T-cell akut lenfoblastik 16semide multipl kranial sinir
tutulumu
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Amag: Kranial sinir paralizisiyle prezente olan lenfoproliferatif hastalik olgusu sik degildir. En sik 7. kranial sinir
tutulumu olup, onu 3. ve 6. kranial sinir izler. Biz iki tarafli fasial paralizi, sol trigeminal sinir tutulumu, sag gézde
progresif gérme azligi ve 1sik refleksinin alinamadigi, sol abdusens sinir tutulumunun oldugu T-cell ALL’li bir olgu
sunuyoruz. Olgu sunumu: Yirmi alti yagindaki T-cell ALL tanisi almig erkek hasta diplopi, sag gézde gérme azhgi
sikayetiyle getirildi. Norolojik muayenesinde, bilateral periferik fasial paralizi, sol nervus abdusens paralizisi, sag
gozde direkt 1s1k refleksi kaybi ve sol trigeminal sinir innervasyon alaninda hipoestezi vardi. Beyin kontrasth MRG
incelemesinde optik, okulomotor, trigeminal sinirler ve internal akustik kanallarda bilateral, abdusens sinirde ise
unilateral diffiiz homojen gadolinyum tutulumu gézlendi. Sonug¢: Lésemiler direkt olarak sinir sistemi invazyonu
yaparak veya indirekt olarak hematolojik faktérlerde degisikliklere neden olarak nérolojik disfonksiyonlara yol
acabilirler. ALL olgularinda SSS tutulumunda immiinofenotip énemli rol oynamaktadir. Ozellikle T-cell ALL, B-cell
I6semi ve Burkitt lenfomada SSS tutulum riski artmaktadir.
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Multiple cranial nerve involvement in T-cell acute lymphoblastic leukemia

Objective: Lymphoproliferative disorders presented as cranial nerve palsy is not common. Cranial nerve VII most
frequently involved followed by cranial nerves Ill and VI. We describe a case with T-cell ALL with bilateral
peripheral type facial palsy, left trigeminal nerve involvement, progressive vision loss and no light perception in
the right eye and left abducens nerve palsy. Case report: A 26-year-old male was diagnosed as T-cell ALL. The
patient was admitted with an acute onset of diplopia and vision loss in the right eye. Neurological examination
revealed left sixth nerve palsy, bilateral complete facial paralysis, no light perception in the right eye and
parasthesia of the left trigeminal nerve. Brain MRI showed diffuse hemogenous gadolinium contrast enhancement
to the bilateral oculomotor nerve, trigeminal nerve, optic nerve, internal acustic canals and left abducens nerve.
Conclusion: The leukemias may cause neurologic dysfunction through either direct invasion of the nervous
system or indirectly through altered hematologic factors. Increased incidences of CNS leukemia occur in ALL with
certain immunophenotypes, specifically T-cell ALL, B-cell leukemia and Burkitt's lymphoma
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Akut lenfoblastik 16semi (ALL) hastalarinin ortalama
% 5’inde santral sinir sistemi (SSS) tutulumu oynamaktadir. Ozellikle T-cell ALL, B-cell 16semi
goriilebilmektedir. Bu oran subklinik donemde SSS ve Burkitt lenfomada SSS tutulum riski artmaktadir
profilaksisi uygulanmayan ALL hastalarinda % (2,3).

50’nin iizerine ¢ikmaktadir (1). ALL olgularinda SSS

tutulumunda immiinofenotip onemli rol

BOS’da 16semik blast hiicrelerin goriildiigii ve BOS
pleositozu ile kranial sinir paralizisi arasinda iligkinin
kuruldugu olgular bildirilmistir (3). Kranial sinir
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paralizisiyle prezente olan lenfoproliferatif hastalik
olgusu sik degildir. Ayrica, literatiirde 16semik hiicre
infiltrasyonuna bagli kranial sinir paralizisi geligmis
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olgu sayisi da oldukga azdir. Losemilere bagl en sik
7. kranial sinir paralizisi goriilmekle birlikte 3 ve 6.
kranial sinir paralizileri de nadiren goriilebilmektedir
(4,5). Tek tarafli 16semiye bagli kranial sinir
tutulumu, iki tarafli tutulumlardan daha fazla
goriilmektedir (6).

