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Yaygin Ekstramediiller Tutulum ile Seyreden
Miyelodisplastik Sendromu Takiben Gelisen
Akut Miyeloid Lésemi: Olgu Sunumu

Presentation of Acute Myeloid Leukemia Preceded by
Myelodysplastic Syndrome with Multiple Extramedullary

Infiltration: Case Report
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OzET

Miyeloid sarkom immatiir miyeloid seri hticrelerinden kaynaklanan ekstramediiller bir timér olup, akut miyeloid i6semi
hastalarinin %2-8'inde gérilir. Lésemiyle birlikte izlenebilecedi gibi, I6semi olmaksizin da miyeloid sarkom saptanabilir. Bu
hastalarda genellikle ikiden daha fazla organda miyeloid sarkom tutulumu izlenmez. Bu olgu sunumunda son derece nadlir
gériilen akciger, plevra, lenf nodu, tonsil, bébrek ve karaciger gibi farkli ekstrameddller organ tutulumunun izlendigi
miyelodisplastik sendromu takiben gelisen akut miyeloid I6semi olgusu literattir esliginde tartigiimigtir.

Anahtar Kelimeler: Akut miyeloid I6semi, miyeloid sarkom.

SUMMARY

Myeloid sarcoma is a rare extramedullary tumor composed of immature myeloid cells. It is present in 2-8% of patients with
acute myelogenous leukemia. Myeloid sarcoma is presented with or without an associated with acute leukemia. Myeloid sarcoma
usually don't affect more than two sites of the body. In the case report, as extremely rare, the patient with acute myelogenous
leukemia preceded by myelodysplastic syndrome and associated with myeloid sarcoma involving lymph nodes, pleura, lung,
tonsil, kidney and liver was discussed with literature.

Key Words: Acute myelogenous leukemia, myeloid sarcoma.

(1-3). Akut miyeloid 16semi (AML) hastalarinin %2-

GiRLD 8’inde gorllebilen miyeloid sarkom, gerek hastaligin

Miyeloid sarkom immatUr miyeloid seri hiicrelerin-
den kaynaklanan ekstrameddiller bir timor olup, ilk
olarak 1811 yilinda Burns A tarafindan tanimlanmisg-
tir. Ayni zamanda miyeloperoksidaz boyasi ile yesil
renkli gorildiglnden kloroma olarak da adlandirilir

seyri esnasinda gerekse sistemik hastalik bulgulari
olmaksizin sadece organ tutulumu seklinde izlenebi-
lir. Ancak doku sinirli miyeloid sarkomlarin cogunlugu
zaman icinde AML gelisimi ile sonuclanmaktadir (4-
6). Genellikle kemigin subperiostal bdlgesinde ve
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yumusak dokuda gorilmesine ragmen deri, lenf bez-
leri, g6z, akciger, perikard, periton, gastrointestinal
sistem, bdbrek, testis, uterus, meme ve mesane gibi
vicudun tim bolgelerinde saptanabilir (7-10). Ancak
ikiden daha fazla organda tutulumun gértlmesi sik
rastlanan bir durum degildir (11). Bu olgu sunumunda
son derece nadir gorllen akciger, plevra, lenf nodu,
tonsil, bobrek ve karaciger gibi farkli ekstrameduller
organ tutulumunun izlendigi miyelodisplastik sen-
drom (MDS)’u takiben gelisen AML olgusu literatir
esliginde tartisiimistir.

