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OLGU SUNUMLARI / CASE REPORTS

AKUT MYELOID LOSEMI TANISINDAN ONCE ORTAYA CIKAN VE
LENFOMA ILE KARISABILEN GRANULOSITIK SARKOM

GRANULOCYTIC SARCOMA WHICH EMERGES BEFORE THE ACUTE
MYELOID LEUKEMIA AND IS CONFUSED WITH LYMPHOMA

Naciye Demirel YILDIRIM*, Kiiltigin TURKMEN®*, Esra HATIPOGLU*, Mesut AYER¥,
Reyhan Diz KUCUKKAYA*, Meliha NALCACT*, Oner DOGAN:*

OZET

Graniilositik sarkom; primitif graniilositik hiicrelerden koken alan, nadir goriilen, ekstramediiller bir timordiir. Gra-
niilositik sarkom; akut myeloid 16semiler, myelodisplastik sendrom ve myeloproliferatif hastaliklarin seyrinde ge-
ligir ve siklikla kemik, yumusak doku, periost, lenf nodlar1 ve deride goriiliir. Biz burada, sol baldir 6n-yan yiizde
lokalize, 6x10 cm. boyutlarinda, nodiiler goriiniimlii, biyopsi incelemesinde once diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma
tanist alan, ancak biyopsi materyalinin yeniden degerlendirilmesi socunda graniilositik sarkom tanis1 konan 60-ya-
sinda bir kadin hastay1 bildiriyoruz. Granulositik sarkomlar tan1 asamasinda sik olarak lenfomalar veya sarkomlar
ile karigsabilmektedir. Burada, graniilositik sarkom tanisi konulurken, karsilasilan giicliikler irdelendi ve literatiir
esliginde yeniden gbzden gecirildi.

Anahtar kelimeler: Akut miyeloid 16semi, graniilositik sarkom, kutantz graniilositik sarkom

ABSTRACT

Granulocytic sarcoma is a rare extramedullary tumor that originates from the primitive granulocytic cells. Granu-
locytic sarcoma develops during the courses of acute myleoid leukemia, myelodisplastic syndrome and myelopro-
liferative diseases and frequently it is observed on the bones, soft tissue, periost, lymph nodes and skin. Here we
report a 60 year old female patient who is at first diagnosed as diffuse large B cell lymphoma according to the bi-
opsy result of the 6x10 cm nodular lesion on the anterolateral side of her left calf and at last diagnosed as granu-
locytic sarcoma upon reevaluation of the biopsy material. Granulocytic sarcomas are frequently confused with
lymphomas or the sarcomas. Here the difficulties of the diagnosis of granulocytic sarcoma is discussed and revi-

ewed in association with the literature.

Key word: Acute myeloid leukemia, cutaneous granulocytic sarcoma, granulocytic sarcoma

GIRIS

Grandiilositik (myeloid) sarkom (GS) veya myeloblastoma co-
§u kez akut myeloid 16semilerin seyri sirasinda ortaya cikabi-
lir. Bazen de, akselere veya blastik faz kronik myeloid 16semi-
ler bagta olmak iizere myeloproliferatif hastaliklarin ve myelo-
displastik sendromun seyrinde goriilebilir (4). Bu tiimér hiic-
releri, myeloperoksidaz boyast ile karekteristik yesilimsi renk
almalaridan dolay1 ‘’Chloroma” olarak da adlandirilir ve bu
ozellik 1813 yilinda, Burns tarafindan tanimlanmustir (8,9).
Akut 16semi ile olan iligkisi, 1904’de, Dock ve Warthin tarafin-
dan bildirilmistir (8). GS terimi ise, ilk kez, 1966 yilinda Rap-
paport tarafindan kullanilmis ve terminolojide yerini almistir
(8.,10).

