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ISOLATED BONE MASS:
GRANULOCYTIC SARCOMA?

Abstract / Ozet

Giris: Graniilositik sarkom (GS) graniilositik prekiirsor hiicrelerin ekstramediiller yayilimindan
kaynaklanan lokalize bir tiimordiir ve literatiirde; chloroma, monositik sarkom, myeloid sarkom,
myeloblastom, ekstramediiller myeloid hiicreli tiimor olarak da adlandirilmaktadir. Genellikle
kemik, periost, yumusak doku, lenf nodlar: veya deride lokalize olur. En yaygin paranazal siniisler
ve orbita etkilenir. GS ayrica akut miyeloid 16seminin nadir bir baslangi¢ prezentasyonudur.
Olgu: Bu olgumuzda bacak agris ve iist solunum yolu enfeksiyonu bulgulariyla bagvuran 2 yas
10 aylik kiz hasta sunulmaktadir. Hastamiza yapilan parmak ucu periferik kan ve kemik iligi
aspirasyon yayma degerlendirmesinde blastik hiicre popiilasyonu goriilmemistir. Cocukluk ¢agi
16semileri bu nedenle ayirici tanida dislanmus olup tamida gecikmeye neden olmustur. Olgunun su
an yogun kemoterapi ile tedavisi ve sag kalimi devam etmektedir. Sonu¢: Cocuklarda
ekstramediiller kitle varliginda ayrintili muayene ve goriintilleme yontemleri ile arastirilmalidir.
Akut 16semi tanis1 ayiric tanida yer almalidir. Bu olgu sunumunda, torasik kostada destriiksiyona
neden olan nadir bir graniilositik sarkom vakasma yer verilmistir. Anahtar kelimeler: akut
miyeloid 16semi, graniilositik sarkom, miyeloproliferatif hastalik, gocuk

Introduction: Granulocytic sarcoma (GS) is a localized tumor arising from extramedullary
invasion of granulocytic precursor cells and is also called chloroma, monocytic sarcoma, myeloid
sarcoma, myeloblastoma, extramedullary myeloid cell tumor in the literature. It is usually
localized in bone, periosteum, soft tissue, lymph nodes or skin. The paranasal sinuses and orbit
are most commonly affected.GS is also a rare initial presentation of acute myeloid leukemia. Case
report: In this case report, we present a 2 years and 10 months old female patient who presented
with leg pain and upper respiratory tract infection. No blastic cell population was observed in
fingertip peripheral blood and bone marrow aspiration smear evaluation. Childhood leukemias
were therefore excluded in the differential diagnosis, leading to a delay in the diagnosis. The
patient is currently being treated with intensive chemotherapy and his survival continues.
Conclusion: In the presence of extramedullary mass in children, it should be investigated with
detailed examination and imaging methods. Acute leukemia should be included in the differential
diagnosis. In this case report, a rare case of granulocytic sarcoma causing destruction of the
thoracic costa is presented. Keywords: acute myeloid leukemia, granulocytic sarcoma,
myeloproliferative disease, child
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1. GIRiS

Graniilositik ~ sarkom  graniilositik  prekiirsor
hiicrelerin ekstramediiller yayilimindan kaynaklanan
lokalize bir timoridir ve literatiirde; chloroma,
myeloblastoma, monositik sarkom, ekstramediiller
myeloid hiicreli tiimor, myeloid sarkom olarak da
adlandirilmaktadir. Ender olarak goriiliir. Bu
sarkomlar; akut myeloid 16semili (AML) hastalarda
hastaligin seyri sirasinda veya heniiz kemik iligi
invazyonu olmadan o6nce  goriilebilir  (1).
Graniilositik  sarkom ayrica myelodisplastik
sendrom, kronik myeloid 16semi, kronik idiopatik
myelofibroz,  hipereozinofilik ~ sendrom  ve
polisitemia vera ile iligkili olarak da goriilebilir (2).
Kemik, periost, yumusak doku, lenf nodlar1 veya
deriyi tutabilmektedir. En yaygin paranazal siniisler
ve orbita tutulur. Ayrica genitoliriner sistem,
gastrointestinal sistem, safra yollari, tiikriik bezleri,
meme, serviks, mediasten, plevra, kalp, periton,
santral sinir sistemi de tutulabilir (3). Ayirici tanida
ozellikle Burkitt lenfoma, blastik tipi, diffuz biiyiik
hiicreli lenfoma ve ¢ocukluk ¢aginin
rabdomyosarkom,  noroblastom  ve  primitif
noroektodermal timorler grubu yuvarlak mavi
hiicreli malign tiimorleri onemlidir. Kemik iligi
tutulumu olmadan, izole kitle ile tanm1 konabilir,
kemik iligi tutulumu ve kitle es zamanl olabilir ya
da tedavi siirecinde kitle ortaya cikabilir. En sik
birliktelik gosterdigi mutasyonlar translokasyon
(8,21), invazyon (16), 11923 MLL yeniden
diizenlenmesidir.

