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OZET

Ataksi Telenjiektazi (AT, Louis-Bar sendromu), otozomal resesif kalitim ile gegen, genellikle okiilokutandz telenjiektaziler, progressif
serebellar ataksi, rekiirren sinopulmoner enfeksiyonlar, artmig malignensi insidansi, radyoaktif 1$in hipersensitivitesinin goriildiigii nadir bir
klinik sendromdur. Klinigimize ileri derecede solunum sikintisi, yiiksek ates ve boyunda kitle yakinmalar1 ile bagvuran, AT ve mental
retardasyon tanilari ile néroloji poliklinigince takip edilen, tetkiklerinde derin boyun enfeksiyonu ve primer submandibuler bez kaynakli
lenfoma tanis1 konulan 22 yasinda erkek hasta sunulmustur.

Anahtar Sozciikler: Ataksi — Telenjiektazi, Lenfoma , Submandibuler Bez

PRIMARY SUBMANDIBULARY GLAND LYMPHOMA IN A PATIENT WITH ATAXIA TELENJIEKTAZIA: CASE
REPORT

SUMMARY

Ataxia Telenjiektazia (AT, Louis- Bar syndrome) is a rare clinical syndrome that commonly shows oculocutandz telengiectasia,
progressive cerebellar ataxia, recurrent sinopulmonary infections, incresed incidence of malignancy, x-ray hypersensitivity, and autosomal
recessive inheritance. We present a 22 year old man with respiratory distress, high fever and cervical mass admitted to our clinic. The patient
following by the neurology clinic with the diagnosis of A-T and mental retardation. Lymphoma of submandibular gland origin and deep neck
infection was revealed.
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GIRIiS OLGU SUNUMU

Ataxia Telenjiektazi (AT) primer olarak sinir Klinigimize 22 yasinda erkek hasta ileri
ve immiin istemi etkileyen 40000 dogumda bir derecede solunum sikintisi, boyunda sislik, ates, agri
goriilen, 11. kromozomun uzun kolundaki genetik ve halsizlik yakinmalari ile basvurdu.
anormaliteye bagli olarak otozomal resesif kalitim ile Ebeveynlerinden alinan anamnezde hastanin AT ve
gecen bir multisistem hastaligidir'. mental retardasyon tanilar1 ile pediatrik néroloji

poliklinigince takip edildigi, kii¢iik yaslardan beri sik
iist solunum yolu enfeksiyonu gecirdigi ve yaklagik
iki ay once ¢ene altinda sislik olustugu ancak son 10
—15 giin icinde yliksek ates, gece terlemesi, kilo
kaybi, agr1, halsizlik ve solunum sikintisinin artarak
ortaya ¢iktig1 6grenildi.

AT’de noronal dejenerasyon, serebellar
ataksi, iyonize radyasyona artmis duyarlilik, 6zellikle
lenfoid neoplazmlarina olmak iizere malignansilere
artmig egilim vardir. AT li hastalarda goriilen lenfoid
malignansiler, hem B hem de T hiicre orijinli olabilir;
Hodgkin lenfoma, non-Hodgkin lenfoma ve
l6seminin degisik formlari gérﬁlebilirl’z’3. Hastanin fizik muayenesinde sol
submandibuler bolgeden boyuna dogru uzanan sert,
fikse 10x8 cm boyutlarinda kitle palpe ediliyordu.
Boyun hareketlerinde kisithilik ve agr1 vardi. KBB
muayenesinde agiz hijyeninin bozuk, sublingual
alanin 6demli, sol tonsilin mediale itilmis ve uvulanin
saga lateralize oldugu gozlendi. Trakea belirgin
olarak saga itilmisti. Diger sistem muayeneleri

Bu makalede solunum sikintisi, boyunda
kitle ve enfeksiyon belirtileri ile basvuran ve
klinigimizde  derin  boyun  enfeksiyonu ve
submandibuler bez kaynakli lenfoma tanist konulan
AT’li 22 yasinda bir erkek hasta sunulmustur.

Tletisim kurulacak yazar: Dr. Koksal YUCA, Yuzinciyil normaldi. Hastanin rutin hematolojik ve biokimyasal
Universitesi, KBB ABD, Van, Tiirkiye, E-mail: koksalyuca@hotmail.com tetkiklerinde hemoglobin 15.09 g/dl, beyaz kiire
Gonderilme tarihi: 19 Subat 2004, revizyon isteme tarihi : 12 5 890/1’111, sedimantasyon 7 mm/1/2 saat ve 14
Mart 2004, yaym i¢in kabul edilme tarihi: 17 Mart 2004 mm/saat, serum laktat dehidrogenaz (LDH) 632 U/L,

kreatin fosfokinaz (CPK) 728 U/L olarak saptandi.
Cekilen boyun ultrasonografi (USG)’sinde sol parotis
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lojundan submandibuler bolgeye uzanan 128 X 79
mm boyutlarinda i¢inde milimetrik kalsifikasyonlar
iceren kitle izlendi. Boyun manyetik rezonans(MR)
incelemesinde boyunda solda submandibuler alani
dolduran 10 X 7,5 cm boyutlarinda diizgiin sinirl
trakeay1 belirgin olarak saga dogru iten, intravendz
(IV) kontrast madde enjeksiyonu sonrast homojen
kontrastlanan kitle tespit edildi. (Resim 1).