OLGU

Bir yil 6nce MDS-refrakter anemi tanisi alan ve
tani sonrasi takip digi kalan 42 yasindaki erkek hasta
halsizlik, yutma gugligl, nefes darhgi, oksurik ve
balgam sikayetleriyle klinige basvurdu. Fizik muaye-
nede cilt ve mukozalar soluk, tonsiller hipertrofik, sag
akciger orta ve alt zonlarda solunum sesleri azalmig-
t1 ve ultrasonografide karaciger 180 ve dalak 150 cm
olarak saptandi. Laboratuvar tetkiklerinde; hemoglo-
bin: 7.1 g/dL, I6kosit: 91.400/uL, trombosit: 12.000/uL,
glukoz: 119 mg/dL, kan ure nitrojeni: 17 mg/dL, krea-
tinin: 0.7 mg/dL, alanin aminotransferaz: 43 UIL,
aspartat aminotransferaz: 41 U/L, GGT: 19 U/L, Urik
asit: 4.2 mg/dL, laktat dehidrogenaz: 648 U/L idi.
Periferik yaymasinda %87 oraninda blast saptanan
hastanin yapilan kemik iligi degerlendiriimesinde de
kemik iligi blastik hiicre oraninin %20’nin Uzerinde
oldugu ve blastik hicrelerinin akimsitometrik deger-
lendirmesinde CD13, CD33, CD45, HLA-DR, miyelo-
peroksidaz (MPO) pozitifligi saptandi (Resim 1).
Hastanin bagvuru sikayetlerine yonelik yapilan ilk tet-
kiklerinden akciger grafisinde, sag akciger orta zona
kadar uzanan dansite artisinin plevral eflizyon ile
uyumlu oldugu izlendi. Takiben hastaya ileri tetkik
amagch bilgisayarli tomografi (BT) tetkiki planlandi.
Toraksa yonelik BT'de aksiller, pretrakeal, prekarinal,

Resim 1. Kemik iligi aspirasyonu (x40).

prevaskuler, subkarinal alanlarda multipl lenfadeno-
patiler, sag hemitoraksta masif plevral eflizyon ve sol
akciger parankiminde noduler lezyonlar tespit edildi.
Es zamanl yapilan plevral sivi érneklemesinde ali-
nan sivi blastik hicrelerle infilireydi (Resim 2,3).
Boyun BT'de her iki tonsilde 2 x 1.5 cm boyutunda
kitle lezyon, submandibiler, submental, servikal ve
supraklavikiler bdlgelerde multipl lenfadenopatiler
izlendi (Resim 4). Karin BT’de hepatosplenomegali
ile birlikte karaciger parankiminde multipl noddler lez-
yonlar, sag perirenal bdlgede kitle, portal hilus, ¢élyak
trunkus, paraaortik, parakaval ve inguinal bolgelerde
multipl lenfadenopatiler tespit edildi (Resim 5).
Hastanin genel durumunun bozuk olmasindan dolayi
plevral sivi 6rneklemesi haricinde BT'de bahsedilen
lezyonlardan &rnekleme gergeklestirilemedi. Hasta
MDS’den déntsim gdésteren AML olarak degerlendi-
rildi ve yUksek riskli kabul edilerek fludarabin, sitozin
arabinozid ve grantlosit koloni stimllan faktérden
olusan (FLAG) tedavi protokolli baslandi. Hastanin
tedavi ile yutma gucligu, nefes darligr sikayetleri
duzeldi. Tedavinin 16. glintinde ani biling kaybi gelis-

Resim 3. Toraks BT gériintiisi.
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Erkut N ve ark.

Resim 4. Boyun BT gériintiisii.

Resim 5. Karin BT goriintiisi.

ti, cekilen beyin BT’'de sag temporopariyetal lobda
hemorajik infarkt ve subaraknoid kanama tespit edil-
di. Takiben genel durumu bozulan hasta solunum yet-
mezligine bagli eksitus oldu.

TARTISMA

AML kemik iligi, kan ve dokularda miyeloid éncdl
hicrelerin birikmesiyle seyreden normal kan hiicrele-
rinin Uretiminde bozulma ile karakterize hematopoie-
tik dokunun klonal malign bir hastaligidir. Eriskin yas-
taki akut 16semi olgularinin yaklasik %80’ini olusturur
(12). Ozellikle ileri yaslarda daha da artmig oranlarda
izlenebilen MDS'yi takiben gelisen AML, hastalarinin
%8’ini olusturur ve gerek daha cok ileri yasta izlen-

mesi gerekse beraberinde izlenebilen coklu kromo-
zom anomalilerinden dolay! tedaviye yanitlari da
azdir (13).