Bu tiimorler; genellikle kemik, periost, yumusak doku, lenf
nodlar1 veya deride lokalize olurlar (4,5). En yaygin orbita ve
paranazal siniisler tutulur, ancak, gastrointestinal sistem, geni-
toliriner sistem, meme, serviks, tiikriikk bezleri, mediasten,
plevra, kalp, periton, safra yollari, santral sinir sistemi de tutu-
labilen alanlardir (4,5,8,10). Semptomlar, lezyonun lokalizas-
yon yeri ile iligkilidir (8).GS, ¢cok yaygin olarak, akut myeloid
16seminin klinik bir baglangi¢ bulgusu olarak kendini gostere-
bilir. Bazen, akut myeloid 16seminin rolapst veya kronik
myeloid 16seminin blastik transformasyonu ile birlikte, bazen
de l6semi bulgular1 olmaksizin, solid bir tiimér seklinde de or-
taya c¢ikabilir. Bu son durumdaki hastalar izlendiginde, genel-
likle 8 giin ile 28 ay icinde (ortalama 7,4 ayda), akut myeloid
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l6semi gelistigi goriilmiistiir (8). GS, akut myeloid 16semili
hastalar icin genellikle kotii prognoz gostergesidir (7).

OLGU

Altmis yasinda, kadin hasta sol bacak tibia 6n yilizde mevcut
cilt lezyonu ile bagvurdu. Yaklasik 11 ay once sol bacaginda
agr1, ayak parmagindan baslayan ve tiim sol bacagim kaplayan
sislik ve kizariklik nedeni ile hekime bagvuran hastanin sol ba-
cagindaki lezyon diginda, fizik muayenesinde patolojik bulgu
saptanmamuis. Bu sirada yapilan kan sayimi, LDH, {irik asit da-
hil tiim laboratuar incelemeleri normal bulunmus. Seliilit tani-
stile hastaya bir ay siire ile parenteral seftriakson tedavisi ve-
rilmis. Sikayetleri biraz gerileyen hastaya daha sonra 3 hafta-
Iik oral siprofloksasin tedavisi baglanmis. Bu tedavilerden pek
yarar gormeyen hasta 6 aylik bir siirenin sonunda yeniden he-
kime bagvumus. Alt ekstremite doppler ultrasonografisi yapi-
larak derin ven trombozu olmadig1 gosterilmis. Bunun iizerine
lezyon yerinden biyopsi yapilmis; biyopsi ile diffiiz biiyiik B
hiicreli lenfoma tanis1 konan hasta merkezimize gonderildi.
Hastanm yapilan fizik muayenesinde ; sol baldir anterolateral
bolgede, yaklasik 6x10 cm. boyutlarinda, kahve renginde bir
zemin lizerinde, ortasi nekrotik, nodiiler tarzda lezyon belir-
lendi (Sekil 1). Hastanin laboratuar incelemelerinde;
Hgb:8,4¢gr/dl, Htc:%27,2, WBC:4300/mm’, notro-
fil:1300/mm’,trombosit:193.000/mm’,sedimentas-
yon:58mm/h, LDH: 613 IU/L, iirik asit:7,8mg/dl bulundu.

Sekil 1. Hastanin sol alt ekstemitesinde granulositik
sarkomun goriintiisii

Diger rutin laboratuar incelemeleri normal degerlerde idi. Peri-
ferik yayma incelemesinde %10 oraninda myeloperoksidaz
pozitif (+) blastlar goriilmesi {izerine akut myeloid 16semiye
eslik eden GS diisiiniildii. Mevcut lezyon yerinden daha dnce
yapimus olan biyopsi materyalinin parafin bloklar1 yeniden in-
celendi. Papiller dermisten baglayarak subkutan yag dokusuna
kadar uzanan bolgede diffiiz sayilabilecek nitelikte neoplastik
hiicre infiltrasyonu belirlendi. immiinohistokimyasal inceleme-
ler; CD3, CD20, CD34, CD43, CD68, myeloperoksidaz ve
TdT antikorlar1 kullanilarak yapildi. Hiicrelerin biiyiik cogun-

Granulocytic sarcoma

lugu, CD43(+), myeloperoksidaz(+) , CD68 ile yer yer belirgin
boyanma izlenmesi iizerine akut myelomonositik 16semi infilt-
rasyonu (granulositik sarkom) oldugu anlasildi. Kemik iligi as-
pirasyonu ve biyopsisi yapildi. Kemik iligi aspirasyon yayma-
sinda; %65 oraninda morfolojik olarak, myelomonositik 16se-
miyi diiglindiiren blastlar goriildii. Kemik iligi biyopsisinde;
granulositik seride matiirasyon duraksamasi, geng hiicre artigt
gosteren hiperplazinin varligi, asin blasth myelodisplastik
sendrom veya akut myeloid 16semi olarak degerlendirildi ve
yapilan antijenik incelemelerde geng blastik hiicrelerde, myelo-
peroksidaz(+) (Sekil 2), CD68(+), CD3(-), CD20(-) saptandi.

