gostermektedir. Bu hastalarda
sisplatin boliinmiis dozlarda uygulamak, aminoglikozit ve furosemid kullanimindan olabildigince
kacinmak, siki odyolojik izlem yapmak, isitme kayb1 saptanan hastalarda erken donemde rehabilitasyon
siireclerini baslatmak kritik 6neme sahiptir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk ¢agi kanserleri, Platin, Ototoksisite
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D Vitamini Cocukluk Cag1 Kanserlerinde Prognozla Tliskili midir? Tek
Merkez Deneyimi

Yasin Yilmaz', Biisranur Tirtir!, Yare Sezgin', Asli Ugok', Giilcan Erbas', Osman Kuleli', Vildan Kogali', Can
Ilgin?, Ayca Iribas Celik?, Giilsah Tanyildiz', Serap Karaman', Aysegiil Uniivar', Zeynep Karakas', Deniz Tugcu!

'Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkoloji ve Hematoloji Bilim Dalu
Y stanbul Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Radyasyon Onkolojisi Bilim Dah

Yasin Yilmaz / Istanbul Universitesi, Istanbul T1p Fakiiltesi, Cocuk Onkoloji ve Hematoloji Bilim Dal

Amag: Kanser tanili cocuk hastalar, tedavi veya uzun donem takip sirasinda hastaligin niiksetmesi ile
kars1 karsiya kalabilirler. Son zamanlarda yaymlanan literatiirde, D vitamini diizeyinin hastaligin
niiksetmesi ve hayatta kalma ile iligkili oldugu gdsterilmistir. Bu ¢alismada, tedavi géren ve uzun dénem
takipte olan kanser tanili ¢ocuk hastalarin tedavi 6ncesi D vitamini diizeylerinin, relaps ve hayatta kalma
ile olan iliskisini arastirildi.

Materyal ve Metod: Lenfoma ve solid tiimor tanili toplam 95 ¢ocuk (38'i tedavi altinda, 57'si uzun dénem
takipte) calismaya dahil edildi. Tedavi dncesi ve son Olgiilen vitamin D diizeyleri retrospektif olarak
tarandi.

Bulgular: Tan1 aninda vitamin D eksikligi oran1 %23,2 idi. On yedi hastada (%17,9) hastalik niiksii
saptandi. Tedavi Oncesi ve son Ol¢iilen vitamin D seviyesi, niikseden hastalar ile niiksetmeyen hastalar
arasinda farklilik géstermedi (sirasiyla p=0,48, p=0,99). Ayrica, diisiik vitamin D diizeyi genel sagkalim
iizerinde 6nemli bir etkiye sahip degildir (p=0,69).

Sonug: Tedavi Oncesi serum vitamin D diizeyi ile niikseden hastalik ve sagkalim arasinda herhangi bir
iligki saptanmadi. Genis katilimli ve prospektif ¢alismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Kanser, Cocuk, D vitamini, Relaps hastalik, Sag kalim
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Relaps/Refrakter Noroblastom Tamihh Hastalarda Naxitamab Uygulama
Deneyimi

Deniz Kizmazoglu', Cagr Berhan Kurdu', Tuba Yurdusev', Murat Cémert!, Emre Cegen!

'dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, izmir
Deniz Kizmazoglu / Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, izmir

Amag:Naxitamab,yliksek risk veya relaps/refrakter noroblastom tedavisinde kullanilan giincel bir
ajandir.Burada, naxitamab uygulama deneyimimizi ve bu siirecte karsilagtigimiz sorunlari,hastalarda
gelisen yan etkileri paylagsmay1 amagladik.

Olgu 1:Tanida 34 aylik,evre M erkek hasta yiiksek risk kolunda kemoterapi alirken SSS niiksii gelismesi
iizerine relaps/refrakter hastalik olarak kabul edilerek tedavisine kemoterapiyle birlikte dinutuksimab
beta(DB) ile devam edildi.Kemoterapi degisikliklerine ragmen hastalik progresyonu devam eden hastanin
tedavisi naxitamab(HITS kiirii) olarak degistirildi.iki kiir sonrasi stabil hastahk saglandi.ilk kiirde
dokiintii, tasikardi, alerjik reaksiyon, hipotansiyon goriildii.ikinci kiirde agri ve hipotansiyon o6ne
¢ikt1.Dort kiir sonrasinda progresyonu olan hasta izlemde kaybedildi.Olgu 2:Tanida 29 aylik erkek, sol
siirrenal kitle,yaygin kemik metastazi,mycn(+) olan hasta kemoterapiyle remisyona girdikten sonra idame
DB tedavisi alirken relaps gelismis ve kemoimmiinoterapiyle devam edilmisti.izleminde tam remisyon
saglanan hastada toplam bes kez niiks olmasi iizerine immiinoterapi ajani degistirilerek naxitamab
uygulandi.infiizyon sirasinda hipertansiyon,tasikardi,agr1 gelisti.Ozellikle agr1 kontroliinde zorluk
yasanan hastada ketamin de uyguland1.Ug kiir sonras1 yapilan degerlendirmede kismi yanit elde edildi.

Olgu 3:Tanida 10 yas erkek, sag siirrenal kitle, kemik ve kemik iligi tutulumu olan yiiksek riskli hasta D1
degerlendirmede refrakter hastalik kabul edilerek kemoimmiinoterapi ile devam edildi.Tam remisyon
saglanamayan hastada immiinoterapi ajani degistirilerek HITS rejimiyle devam edildi.Su ana dek bes kiir
tedavi alan hastada dokiintii ve tasikardi goriildii.Hastanin degerlendirmesinde kismi yanit saglandi.Olgu
4:Tanida 10 yas erkek,sag siirrenal kitle,karaciger metastazi olan hasta yiiksek risk kolunda tedavi alirken
cerrahi sonrasi refrakter hastalik kabul edilerek kemoimmiinoterapi ile devam edildi.Hastalik kontrolii
saglanan hastada idameye gecildikten sonra relaps gelismesi {izerine naxitamaba(HITS) gegildi.infiizyon
sirasinda dokiintli, tasikardi, hipertansiyon, plevral effiizyon,alerjik reaksiyon,hipotansiyon,gogiis
agris;,miyokardit gelisti.En dikkat cekici yan etki agriydi.ilk degerlendirmede hastalik kontrolii saglanan
hasta 3. kiir sonras1 hizli gelisen progresif hastalik nedeniyle kaybedildi.Olgu 5:Tanida 42 aylik kiz,sol
sirrenal kitle,kemik kemik iligi,uzak LN metastazi olan hasta,6 kiir sonrasinda refrakter hastalik kabul
edildi.DB+kemoterapi ile tedavsine devam edilen hastada hastalik progresyonu olmasi iizerine HITS
rejimiyle  naxitamab  uygulandi.Toplam 10 kiir alan hastada infiizyonlar  sirasinda
dokiintii,hipotansiyon,tagikardi gelisti.Son degerlendirmede kismi yanitliydi.

