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Kronik Miyelomonositik

OZET

Myeloid sarkom inmatiir graniilositlerden olusan ve nadir goriilen bir timordiir.
Hematolojik malignitelere eslik edebilecegi gibi miyeloproliferatif hastaliklarmn bas-
langic semptomu olarak izlenebilir. Biz bu yazida biling bulanikli1 ve goziinde sislik
yakinmasi ile basvuran Kronik Miyelomonositer Losemi hastasinda es zamanli gelisen
AML-M4 ile frontal lob ve orbitada gelisen grantilositik sarkom birlikteligi olan hastay1
sunuyoruz. AML tedavisi ile hastanin beyin parankimi ve géziindeki lezyonlar belirgin
geriledi.

Anahtar sozciikler: Santral sinir sisteminde myeloid sarkom, akut miyeloid 16semi,
kronik miyeloproliferatif neoplazi

SUMMARY

Myeloid sarcoma is an uncommon tumor composed of immature granulocytes. It is
described along with hematologic malignancies or it occurs as a first sign of
myeloproliferative disorders incidently. In this paper we emphasize a Chronic
Myelomonocytic Leukemia (CMML) patient with a swollen eye and unconsciousness
presenting orbita and frontal lobe granulocytic sarcoma at the same time the AML-M4
transformation in bone marrow aspiration. By the treatment of AML the swollen eye
and the lesion in the brain paranchim is regressed.

Key words: Myeloid sarcoma in central nervous system, acute myeloid leukemia,
chronic myeloproliferative neoplasia

Losemi (KMML) tiim  kiigiik olmas ile karekterize bir hastaliktir. Diinya saghk

miyelodisplastik sendromlarin %10-15"ini olusturur. Yagh  orgiitiiniin 2008 smuflandirmasinda KMML miyelodis-

erkeklerde daha sik izlenir. KMML periferik kanda  plastik / miyeloproliferatif neoplaziler grubunda yer

monositoz (>1x10°/L), Philedephia kromozomu veya bcr-  almis, kemik iligi ve periferik kan blast sayisina gore de

abl flizyon geni yoklugu, periferik yaymada miyeloblast ~KMMLI VE 2 tanimlanmustur.

ve promonositlerin %5’den, kemik iliginde ise %20’den
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Kemik iliginde bir yada daha fazla seride displazi es-
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lik edebilir. Bagvuruda hastalarin yarisinda hepatosple-

nomegali ve I6kositoz izlenir. Hastalarin %15-20'si

AML’ye doniisebilir (1-3).

Graniilositik sarkom, WHO smiflamasindaki adiyla
myeloid sarkom; 1881 yilinda ilk kez Burn tarafindan
ekstramedyiiller alanda miyeloid seri inmatiir hiicrelerin-
den olusan kitlesel lezyon olarak tanimlanmistir (4). Akut
miyeloid 16semili (AML) hastalarin %2-8"inde goriilebilir.
Siklikla kemiklerde, periostta, yumusak dokuda, lenf
nodlarinda ve ciltte izlenir (5-7). intrakranial tutulum
nadirdir ve genellikle parankim harabiyeti yaratmaz (8-
11). Graniilositik sarkom AMLM4 ve M5 gibi monositik

komponenti olan 16semilerde daha sik izlenir.

Bu yazida, KMML tarusiyla takipte iken nazal biyop-
siyle myeloid sarkom tanisi alan daha sonrasinda yapilan
kemik iligi aspirasyonu AML M4 ile uyumlu gelen olgu
tartisilacaktir.

OLGU SUNUMU

Eyliil 2009'de halsizlik kilo kaybi, gece terlemesi sika-
yetleriyle hematoloji poliklinigine basvuran hastann ba-
kilan hemogramimda WBC: 41400/L, monosit: 26500/L,
lenfosit: 5800/L, noétrofil: 5800/L, hb: 9,3g/dL, trombosit:
163/L idi. Kemik Higi (Ki) aspirasyonunda; hiperselliiler,
miyleoid/eritroid seri orani: 6,5/1, %80 monosit, %3 pro-
monosit izlendi. KI biyopsisi KMML ile uyumluydu ve
sitogenetik inceleme karyotip normal olarak saptandi.
Hastaya KMML tanist konup hidroksiiire tedavisi bas-
landi. Hasta May1s 2009'da ani baglayan ates yiiksekligi,
biling bulaniklig1 sikayetiyle acil servise bagvurdu. Bas-
vuru sirasindaki fizik muayenede bilinci kapaliyds, sol goz
ve goz kapaginda 6dem, dis etlerinde hipertrofi mevcuttu.
Hastaya acil kranial Bilgisayarli Tomografi (BT) ¢ektirildi.
Sol peri-orbital selliilit, solda biitiin siniisler kapali, sol
frontal 6n lobda yer kaplayan bir olusum ve kronik
iskemik degisiklikler saptand. On planda meningensefalit
diistiniilen hastaya seftriakson, metronidazol, vankomisin
baglanarak enfeksiyon hastaliklar1 servisine yatirild.
Hastanin bakilan periferik yaymasinda formiilde mono-
sitoz, ve monoblastik karakterde hiicreler goriildii.
Cekilen orbita Manyetik Rezonans (MR) goriintlemesinde
orbital seliilit ile uyumlu goriiniim, maksiller-frontal ve