Sekil 2. Kemik iligi biyopsi orneginde; hiicrelerde yaygin
myeloperoksidaz immunreaktivitesi (MPO x 40).

Kemik iliginden yapilan sitogenetik inceleme normal karyotip
(46XX) olarak bulundu.

Hastanin kemik iliginden yapilan akim sitometri incelemesin-
de; CD13(+), CD45(+), CD68(+), MPO(+) olarak belirlendi;
hastaya GS ve akut myeloid 16semi FABM4 tanis1 konuldu.
Hematoloji servisimize yatirilarak remisyon indiiksiyon teda-
visi olarak; idarubucinl2mg/m’/giin 1.2.3.’lincii , cytarabin
100mg/m’/giin 1,2,3,4,5,6,7.’nci giinlerde verildi. Bu tedavinin
sonunda remisyon kontrolii i¢in yapilan kemik ilidi aspirasyo-
nunda hig blast goriilmedi. Kemik iligi remisyonda kabul edil-
di. Ancak sol baldirda bulunan GS da tam diizelme saglana-
madi, mevcut lezyonda %50 gerileme goriildii. Bunun tizerine,
ayn1 tedavi protokolii ikinci kez remisyon-indiiksiyon amacty-
la uygulandi. Yapilan destek tedavilerine ve verilen trombosit
suspansiyonlarma ragmen, bu tedavinin onbesinci giiniinde,
ani geligen biling kaybi, konugsamama nedeni ile cekilen krani-
al BT sinde ventrikiilleri kapatan intraserebral kanama saptan-
di. Hasta yapilan tiim miidahalelere ragmen bir hafta sonra
kaybedildi.

TARTISMA

GS, akut myeloid 16semili hastalarda graniilositik prekiirsor
hiicrelerin ekstramediiller invazyonundan kaynaklanan nadir
bir tiimdordiir. Bu tiimor; myeloid sarkom, myeloblastoma ve-
ya cloroma olarak da bilinir(4,5,7,9,). GS; akut myeloid 16se-
mi, kronik myeloid 16semi, myelodisplastik sendrom, hipere-
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Graniilositik Sarkom