Sonug:Agri,dokiintii,ates, hipertansiyon ~ ve  tagikardi en sik  gorilen yan etkilerdi.Plevral
efflizyon,miyokardit ve hipotansiyon gibi ciddi yan etkiler de goriildii Hicbir hastada tedavi ayaktan
uygulanamadi,onerilen uygulama sekli disinda step-up protokolii ile tolere edilebildi. DB uygulamasinda
gormedigimiz siddetli agr1 yakinmasi dikkat cekiciydi.Hastanin tedavi siirecinde yakin klinik izlemi
biiyiik 6nem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Relaps/refrakter noroblastom, naxitamab, uygulama, yan etkiler
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Pediatrik Kanser Hastalarinda Klorheksidinli Ortii Iceren Bakim Paketinin
Santral Venoéz Kateterle iliskili Kan Dolasimi Enfeksiyonlarina Etkisi:
Randomize Kontrollii Calisma

Nazmi Kanad', Giilcin OZALP GERCEKER?, Ibrahim EKER!

! Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi
2{zmir Dokuz Eyliil Universitesi

Nazmi Kanad / Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi

Amag: Santral vendz kateter iliskili kan dolasimi enfeksiyonlar1 (SVKI-KDE), en énemli ve en yaygin
hastane kaynakli enfeksiyonlar arasindadir. Bu aragtirma pediatrik kanser hastalarinda klorheksidinli ortii
iceren bakim paketi yaklasiminin santral vendz kateter iligkili kan dolagimi enfeksiyonlarina etkisini
incelemek amaciyla randomize kontrollil olarak yiiriitiilmiistiir.

Yéntem: Tiirkiye’de bir Universite hastanesinde santral vendz kateter takili 21°i ¢alisma grubunda, 21°i
kontrol grubunda olmak iizere 42 kanser tanist almis ¢ocuk bu calismaya dahil edildi. Arastirmaya
baslamadan 6nce Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Kliniginde ve KiT Unitesinde gorev yapan hemsirelere
SVKI-KDE’lerin &nlenmesine yonelik bakim paketi ve olusturulan kontrol listeleri hakkinda egitim
verildi. Kontrol grubu hastalarina standart bakim paketi (seffaf kateter ortiisii (3M™ Tegaderm™ [.V.),
ignesiz girisim aparati, alkol swab mendil (3M™), BD PosiFlush™ SP tek kullanimlik hazir doldurulmus
enjektorler, klorheksidinli antiseptik sivi sabun ve kateter kontrol listeleri) uygulanirken, ¢alisma grubu
hastalarina, kontol grubundan farkli olarak klorheksidinli seffaf kateter ortiisii (CHG seffaf kateter ortiisii
(3M™ Tegaderm™ 1.V.) kullamlmstir. Tki grup arasindaki tek farklilik klorheksidinli transparan kateter
oOrtiisiiniin kullanilmasrtydi.

Bulgular: Calisma ve kontrol gruplarinin yas, cinsiyet, tani, iinite, kateter tipi, relaps durumu, hastanede
kalis siiresi ve calisma oncesi SVKI-KDE gelisme durumu agisindan homojen oldugu goriildii. Calisma
grubu hastalar1 toplam 1389 kateter giinii, kontrol grubu hastalar1 ise 1321 kateter giinii takip edildi.
Calisma grubunda 3 hastada 5 SVKI-KDE epizodu gériilmiisken, kontrol grubunda 7 hastada 7 SVKI-
KDE epizodu gériildii. 1000 kateter giinii icin SVKI-KDE oran1 ¢aligma grubunda 5 epizoda gore 3.59
iken kontrol grubunda 5.29 olarak saptandi. Calisma grubundaki hastalarin %14 {inde, kontrol grubundaki
hastalarin %33 {inde kateter enfeksiyonu gelisti.

Sonug: Klorheksidinli seffaf kateter Ortiisiinii iceren bakim paketi yaklasimi, standart bakim paketine
kiyasla SVKI-KDE oranlarini azaltmada daha etkili bulunmustur. Bu arastirma pediatrik kanser
hastalarinda bakim paketi uygulanmasinin SVKI-KDE’nin énlenmesine énemli katki saglayabilecegini
gostermistir.

Anahtar Kelimeler: bakim paketi, santral vendz kateter iliskili kan dolasimi enfeksiyonu, pediatri,
kanser, klorheksidinli seffaf kateter ortiisii
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Profesyonel Yasam Kalitesi, Merhamet Doyumu ile Tiikenmislik ve Ikincil
Travmatik Stresin Iliskisi: Uciincii Basamak Pediatrik Kliniklerde Kesitsel
Bir Calisma

Mehtap Ertekin!

'{zmir Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Anabilim Dal1
Mehtap Ertekin / Izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Anabilim Dal1

Amag: Bu c¢alismada, ii¢lincii basamak pediatrik kliniklerde gorev yapan saglik c¢alisanlarinda mesleki
yasam Kkalitesi ile merhamet doyumu, tikenmislik ve ikincil travmatik stres arasindaki iliskiyi
degerlendirmek ve is yiikii gostergelerinin bu psikososyal degiskenler lizerindeki etkisini incelemek
amaglanmustir.

Gereg ve Yontem: Caligsma, ticlincii basamak bir pediatri merkezinde farkli klinik birimlerde gérev yapan
saglik calisanlar1 arasinda cevrim i¢i anket yOntemiyle yiiriitiilen kesitsel bir arasgtirmadir.
Sosyodemografik veriler ile merhamet doyumu, tiikenmislik ve ikincil travmatik stres diizeyleri ProQOL-
5 (Professional Quality of Life Scale—Version 5) kullanilarak degerlendirildi. Haftalik ¢alisma siiresi,
aylik ndbet saati ve ¢aligilan klinik birim is yiikii gostergeleri olarak ele alindi. Burnout skoru Model 1°de
bagimli degisken, ikincil travmatik stres skoru ise Model 2’de bagimli degisken olarak kullanildi.
Bagimsiz degiskenler arasinda calisilan klinik birim (yliksek yogunluklu birimler: pediatrik hematoloji-
onkoloji ve pediatrik yogun bakim; disiik yogunluklu birimler: poliklinikler, servisler, acil ve pediatrik
cerrahi), haftalik calisma siiresi, aylik ndbet saati, mesleki rol ve yas yer aldi. Iliskiler cok degiskenli
dogrusal regresyon analizi ile degerlendirildi.

Bulgular: Toplam 140 saglik calisan1 (%80,7 kadin; ortalama yas 33,4+6,9) calismaya dahil edildi.
Merhamet doyumu ve tilkenmislik diizeyleri genel olarak orta seviyede saptandi. Yiiksek yogunluklu
kliniklerde calisanlarda tiikenmislik ve ikincil travmatik stres skorlar1 daha yiiksek olmakla birlikte, bu
farklar istatistiksel olarak anlamli degildi. Haftalik caligma siiresi artis1 tilkenmislik ile, aylik nobet saati
artis1 ise ikincil travmatik stres ile bagimsiz olarak iliskili bulundu.

