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Izole Hemihipertrofili Bir Olgunun Sunumu

(Presentation of a case with isolated hemihypertrophy)
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OZET

Eskiden hemihipertrofi olarak adlandirilan hemihiper pla-
zi, vlcudun bir veya daha fazla bdlgesinin asimetrik
olarak biytumesidir. Ug aylik erkek bebek poliklinigimize,
vlicudunun sol tarafinin, saga goére daha uzun ve kalin
olmasi nedeniyle getirildi. Fizik muayenede sol ekstre-
mite boyutlari saga gére daha blyuk tespit edildi.
Laboratuvar tetkikleri normal olarak degerlendirildi. Sol
hemihipertrofi tespit edilen hastanin hemihipertrofi send-
romlarindan birisi mi, yoksa izole bir hemihipertrofi mi
oldugu arastirildi. Hastaya izole hemihipertrofi tanisi
kondu ve hemihipertrofinin eslik edebilecedi cocukluk
caginin embriyonal tumdrleri acisindan da dederlendir-
meye alindi. Bu vaka nadir gorilmesi, taninin zor
konulmasi ve malignite gelisiminin normal poplilasyona
gore daha ylksek olmasi nedeniyle sunuldu.
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ABSTRACT

Hemihyperplasia, which was previously  called
hemihypertrophy, is the asymmetric growth of one or
more part of the body. A three month baby boy has
been admitted to our hospital in that the left part of the
body was longer and thicker than the right part. In the
physical examination, the dimensions of the left
extremity were bigger than the right part. The
laboratory analyses were normal. A study to determine if
hemihypertrophy is one of the syndromes or if it is
isolated hemihypertrophy has been performed. The
patient diagnosed as isolate hemihypertrophy has been
submitted to further analyses to evaluate the presence
of childhood embryonic tumors that may accompany
hemihypertrophy. This case has been presented because
it is rare, the diagnosis is difficult and the malignity
development is higher than the normal population.
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GIRIS
Hemihipertrofi (hiperplazi) viicudun bir veya daha
fazla kisminin asimetrik blUyUmesidir. Hemihiper-
trofi izole olabilecedi gibi Beckwith-Wiedeman
sendromu (BWS), Proteus sendromu, Russel-
Silver sendromu, Nérofibromatozis tip I ve Klippel-
Trenaunay-Webler sendromunun bir komponenti
olarak da goriilebilmektedirt-2,

izole hemihipertrofinin etiyolojisi tam olarak
bilinmemektedir. Genellikle sporadik olmakla bir-
likte az sayida ailesel gecis de tanimlanmistir®.

Ailesel vakalarin goérilmesi genetik mekanizma-
lar disindirmektedir. Izole hemihipertrofi (iH)
vakalarinin BWS’nin tam olmayan ekspresyonu
olarak disinilmesinden dolayr uzun sireli takip-
leri gerekmektedir®. Bu olgu; nadir gérilmesi, bazi
kanser turlerine zemin hazirlamasi ve duzenli
olarak takip edilmesi gerekliliginin vurgulanmasi
amaciyla sunuldu.
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OLGU SUNUMU

Dogumdan beri vicudunun sol tarafinin, sag
tarafa goére daha uzun ve kalin olmasi nedeniyle
poliklinigimize getirilen (g aylik erkek bebegin,
vajinal yolla 3300 gram adirhidinda ve miadinda
dogdugu 6grenildi. Fizik muayenede; agirhdi 7600
gram, boy 63 cm, bas cevresi 42,5 cm idi. Saga
gére sol ekstremitelerinde hipertrofi mevcut olup
siraslyla sol Ust ekstremite ve alt ekstremite sag-
dan 3 cm ve 2 cm daha uzun olarak olguldd.
Sirasiyla sol 6nkol cevresi ve sag 6n kol gevresi
(en genis yerden) 16,7 cm ve 14,8 cm, sol bacak
ve sag bacak cevresi (en genis yerden) 19 cm ve
17 cm olarak 0Olglldli. Hastada dismorfik yliz
goérinimi, organomegali, anormal cilt bulgusu
veya vaskuller anormallik tespit edilmedi (Resim 1,
2). Tam kan sayimi, karaciger ve bobrek fonksiyon
testleri, serum alblimin ve protein dizeyleri, idrar
tetkiki normaldi. Sol Ust ve alt ekstremite doppler
ultrasonografisinde, sag tarafa kiyasla kaslarda
kalinhk artisi disinda patolojik bulguya rastlan-
madi. Beyin manyetik rezonans gdruntileme,
torakoabdominal tomografi, abdominal-renal ult-
rasonografi, ekokardiyografi ve kemik survey
grafileri normaldi. Hasta hemihipertrofinin eslik
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edebilecedi muhtemel gocukluk caginin embriyonal
timorleri yoninden ¢ aylk periyodlarla takibe
alindi. Hasta halen poliklinigimizde 23 aydir takip
edilmekte olup, takiplerinde herhangi bir patolo-
jiye rastlanmadi.