AML’nin seyri stiresince veya dncesinde goriilebi-
len miyeloid sarkom miyeloblast, monoblast ve mega-
karyositlerden olusan ekstrameddller bir timaordir
(2). Hastalik lokalize olup kemik iligi tutulumu izlen-
mediginde lokal radyoterapi etkili olabilirken, kemik
iligi etkilendiginde veya birden cok organ tutulumu
oldugunda sistemik tedavi gerekmekitedir. Ayrica
lokalize tutulum g&steren miyeloid sarkomlar da
genellikle takip strecinde AML'ye ilerleme gbster-
mektedir. Miyeloid sarkom siklikla sinirli alan tutulu-
mu mevcut olup, genellikle ikiden daha fazla alan
tutulumunun izlenmesi olagan bir bulgu degildir.
Aguilera CR ve arkadaslar yayinladigi bir olgu sunu-
munda, AML’li bir hastanin bes farkli bdlgesinde
miyeloid sarkom varligini gdstermistir (11). Miyeloid
sarkomda lenf nodlari sik etkilenen boélgelerden birisi
olmakla birlikte olgumuzda izlendigi gibi akciger, bob-
rek, tonsil, karaciger ve plevral tutulumu oldukca
nadirdir. Akciger tutulumu interstisyel pnémoni,
parankimal nodller lezyonlar, brongiyal infilirasyon
seklinde olabilir ve AML seyri esnasinda ekstrame-
daller tutulumlar hastalarda kétl prognoz ile iligkilen-
dirilir (14-17). Olgumuzda da son derece nadir olan
AML seyri esnasinda yukarida tanimlanan alti farkli
bélgede AML’nin ekstrameduller tutulumu saptanmis
olup beraberinde de etkilenen organlarda fonksiyon
kaybina yol acmistir.

Miyeloid sarkom &zellikle AML bulgulari olmaksi-
zin saptandiginda, 6nceki yillarda histopatolojik ola-
rak Burkitt lenfoma, lenfoblastik lenfoma, blytk hiic-
reli lenfoma ve kigik yuvarlak hicreli timorler ile
karisabilmekte ve bu durumda yanlis tani ve tedavile-
rin yapilmasina neden olmaktaydi (18). Ancak son yil-
larda miyeloid sarkom icin MPO, klorasetat esteraz,
lizozim, CD43, CD13, CD33, CD117 gibi spesifik
immunhistokimyasal belirteclerin kullaniimaya bagla-
maslyla tanisal zorluk ve hatalar oldukca azalmistir
(2,7). Olgumuzda oldugu gibi AML seyri esnasinda
veya 6ncesinde hematolojik malignansi 6ykisl olan
hastalarda ekstrameddller organ tutulumu varhginda
miyeloid sarkom &ncelikle akla gelmeli, tanisal yakla-
sim ve tedavi planlanmasi miyeloid sarkom olasihgi-
ni icine alacak tarzda yapilmalidir. Hastamizin genel
durumu nedeniyle organ tutulumlari BT ile tespit edi-
lirken, sadece plevral sivinin histopatolojik inceleme-
si yapilabilmistir. Ancak tedavi ile yutma gucliga ve
nefes darliginin diizelmesi, fizik muayenede tonsilde-
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ki kitlenin gerilemesi ve solunum seslerinin duyulabi-
lir hale gelmesi organ tutulumunun varligini goéster-
mekteydi.

AML seyri esnasinda ektrameddller tutulumlarin
mekanizmasi tam olarak bilinmemekiedir. Lenfoid
I6semilere gére cok daha az siklikla ekstrameddller
tutulum oranina sahip olan AML hastalarinda bu
durumun adezyon molekdilleri ile iligkisi olabilecegi
distnulmis ve yapilan calismalarda blastik hiicreler-
deki adezyon molekdllerinin asir artisinin etkili olabi-
lecegi gézlenmistir. Ayrica immatir hicrelerin ekstra-
medodller dokuya yerlesimde miyeloid hiicre migras-
yonu ile ilgili sinyal yollarinin da etkili oldugu dusu-
ndlmektedir (7,19).

Sonug olarak; olgumuzda oldugu gibi birden cok
ekstrameddller organi etkileyebilen miyeloid sarkom
olduk¢a nadir gortlen bir durum olup, AML seyri
esnasinda bircok organda da olsa tutulum izlendigin-
de ayirici tanida miyeloid sarkom distnulmeli, tani-
sal yaklasim ve tedavi yanitinin degerlendiriimesinde
bu bulgularda dikkate alinmalidir.
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