Parsiyel Intestinal Obstriksiyon Yapan
NTRK Rearrangementli Infantil
Gastrointestinal Mezentimal Timor
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Giris

NTRK (Norotrofik Tirozin Reseptor Kinaz) fiizyonlari olan mezenkimal tiimérler, klinik ve morfolojik
olarak heterojen grupdur. Son zamanlarda NTRK fiizyonlar: ile gastrointestinal sistemdeki mezenkimal
tiimorler gastrointestinal stromal timorler (GIST) olarak tanimlansa da, bu tiir neoplazmalarin
siniflandirilmasi hala tartismalidir. Bu posterde, parsiyel ileal obs'rruksuyon ile basvuran ve NTRK
fiizyonlar: olan gastrointestinal mezenkimal timorli infant bir hasta sunulmustur.

Olgu

38. gebelik haftasinda normal vajinal yolla dogan kiz bebek, postnatal 24. giinde beslenmeme ve safral
kusma sikayetleri ile basvurdu. Hastanin oral beslenme sonrasi abdominal distansiyonu artmakta idi.
Ayakta gekilen babygram parsiyel bagirsak obstriksiyonu ile uyumlu idi. Kontrasth gastrointestinal sistem
grafisinde kontrast maddenin 24. saatte rektuma ulagtigi goriildigii igin hasta diisiik voliimler ile oral
beslenmeye c¢alisildi. Postnatal 44. giinde yeterli beslenme voliimlerine ulasilamamasi {izerine hasta
laparotomiye alindi. Eksplorasyon sirasinda ileogekal valve 40 cm mesafede parsiyel intestinal
obstriiksiyon yapan bir kitle ile karsilasildi (Resim 1-2). Kitle 3 cm temiz cerrahi sinir ile tam olarak
rezeke edildi ve ug uca anastomoz yapildi. Rezeke edilen kitlenin histopatolojik incelenmesi sonrasi tan,
NTRK3-MAGI1 fiizyonu ile diisilkk dereceli ig hiicreli malign neoplazm olarak koyuldu (Resim A-B-C-D).
Hasta 10 aydir hastaliksiz olarak ek tedavi verilmeden Pediatrik Onkoloji tarafindan takip edilmektedir.

Sonu¢

NTRK fiizyonlari pediatrik timorlerde, erigkin timorlere gére daha sik gordlir. Pediatrik
gastrointestinal sistem ile iligkili mezenkimal timorlerde NTRK fiizyonlarinin tanimlanmasi ile tant
kesinlegtirilerek NTRK inhibitor hedefli tedavi kullanilabilir. Bizim hastamizda Pediatrik Onkoloji
takiplerinde niiks saptanmamis oldugu igin NTRK inhibitor tedavi heniiz kullanilmamistir ve rezerv olarak
tutulmaktadir. NTRK inhibitor hedefli tedavi onkolojik tedaviyi kolaylastirarak hastalarin uzun siire
hastaliksiz olarak takip edilmesine neden olabilir.

! A Tiimoér ig hiicreleri, submukoza ve muskularis

propia infiltre etmektedir (H&amp:EX100).

B-C Glomeruloid timér paterni ve venoz
damarlar ve kilcal damarlarin alanlari

" (H&amp;EX200-400).

D Hafif atipi olan ve yuvarlak bir gekirdege ve
yetersiz sitoplazmaya sahip igsi timor hiicreleri

(H&amp:EX400).