2. OLGU

2 yag 10 aylik kiz hasta yeni baglayan bacak agrisi,
yiirliyememe ve birka¢ haftadir olan oksiiriik, ates,
sikayetlerinin olmasi {izerine hastanemize bagvurdu.
Hastanin bagvurusunda 6zge¢mis ve soygegmisinde
ozellik yoktu. Sistem muayenesinde karaciger kot
alt1 2cm palpe edildi. Laboratuvarda; 16kosit sayisi:
12140/mm3 (4000-10000) hemoglobin: 11,6 g/dL,
trombosit: 646000/mm3 (150000-400000) sedim:60
mg/h, laktat dehidrogenaz enzimi (LDH): 370 U/L
(135-214), Anti niikleer antikor: negatif, Anti
Streptolizin O <50, C3: 1,82, C4:0,348 olarak
bulundu. Hastanin periferik kan yaymasi normal
olarak  degerlendirildi. = Hastanin  radyolojik
degerlendirilmesinde kalga manyetik rezonans
goriintiilemesi yapildi Kalga eklemlerinde artmis
sivi, sol kalca eklemi sinoviyumunda kontrastlanma
ve eklem g¢evresinde yumusak doku 6demi, pelvis
kemiklerinde  hiperintens lezyonlar  gorildi
(Resiml,2). Hastanin ¢ekilen bilgisayarli toraks
tomografisinde altinci kostada destriiksiyona neden
olan yaklasik 33x13 mm boyutlarinda yumusak doku
kitlesi goriildii (Resim 3) Kemik agris1 olan hastaya
kemik iligi aspirasyonu yapild: ve atipik hiicre veya
blastik hiicre popiilasyonu saptanmadi. Flow
sitometrik inceleme bu neden ile planlanmadi.
Ayirict tamida  Oncelikle Ewing  sarkomu,
osteosarkom, langerhans hiicreli  histiyositoz
diistiniildii. Hastaya toraksik bdolgedeki kitleden
yapilan tru-cut biyopsisi patolojik incelemesinde

“Kiigiik Yuvarlak Hiicreli Timor” tanist konuldu.
Patolojide  oOncelikle primitif ndroektodermal
tiimorler/ Ewing sarkomu grubu tiimérler diisiiniildi.
Hastanin kemik iligi incelemesinin normal olmasi ve
mevcut radyoloji ve patoloji  sonuglarinin
neticesinde hastaya metastatik primitif
noroektodermal tiimdrler/ Ewing sarkomu tanisi
konuldu JCO (journal of clinical oncology) 2020
protokolii baslandi. “Vinkristin-Topotekan-
Siklofosfamid/ifosfamid-Etoposid/Vintistin-
Doksorubusin-Siklofosamid” tedavileri verildi.
Hastanin tedavisinin devaminda radyoterapi alip
almayacagina karar vermek i¢in ilk biyopsi yapilan
bolgeden eksizyonel biyopsi yapildi. Biyopsi
patoloji incelemesi sonucu AML olarak sonuglandi.
Biyopsi materyalin 6n tanist AML olmadig1 i¢in
genetik tetkik gonderilemedi. Hastaya tekrar kemik
iligi incelemesi yapildi ve normal olarak
degerlendirildi. Hastaya kemik kitlesi ile prezente
olan graniilositik sarkom tanisi konuldu. AML BFM
2019 Protokolii baglandi. Doku uygun verici aday1
olmayan hastanin kemik iligi remisyonda seyrettigi
icin kemik iligi nakil kolunda degerlendirilmemis
olup idame tedavisine devam edilmektedir.

Resim 1 ve 2: Sakral MR’da, sol kal¢a eklemi
¢evresinde posteriorda yogun yumusak doku 6demi,
sol asetabulum posterior duvar, iskial ramus
cevresinde periost reaksiyonu ve buna bagh
kontrastlanma
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Resim 3: Sol hemitoraks posteriorda 6. posterior
kotta destriiksiyona neden olan yaklagik 33x13 mm
boyutlarinda yumusak doku kitlesi.