Resim 1. Hastanin yliz géranima
Resim 2. Hastanin alt ekstremitelerinin gérinimu

TARTISMA

Hemihipertrofi izole olabilecedi gibi Beckwith-
Wiedeman sendromu (BWS), Proteus sendromu,
Russel-Silver sendromu, Noérofibromatozis tip I ve
Klippel-Trenaunay-Weber sendromunun bir kom-
ponenti olarak da gériilebilmektedir?. iH olgulari-
nin birgogunun hafif seyretmesi, tani konulmasinin
zor olmasi ve geg tani konulmasi nedeniyle genel
populasyondaki yayginhgi tam olarak bilinmemek-
tedir. IH insidansi farkli calismalarda 1:13200 ve
1:14430 canli dogum olarak bildirilmistir*>.

Ulkemizde hemihipertrofi sikhgi ile ilgili her-
hangi bir calismaya rastlaniimamistir. Ilimizin
Kadin Dogum Hastanesi'nde yilda yaklasik 20.000
dogum olmaktadir ve su ana kadar tani koydugu-
muz vaka sayisli ise birdir. Calismalar arasinda bu
kadar fark olmasi yenidogan muayenesinin ayrin-
tih olarak yapilmadigini ve bu hastalarin tani
asamasinda go6zden kactigini distndirmektedir.
Hastamizin da Ug ayhk iken tanisinin konulmasi
bunu desteklemektedir.

IH olgulan cogunlukla sporadik gériilmekle bir-
likte otozomal dominant gegisli ailesel IH vakasi
da literatiirde bildirilmistir®. Olgumuz ailesel IH'yi
dusindlrecek o6yku ve fizik muayene bulgularinin
olmayisi nedeniyle sporadik IH olarak degerlen-
dirildi.

IH vakalarinda Wilms timorii, néroblastom,
feokromasitoma, adrenokortikal karsinom, hepa-
toblastom ve rabdomyosarkom gibi abdominal tu-
morler genel popllasyona goére cocukluk caginda
daha sik gérilmektedir®®, 168 vakalik IH'li hasta-
lar Uzerine yapilan gok merkezli bir galismada,
timor goérilme orani %5,9 olarak bulunmus olup,
en sik Wilms timérine rastlanilmistir?. Smith ve
ark. IH'li cocuklarda, cocukluk cadi embriyonal
timorlerinin olusumu arasindaki iliskiyi arastirmak
amaciyla yaptiklan 27 vakalik calismada, tumoér
gelisiminin c¢ogunlukla hipertrofinin oldugu vicut
yarisinda gelistigini tespit etmiglerdir. Bu calisma-
da tani konulan hastalar 5-6 yas alti olup, 19
hastada Wilms timori tespit edilmistir®. Hastami-
zin takiplerinde ise herhangi bir timdre rastlanil-
mamigtir.

BWS kromozom 11p15 bdlgesine lokalize gen-
lerin anormal ekspresyonu ile iligkili oldugu bilin-
mektedir’. Bazi arastirmacilar ise IH’nin temel
bulgulari makrozomi, makroglossi ve omfalosel
olan BWS’nin tam olmayan ekspresyonu olabile-
cegini ileri sirmislerdir’. Hastamizda kromozom
analizi galislamamakla birlikte BWS'nin de temel
bulgularina rastlanilmamistir.

Klinik olarak bu hastalarin daha sonraki yasam-
larinda malignite riskleri genel popilasyona goére
daha yliksek oldugu igin belli periyotlarla takipleri
gerekmektedir. Bu takiplerin, 5-7 yasina kadar
hastalarin (¢ ayda bir fizik muayene, alti ayda bir
abdominal ultrasonografi ve puberteye kadar da
yilda bir kez abdominal ultrasonografisi yapilarak
takip edilmesi seklindedir’8. Olgumuzun dizenli
takiplerinde timor tespit edilmedi.

SONUCLAR

IH hastalarinin genel popiilasyona gére artmis
kanser riski bulunmaktadir. Yine dogum sonra-
sinda bulgularin hafif seyretmesi nedeniyle tani
gdzden kagcmaktadir. Bu nedenle 6zellikle tani igin
tim yenidodanlarin ayrintih muayenelerinin yapil-
masI gerektigi ve tani konulan hastalarin belli
periyodlarla takibinin mutlaka yapiimasi gerektigi
didsunidlmektedir.

Yazarin beyani: Cikar catismasi bulunmamaktadir.
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