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Özet
Üç aylýk erkek bebekte sol taraf ekstremitelerin sað taraf
ekstremitelerden daha uzun ve kalýn olduðu (hemihipertrofi)
saptandý. Hemihipertrofinin, bileþenlerinden birinin
hemihipertrofi olduðu sendromlardan birisi mi, yoksa izole
hemihipertrofi mi olduðu araþtýrýldý.  Ýzole hemihipertrofi
olduðu saptanan hasta, hemihipertrofi ile birlikte sýk görülen
çocukluk çaðýnýn embiryonal tümörleri yönünden de
incelemeye alýndý. Konjenital izole hemihipertrofi
saptadýðýmýz hasta, bu hastalarda çocukluk çaðý embiryonal
tümör geliþme riski göz önünde bulundurularak üç ayda bir
kapsamlý fizik muayene ve altý ayda bir abdominal
ultrasonografi planlanarak takibe alýndý.

Anahtar Kelimeler: Beckwith-Wiedemann Sendromu;
Hipertrofi; Konjenital.

Abstract

It was determined that left-side extremites of three-month-

old�male infant are longer and thicker than right extremities.

It was investigated whether hemihypertrophy of symptom

of syndromes or isolated hemihypertrophy. The patient

determined isolated hemihypertrophy was also investigated

by us on childhood embiryonic neoplasia with

hemihypertrophy. The patient has been planned to observe

with comprehensive examination in every 3 months and

abdominal ultrasound scan every 6 months, in case the risk

of probable devaloping embiryonic neoplasia in childhood

Key Words: Beckwith-Wiedemann Syndrome; Congenital;

Hypertrophy.

.
Giriþ
Hemihipertrofi (hiperplazi) vücudun bir veya daha
fazla parçasýnýn asimetrik büyümesi olup Beckwith-
Wiedeman sendromu (BWS) gibi iyi tanýmlanmýþ bazý
hastalýklarýn bir bileþeni olabileceði gibi izole bir
klinik tablo olarak da görülebilir. Izole konjenital
hemihiper t rof inin  e t iyoloj is i  tam olarak
bilinmemektedir. Genellikle sporadik olmakla birlikte
az sayýda ailesel geçiþ de tanýmlanmýþtýr (1). Ailesel
vakalarýn görülmesi genetik mekanizmalarý
düþündürmektedir. Izole hemihipertrofi vakalarý
BWS�nin tam olmayan ekspresyonu olarak
düþünülmekte olup hastalarýn uzun süreli takipleri
gerekmektedir.

Bu yazýda az görülen bir olguyu takdim etmeyi ve
konuyla ilgili literatür bilgilerini gözden geçirmeyi
amaçladýk.

Olgu Sunumu
Sol vücut yarýsýnýn sað tarafa göre büyük olmasý
nedeniyle polikliniðimize getirilen üç aylýk erkek
bebeðin hikayesinden þikayetinin doðumdan beri
olduðu, normal gebelik süresini takiben 4500 gram
aðýrlýðýnda spontan vajinal yolla doðduðu öðrenildi.
Fizik muayenesinde aðýrlýk 6900 gram (90-97
persentil), boy 63 cm  (90-97 persentil), baþ çevresi
41 cm (50-75 persentil) idi. Sol üst ve alt
ekstremitelerinde saða göre hipertrofi mevcut olup
sol üst ekstremite sað üst ekstremiteden 2 cm, sol alt
ekstremite sað alt ekstremiteden 5 cm uzun olarak
ölçüldü. Sol önkol çevresi (en geniþ yerden) 15.5 cm,
sað önkol çevresi (en geniþ yerden) 13.5 cm, sol bacak
çevresi (en geniþ yerden) 17 cm, sað bacak çevresi
(en geniþ yerden) 15.5 cm olarak ölçüldü. Dismorfik
yüz görünümü, makroglossi, karýn duvarý defekti,
vasküler abnormallik ve cilt bulgusu yoktu. (Resim
I-II: Hastanýn ekstremitelerinin görünümü)
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Laboratuvar incelemesinde tam kan sayýmý, karaciðer
ve böbrek fonksiyon testleri, tam idrar tetkiki,
abdominal ve renal ultrasonografik incelemesi normal
idi. Sol üst ekstremite doppler incelemesinde venöz
yapýlarý açýk, kan akýmý normal olup belirgin ödem
olmadýðý ve kaslarda sað tarafla kýyaslandýðýnda
kalýnlýk artýþý mevcut idi.  Lenfosintigrafik çalýþmada
her iki aksiller bölgede lenfatik akýmýn normal olduðu
saptandý. Abdominal-Torakal-Servikal tomografi ve
kranial manyetik rezonans görüntüleme normal idi.
Genetik çalýþmada anormallik saptanmadý. Hastada
hemihipertrofinin birlikte bulunduðu durumlar
araþtýrýldý. Hasta hemihipertrofi ile birlikte olmasý
muhtemel çocukluk çaðýnýn embriyonal   tümörleri
ve diðer komplikasyonlar açýsýndan üç aylýk dönemlerle
takibe alýndý. Hasta 18 aydýr tarafýmýzdan takip
edilmektedir.