Resim 1. Submandibuler bolgeyi dolduran kitle

Enfeksiyon bulgulart  nedeniyle genis
spektrumlu antibiyotik ve destek tedavisi baglanan
hastada semptomlar {igiincii giin kontrol altina alind1.
Kitlenin ayiric1 tanisi i¢in ince igne aspirasyon
biyopsisi(lIAB) yapild.

IIAB sonucu epitelyal malign tiimor olarak
rapor edildi. AT ile beraber lenfoma goriilmesinin sik
oldugu diisiiniilerek 1IAB tekrarlandi. Sonucun ayni
olmasi iizerine hasta submandibuler bez kaynakli
malign epitelyal tiimoér on tanist ile operasyona
alindi. Operasyonda submandibuler ve sublingual
bezleri tutan ve dil kdkiine yayilim gosteren balik eti
goriiniimlii  lezyon goriildii (Resim 2). Alinan
frozenin tanis1 lenfoma olarak belirtildi.

Resim 2. Submandibuler bélgede kitlenin intraoperatif goriiniimii
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Spesmenin  histopatolojik incelemesinde
primer tiikriik bezi kaynakli yiiksek dereceli agresif
B hiicreli extranodal Non-Hodkin lenfoma (NHL)
tanis1 konuldu.

Hastaligin evrelemesi i¢in yapilan batin ve
toraks Dbilgisayarli tomografi (BT) incelemeleri
normaldi. Hastanin medikal onkoloji klinigince
yapilan klinik evrelemesi Evre 4 B olarak belirtildi.
Hastaya Siklofosfamid, 250 mg/m2 1. giin, Onkovin
2 mg 1. giin, Adriablastin 50 mg/ m2, Prednizolon
100 mg per oral (PO) 1-5 giin {i¢ haftada bir olmak
iizere 3 kiir verildi. Hasta halen medikal onkoloji
klinigince takip edilmektedir.

TARTISMA

AT nadir, otozomal resesif kalitim ile gegen,
progressif serebellar ataksi ile baglayan, hiimoral ve
hiicresel immiin defisitlere bagli olarak sik
tekrarlayan sinopulmoner enfeksiyonlar, o6zellikle
lenfoma ve losemiler olmak {izere artmis malignansi
predispozisyonu ve radyosensitivite ile karekterize
bir  multisistem  hastaligidir™*®.  Hastamizin
anamnezinde kii¢iik yaslardan beri sik iist solunum
yolu enfeksiyonu gecirdiginin saptanmasi literatiir ile
uyumluydu.

Tikriik bezlerinden kaynaklanan primer
lenfomalar oldukca nadirdir’. Lenfomalar tiim tiikriik
bezi neoplazmlarinin %1.7 sini olusturmaktadir ve
bunlarin biiylik ¢ogunlugu 50-70 yaslar1 arasindaki
hastalarda, parotis bezinde ortaya ¢ikmaktadir®. AT li
hastalarda artmis malignensi insidanst nedeniyle
submandibuler bezden kaynaklanan yiiksek gradeli B
hiicreli lenfoma literatiire gore daha geng yaslardaki
hastamizda ortaya ¢ikmig olabilir. Ayrica yiiksek
LDH seviyesi hastada timdr yiikiiniin yilksek
oldugunun gostergesi olarak kabul edildi.

AT tamist tipik klinik goriintii ve ataksi
telenjicktaziler ile konulur’. Hastamiz AT ve mental
retardasyon tanilar ile kiigiik yaslardan beri noroloji
poliklinigince takip edilmekteydi.

Derin  boyun enfeksiyonlart boyundaki
potansiyel bosluklar1 tutan bakteriyel kaynaklh
patolojilerdir. Bu bosluklarin baslicalar
submandibular, parafarengeal ve retrofarengeal
alanlardir. Etiyolojide siklikla iist solunum yolu
enfeksiyonlari, dental kaynakli enfeksiyonlar, cilt
enfeksiyonlari, orta kulak enfeksiyonlari, penetran ve
iatrojenik travmalar, yutulan yabanci cisimlerin
farenks ve 6zofagusta olusturdugu travmalar yer alir.
Ayrica immun yetmezlige neden olabilecek sistemik
hastaliklar derin boyun enfeksiyonlarina zemin
hazirlayabilir®. Hastamizda AT nedeniyle hiimoral ve
hiicresel immiin defisitlere bagli olarak derin boyun
enfeksiyonu gelismis olabilir.



Dr. Koksal YUCA, Dr. Hakan CANKAYA, Dr. A. Faruk KIROGLU ve Ark KBB-Forum =
Ataksi Telenjiektazili Hastada Primer Submandibular Bez Lenfomasi: Olgu Sunumu 2004,3(2) \ A
www.KBB-Forum.net

AT’li hastalarda lenfomaya ve enfeksiyonlara
yatkinlik nedeniyle submandibiiler alanda ortaya
cikan kitlelere yaklasimda submandibuler bez
kaynakli lenfoma ve derin boyun enfeksiyonlarinin
birlikte  olabilecegi akilda tutulmalidir diye
diisiinliyoruz.
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