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MIYELODISPLASTIK SENDROM VE LOKOSITOKLASTIK
VASKULIT: BIR OLGU SUNUMU
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OZET

Miyelodisplastik sendrom yagla birlikte siklif1 artan, yaygin bir hematolojik bozukluktur Ki-
tantz vaskiilitlerin miyelodisplazi ile birltkte oldugu olgular bildirilmistir. Miyelodisplastik
sendromda immiinolojik anormallikler diger hematolojik hastaliklara giire daha biiyiik cesitli-
lik ve 6nem gosterir. Bu yazida mivelodisplazi ve 18kositoklastik vaskiilitin birlikte bulundugu
bir olgu tartiginugtir,
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SUMMARY

Myelodysplastic syndrome and leucocytoclastic vasculitis: A case report. The myelodsyplas-
tic syndromes are a group of common haematological disorders that increase in incidence with
age. Case reports have suggested a cutaneous vasculilis associated with myelodysplasia, Im-
munologic abnormalities in myelodysplasia seem to be more important than in other haemato-
logic disease. In this case report we discussed one patients has myelodysplasia assoctated with

leukocytoclastic vasculitis.
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GIRIS

Miyelodisplastik sendrom (MDS), inefektif
hematopoez, refrakter sitopeniler ve akut
miyeloid losemiye ilerleme efilimi gdsteren
bir grup klonal hematopoetik bozuklugun
genel adidir (1), Hematopoezdeki klonal bo-
zukluk proliferasyon ve diferansiyasyonda
anormallikle karakterizedir V). Bu anormal-

lik bir veya daha fazla hematopoetik dizide

ortaya ¢ikabilir ve periferik kan tablosunda
kendisini sitopeni ile gosterir ({1, Miyelo-
displastik sendromun giiniimiizdeki tedavi
yaklagim sitopenilere ait semptomiar kendi-
ni gosterdiginde destekleyici tedavi seklin-
dedir O, French-American-British (FAB)
smiflandirma sistemine gisre MDS kemik ili-
gi morfolojisine gére bes tipe ayrilmiglardir
(D, Bunlar, refrakter anemi (RA), ringed si-
deroblastli refrakter anemi (RARS), blast sa-
yis1 artmus refrakter anemi (RAEB), blast sa-

yis1 artmig ve transformasyonda refrakter
anemi (RAEM-t), ve kronik miyelomonosi-
ter 16semi (KMML) dir.

MDS sik goriilen bir hastaliktir. Yetmis ya-
sin lizerindeki kisilerde 22-45/100.000 ora-
ninda bildirilmigtir. Hastalarm%80 i 60 ya-
sm lizerindedir ®,

MDS ile birlikte ¢esitli romatizmal bulgula-
rin tanimlandigi olgular yayinlanmistir.
Bunlarin arasinda seronegatif inflamatuvar
artritler ¥, kutan6z vaskiilitler @10, polimi-
yaljiya romatika 4, tekrarlayan polikondrit-
ler ¥, romatoid artrit, Sjégren sendromu ve
mikst bag dokusu hastaliklarn1 ¥ vardir. By
tiir otoimmiin bozukluklar en sik KMMI, de
bildirilmigtir. Fakat genel olarak bu hastalik-
lar MDS de nadir gériillmektedirler (7, MDS
de kiitanoz vaskiilitler ilk olarak Fransiz
arastirmacilar tarafindan bildirilmigtir @,
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Kiitandz vaskiilit derideki kiigiik damarlarin
herhangi bir immiinolojik hasara kars: gelis-
tirdikleri yanittir. Bu yamt gegici permeabi-
lite artigindan mikrotrombiis olugumu, nek-
roz ve iilserasyona kadar degigiklik gostere-
bilir ),

Burada MDS ile bir tiir kiitandz vaskiilit
olan l6kositoklastik vaskiilitin birlikte bu-
lundugu bir hasta sunulmaktadir,

OLGU
71 yasinda, erkek hasta.

Ug aydir sirt afnisi, gece terlemesi, kol ve
bacaklarinda agrilar olmasi, son 1 aydir bu
gikayetlerinin artmasi nedeniyle Aralik 1994
de hematoloji poliklinigine bagvurdu. Hasta-
mm fizik muayenesinde solukluk disginda pa-
tolojik bulgu yoktu,

Kan sayuminda; l6kosit: 3.3X10%L, n&trofil:

sag elden alinan biopside lokositoklastik
vaskiilit (yiizeyde lammeller ortokeratoz,
papiller dermiste 6dem, dermiste baz1 da-
marlar ¢evresinde fibrinoid nekroz ve da-
marlar ¢evresinde 16kositleri iceren iltihabi
hiicre infiltrasyomu), (Resim 1 ve 2). saptan-
di.

Lokositoklastik vaskiilit tanisi tizerine hasta-
ya Prednizon 100mg/giin baglandi. Lezyon-
larda hizla diizelme gozlendi. Ug ay kuillani-
lan kortikosteroid kesildikten sonra lezyon-
lar tekrarlamadi, Hasta refrakier anemi tanisi
ile halen izlenmekte olup, aralikh olarak kan
transfiizyonlar stirdiiriilmektedir.