3. TARTISMA

Losemiler cocukluk ¢agi kanser vakalarinin yaklagik
icte birinini olusturur. Losemilerin %80’ini akut
lenfoblastik 16semi, %15’ini ise AML’ler olusturur
(4). Cocukluk ¢aginda GS, AML seyri sirasinda
%4-5 oraninda gozlemlenir (1). Kloromalar hemen
hemen her yerde, en yaygin olarak kafatasi, orbita ve
paranazal siniislerde bildirilmistir (4). Graniilositik
sarkomlar, 16semik hiicrelerin orbita, fasyal siniis,
uzun kemikler, paravertebral alan, ve lenf nodlarini
invaze etmesiyle olusan ekstrameduller kitlelerdir
(5) En sik yerlesim yerleri cilt (%13-22), ardindan
kemigin subperiosteal alanidir (6). Hastamizda ise
altinc1 posteriyor kotta destriikksiyona neden olan
yumusak doku kitlesi mevcuttu. Graniilositik
sarkomlar coguklarda 16seminin prezentasyonu,
niiksii olarak veya hastaligin seyri sirasinda herhangi
bir zamanda ortaya ¢ikabilir (7). Bizim olgumuzda
oldugu gibi, bazen AML'nin klinik baglangicindan
once gelirler ve tan1 konmasi zordur.

Bu hastalarda tan1 aninda detayli bir ayirict tani
yapilmasi 6nemlidir. Taniya yonelik segilecek dogru
inceleme yontemleri hastaligin seyrini etkilemekte
ve hizli tedaviye baslamada rol oynamaktadir.
Hastalara tani aninda GS tanis1 koymak zordur. GS
primer myeloid neoplazi tanisi olmaksizin izole kitle
seklinde viicudun her  yerinde ortaya
¢ikabilmektedir. Bu nedenle benzer histomorfolojiye
sahip tiimorler ile ayirici tan1 yapilmas: 6nemlidir.
Neiman ve arkadaslarinin 61 vakalik GS serisinde;
vakalarin %44°t ilk bagvuruda dogru tami almuis.
Izole kemik tiimérii ile basvuran, losemi tanisi
almasi gereken hastalarin ise sarkom veya malign
lenfoma tanisi aldigini bildirmistir (8). Byrd ve
arkadaslar1 154 izole GS vakasmin 71’inde (%46)
konulan ilk taninin yanhs oldugunu bildirdi.
Bahsedilen birinci tam1 genellikle nonhodgin

lenfoma veya sarkomdu (6). Reinhardt ve
arkadaglarinin c¢alismasinda 34 ¢ocuktan 12'sinde
(%35) tam gecikti veya baslangigta yanlis konuldu
(7). Yapilan bagka bir ¢caligmada vakalarin %35'inde
ilk tan1 aninda hata bildirilmisti (7, 9). Bizim
hastamizda bagta Ewing sarkomu tanisi almisti,
AML’ye sekonder GS tanisin1  basvurusunun
dokuzuncu aymda alabildi. AML'in kemik iligi
disindaki izole tutulumlarinin AML olarak ele
alinmasi  gerektigi kabul edilmektedir (10).
Ekstramediiller — hastaligin ~ prognostik  6nemi
tartigmalidir. Baz1 merkezler kotii prognoz olarak
degerlendirirken (10) , bircok merkezde daha iyi sag
kalim oranlar1 bildirilmektedir. Bu nedenle bu
hastalar1 standart AML kiirleri ile tedavi etmektedir
(1, 10). Biz de hastamiza standart AML kemoterapi
kiirii ile tedavi uyguladik. Izole GSnin tedavisinde
tek basina lokal radyoterapi endikasyonu yoktur ve
kemoterapi ile kombinasyon halinde prognozu
iyilestirmez (11). Bu yiizden hastamiza radyoterapi
uygulanmadi.

4. SONUC

Graniilositik sarkom, AML’nin gelis bulgusu olarak
hayli seyrektir. Cocuklarda ekstramediiller kitle
varliginda, detayli bir fizik muayene ve hedefe
yonelik goriintiileme yontemleri ile aragtirilmali ve
bir akut 16semi tutulumu olabilecegi ayirici tanida
yer almalidir. Kiigiik yuvarlak mavi hiicreli tiimérler,
bazen patolojik olarak tanida zorluklar yaganmasina
sebep olabilmektedir. Tedaviye cevap alinamadigi
durumlarda biyopsinin tekrarlanmasi, esas taniya
ulagmak ve tedaviyi yonlendirmek i¢in faydalidir.

Cikar c¢atismasi: Yazarlar ¢ikar catismasi
olmadigini beyan eder.

Mali Destek ve Referanslar: Bu arastirma, kamu,
ticari veya kar amaci giitmeyen sektorlerdeki
finansman kuruluslarindan herhangi bir 6zel hibe
almamustir.
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