Sonug: Pediatrik saglik calisanlarinda tiikenmislik daha c¢ok toplam is yiikii ile iliskiliyken, ikincil
travmatik stres Ozellikle nobet yiikii ve yiiksek yogunluklu klinik maruziyetle baglantilidir. Bulgular,
pediatrik onkoloji ve yogun bakim gibi kliniklerde birime 6zgii is yiikii diizenlemeleri ve psikososyal
destek stratejilerinin gerekliligini ortaya koymaktadir.

Anahtar Kelimeler: Merhamet doyumu; Tiikenmislik; Ikincil travmatik stres; Mesleki yasam kalitesi,
Pediatrik saglik calisanlar

254



Xxv. Ulusal Pediatrik Kanser Kongresi
09 — 12 Nisan 2026 — Pine Bay Holiday Resort, Kusadas1

2025 Yih Tiirkiye’sinde Saghk Miiesseselerine Ulagsmak Kolaylasti Ancak
Tam Ve Tedavide Durum Farklh Olabiliyor

Ali Aycicek', Ali Yiicesan’, Duygu Yildirgan', Ayse Ozkan Karageng', Tuba Nur Tahtakesen', Ayse Gonca Kagar',
Ozgii Hangerli!, Saide Ertiirk!, Ozlem Basoglu', Mehmet Cemal Dénmez', Deniz Biisra Inci

!Cam Sakura Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi
2Cam Sakura Sehir Hastanesi Ortopedi Klinigi

Ali Aygigek / Cam Sakura Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi

Malign tiimérlerde tan1 ve tedavideki gecikmeler imkanlari en iyi memleketlerde bile gdzlenen bir
durumdur.

Vakal.Diyabakir merkezde yasayan 15.5 yasinda kiz hasta Subat 2025 de sag bacak diz iistiinde agri
baslamis, miikerrer hastane miiracaati olmus, ilerleyen haftalarda sislik de baslamis, biyopsi yapilmis,
nekrozdan dolay1 tan1 konamamis, biyopsi tekrarlanmis, ancak yine patolojik tani konamamis, alinan
numuneler bagka patologlara gdnderilmis ancak tani netlestirilememis, agr gittikce siddetlenmis geceleri
uyutmaz hale gelmis, timor ileri derecede bilylimils (Resim 1). Tavsiye ile klinigimize getirildi.
Kemoterapinin 11. haftas1 uzuv koruyucu cerrahi yapildi, sonra cilt nekrozu nedeniyle plastik cerrahide
aciklig1 kapatma iglemi yapildi. Halen kemoterapinin 19 haftasinda.

. 1lk sikayetten 6 ay sonra kemoterapi baslamadan &nce kitlenin resmi

Vaka 1'in tedavi 6ncesi PET-BT'si.

255



Xxv. Ulusal Pediatrik Kanser Kongresi
09 — 12 Nisan 2026 — Pine Bay Holiday Resort, Kusadasi

Vaka 2. Istanbul Beylikdiizii’de oturan16 y kiz hastada Temmuz 2025 ayinda sag bacak diz altia agri
baglamis, oncesinde diisme ¢arpma olamis, agri zaman iginde daha fazlalagmis, Agustos 2025 de sag tibia
bolgesinde sislik baglayan hastanin dismerkez kamu hastanesinde ¢ekilen Mr da kitle saptanmis (Resim 2)
10 kasim 2025 de alinan biopsi konvansiyonel tip osteosarkom ile uyumlu bulunmus. Biyopsiden sonra
timordeki biliyiime hizlanmis. Aralik 2025 ortasinda klinigimize yonlendirilen hastanin sag bacaginin
diger bacagin iki katindan daha kalin hale geldigi goriildii, ¢ekilen PET CT de sag tibia proksimalinde
159X 124X 91 mm ¢apl diizensiz smirlt kitle ile (suv max 16,8 ) her iki akcigerde FDG tutulumu olan
cok sayida metastatik lezyon tespit edildi, kemoterapi baslandi, halen kemoterapin 5 haftasinda.

Di1s merkezde yedinci ayda yapilan goriintiillemesinde kitle gériiniimii, tedavi 12. ayda baslandi.

e O [ I A i |

Kemoterapi baslagincinda bacagin resmi.
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Tartisma: ilk semptom veya belirtilerin ortaya ¢ikmasindan kesin tam1 konulmasma ve tedaviye
baslanmasina kadar gegen siire semptom araligi (SA) olarak tanimlanir. SA'nin iki bileseni olan hasta
gecikmesi ve profesyonel gecikmedir. Profesyonel gecikme ise bu ilk konsiiltasyondan kesin tani
konulmasina ve tedavinin baglatilmasina kadar gegen siiredir. Cin’de SI'nin medyan degeri 2 ay (0,2 ile
13,2 ay) bulunmustur. Hasta gecikmesinin medyan degeri 1,05 ay (0 ile 12,5 ay) ve profesyonel
gecikmenin medyan degeri 0,45 ay olarak belirlenmistir. Bagka bir ¢ocuk kemik tiimorleride SI siiresi 3,8
ay (aralik 1-46 ay). Sonug: Hastalarin yasadiklar1 yerden bagimsiz olarak her ikisinin de ortak yonii tani
ve tedavide gecikme olmustur. Biiylik ve her yoniiyle tam tesekkiillii hastanelere sahip olmamiz simdilik
semptom aralifimizi (tedaviye baslama siiremizi) ¢ok iyi noktalara getirememistir. MHRS’i degil de
tedaviyi dnceleyen yeni saglik uygulamalarina ihtiya¢ oldugunu diisiindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kanser, Tedavi baslama stiresi
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Relaps/Refrakter Solid Tiimorlii Cocuklarda Vit (Vinkristin-Irinotekan-
Temozolamid) Tedavisi Sonu¢larimiz Tek Merkez Deneyimi

Serife Sebnem Onen Goktepe'!, Hayrullah Tiirkmen', Hamiyet Hekimci Ozdemir!, Begiimhan Demir Giindogan',
Tuba Hilkay Karapinar!, Serra Kamer?, Yesim Oymak!, Bengii Demirag!

'SBU ITF Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklar ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk hematolojisi
onkolojisi BD
2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Radyasyon onkolojisi AD

Serife Sebnem Onen Goktepe / SBU ITF Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklar ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk hematolojisi onkolojisi BD

Relaps/refrakter solid tiimérlii pediatrik hastalarda tedavi segenekleri simirli olup yonetimi giigtiir. Onceki
tedavilere bagl kiimilatif doz asimi1 nedeniyle alternatif tedavilere ihtiyag duyulmaktadir. Bu ¢aligmada,
VIT kombinasyonunun gercek yasam verileri 1s18inda etkinlik ve giivenilirliginin degerlendirilmesi
amaglandi.

