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HaStanemizde ilk kez klinik ve laboratuvar bulgulan ile tan1 konulan ve daha sonra otopsi bulgulan ile dogrulanan 
10semi vakasl takdim edildi. 

• Firstly, in our department,we presented a case of congenital leukemia diagnosed by men! by means o: 
and laboratory findings then the diagnose was confinned at autopsy. 

losemi, dogumda ya da takiben ilk ay i~inde gorOien nadir bir hastahk!lr. Yaymlanan vakalann ~ogu (%Sf"! 
mnlenfoblastik losemi (ANLL) tipindedir (6,7, 1 0). Klinik bulgular arasmda subfebril ate§, diare, kilo kayb;. 

.-meg;ali, bazan splenomegali ve daha ileri ya§larda ortaya ~1kan losemiden tarkl1 olarak deride mavi-gri nodJier 
(losemia kutis) say1labilir (1-4,6,10). Etiolojisi kesin olarak bilinmemekle birlikte, intrautenn cJ,1nemd~' 

losemi riskini art1rd1Q1 bilinmektedir(B). Aynca Down sendromu, trizomi D, Turner sendromu, mv;.ai •. 
9 gibi kromozom anomalileri hastahgm ortaya ~1kmasm1 art1ran risk faktorleridlr( 1 ,2,6, 10). Ellis-Von Crevelo 

sendromu, Bonnevie-Uirich sendromu ile de birlikte olabilir(6). Nadir gorOimesi neden1yle, klinigimlt.·je 1an 
bir konjenitallosemi vakasmm takdimi uygun gorOimO§!Or. 

ya$1ndaki annenin birinci hamileliginden miadmda spontan vajinal yolla dogan 28 gOniOk k1z bebek, vOcudunda 
solunum Slkln!ISI ve kann §i§ligi nedeniyle E.O.T1p FakOitesi Qocuk Saghg1 ve Hastahklan Klinigi'ne yalinld1. 
hamileligi esnasmda hi~ bir hastahk ge~innedigi, ila~ almadiQI ve rontgen ~ektirmedigi ogrenildi. 
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Rzik ineelemede, ate~ 3-r'C, nab1z 160/dk, kan basme1 60 mm Hg/nab1z, solunum 30/dk, ba~ ~evresi 36 em, b~y 50 em, 
ag1rhk 3750 gr idi. Gene! durumu iyi olmayan hastanm solunumu Slkmhh idi, yOzde, sa~h derive g6vdede yer yer 2-3 mm 
9(!pmda mor renkli papOier dokOn!Oier, dinlemekle akeigerde krepitan railer vard1. Karaeiger orta hat11 8 em, dalak 6 
em ge.~iyordu (Resim 1). 

Resim 1. Deri dokOntoleri, karaciger ve dalak bOyOklugO gorOimektedir. 

Laboratuvar incelemelerinde; hemoglobin 10.2 gr/dl, lokosit say1lamayaeak kadar fazla, periferik kan yaymasmda 
eritrosit yap1s1 hipokrom normositer olup, trombosiUeri tekli, ~i~ idi ve yaygm myeloblastik hOcre vard1 (Resim 2}. 
Kemik iligi myeloblastlarla kaph idi ve PAS boyas1 negatif idi.Orik asit 7.3 mg/dl , kan gurubu ARh(-) idi. Akciger 
grafisinde sagda daha fazla olmak Ozere yaygm infillrasyon vard1. Kromozom analizi 46, XX olarak degerlendirildi. Deri 
biyopsisinde losemik infiltrasyon bulundu (Resim 3). 
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ReSIIT12. Periferik yaymada eritrositler arasmda myeloblastik seriye ait losemik hOcreler {Wright, X 450) 

Resim 3. Ost dermisi diiiOz olarak i~gal eden losemik hOcre infiltrasyonu {H-E, X 160) 
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Lokosit say1s1nm ~k fazla olmas• nedeniyle ARh(-) kan i!e bir kez kan degi~imi uygulanan hastanm takiben lokosit say1s1 
148000/mm3 e dO~tO. Ikili antibiyotik verilen hastanm ikinci gOn solunum s•k•nt•s• artt1, kanamalan ba~lad1 ve eksitus 
oldu. Otopsisinde karaciger, akciger, dalak, oobrek, beyin, meninks, larinks ve diger organlannda atipik karakterde 
myeloblastik seriye ait hOcreler saptand1 (Resim 4,5,6). 

