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OZET:

Sag tarafinda konjenital hemihipertrofili 11 yasinda bir erkek ¢o-
cuk taktim edildi. Konjenital hemihipertrofi ile beraber bulunabilen
tiimérlerle ilgili literatiir gozden gegirildi.

GIRIS

Konjenital hemihipertrofi ilk defa
1822 yilinda Meckel tarafindan tarif
edilmistir. Curtius sendromu, Steiner
sendromu, konjenitel hipertrofi, hemiji
gantism, hemimakrozomia ve parsiyel
jigantism isimleri ile de amilmustir.
1839 da Wagner hemihipertrofili bir vaka
bildirmistir. Fakat hemihipertrofi ancak
1920 lerde Gessel (1,2) ve Lenstrupun
calismalarindan sonra iyice taninmistir.
Asimetri genellikle dogumda dikkati
ceker, bazi vakalarda ise pubertede
belirgindir(4). Vakalarin ortalama %; 50
kadarinda diger konjenital anomaliler
beraber bulunur (2,1,5). Bunlar arasinda
cocukluk yaslarinda dikkati ¢ekebi-
len tiimérlerin 6zel bir yeri vardir.

Bu yazida Klinigimizde tesbit
ettigimiz bir konjenital hemihipertrofi

vakast takdim edilecek ve konjenital
hemihipertrofi ile beraber bulunabilen
timorlerle ilgili bilgilar gozden gegi-
rilecektir.

Vaka Takdini *

(I.T., Prot. 7592/7185, 1970). 11
yasinda erkek ¢ocugu dogusundan beri
sag tarafindaki hipertrofi nedeni ile
tetkik edilmek tiizere yatirtldi. Annesi
babast ve & kardesi sag ve sihhatteler ,
ailede benzer bir anomali tarif edil-
miyor.

Fizik muayenede agulik 30 kg.
(% 10), boy 134 cm. (% 31), afes
36.8<C., nabiz 84/dak. Genel durum
iyi mental geriligi mevcut degil,
I Q normal. Sag {iist ekstremite uzun-
lugu 59 cm., sol iist ekstremite 58 cm.,

(x) 2. Ulusal Kanser Kongresinde, 3-6 Nisan 1977 istanbul, bildirilmistir.
(xx) Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligt ve Hastalikla-1 TKlinikgi Profosori.
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sag pazu genisligi 18.5 cm., sol pazu
18 cm., sag krista iliakadan avakta-
banina kadar mesafe 79 cm., sol tarafta
78 cm., sag baldir genisligi 38,5 cm.
sol tarafta 38 em. Yiiziin ve dilin sag
tarafi ile sagdaki disleri soldakilere
oranla daha bilyiik gériiniiyordu. Tiroid

normalin 2-3 katt hityiiklitkte palpablds,
iizeri diizdli, nodiil palpe edilemiyordu.
Sistem muayeneleri normaldi. Kara.
cier ve dalak i'e batinda herhangi bir
kitle palpe edilemiyordiu. Isitmesi nor-
maldi (Resim 1.,2,3).

Resim 1- Yiizde Belirgin Hemihipertrofi.
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Resim 2- Agizda Hemihipertrofi

Labratuvar Bulgulari:

Hb. %, 13,5 gr., BK. 5500/mm3.,
NPN 9%, 14.4 mg., Ca % 12 mg., PY,

‘Resim 3= Hastanin Gene! Goriinimi

6.3 mg., alkalen fosfataz 1,5 B.U. idi.
I-V.P. normal hudutlarda idi.

TARTISMA

Konjenital hemihipertrofi tek bir
parmaktan vakamizda oldugu gibi vii-
cudun tiim yarisinin bitytimesine kadar
degisik sekillerde goriiliir(2) Segmental,
tek tarafli vaya capraz sekildedir. Bazan
adale damar , iskelet veya sinir sistemi
gibi bir sistemi tutarsa da g¢ogu kere
biitiin sistemleri icine alir (5). Total
hemihipertrofiye sag tarafta sola na-
zaran daha fazla rastlanmir (1,3,6), er-

keklaerde klzlaraﬂ oranla daha fazladir
(2,7.8).