2014-2025 yillar arasinda merkezimizde VIT tedavisi alan 15 relaps/refrakter solid tiimorlii ¢ocuk hasta
retrospektif olarak incelendi. Toksisiteler CTCAE v5.0’a gore derecelendirildi.

Hastalarin 11°1 erkek, 4’1 kiz idi. Medyan yas 7,5 yil (12 ay-13,5 yil) olarak saptandi. Primer tanilar %47
(n=7) Ewing sarkomu, %33 (n=5) noroblastom, %7 (n=1) indiferansiye sarkom, %7 (n=1) malign
periferik sinir kilifi timorii ve %7 (n=1) alveolar rabdomyosarkomdan olugmaktaydi. Hastalarin %67’si
tan1 aninda dordiincii, %33’1 tglincli hastalik evresindeydi. Olgulara medyan 4 kiir (1-7) VIT tedavisi
uygulandi. Olgularin 12'sinde VIT tedavisi sonlandirildi. Tedavi kesilme nedenleri; %14 (n=2) olguda
tam yanit elde edilmesi, %20 (n=3)’sinde toksisite ve %46 (n=7)’sinda hastalik progresyonu idi. Tedavi
yanitt degerlendirildiginde, olgularin %54 tinde (n=8) yanmit alinamazken, %20’sinde (n=3) kismi yanit ve
%?26’s1inda (n=4) tam yanit elde edildi. Objektif yanit oran1 %46 olarak bulundu. Medyan yanit siiresi 4
kiir (minimum-maksimum: 3-6) olarak saptanirken, medyan progresyon siiresi 2 kiir (min—maks: 1-5)
idi. VIT protokolii ile es zamanli hastalarin %47’si (n=7) radyoterapi aldi. En sik goriilen tedaviye baglh
hematolojik toksisite trombositopeni, gastrointestinal toksisite ise diare idi. CTCAE v5.0’a gore grade >3
toksisite ili¢ hastada (n=2 trombositopeni, n=1 diare) izlendi. Olgularin %34’ (n=5) yasiyorken, %641,
(n=10) eksitus oldu. 1 yillik OS % 28.4, 2 yillik OS %14.2 olarak saptandi. Refrakter hastalarda genel
sagkalim relaps hastalara kiyasla anlamli derecede daha diisiiktii (HR: 16.739; %95 GA: 1.808-155.010;
p=0.013). Primer hastaligin niiks siiresinin genel sagkalima etkisi incelendiginde, niiksiin daha gec¢ ortaya
cikmasi daha iyi sagkalim ile iliskiliydi (HR: 0.855; %95 GA: 0.734-0.995; p=0.043).

Relaps/refrakter solid tiimorlii pediatrik hastalarda VIT kombinasyonu %46 objektif yanit oran1 ve kabul
edilebilir toksisite profili ile uygulanabilir bir tedavi segenegi olarak degerlendirildi. Refrakter hastalarda
genel sagkalim relapslara gore anlaml derecede daha diisiik bulunurken, niiks siiresinin uzamasi daha iyi
sagkalim ile iliskiliydi. Yiiksek progresyon oranina ragmen bazi hastalarda klinik fayda saglanmasi,
VIT’in secilmis olgularda palyatif veya koprii tedavisi olarak rolii olabilecegini diisiindiirmektedir. Ancak
kiigiik 6rneklem ve retrospektif tasarim nedeniyle sonuglar dikkatli yorumlanmalidir.

Anahtar Kelimeler: relaps/refrakter solid tiimdr, VIT tedavisi
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Cocukluk Cag1 Constitutional Mismatch Repair Deficiency Sendromu
Olgularimizin Degerlendirilmesi: Klinik Bulgular Ve Sagkalim

Dildar Bahar Geng', Sebnem Apaydin', Aybike Kog!, Umran Cetingelik?, Zeynep Yildiz Yildirmak'

'Saglik Bilimleri Universitesi, Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematolojisi ve
Onkolojisi Klinigi
2Saghk Bilimleri Universitesi, Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, T1bbi Genetik Boliimii

Dildar Bahar Geng / Saglik Bilimleri Universitesi, Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Hematolojisi ve Onkolojisi Klinigi

GIRIS VE AMAC: Constitutional mismatch repair deficiency (CMMRD) ¢ocuklarda yiiksek penetransli
nadir bir herediter kanser predispozisyon sendromudur. En sik santral sinir sistemi tiimorleri, hematolojik
maligniteler ve gastrointestinal sistem kanserleri goriiliir. Klinik olarak café-au-lait lekeleri ve
norofibromatozis tip 1 (NF1) benzeri fenotip taniyr giiglestirebilir. Erken tani, uygun tarama
programlarinin baglatilmasi ve immiinoterapi gibi yaklagimlarin uygulanabilmesi agisindan kritik dneme
sahiptir. Burada merkezimizde izlenen CMMRD tanili olgularin klinik, genetik ve onkolojik
Ozelliklerinin degerlendirilmesi amaglanmugtir.

GEREC VE YONTEM: Merkezimizde 2013-2024 yillar1 arasinda CMMRD tanisi alan hastalarin
kayitlar retrospektif olarak incelendi. Hastalarin demografik 6zellikleri, fenotipik ve genotipik bulgulari,
timor tipleri, uygulanan tedaviler ve sagkalim verileri kaydedildi.

BULGULAR:Calismaya ortanca tan1 yasi 13 yil (9—14 y1l) olan 2’si erkek, 3’{i kiz olgu dahil edildi. Dort
hastada birinci derece kuzen evliligi mevcuttu. Iki hastada ailede erken baslangigh kolorektal kanser
Oykiisii saptandi. Tiim hastalarda café-au-lait lekeleri ve NF1-benzeri pigmentasyon bulgular1 gozlendi.
Ug hasta NF-1 tanist ile takipteydi. Iki hastada yiiksek dereceli gliom, bir hastada ardisik akut lenfoblastik
16semi ve Non-Hodgkin lenfoma, bir hastada kolorektal karsinom ve bir hastada ise ardisik beyin tiimorii
ve kolorektal karsinom gelismisti. Olgularin iiciinde PMS2 varyantina bagh CMMRD saptandi. Ug
olguda immiinoglobulin G eksikligi vardi. Tedavide cerrahi, kemoterapi ve radyoterapi uygulanirken, iki
hastada immdiinoterapi kullanildi. Bir olgu tanida, diger olgu ikincil kanser tanisi sonrasinda tedaviyi terk
etti. Medyan genel sagkalim 15 ay (3—22 ay) olarak hesaplandi. Dort hasta hastaliga bagli kaybedildi, bir
hasta halen hastalikli olarak izlenmektedir.