Biz T-cell ALL’li bir olguda 16semik infiltrasyona
bagli multipl kranial sinir tutulumunu, hastanin
klinigi ve bu klinigi destekleyen kranial manyetik
rezonans  goriintileme  (MRG)  bulgulariyla

sunuyoruz.

Olgu

Yirmi alti yasindaki erkek hastada bir yil once
hematiiri, hepatosplenomegali, jeneralize
lenfadenopati, kilo kayb1 sikayetleri olmus ve yapilan
laboratuvar incelemeleri sonucu T-cell ALL tanisi
konmustu. BOS incelemesinde hiicre goriilememis ve
standart eriskin ALL kemoterapi protokolii ile tedavi
edilmisti. Profilaktik amagli intratekal metotreksat ve
sitarabin ile kranial radyoterapi uygulanan hasta ALL
tanisindan 3 ay sonra remisyona girmisti. Hasta akut
gelisen diplopi, sag gozde goérme azligi, burun
kanamasi ve yemek yemede giigliik sikayetleriyle
miiracat etti. Klinigimize getirildiginde yapilan
sistemik muayenesinde jeneralize lenfadenopati,
hepatosplenomegali ve tiim viicutta yaygin purpura
vardi. Norolojik muayenesinde, bilateral periferik
fasial paralizi, sol nervus abdusens paralizisi, sag
gozde direkt 151k refleksi kaybi ve sol trigeminal sinir
innervasyon alaninda hipoestezi vardi. Bilateral
okiiler fundoskopik incelemede papil odem ve
eksudalar mevcuttu. Kan laboratuvar degerleri ve

Sekil: Beyin kontrastli MRG 'de optik, okulomotor,
trigeminal sinirler ve internal akustik kanallarda
bilateral, abdusens sinirde ise unilateral diffiiz
homojen gadolinyum tutulumu
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kemik iligi biopsisi T-cell ALL ile uyumluydu. BOS
incelemesinde % 90’1t normal mononiikleer
hiicrelerden olusan 0,1x10°/ul beyaz kan hiicresi
vardi. Kranial bilgisayarli tomografisi normaldi.
Beyin kontrasth MRG incelemesinde optik,
okulomotor, trigeminal sinirler ve internal akustik
kanallarda bilateral, abdusens sinirde ise unilateral
diffiiz homojen kontrast madde tutulumu gozlendi
(Sekil). Hastaya sistemik ve intratekal kemoterapi ile
kranial radyoterapi uygulandi. Tedaviden yaklasik 6
ay sonra pnomoni nedeniyle hasta kaybedildi.

Tartisma

Tiim 16semi hastalarinin yaklasik iicte birinde otopsi
sonucu yaygin leptomeninks ve spinal sinir kok
tutulumuna dair bulgular bulunmaktadir. Norolojik
etkilenme sikligi, olgumuzda oldugu gibi akut
losemilerde  kronik tipe gore daha fazladir.
Miyelositik 10semiye kiyasla lenfositik tipte,
eriskinlere oranla cocukluk yas grubunda daha sik
goriiliir. Norolojik disfonksiyonlar 19semiler veya
l6semilerin  tedavilerinin komplikasyonuna bagh
olarak da sik goriilebilmektedir. Bu nedenle
16semilerde SSS’ni korumak ig¢in gesitli profilaktik
tedaviler yapilir. Radyoterapi ve intratekal sitotoksik
ilaglarin birlikte uygulanmasi losemiye bagli SSS
tutulumunun Onlemesinde ve olusmus 16semik
tutulumun tedavisinde oldukga basar1 saglamistir (8).
Profilaktik  tedaviye ragmen SSS
goriilebilmektedir. Olgumuzda da SSS profilaksisi
uygulanmis olmasma ragmen SSS’de losemik
tutulum olmustur.