Tartýþma
Hemihipertrofi izole olabileceði gibi Beckwith-
Wiedeman sendromu (BWS), Proteus sendromu,
Russel-Silver sendromu, Nörofibromatozis tip I  ve
Klippel-Trenaunay-Weber sendromunun bir
komponenti olarak da görülmektedir (2).

Ýzole hemihipertrofinin genel populasyondaki
prevalansýný (pek çok olgunun hafif olmasý ve týbbi
bakým için gelmemesi nedeniyle) tam olarak belirlemek
çok zordur. Konu ile ilgili olarak yapýlan prevalans
çalýþmalarýnýn sonuçlarý da bunu gösterektedir. Parker
ve ark (3) 860 000 olguda konjenital asimetri sýklýðýný
1:86 000 olarak bildirmiþlerdir. Higurashi ve ark (4)
14 430 yenidoðanda hemihipertrofi sýklýðýný 1: 14 000
olarak saptamýþlardýr. Bu durum etnik oluþuma göre
sýklýðýn deðiþtiðini göstermektedir. Ülkemizde konu
ile ilgili çalýþma bulunmamaktadýr.

Ýzole hemihipertrofi genellikle sporadik olup ailesel
vakalar da bildirlmiþtir. Heilsted ve ark. (1) Tunus�lu
bir ailede tam olmayan penetrasyon gösteren otozomal
dominant geçiþli ailesel izole hemihipertrofili iki olgu
yayýnlamýþlardýr. Ailesel izole hemihipertrofili

olgularda dikkat çeken ortak nokta, kalýtýmýn anne
aracýlýðýyla olduðudur. Olgumuzda ailesel kalýtýmý
düþündürecek öykü ve fizik muayene bulgusunun
olmamasý nedeniyle sporadik izole hemihipertrofi
olarak deðerlendirildi.

Ýzole hemihipertrofinin klinik önemi, bu çocuklarda
Wilms tümörü,  adrenokort ikal  karsinom,
hepatoblastoma, daha az sýklýkla rabdomyosarkoma,
nöroblastoma, feokromasitoma gibi çocukluk çaðýnda
görülen abdominal tümörlerin genel populasyona göre
daha sýk görülmesinden kaynaklanmaktadýr (2,5)
Hoyme ve ark. (2) 168 izole hemihipertrofili hastada
tümör görülme oranýnýn %5.9 olduðunu, en sýk görülen
tümörün ise Wilms tümörü olduðunu bildirmiþlerdir.
Smith ve ark. (5) tümör geliþen izole hemihipertrofili
27 hastanýn 19�unda Wilms tümörü olduðunu, tümör
geliþiminin çoðunlukla hipertrofinin olduðu vücut
yarýsýnda ve 6 yaþýndan önce görüldüðünü
bildirmiþlerdir. Bizim olgumuzda yapýlan ayrýntýlý
muayene ve laboratuvar tetkikleri sonucunda tümör
saptanmadý. Hasta, tümör geliþimi bakýmýndan genel
populasyona oranla daha fazla risk taþýdýðý için
periyodik kontrollerle izleme alýndý.

Bazý araþtýrmacýlar ise izole hemihipertrofinin
Beckwith-Wiedemen sendromunun (BWS) tam
olmayan ekspresyonu olabileceðini ileri sürmüþlerdir
(2,6). BWS prenatal ve postnatal aþýrý büyüme,
makroglossi, omfalosel, neonatal hipoglisemi ve
hemihipertrofi ile karakterizedir. Hastalýðýn
oluþumunda, kromozom 11p15.5 bölgesinde meydana
gelen kompleks genetik ve epigenetik deðiþikliklerin
rol oynadýðý düþünülmektedir. En çok kabul gören
görüþler þunlardýr: Kromozom 11p15.5 bölgesinde
yeniden düzenlenme, baba kökenli allelde genomik
imprinting defekti, mutasyon, baba kaynaklý allelde
metilasyon kusurlarý ve uniparental disomy (6).

Ýzole hemihipertrofili olgularda ileri yaþlarda ortaya
çýkabilecek tümoral oluþumlarýn erken evrede
saptanmasý amacýyla 5-7 yaþa kadar hastalarýn üç ayda
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bir fizik muayenesi, altý ayda bir abdominal
ultrasonografisi; puberteye kadar yýlda bir kez
abdominal ultrasonografisi yapýlarak takip edilmesi
önerilmektedir (7). Konjenital izole hemihipertrofi
saptadýðýmýz hasta, olasý çocukluk çaðý embriyonal
tümör geliþimi riski göz önünde bulundurularak üç
ayda bir kapsamlý fizik muayene ve altý ayda bir
abdominal ultrasonografi yapýlmasý planlanarak takibe
alýndý. Ýzole hemihipertrofili hastalarýn düzenli takip
edilmesi, sýklýðýnýn tespiti ve bu hastalarýn ilerde
geliþebilecek komplikasyonlar açýsýndan takip edilmesi
gerektiðini vurguluyoruz.
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