Resim 4. Karacigerde sinOzoidal mesafeyi diffOz olarak i§Qal eden losemik hOcreler (H-E, X 160} 
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Resim 5. Bobrekte interstisyel mesafede losemik hOcreler (H-E, X 160) 

Resim 6. Dalakta losemik hOcrelerin diffOz infiltrasyonu (H-E, X 160) 
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Tartl§ma 

Konjenitallosemi genellikle akut myeloblastik losemi (AML) tipinde olup, lokomoid reaksiyona neden olan sitomegalovirus 
enfeksiyonu, konjenital sifiliz gibi intrauterin enfeksiyonlar, sepsis, eritroblastozis fetalis ve nadiren konjenital 
trombositopenik purpura, konjenital aplastik anemi ve konjenital noroblastom ile kan§abilir (1,6,10). lntrauterin 
enfeksiyonlarda sanhk, pete§i, purpura, hepatosplenomegali, koryoretinit, mikro ya da hidrosefali gibi bulgulara 
rastlanmaktad1r. Vakam1zm sanhk ge<;irmemi§ olmas1, koryoretinit, mikro ya da hidrosefali olmayl§l ile intrauterin 
enfeksiyonlardan uzakla§llml§lir. Kan gurubu uygunsuzlugu olmamas1, periferik kan yaymasmda hemoliz bulgulannm 
bulunmamas1 nedeniyle vakam1zda eritroblastozis fetalis de dO§OnOimemi§lir. Kemik iliginde tipik rozet gorOnOmO 
olmamas1, konjenital noroblastom ihtimalini de azaltml§tlr. Vakam1zda periferik kan yaymasmda trombositler tekli ve §i§ 
olmas1na ragmen, beraberinde lokosit sayts1nm <;ok yOksek olmas1 nedeniyle de konjenital trombositopenik purpura ve 
aplastik anemiden uzakla§llml§tlr. 

Vakamtzm bir haftalik iken ortaya <;1kan mavi gri renkli papOier deri lezyonlan, solunum slklnlisl, hepatosplenomegali, <;ok 
yOksek lokosit say1s1 ve kemik iliginde myeloblastik hOcre hakimiyeti nedeni ile konjenitallosemi dO§OnOimO§tOr(2,6,10). 

Konjenitalloseminin genellikle kromozomal anomalilerle birlikte oldugu bilinmektedir. Down sendromlu hastalarda losemi 
riski normalden 20 kat daha fazladlr(20). Down sendromunda genellikle myeloblastik hOcrelerin kontrolsuz ge<;ici 
proliferasyonu olmakta ve bu durum klinik ve hematolojik olarak AML den aynlamamaktad1r, fakat haftalar veya aylar 
i<;inde spontan dOzelmenin oldugu bilinmektedir(2,4,6,1 0). Vakam1zm kromozom yapiSintn 46, XX olmas1 ve herhangi bir 
konjenital anomali bulunmamast, birlikte Down sendromu, Turner sendromu gibi bir kromozom anomalisini 
dO§OndOrtmemi§tir. 

KonjenitaiiOsemide lokosit say1s1nm a§trt yOksek olmas1 nedeniyle lokotrombusler olu§abilir ve intrakraniyal kanama ile 
sonlanabilir. Bundan dolayt tedavide lokosit say1s1nt azaltmak amac1 ile kan degi§imi ve daha sonra kemoterapinin 
uygutanmas• tavsiye edilmektedir(6). Kemoterapi ile ge<;ici remisyon saglansa bile prognoz iyi degildir(1,6,9,10). 
Nitekim bizim vakamtz da losemik infiltrasyon ve kanama ile eksitus olmu§tur. 
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