Tartisma:Calismamiz, CMMRD sendromunun ¢ocukluk caginda agresif seyirli ve birden fazla primer
tiimdrle prezente olabildigini gostermektedir. Olgularimizda akraba evliligi oraninin yiiksekligi, otozomal
resesif kalitim paternini desteklemektedir. NF1°i taklit eden bulgular tanida gecikmeye yol
acabilmektedir. Literatiirle uyumlu olarak en sik santral sinir sistemi tiimorleri ve gastrointestinal sistem
maligniteleri izlenmistir. immiinoterapi umut vadeden bir tedavi yéntemi olmakla birlikte prognoz halen
kotiidiir, bu nedenle tarama programlar ile erken tani konulmasi hayati 6neme sahiptir.Herediter kanser
tanist aileler ilizerinde 6nemli bir psikososyal yiik olusturmaktadir. Aileler ayni anda hem kanser hem de
genetik bir sendrom tanisiyla karst karsiya kalmakta; ozellikle akraba evliligi olan ailelerde sucluluk
duygulart ve tedavi reddi olabilmektedir. Bu nedenle, genetik test siirecinde psikososyal etkilerin
gozetilmesi ve biitlinciil yaklagim benimsenmesi 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Mismatch repair deficiency, Akraba evliligi, Herediter kanser predispozisyonu
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Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Onkoloji Kliniginde Izlenen
Hastalarda Tanisal Gecikmeyi Etkileyen Faktorlerin Degerlendirilmesi

Gamze Canel CAKIR!, Nurdan TACYILDIZ!

' Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi
Gamze Canel CAKIR / Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi

Cocukluk cag1 kanserlerinde erken tani, sagkalim ve tedavi basarisin1 belirleyen en Onemli
faktorlerdendir. Ancak tanisal gecikme (TG), 6zellikle gelismekte olan iilkelerde 6nemli bir halk saglig
sorunu olmaya devam etmekte ve hastaligin ileri evrelerde teshis edilmesine yol acabilmektedir. Bu
caligma; Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Onkoloji Klinigine sevk edilen hastalarda TG’yi
etkileyen hasta, hekim ve saglik sistemi kaynakli faktorleri degerlendirmeyi amaglamistir.

Bu retrospektif ¢aligma, 2003-2023 yillar1 arasinda malignite tanisi alan 0-18 yas arasi hastalari
kapsamaktadir. Ayrintili bilgisine ve telefon numaralarina ulasilabilip eksik bilgileri tamamlanabilen 799
hasta alimmistir. TG; hasta kaynakli, hekim kaynakli ve toplam gecikme olarak kategorize edilmistir.
Degerlendirilen faktorler arasinda hasta yasi, cinsiyeti, ebeveyn egitim diizeyi, ilk bagvurulan saglik
kurulusu, bagvurulan hekim sayist1 ve uzmanlik alani, bagvuru semptomlari ve malignite tipi yer
almaktadir. Istatistiksel analizler Mann-Whitney U, Kruskal-Wallis ve Ki-kare testleri kullanilarak
yapilmis olup, p < 0.05 degeri anlamli kabul edilmistir. Calisma iiniversitenin etik kurulu tarafindan
onaylanmuigtir.

0-lyas aras1 hastalara erken tani konulurken, addlesanlarda tani siireleri anlamli derecede daha uzun
saptanmistir (p < 0.001). TG, annesi liniversite mezunu olan ¢ocuklarda 20 giin iken, okuryazar olmayan
annelerin cocuklarinda 85 giin olarak belirlenmistir. Anne egitim diizeyi TG’de etkili oldugu goriilmistiir
(p=0.007). Ilk basvuruyu bir iiniversite hastanesine yapan hastalarin tani alma siiresi, ikinci basamak
saglik kuruluslarina bagvuranlara gére daha kisa bulunmustur (p < 0.01). Kemik tiimorleri, lenfoma ve
merkezi sinir sistemi tiimorlerinin TG stireleri en uzundur ve siklikla dortten fazla hekim ziyareti
gerektirmistir. Bagvuru semptomu da TG’sini etkilemektedir. Ates, halsizlik gibi nonspesifik semptomlar
l6semide 50 giin, lenfomada 17gilin, merkezi sinir sistemi tiimorlerinde 24giinliik gecikmelere neden
olmustur. Malign kemik tiimdrlerinde ekstremite agris1 ve sislik, 70 giinlik bir TG ile iliskili
bulunmustur. TG uzadik¢a hastalik evresi de ilerlemektedir.

Cocukluk cag1 kanserlerinde TG’ni bircok faktor etkilemektedir. Anne egitim diizeyi, ilk bagvurulan
saglik kurulusu tipi ve bagvurulan hekim sayis1 en etkili faktorler olmustur. Daha uzun TG, ileri hastalik
evresi ile iliskilendirilmistir. Ebeveyn egitiminin ve farkindaliginin artirilmasi ile hekimlerin ¢ocukluk
cag1 kanserlerini tanima becerilerinin gelistirilmesi, daha erken taniya ve tedavi sonuglarinin iyilesmesine
katki saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: ¢ocukluk ¢cagi kanserleri, tan1 gecikmesi, erken tani, risk faktorleri
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Refrakter Sistemik Langerhans Hiicreli Histiyositoz Tamh ki Olgunun
BRAF/MEK Inhibitorii ile Tedavisi

Numan Alperen Katmer', Ugur Cem Mete', Gokalp Riistem Aksoy', Aytiil Temuroglu', Taner Ozgiir*, Yeter
Diizenli Kar?, Melike Sezgin Evim?, Hiilya Oztiirk Nazlioglu®, Adalet Meral Giines?

'Bursa Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkoloji BD
Bursa Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Hematoloji BD
3Bursa Uludag Universitesi Patoloji ABD
“Bursa Uludag Universitesi Cocuk Gastroenteroloji BD

Aytiil Temuroglu / Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji BD

Langerhans hiicreli histiyositoz(LCH), maturasyonunu tamamlamamig bir Dentritik hiicreden veya bazi
durumlarda daha erken bir hematopoietik Onciil hiicreden kaynaklanan MAPK sinyal yolaginda
aktivasyonlarin gozlendigi, klonal bir neoplazmdir. LCH kendiliginden sinirlanan lezyonlardan yagami
tehdit eden yaygin hastaliga kadar genis klinik bulgular gosterebilir. Tan1 klinik siiphe ve biyopsi ile
CDla, CD207 ekspresyonlarinin gosterilmesi ile konulur. Vakalarin %50-60’inda BRAF V600E
pozitifligi saptanmaktadir ve kotii prognoz ile iliskilidir.

