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Kronik sulu ishal ve hipokalemiye neden olan
vazoaktif intestinal polipeptit salgilayan tiimér

Vasoactive intestinal peptide releasing tumor which caused
to chronic watery diarrhea and hypokalemia
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Ozet

Sulu ishal, hipokalemi ve aklorhidri sendromu, vazoaktif intestinal
peptit tireten bir tiimériin neden oldugu kronik sekretuvar isha-
lin nadir bir nedenidir. Bu yazida dért aydir sulu ishal, karin sigligi
nedeniyle cesitli merkezlerde aragtirlmasina ragmen tani konula-
manus, vazoaktif intestinal peptit salgilayan sag siirrenal yerlesimli
gangliyonéroblastom tanisi alan 15 aylik bir kiz olgu sunulmustur.
(Tiirk Ped Ars 2014; 49: 160-2)

Anahtar Kelimeler: Cocuk, gangliyonéroblastom, sekretuvar ishal,
vazoaktif intestinal polipeptit

Abstract

Watery diarrhea, hypokalemia and achlorhydria syndrome is a rare
cause of chronic secretory diarrhea arising from a vasoactive intes-
tinal peptide releasing tumor. In this article, a 15-month old female
patient with watery diarrhea and abdominal distension which lasting
four months is presented. In different centers no diagnosis could be
made although investigations. The patient was diagnosed with va-
soactive intestinal peptide releasing ganglioneuroblastoma localized
in the right surrenal gland. (Tiirk Ped Arg 2014; 49: 160-2)

Key words: Child, ganglioneuroblastoma, secretory diarrhea, vaso-
active intestinal peptide

Giris

Ilk kez 1958 yilinda Verner ve Morrison (1) tarafindan tanimlanan sulu ishal, hipokalemi ve aklorhidri (STHA) sendromu,
vazoaktif intestinal peptit (VIP) iireten bir tiimériin neden oldugu kronik sekretuvar ishalin nadir bir nedenidir. Erigkinlerde
SIHA sendromunun biiyiik bir kismi pankreas adacik hiicre adenomu ve hiperplazisinden kaynaklanir (2, 3). Bunun aksine
cocuklarda cogunlukla adrenal medulla veya sempatik gangliyonlarda néral krest hiicrelerden kaynaklanan VIP salgilayan
timoérden kaynaklanir (4). Bu yazida dért aydir sulu ishal, agir beslenme bozuklugu, karin sisligi nedeniyle cesitli merkezlerde
aragtirilmasina ragmen tani konulamamus, VIP salgilayan sag siirrenal yerlesimli gangliyonéroblastom tanisi alan 15 aylik bir
kiz olgu sunulmustur.

Olgu

On bes aylik kiz hasta dort aydir giinde ortalama 10-12 kez olan biiyiik hacimli sulu ishal nedeniyle hastanemize bagvurdu.
Kronik ishal nedeniyle daha 6nce iki merkezde aragtirilmusg, verilen tedavilere ragmen yanit alinamamigti. Dogum kilosu ve
boyu 50 persantilde olan olgunun kabulde agirlig1 7 080 g (- 6,1 SS), boyu 64 cm (-4,9 SS), yasamsal bulgular: normal sinir-
lardaydi. Halsiz ve kasektik gériiniimde, karinda gerginlik, ciltte pigmentasyon artis1 disinda diger fizik muayene bulgulan
normaldi (Resim 1). Laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin 9,6 g/dL, 16kosit 16 100/mm3, trombosit 611 000/mm3, serum sod-
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Resim 1. Hastanin genel gériiniimii

Resim 2. Sag siirrenal bélgede, sag bobrege basi yapan, 4 cm
capinda solid doku lezyonu

yum 130 mmol/L, potasyum 2,3 mmol/L, klor 104 mmol/L
idi ve kan gazinda metabolik asidozu vardi. Digki ozmotik
ag1g1 32 mosm/L (salgisal ishal), diskida indirgen madde ve
yag negatif saptandi. Digk: kiiltiirli ve parazit incelemesi ne-