TARTISMA

Nekrotizan vaskiilit veya l8kositoklastik
vaskiilit, klasik bir vaskiilittir. Kiitandz
vaskiilitlerde altta yatan sistemik bir hastalik

olmas1. gerekmese de, en sik olarak ilag re- |
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0.7X10%L, trombosit: 107X10%L, Hb: 9.6
g/dL, Het: %28.4, MCV:94 fl. retikiilosit:
%3.6 bulundu. Biyokimya tetkiklerinde po-
liklonal gammopati diginda 6zellik yoktu.
Periferik yaymasmda eritrositlerde bazofilik
noktalanma ve makrositoz saptandi, blast
yoktu. Kemik iligi aspirasyonunda hiicreden
zengin kemik iligi materyali, myeloid seride
hipograniilasyon, Pelger-Huet anomalisi
saptand1, megakaryosit goriimedi. Ring si-
deroblast oram %16 bulundu. Kemik iligi
biopsisinde orta derecede retikiilin 1if artig,
matiirasyonlu geng hiicre artig1 gdsteren hi-
perselliiler kemik iligi gozlendi.

Bu nedenle MDS/RA (miyelodisplastik
sendromy/ refrakter anemi) nedeniyle izlen-
meye baglanan hastaya folik asit basland1 ve
aralikh olarak kan transfiizyonu yapild:. Ey-
Lil 1997 de sol skapula iistiinde ve sol lom-
ber bolgede genis ekimotik lezyonlar ortaya
¢ikmas: iizerine bu bolgelerden deri biopsi-
leri yapildh (5.9.97/19639/97): sag koldan
alinan deri biopsisinde purpura ve yiizeyel
dermiste perivaskiler iltihabi infiltrasyon,

aksiyonlari, romatoid artrit veya inflama-
tuvar barsak hastaliklar: ile birlikte go-
ritltirler. Ayrica malign hastahklarda, dzel-
likle Ienfoproliferatif hastaliklarda vaskiilit
goriilebilmektedir (®). MDS de immiin fonk-
sivon bozuklugu ve otoimmiin siireglere
bagli olarak bir takim romatolojik sendrom-
lar bildirilmistir. Bu hastalarda B lenfositle-
rinde 9 T lenfositlerinde (7, NK hiicrele-
rinde ), bundan bagka monosit saytlart ve
fonksiyonlarmda anormallikler (2 bildiril-
migtir.

Daha dnce bildirilen olgular MDS ve vaskii-
litin rastlantisal birliktelik gdstermedigini
desteklemektedir. Ancak var olan hiicresel
ve hiimoral immiin fonksiyon bozukluklar
otoimmiin siirecleri agiklamak igin yetersiz
kalmaktadiriar. KMML ve otoimmiin artrit /
vaskiilit birlikteliginin daha sik goriilmesi
monosit fonksiyonlarindaki anormallige
bagh olabilir.

MDS 1li hastalarda yapilan bir ¢aligmada
polikional hipergammaglobulinemi ile bir-
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likte 1gA ve 1gG diizeylerinde artig oldugu
gosteritmigtir ). Mufti ve arkadaslarinin
yaptiklar bir ¢alismada MDS de monoklo-
nal gammopati goritlme sikliginim da arttigi
bildiriimistir @), Daha 6nce yapilan ¢aligma-
larda da monoklonal gammopati sikliina
dikkat gekilmigtir 212), T hiicresine ait fonk-
siyon bozukluklan ile ilgili ¢ok az veri var-
dir. Bagka bir calismada CD4+* T hiicreleri-
nin yiizdesinde azalma ayrica CD8* T hiicre-
lerinin sayismda azalma oldugu gosterilmis-
tir 3.

MDS de immiinolojik anormallikler diger
hematolojik hastaliklarda oldugundan daha
kapsamli ve daha dnemlidir @), Bu daha ¢ok
immiin yetmezlik ig¢in gecerlidir. Bundan
dolayr MDS igin prognostik degeri olan bul-
gulardir ),

MDS de otoantikor sikhigi aym yastaki kisi-
lerden farkh bulunmamakla birlikte KMML
de oteantikor sikligmin artmig oldugu goste-
rilmigtir ® (%53). Bu durum mononiikleer
fagositlerden (monositlerden) kaynaklanan
soliibl faktorlerin B lenfositlerini nonspesi-
fik olarak uyarmasina bagh olabilir ). Artrit
ve vaskiilit gibi otoimmiin komplikasyonla-

rin immiin sistemdeki bu degisiklige bagh
olmas1 miimkiindiir &,

Bagisiklik sisteminde gosterilmig birgok
anormallife ragmen MDS i hastalarda nadir
olarak goriilen otoimmiin bozukluklarm me-
kanizmas1 tam olarak agiklifa kavugturul-
mus degildir. Buna ragmen en azindan
KMML de otoimmiin hastaliklarin daha sik
goriilmekte olusu bu siirecin, monosit/mak-
rofaj fonksiyonlan ile ilgili olarak, antikor
yapimi, antijen sunumu ve sitokin sekresyo-
nundaki birtakim bozukluklara bagh olabile-
cegini diisiindiirmektedir (%12,

MDS ile birlikte 16kositoklastik vaskiilit da-
ha Once az sayida olguda bildirilmistir
“7.10) Lskositoklastik vaskiilitte patolojik
bulgular, damar duvarlarinda harabiyet ve
fibrinoid dejenerasyon,yine damar duvarla-
rinda ve ¢evresinde notrofil infiltrasyonu,
kanama ve 10kositoklazi (inflammatuvar
hiicrelerin pargalanmasi) seklindedir.

Bu bulgularla 16kositoklastik vaskiilit tamsi
konulan hastamizda kortikosteroid tedavisi-
ne iyi yanit alinmasi da literatiire uygun bu-
lunmusgtur, Bu yazida nadir goriildiigi bildi-
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rilen ldkositoklastik vaskiilitin g&riildiigii bir
MDS 1i hasta sunuldu.
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