Olgu-11 yas 10 aylik erkek olgu, yenidogan déneminden itibaren sulu kivamli digkilama, kilo alamama,
karimn sisligi ve el-ayak sirtinda 6dem sikayetleri ile bagvurusunda hepatosplenomegali, hipoalbuminemi,
sitopeni saptandi. Hastanin klinik izleminde kemik iligi biyopsisinde tanisal bulgu saptanmadi. Deride
makiilopapiiler dokiintiiler gelisen hastanin dokiintiiden alinan biyopsi sonucunda LCH tanis1 aldi. LCH-4
Yiiksek Risk Kemoterapi baslanan hastanin giinliik eritrosit ve trombosit transfiizyon ihtiyaci devam etti.
Albumin diizeylerinde ve klinik bulgularda herhangi bir diizelme olmadi. BRAF V600E pozitifligi olmasi
nedeni ile hastaya Dabrafenib baglandi. Es zamanli kemoterapiye devam edilen hastanin sitopenileri ve
organomegalisi geriledi, transfiizyon ihtiyaci kalmada.

Olgu-21 yas 2 aylik kiz olgu, ates yiiksekligi, huzursuzluk, sa¢h deride skuamli-eritemli plaklar, ciltte
sarilik sikayetleri ile bagvurusunda pansitopeni, hipoalbuminemi saptandi. Izlemde beslenme sorunu ve
kilo kayb1 da gelisen, yapilan laringoskopisinde yaygin 6zofageal-mukozal tutulum, kulak ve kulak
cevresinde dermal tutulum da gelisen hastanin deri biyopsisi sonucunda LCH tanis1 aldi. BRFA V600E
Sistemik kemoterapi baslanan hastanin takibinde kliniginde herhangi bir diizelme goriilmedi. Persistan
atesleri devam etti. Transfiizyon ihtiyact giin gectikce artan hastanin tedavisine trametinib eklendi.
Kemoterapiyle es zamanli trametinib tedavisi ile hasta remisyona girdi ve ayaktan tedavisine devam
edildi.

Langerhans hiicreli histiyositoz Yiiksek riskli, risk organi tutulumu olan ve konvansiyonel kemoterapiye
direngli olgularda BRAF V600E mutasyonunun varligi, hedefe yonelik tedavilerin Onemini ortaya
koymaktadir. Dabrafenib ve trametinib gibi MAPK yolak inhibitorleri ile hizli ve belirgin klinik yanit
alinmasi, bu ajanlarin refrakter/relaps LCH olgularinda etkili ve umut verici tedavi secenekleri oldugunu
desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: Langerhans hiicreli histiyositoz, trametinib, dabrafenib
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Pediatrik Tiimérlerde Nivolumab Immunoterapisi: Tek Merkez Deneyimi

Fatma Tuba Yildirim!, Firdevs Aydin!, Melda Berber Hamamec1?, Onur Mert Celik!, Cengizhan Elmas', Volkan
Kose!, Aysenur Gengérii!, Giirses Sahin!, Sule Yesil'

! Ankara Etlik Sehir Hastanesi
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi

Fatma Tuba Yildirim / Ankara Etlik Sehir Hastanesi

Cocukluk ¢agi solid timorlerinde 5 yillik genel sagkalim %60—70 olup, bu oran evre 4 metastatik ve
relaps/refrakter olgularda belirgin sekilde diismektedir. Bu hasta grubunda sagkalimi iyilestirmek
amaciyla konvansiyonel kemoterapiye ek olarak hedefe yonelik tedaviler ve immiinoterapiler giderek
daha fazla giindeme gelmektedir. Nivolumab, PD-1’1 bloke eden bir immiin kontrol noktasi inhibitoriidiir;
PD-L1/PD-L2 aracili T-hiicresi baskilanmasini ortadan kaldirarak antitimor immiin yaniti gliglendirir.
Farkli solid tiimor tiplerinde klinik etkinligi gdsterilmis olup, 6zellikle kombinasyon yaklasimlariyla yanit
oranlarmin artabildigi bildirilmektedir.Bu ¢aligmada, merkezimizde ileri evre/metastatik veya refrakter
solid tiimdr tanisi ile konvansiyonel kemoterapi protokollerine nivolumab eklenen sekiz hastanin klinik
deneyimi sunulmustur.

HASTALAR VE BULGULARE?lik Sehir Hastanesi’nde 2022-2025 yillar1 arasinda ileri evre/metastatik
veya relaps/refrakter kanser tanisi ile izlenen toplam sekiz hastanin mevcut kemoterapi protokollerine
nivolumab eklendi. iki hasta relaps/refrakter noroblastom, iki hasta relaps/refrakter Hodgkin lenfoma, iki
hasta malign beyin tiimorii ve iki hasta metastatik gastrointestinal sistem adenokarsinomu
taniliydi.Nivolumab uygulama sayisi olgularin protokollerine ve ilaca erisim kosullarma goére 1-28 kiir
arasinda degisti. Evre 4 metastatik mide adenokarsinomu ve metastatik kolon tash yiiziik hiicreli
adenokarsinom tanilari ile kemoterapi alan iki hastaya kiir aralarinda 14 giin arayla Nivolumab verildi.Her
iki hastada PD-L1 pozitifligi ve MSI instabilitesi saptanmamasina ragmen klinik ve radyolojik yanit ile
remisyon elde edildi.Malign beyin tiimérii ile Nivolumab alan hastalar MSH2 homozigot mutasyonu ve
Lynch sendromu tanili iki kardesti.Bir hastada siddetli diyare ve hipoalbuminemi ile seyreden kolit
gelisti; tedavi kesildi ve mesalazin tedavisi sonrasi klinik diizelme saglandi.Bir hastada yeni baslangigh
tipl diyabet gelisti ve insiilin tedavisi ile yonetildi. Diger alt1 hastada belirgin immiin iligkili
komplikasyon izlenmedi.

TARTISMAPD-1 inhibitorleri ileri evre ve relaps/refrakter solid timorlerde umut verici olmakla birlikte,
yanitlar tiimor biyolojisine gore degiskendir.Erigkin solid tiimdrlerde MSI-H,TMB-H ve PD-LI
ekspresyonu prediktif biyobelirtecler olarak one cikarken,pediatrik solid timoérlerde klinik pratikteki yeri
sinirhdir. Serimizde PD-L1 negatif ve MSI-stabil metastatik GIS adenokarsinomlarinda yanit elde
edilmesi, biyobelirte¢ negatifliginde dahi 6zellikle kemoterapi ile kombinasyon durumunda klinik fayda
goriilebilecegini diisiindiirmektedir.Nivolumab genel olarak iyi tolere edilmekle birlikte, immiin sistemin
normal dokulara karsi aktivasyonu sonucu immiin iliskili yan etkiler gelisebilmektedir. Sonugta
kemoterapi ile kombinasyon halinde nivolumab klinik yanit saglayabilmekte; tedavinin siirdiiriilebilirligi
immiin iliskili toksisitelerin etkin yonetimine baghdir.Biyobelirtegler yol gosterici olsa da tek basina
belirleyici degildir.