gatifti. Serum gliikoz, bébrek ve karaciger islev testleri, im-
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miinglobiilin seviyeleri normal diizeydeydi. Célyak antikor-
lan ve ter testi negatifti. Daha 6nceki merkezde yapilan st
sindirim sistemi endoskopi ve biyopsisi normal olan olgunun
tedaviye ragmen aym: siklikla ishal ve iyon agiginin devam
ettiginin gozlenmesi nedeniyle tedaviye direncli sekretuvar
ishal diistiniilerek hormon salgilayan tlimérler agisindan ileri
incelemesi planlandi. Karin ultrasonografi (USG) ve bilgisa-
yarli tomografide (BT) sag siirrenal lojunda 41x36 mm ¢apin-
da kitle izlenimi veren hipoekoik lezyon saptandi. Ust karnin
manyetik rezonans grafide (MRG) sag siirrenal bezde 4 cm
capinda oncelikle néroblastom veya gangliyonérom diisiin-
diiren kitle saptand: (Resim 2). Serum VIP, idrar metanefrin,
idrar vanilmandelik asit diizeyleri yiiksek saptand: (sirasiyla
247 ng/L [23-63], 62,1 pg/g [6,7-52,0], 4,3 mg/g [0,5-2,5]). Sag
stirrenal kitle nedeniyle ameliyat edilen olguda 35 g agirh-
ginda ve 4,5x4x4 cm capinda kitle ¢ikanildi. Histopatolojik
inceleme gangliyonéroblastom ile uyumlu bulundu. Metas-
tatik degerlendirme amaciyla, iki tarafl iliyak kemikten ya-
pilan kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisinde tlimoér tutulu-
mu saptanmadi. Evre 1 (Uluslararas1 Néroblastom Evreleme
Sistemi'ne [INSS] gére) olarak degerlendirilen olguya ek te-
davi verilmedi. Kontrol idrar vanilmandelik asit (VMA) diizeyi
normal bulundu. Ameliyat sonras: izleminde ishali tamamen
kesilen, laboratuvar bulgular: diizelen olgu, bir yildir sorun-
suz izlenmektedir.

Tartisma

Vazoaktif intestinal peptit, 6zellikle sindirim sisteminde ge-
nis etkileri olan bir polipeptit hormondur. Bagirsaklarda sod-
yum, klor ve suyun emilimini engelleyerek ve salgiy: artirarak
salgisal ishal, su ve kilo kaybina neden olur. Bagirsaklarda po-
tasyum salgisini uyararak hipokalemiye yol acar. Gastrik asit
salgisinin baskilanmasi ile hipoklorhidriye neden olabilir (4,
5). Bu etkilerinin yanisira kemik resorbsiyonunu artirmas: ile
hiperkalsemi, kan damarlarini genisletici 6zelligi ile ylizde ki-
zarma ve hepatik glikojenoliz ile hiperglisemi yapic etkileri
de vardir (2).

Bu sendroma sahip hastalar belirgin olarak yogun salgisal
ishal, su ve kilo kayb1 ile bagvurmaktadir. Sendromun ilk ta-
nimlandig: 1975 tarihinden bu yana 70’den az ¢ocuk olgu
tanimlanmig olup cogu hastada gangliyonéroblastom ve
gangliyonérom, az sayidaki olguda da néroblastom ve né-
rofibrom saptanmigtir. Vazoaktif intestinal peptit salgilayan
timorler 1-3 yagta en siktir. Yerlesim agisindan en sik bélge
retroperitoneal alan olmak tizere bunu siklik sirasina gére ad-
renal, gogis, bagirsak, paravertebral, sakral ve boyun lezyon-
lan izlemektedir (6). Olgumuz 15 aylik olup, tiimér adrenal
medulla kaynaklidir. Durdurulamayan, sebebi aciklanamayan
salgisal ishal olgularinda girisimsel olmayan bir yéntem olan
USG ile kitle yoniinden inceleme yapilmahdir. Olgumuzda
karin USG'de sag siirrenalde kitle saptanmigtir. Ultrasonog-
rafi ile saptanamayan ViP salgilayan tiimérlerde ayrintili g-
riintiileme yéntemlerine gecmeden, serum VIP diizeylerinin
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oncelikle degerlendirilmesi gereklidir. Vazoaktif intestinal
peptit degerinin yiiksek oldugu ve USG ile tam: koyulamayan
durumlarda ise tarama amaciyla BT, MRG ve anjiyografi ile
tiimoriin yeri saptanabilir (7). Ayn1 zamanda hastalarin yari-
sinda idrarda katekolamin diizeylerinde artis gériilebilir (8).
Olgumuzda katekolamin diizeyleri normale gére yiiksek sap-
tandu.

Bu sendrom, néroblastik tiimérlerde goriilebilen paraneop-
lastik bir sendromdur. Genellikle farkhilagmis tiimérler, “lo-
kalize” hastalikla iligkili ve iyi seyir géstergesidir (4, 9). Sulu
ishal, hipokalemi ve aklorhidri sendromunun kesin tedavisi
miimkiinse timériin ¢ikarlmasidir. Eger tedavi edici ope-
rasyon miimkiin degilse timor kiigiiltlicii ameliyat belirtileri
azaltabilir. Somatostatin analoglar1 ve kemoterapi ile ilerle-
mis olgularda degigken bagar: saglanabilir (10). Bizim olgu-
muzda tiimoriin tamamen ¢ikarilmas: ile ishal yakinmalar
tamamen gerilemistir.

Sonug olarak, cocukluk cag1 SIHA sendromu, salgisal ishal,
hipokalemi ve hipokloremi tablosudur. Eger tedavi edilmezse
siddetli su kaybs, elektrolit ve asit baz degisiklikleri ve kronik
bobrek yetersizligi ve éliimle sonuglanabilir. Yiiksek hacimli,
6zgiil olmayan tedaviye direncli salgisal tip ishallerde plazma
VIP diizeyleri aragtinlmalidir.
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