ethmoidal sintisler dolu, tiim ekstraokiiler kaslarda
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sikisma, periorbital sislik izlendi (Resim 1,2). Hastamin
ates yiiksekliginin antibiyoterapiye ragmen devam etmesi
tizerine olast mukor enfeksiyonu diisiiniilerek 5
mg/kg/glin lipozomal amfoterisin B tedavisi baglandi.
Kulak burun bogaz hekimi tarafindan endoskopik yolla
nazal ve paranazal bolgeden biyopsi yapildi. Patolojik
degerlendirmede doku fragmanlarinda, CD43 ve MPO ile
olumlu boyanan diffiiz neoplastik infiltrat goriildii ve
graniilositik sarkom olarak degerlendirildi (Resim 3,4).
Gonderilen 6rneklerde mantar elemani goriilmedi, aerop
veya anerop kiiltiirde iireme olmadi. Tekrarlanan KI
aspirasyonu AML-M4 ile uyumluydu (Resim 5). Sito-
genetik sonucu normal karyotip olarak geldi. Hastaya 7+3
sitozin arabinosid-edaunorubisin kemoterapisi baslandi.
Remisyon-indiiksiyon kemoterapisi sonrasi hastanin KIi
aspirasyonu hematolojik remisyonda olarak yorumlandi
ve sol goziindeki sislik tamamen geriledi. Kontrol kranial
MR’ da tutulu alanlarda belirgin regresyon izlendi.

Hastanin halen takip ve tedavisi devam etmektedir.
TARTISMA

Myeloid sarkom; miyeloid seri progenitor hiicrelerini
iceren ekstramediiller alanlarda yer alan tiimoral Kkitle-
dir.Belirli cinsiyet ve yas gozetmeksizin viicudun her-
hangi bir yerinde gelisebilir. Santral sinir sistemi ve goz
tutulumu ise daha nadir olarak izlenir (12,13). Intrakranial
myeloid sarkom olusumu ile ilgili cesitli hipotezler bu-
lunmaktadir. Losemik hiicrelerin kafatas: kemiklerinden
gecisi ile yada embriyonik santral sinir sistemi hiicreleri-

nin hematopoietik malign doniisiimii ile gelisebilir (14).

Myeloid sarkom, AML, Kronik Miyeloproliferatif
Neoplaziler (KMN) ve Miyelodisplastik Sendrom (MDS)
hastalarinda gelisebilir. MDS blastik fazinin ilk bulgusu
olabilecegi gibi AML (siklikla M4-M5)'nin taru aninda
yada relapsinda gelisebilir (9-15). Bu yazida KMML tani-
styla takipte iken nazal biyopsiyle myeloid sarkom tanisi
alan daha sonrasinda yapilan kemik iligi aspirasyonu

AMLM4 doniisiimii saptanan hasta tartisilmistir.

Myeloid sarkomun kesin tanisinda miyeloid hiicreleri
boyayan ve hava ile temas ettiginde yesil renge doniisen
miyeloperoksidaz kullanulir (16). Bu 6zellik nedeniyle klo-
roma olarak da adlandirilir (17). Tamida miyeloperok-

sidaz boyas: yani sira atipik mononiikleer hiicrelerdeki
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intrasitoplazmik grantilleri boyayan naftol-asid-kholo-
rasetat esteraz, lizozim, notrofil elastaz gibi boyalardan
CD34, CD56, CD15, CD68, CD20, CD3 veya CD45 gibi
monoklonal antikorlardan yararlanilir. Bizim olgumuzda

da intrakranial kitlenin transsfenoidal biyopsi ile alman

orneginde diizensiz niikleer kontiire sahip eozinofilik
sitoplazmal1 hiicrelerin CD43-44-68 ve MPO ile boyan-
diklar gorildii.

el

Resim 3.  Kitlesel lezyon biyopsisinde MPO ile olumlu
boyanan difftiz tiimoral infiltrasyon

Resim 1. Orbita manyetik rezonans goriintiilemesinde orbital
seliilit ile uyumlu goriiniim, maksiller-frontal ve ethmoidal si-
niislerde kitlesel lezyon

Resim 4.  Kitlesel lezyon biyopsisinde CD43 ile olumlu
boyanan diffiiz ttiméral infiltrasyon

Hastalarin klinik 6zellikleri tiimoriin lokalizasyonuna
gore degisir. Konviilziyonlar, kranial sinir felgleri, papil
6dem, serebellar defisit, afazi gibi klinik tablolar bildiril-

mistir (18). Frontal lob invazyonu olan bizim hastamizda

da baslangi¢ bulgusu afazi idi.

Resim 2. Kranial MR goriintiilerinde sol frontal 6n lobda yer intrakranial myeloid sarkom altta yatan hastahga da
kaplayan kitlesel lezyon
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bagl olarak kotii prognozludur (1). Erken tani; tedavide
esastir. Sistemik hastalig1 olmayanlarda tedavi cerrahi ve
ardindan kraniyal radyoterapi iken sistemik hastalig:
olanlarda ara-C igeren kemoterapi rejimleri kullanilir (19).
Sistemik hastalik varliginda cerrahi tedavi, kemoterapi ve
radyoterapiye ragmen progresif norolojik defisit,
intrakranial basing artisi, biling bulanikligi gelismesi du-
rumunda uygulanir (20). Bizim hastamizda sistemik ke-
moterapi sonrasi hematolojik tam remisyon elde edilmis-

tir.
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Resim 5. Kemik iligi aspirasyonu-Wright boyasi ~AML-M4 ile
uyumlu

Sonug olarak; myeloid sarkom; AML, MDS, KMN gibi
hastaliklara eslik ettiginde oldukga kotii prognozludur.
Tedavisi net olmamakla birlikte biz erken tani ve etkili
sistemik kemoterapi ile prognozun daha iyi olacagini dii-

stiinmekteyiz.
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