Anahtar Kelimeler: immunoterapi, nivolumab, solid tiimor, adenokanser
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PIK3CA Mutasyonu lliskili Asir1 Biiyiime Sendromunda Alpelisib Deneyimi:
Bir Olgu

Tuba Nur Tahtakesen Giiger', Esra Arslantas', Nazl Giilsiim Akyel?

'Tstanbul Ba}saksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi
?Istanbul Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Radyoloji Klinigi

Tuba Nur Tahtakesen Giiger / Istanbul Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji
Klinigi

PIK3CA mutasyonu iligkili agir1 bitylime spektrumu, bu gendeki mutasyon sonucu ortaya ¢ikan ¢ok nadir
bazi klinik antitelere isaret eden bir semsiye terimdir.Tahmini sikligi milyonda birden daha azdir.
Etkilenen hastalar asimetrik asir1 biiyime ile hafif morbidite yaratan lezyonlardan ciddi morbidite
yaratan/hayat1 tehdit eden vaskiiler malformasyonlara kadar genis bir spektrumda olabilir. Genelde
bliylimenin progresyonu, erken ¢ocukluktan baslayarak yetiskinlige kadar devam eder. Tedavi yontemleri
arasinda cerrahi kiigiiltme, amputasyon, skleroterapi, m-TOR inhibitorlerinin kullanimi ve semptomatik
tedaviler yer alir. Bu hastalar i¢in bir diger yeni tedavi yontemi de PIK yolagi inhibisyonu yaparak klinik
bulgularin ilerlemesini dnleyecegi diisiiniilen 'Alpelisib'dir. Alpelisib erigkin malignitelerinin tedavisinde
siklikla kullanilmaktadir ancak pediatrik deneyimi olduk¢a azdir. Burada PIK3CA mutasyonu nedeniyle
yenidogan doneminde hipoglisemisi ve sinévendz trombozu olup progresif hemihipertrofisi olan bir
hastada alpelisib deneyimimiz paylasilacaktir.

Bes aylik kiz hasta sol viicut yariminda biiylikliik, el ve ayak parmaklarinda sindaktili ve yenidogan
doneminde gecirilmis sindvendéz tromboz nedeniyle takip amaciyla poliklinige basvurdu.Hastaya cilt
biyopsisi yapilarak PIK3ca somatik mozaisizimi tespit edilmisti. Yenidogan doneminde hemihipertrofi
fark edilmesi ve hipoglisemi nedenleriyle yenidogan yogun bakimda yatirilimisti. Taburculuk oncesi
kranial goriintillemede sindvendz tromboz tespit edilerek tedavisine baslanmisti. Takipte trombiisii tama
yakin regrese olmustu.Fizik muayenede ensede sarap rengi makiiler lezyon, sol elde ve bilateral ayaklarda
sindaktili ve sol hemihipertrofi mevcuttu.Hastaya viicut sol yarimini icerecek sekilde MR ile goriintiileme
yapildi. MR’da sol viicut yariminda cilt-cilt alti yag doku kalinliginda simetrigine gore artis
(hemihipertrofi) goriildii. Kraniyal goriintilleme megalensefali-kapiller malformasyon-polimikrogiri
sendromu ile uyumlu bulundu.Ayrica siringomyeli mevcuttu.Sacli deride bir bolgede bulunan vendz
malformasyon i¢in propronolol baslandi, Sirolimusun PIK3CA iliskili overgrowth sendromlarinda
(PROS) overgrowthu yavaslatabilecegi i¢in tedaviye eklendi.Tedaviye 6 ay kadar devam edildi ancak
bulgularda iyilesme olmadi. Hastanin sringomyelisinde progresyon gozlendi. Bunun iizerine dideral ve
sirolimus kesildi.Endikasyon dis1 onam alinarak alpelisib 25 mg/giin baglandi. Takiplerinde ila¢ iliskili
herhangi bir yan etki goriilmedi. Hasta 5 aydir alpelisib almakta ve yapilan giincel goriintiilemelerde
lezyonlar stabil izlenmekte.

Resim 1
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Sol hemihipertrofi

PROS'Iu hastalarda ciddi morbiditelerden hayati tehtid eden vaskiiler malformasyonlara kadar genis
spektrumda klinik bulgular olabilir. Hayat boyu progresyon beklenen ve ciddi morbidite yaratabilen bu
hastalik i¢in lezyonlarin ilerlemesinin 6zellikle erken ¢ocukluk déneminde durdurulmasi hastanin hayat
kalitesini anlamli dl¢lide artirabilir. Alpelisib'in bu etkide olup olmadig1 bizim hastamiz gibi hastalarin
uzun donem izlemlerinde anlagilacaktir.

Anahtar Kelimeler: PIK3CA mutasyonu, Alpelisib, PIK3CA iligkili owergrowth sendromlar (PROS),
asir1 bilyiime sendromlari
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Paraneoplastik Norolojik Sendrom Ile Basvuran Iki Farkl Pediatrik
Malignite

Cagri Berhan Kurdu', Deniz Kizmazoglu!, Ayse Ozkan? Tuba Yurdusev', Ceren Sarioglu’, ipek Polat*, Oktay
Ulusoy?, Safiye Aktas®, Recep Bekis’, Refik Emre Cegen'

'"Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dal, izmir
’Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Izmir
3Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, izmir
*Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Noroloji Bilim Dal1, izmir
SDokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, izmir
°Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, izmir
"Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Niikleer T1p Anabilim Dali, Izmir

Cagri1 Berhan Kurdu / Dokuz Eyliil Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Onkoloji Bilim Dal1, izmir

Giris ve Amag:Paraneoplastik sendromlar,pediatrik malignitelerde nadir goriilmekle birlikte,¢cogu zaman
altta yatan tiimor tanisindan dnce ortaya ¢ikarak tanisal siirecin uzamasina neden olabilmektedir.Ozellikle
opsoklonus—myoklonus—ataksi sendromu (OMAS),cocukluk ¢aginda en sik ndroblastom ile
iligskilendirilmekte;ancak Hodgkin lenfoma (HL) gibi diger malignitelerde de nadiren bildirilmektedir.Bu
sendromlarin patogenezinde, tiimdr yiikiinden bagimsiz gelisebilen immiin aracili mekanizmalarin rol
oynadig1 disiinilmekte ve uygun onkolojik tedavi sonrasinda noérolojik bulgularda gerileme
izlenebilmektedir.Burada,parancoplastik sendrom ile bagvuran iki farkli pediatrik malignite tanisi alan
olgu sunuldu.