ozinofilik sendrom, kronik idiopatik myelofibroz ve polisite-
mia vera ile iligkili olarak ortaya ¢ikabilir (2). Akut myeloid 16-
semili hastalarin % 2 -14’ tinde GS gelisebilir (4,7).GS genel-
likle cocuklarda ve geng eriskinlerde sik goriiliir. Her iki cins-
te esit oranda rastlanir (3,7,) ve kotii prognoz gostergesidir
(7).GS, en yaygn lokalizasyon yerleri sirastyla %22 deri, %15
ile lenf diiglimleridir. GS saptanan diger bolgeler orbita ,ser-
viks, nazal siniisler ve vertebralardir (9). GS, deriyi tuttugunda
leukemia cutis adin1 alir ve lezyon genellikle soliter olarak hiz-
I biiyiiyen bir nodiil seklinde ortaya cikar (7). Bizim vakamiz-
da da hastanin sol baldir antero-lateral bolgede, soliter bir no-
diil seklinde ortaya cikti. Liu ve arkadaslari, 1949-1969 tarih-
leri arasinda, Hirogima ve Nagazaki’de 16semili hastalarda,
GS goriilme sikligini aragtirmak icin yapmis olduklar1 338 va-
kay1 igeren bir calismada, vakalarin 23’iinde GS saptamuslar,
bunlarin da siklik olarak %8’inin akut myeloid 16semili vaka-
larda , % 4’tinde kronik myeloid losemili vakalarda goriildii-
Siinii bildirmiglerdir(9).GS ile iligkili ¢ok sayida hazirlayic
faktorler mevcut olup bunlardan en 6nemlileri; sitogenetik
anomaliler ( (t:8-21),inv.(16)), FAB M4, M5 subtipleri, yiiksek
lokosit sayist, T hiicre markerlarindan; CD2, CD4 ve CD7'nin
varhg, koti beslenme ve diisiik sosyo-ekonomik kogullar ha-
zirlayicr faktorler olarak suclanmuglardir (9). Bizim vakamiz,
FABMA4 alt tipe sahip akut myeloid 16semi idi ancak sitogene-
tik anomaliye sahip degildi. GS, baslangi¢c asamasinda tanilari
oldukga gii¢ olup genellikle lenfoma veya sarkom tanisi alabi-
lirler. Bizim vakamizda 16semi bulgular1 gelismeden once dif-
fiiz biiyiik B hiicreli lenfoma tanis1 almisti. Neiman ve arkadas-
lar1, 61 vakalik GS serilerinde bu vakalar1 sadece %44 ’iine
zamaninda dogru tam konulabildigini, 6zellikle 16semi 6nce-
si sadece tiimoral kitle seklinde olan vakalarda, malign lenfo-
ma veya sarkom seklinde yanlig tanilar konuldugunu bildir-
misler(6). MD Anderson Kanser Enstitiisi’'nde 1962-1985 ta-
rihleri arasinda yapilan bir baska calismada, GS tanist almig
16 vakanin 12’sinde (%75), ilk biyopsi sonuclarinda lenfoma
ve nonhematolojik malignite tanis1 konuldugu bildirilmistir
(9). Yine, Byrd ve arkadaslari, 72 vakalikk GS serilerinin
9%47’sinin ilk tanilarini lenfoma ve sarkom seklinde yapildigi-
n1 bildirmislerdir(1). Derideki GS, kiitanéz B hiicreli lenfoma
ile klinik ve histopatolojik olarak karisabilir, bu nedenle ayiri-
c1 tamda immuno-histokimyasal ¢alismalar yapilmalidir. Sira-
dist lokalizasyonlarda, normal hematopoetik hiicrelerin toplan-
mas ile karekterize nadir bir durum olan psodoklorama, GS ile
kargabilir ancak olgun hiicreleri icermesinden dolay1 kolaylik-
la GS’den ayirt edilebilir (7). GS diisiiniilen hastalarda, rutin
hematoksilen-eozin boyamalarinda, habis lenfoma sik olarak
diisiiniilen bir tamdir. Bu nedenle bdyle hastalarda immuno-
histokimyasal tetkikler ihmal edilmemeli ayrica tam kan sa-
yimlari, periferik yayma, kemik iligi aspirasyon ve biyopsileri
dogru degerlendirme icin mutlaka yapilmalidir (8,9). GS teda-

vi sekilleri; cerrahi eksizyon, kombine kemoterapiler ve bu tii-
morler ayn1 zamanda radyosensitif olduklari icin radyoterapi-
dir (2). Akut myeloid l6semi ile es zamanli olarak GS ortaya
cikan hastalarda sistemik kemoterapiye ilave olarak allogenik
veya otolog kok hiicre transplantasyonu basaril bir tedavinin
parcasidir (3). Baglangicta yapilan dogru tam ve erken bagla-
nan antilésemik tedavi, ozellikle geng hastalarda uzun bir sag
kalim saglayarak yiiz giildiiriicti olacaktir (2,3).

Biz burada baglangicta, sol baldir antero-lateral bolgede nodii-
ler lezyon seklinde ortaya ¢ikan GS nedeni ile tetkik edilen ve
once yaniltict bulgular nedeni ile diffiiz biiyiik B hiicreli non-
Hodgkin lenfoma tanisi alan 60 yasinda bir bayan hastay1 sun-
duk. Bu hastaya periferik yayma, kemik iligi aspirasyon ve bi-
yopsisi yapilarak akut myelomonositik 16semi tanis1 kondu.
Sonug olarak, lokal tiimoral kitlelerde ayirici tanya GS’unda
mutlaka girmesi gerektigini hatirlatmak istedik.
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