tutulumu

Periferik kranial sinir paralizilerinde neden genellikle
benign olup sistemik hastaliklara sekonder kranial
sinir etkilenimi nadirdir. Bilateral periferik fasial
sinir paralizisi, 1000 periferik fasial paralizi
olgusundan sadece 3’linde goriilebilmektedir (2).
Fasial diplejide etiyolojide Guillain Barret sendromu,
graniilamatdz hastaliklar, herpes enfeksiyonu, HIV
yer alabilecegi gibi ALL gibi hematolojik
hastaliklara bagli meninks veya pons tutulumu da
olabilmektedir (2,5). ALL olgularinin optik sinir
tutulumuyla relaps gosterebilecegi bilinmektedir (3).
Loésemi olgularinda optik sinir tutulumunda 16semik
hiicrelerin retinaya direkt infiltrasyonu, intrakranial
basing artisina bagli papil 6dem olmast ve optik
sinirin ~ direkt 3 mekanizma
suclanmaktadir (4).

invazyonu  gibi
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Losemiler direkt olarak sinir sistemi invazyonu
yaparak veya indirekt olarak hematolojik faktorlerde
degisikliklere neden olarak ndrolojik
disfonksiyonlara yol acabilirler. Direkt invazyon
siklikla, 16semik hiicrelerin subaraknoid mesafeye
dissemine olarak leptomeninksleri etkilemesiyle
olmaktadir. Indirekt komplikasyonlar ise
intravaskiiler 16semik hiicrelerin ¢ok yiiksek seviyede
olmasma bagli olarak hiperviskosite sendromunun
gelismesiyle olmaktadir (11). Multipl kranial sinir
etkilenmesinde de 16semik hiicrelerin her bir siniri
infiltre etmesi veya vazo nervorumlart etkileyip
iskemi sonucu hasara sebep olmasi su¢lanmaktadir.
Bu etkilenme sonucu kranial sinirlerin
intraparankimal alanlarinda MRG’de kontrastlanma
gorillebilmektedir. ~ Kontrastlh ~ kranial MRG
l6semilere bagli SSS tutulumunun erken donemde
gosterilebilmesi  amaciyla kullanilabildigi  gibi
hastaligin tedavisinin izleminde de kullanilabilir.
Losemilerde SSS’ni korumak igin gesitli profilaktik
tedaviler vardir. Kranial radyoterapi, intratekal
kemoterapi veya yiiksek doz intravendz metotreksat
gibi tedaviler tek basmma veya kombinasyonlar
halinde bu amagla kullanilabilmektedir (8,9). Beyin
omurilik sivist (BOS)’nda her mikrolitrede en az 5
16kosit olmasi, BOS santrifiij 6rneginde 16semik blast
hiicrelerin goriilmesi veya kranial sinir paralizilerinin
olmast pek ¢ok merkezde 16semiye bagli SSS
tutulumu olarak kabul edilmektedir (10). Bizim
hastamizda BOS santrifiijiinde SSS etkilenimini
diisiindiirecek 16semik blast hiicreler yoktu, ancak
mikrolitrede 5’in iizerinde lokosit saptandi, ayrica
hastamizda multipl kranial sinir tutulumu ile uyumlu
klinik tablo ve radyolojik goriintii vardi.

Sonug¢

Leptomeningeal metastaz veya kranial sinir
paralizileri gibi norolojik tutulumlari gosterebilmek
kolay  degildir.  Norolojik  komplikasyonlarm
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erkenden teshisi ve tedavisi yasam kalitesi ve
mortalite agisindan olduk¢a Onemlidir. Losemik
infiltrasyona bagl kranial sinir tutulumu MRG ile
nadiren goriilebilmektedir. Olgumuz ALL’ye bagh
multipl kranial sinir tutulumu olan ve bu kranial sinir
tutulumlar1 kontrastl kranial MRG ile gosterilebilen
literatiirdeki nadir olgulardandir.
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