Olgu 1:On iki yasinda kiz hasta,ilk kez tanidan alt1 ay 6nce,ellerde titreme ve daha sonrasinda gelisen
yuriimede zorluk,dengesizlik sikayetleri nedeni ile degerlendirilerek taniya yonelik yapilan kraniyospinal
gorlintiilemelerinde patolojik bulgu saptanmamis.Direkt akciger grafisinde mediastinal genisleme
gorlilmesi lizerine yapilan MRG’de mediastende patolojik boyutlarda ¢ok sayida lenf nodu
saptanmis.OMAS &n tanisi ile IVIG ve pulse steroid tedavisi baslanmis,tedaviye ragmen nérolojik
bulgularinda gerileme olmamas1 iizerine torakoskopik eksizyonel lenf nodu biyopsisi yapilmis ve
patolojisi Castleman hastali1 ile uyumlu raporlanmus.idiopatik multisentrik Castleman hastalig 6n tanisi
ile hastaya tocilizumab verilmis.Tedaviye ragmen atakside gerileme olmamasi {izerine merkezimize
yonlendirilen hastaya PET-BT ¢ekildi,patoloji bloklar1 incelendi ve orneklerin Hodgkin lenfoma
acisindan siipheli oldugu belirtildi.Rebiyopsi sonrasi hasta Hodgkin lenfoma tanisi aldi ve buna yonelik
tedavisi baglandi.Son olarak ikinci kiir kemoterapisi tamamlanan hastanin norolojik bulgularinda kismi
gerileme izlendi.

Olgu 2:Yirmi dokuz aylik erkek hasta,bir ay dnce baglayan,dort giindiir devam eden dengesizlik,gozlerde
istemsiz hareketler ve ekstremitelerde ani kasilma ile titreme sikayetleri nedeniyle bagvurdugu merkezde
yapilan goriintiilemelerde sag siirrenal lojda kitle saptanmasi iizerine merkezimize yonlendirildi.Yapilan
ilk degerlendirmede norolojik muayenede ataksi,horizontal nistagmus,opsoklonus ile uyumlu goz
hareketleri ve bilateral {ist ekstremitelerde tremor izlendi.Noroblastom o6n tanisi ile yapilan tetkikleri
sonrast Evre L1 olarak degerlendirilen hastaya primer cerrahi uygulandi.Diisiik risk grubunda izleme
alinan hastaya OMAS nedeniyle IVIG ve pulse steroid tedavileri baglandi.Nérolojik bulgularinda belirgin
gerileme izlendi.

Sonu¢ ve Tartisma:Paraneoplastik sendromlar,pediatrik malignitelerde nadir goriilmekle birlikte,siklikla
altta yatan tiimor tanisindan Once ortaya ¢ikarak tanisal siirecin uzamasina neden olabilmektedir OMAS
ise cocukluk caginda en sik noroblastom ile iligkili paraneoplastik norolojik sendrom olarak bilinse de
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nadiren Hodgkin Lenfoma iligkili de olabilmektedir.Sonu¢ olarak,agiklanamayan ve tedaviye direngli
norolojik semptomlarla bagvuran ¢ocuklarda,maligniteler de akilda tutulmalidir.Paraneoplastik norolojik
sendromlarin farkli pediatrik malignitelerde benzer klinik tablolarla prezente olabilecegini
gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: pediatrik malignite, paraneoplastik sendrom, Opsoklonus—myoklonus—ataksi
sendromu
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Dinutuksimab Beta Tedavisi Sirasinda Gelisen Periferik Ekstravazasyon:
Noroblastomlu Bir Pediatrik Hastada Vaka Sunumu

Osman Kuleli!, Deniz Tugcu!, Giilcan Erbas', Pinar Taspinar!, Yasin Yilmaz', Serap Karaman', Aysegiil Uniivar!,
Zeynep Karakag'

'istanbul Univeristesi Istanbul T1p Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dal1
Giilcan Erbas / Istanbul Univeristesi Istanbul T1p Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dal1

Giris: Noroblastom, ¢ocukluk ¢aginin en sik goriilen ekstrakraniyal solid tiimoriidiir. Noral krest kdkenli
hiicrelerden gelisen ndroblastom, sempatik sinir sisteminin herhangi bir bélgesinde ortaya ¢ikabilir. Anti-
GD2 monoklonal antikorlar, 6zellikle refrakter veya yiiksek riskli hastalikta tedavi protokollerinin énemli
bir pargasidir. Dinutuksimab beta ndroblastom tedavisinde kullanilan bir anti-GD2 antikoru olup
genellikle 24 saatlik siirekli infiizyon seklinde uygulanmaktadir. Genel olarak iyi tolere edilmekle birlikte,
periferik inflizyon sirasinda extravazasyon nadir ancak klinik agidan 6nemli bir yan etki olabilir.

Olgu Sunumu: Bu vaka, refrakter noroblastom tanili sekiz yasindaki kiz hastada dinutuksimab beta
tedavisi sirasinda gelisen periferik extravazasyonu tanimlamaktadir. Hasta karinda sislik sikayetiyle
basvurmus; goriintiileme ve biyopsi ile metastatik yiiksek risk néroblastom tanist almistir. Birinci segenek
tedavi secenekleri ile tedavisi tamamlanan hasta yeni degerlendirmeleri ile refrakter hastalik olarak kabul
edilmis ve Dinutuksimab beta tedavisine ge¢ilmistir. Dinutuksimab beta siirekli infiizyon tedavisinin (10
mg/m?%giin) tgilincli gliniinde sol ayak sirtinda extravazasyon gelismistir. Hizli aspirasyon, intravendz
kaniiliin ¢ikarilmasi, topikal kortikosteroid, eau de Goulard soliisyonu, ekstremite elevasyonu, soguk
kompres ve yakin klinik takip uygulanmistir. Ultrasonografide damar duvari izlenmeyen, komprese
olmayan, hipoekoik alanlar goériildii. Hastanin hiperemi ve palpasyonla hassasiyet gibi klinik bulgulari
lokal tedaviler ile giderek gerilemis, iiciincii glinde minimal diizeye inmis ve 7 giinliik tedavinin sonunda
tamamen kaybolmustur. Tedavi yeni agilan damar yolundan sorunsuz sekilde tamamlanmaistir.

A
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Extravazasyon oldugu zaman damar yolu ¢ikarilmadan hemen 6nce

B

Extravazasyonun 24.saati

C

Extravazasyonun 48.saati
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Extravazasyonun 72.saati

Sonug: Anti-GD2 ajanlara iliskin ekstravazasyon literatiirii olduk¢a sinirlidir. Dinutuksimab beta
extravazasyonunun erken taninmasi ve hizli yonetimi, ciddi lokal doku hasarinin 6nlenmesi agisindan
kritik O6neme sahiptir. Monoklonal antikorlar klasik kemoterapiler kadar nekrotizan vezikan etki
gostermemekle birlikte, bilgi ve deneyim birikimi azdir. Bu vaka, pediatrik hastalarda anti-GD2
tedavilerinin periferik infiizyonu sirasinda dikkatli izlemin gerekliligini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Noroblastom, Dinutuksimab beta, Ekstravazasyon, GD2 antikoru, Pediatrik
Onkoloji
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