.-Konjenital hemihipertrofinin eti-
yolojisi tartismalidir. Heredite, endok-
rin -imbalans, damar ve lenfatik - ano-
maliler, merkezi sinir sistemi- lezyon-
lar1 gibi degisik teoriler iizerinde du-
rulmustur. Gesell, ikiz hiicrelerin nor-
malden farkli olarak gelismelerinin
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hemihipertrofiye yol agtigi gotiisiinit
ileri stirmektedir (1,2).

Son yillarda 16semi ve mongolism
orneginde oldugu gibi epidemiyolojik
calismalar konjenital anomalilerle be-
raber olan bazi hastaliklarin etiyo-

lojisinin aydinlatilmasinda yardimer ol-
mustur. Ay sekilde nadir bir kon-
jenital anomali olan total hemihi-
pertrofi ile ¢ocukluk kanserleri , Wilms
timorii arasinda da bir iliski buluna-
bilecegi dikkati ¢ekmistir (Tablo 1).

Tablo 1- Wilms Tiimoérii ile Konjenital Anomaliler Arasmdaki 1liski
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Miller ve arkadaglarimin yaptik-
lar1 bir ¢alismada 223 i erkek, 217 si
kiz olm(k iizere 440 Wilms tiimorli
gocuk, beraber bulunabilecek diger kon-
jenital anomaliler yoniinden arastirilmis-
tir. Konjenial aniridi normalde ortalama
1/50.000 goriildiigii halde wilms tiimor-
lii cocuklarda 1/73 olarak tesbit edilmis-
tir. Bunlardan yarist mental retandas-
yonlu idi. 3 vakada konjenital hemihi-
pertrofi 5 vakada hipospadias, 11 va-
kada inmemis teghis, 18 vakada uro-
genital sistem anomalisi, ayrica 1
vakada primer rabdomiyosarkom, 1 va-
kada norofibromatoz tesbit edilmistir.
Yapilan 141 otopside 2 patent duktus
arteriosus, 2 patent foramen ovale, 1
adrenal korteks hiperplazisi, 4 aksesuar
dalak, I Meckel divertikiilii ve 1 vakada
da tiroid bezi sol lob yoklugu tesbit
edilmistir(9).

Konjenital hemihipertrofilerde kon-
jenital urogenital anomaliler beraber
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HEMIHIPERTROFi VASKULER NEVUS

bulunabilir veya herhangi bir zaman-
da -Wilms tiimérii  (10-13), adren-
okortikal neoplazi (11,13-15), hepato-
blastoma (16), pigmente nevus, heman-
jiyon ve ve primer akciger kanseri
gibi patolojiler tesekkiil edebilir (Tablo
2).

Bu nedenle konjenital hemihipert-
rofi tanis1 konulmasi hekimi uyarmali
ve hasta adi gecen diger patolojiler
yoniinden belirli araliklarla arastiril-
malidir.

Ayirict  tami:  Silver sendomu,
Romberg sendromu (progressif hemifa-
siyel atrofi), arteriovendz anevrizmalar,
Recklinghausen nérofibromatosisi, kon-
je nital lenfedema, monostatik fibroz
displazi ve Klippel Trenaunay-Weber
sendro munda konjenital hemihipertrofi
dekine benzer bulgulara rastlanabilir.
Dil, disler, oral mukoza ve kemik yapi-



sinda bir tarafta orta hatta kadar belir-
gin sekilde farklilik gériilmaesi konjeni-

tal hemihipertrofilerin ayurict tamisinda
yardimct olabilir.

Tablo 2- Konjenital Hemihipertrofi ile Konjenital Tiimoral Olusumlar Arasin-
daki Iliski

KONJENITAL HEMIHIPERTROFI

v
HEMARTOM

(VASKULER VE PIG-
MENTE NEVUS DAHIL)

¥
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_, ADRENOKORTIKALNEOPLASMLAR,...... ?
PERIMER KARACIGER KANSERI

SUMMARY
CONGENITAL HEMIHYPERTROPHY

A case of complete congenital he-
mihypertrophy is reported. The scope
of hemihypertrophy may range from
the enlargement of a single digit to
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