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Ekstra- ve intrakranial Kitleler ile Basvuran
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OZET

Grandulositik sarkom (GS) mattre olmus veya olma-
mis immatur miyeloid hicrelerin olusturdugu miye-
loid blastlarin ekstrameddller proliferasyonundan
kaynaklanan ender bir timdérddr. Akut miyeloid
I6semili eriskin hastalara gére cocuk hastalarda iki
kattan daha fazla gézlemlenir ve sikligi % 4-5 ara-
sindadir.

Burada akut miyeloid I6semi (AML) éncesinde or-
taya cikan granilositik sarkoma bagli intrakranial
ve spinal kitleler ile basvuran 14 yasinda kiz hasta
sunulacaktir.

GS ozellikle pediatrik yas grubunda ve gencg eris-
kinlerde kraniyal kitlelerin ayirici tanisinda akla
gelmelidir. Nérolojik semptomu olan GS’lu hasta-
larda uygun kombine kemoterapi ile cerrahi girisim
engellenebilir. Hizli tani ve uygun tedavi iyi bir sag
kalim icin gereklidir.

Anahtar kelimeler: grantlositik sarkom, akut miye-
loid I6semi, intrakranial kitle, chloroma

SUMMARY

A case of Granulocytic Sarcoma Presenting with
Extra- and Intracranial Masses: Case Report

Granulocytic sarcoma (GS) is a rare malignant ne-
oplasm resulting from the extramedullary proli-
feration of mature or immature myeloid blasts or
immature myeloid cells. It is more than twice as
common in children as in adults with acute myeloid
leukemia and its overall incidence is 4-5 %.

We herein report a 14-year-old-female who had
referred with intracranial and spinal masses due to
granulocytic sarcoma as the presenting symptoms
of acute myeloid leukemia (AML). GS should be
considered in the differential diagnosis of cranial
masses particularly in pediatric patients and yo-
ung adults. In patients with GS and neurological
symptoms, appropriate combined chemotherapy
may obviate surgical intervention. Prompt diagno-
sis and adequate treatment are essential to achieve
a good outcome.
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GiRiS

Grandulositik sarkom (myeloid sarkom, myelob-
lastoma veya chloroma) granilositik prekdr-
sOr hucrelerin ekstrameduller invazyonundan
kaynaklanan lokalize bir timérddr. Ender ola-
rak goralar. Akut myeloid 16semili hastalarda
hastaligin seyri sirasinda veya daha kemik iligi
tutulumu olmadan 6nce ortaya cikabilir ™. GS
ayrica kronik myeloid 16semi, myelodisplastik
sendrom, hipereozinofilik sendrom, kronik
idiopatik myelofibroz ve polisitemia vera ile
iliskili olarak da gorulebilir. Genellikle kemik,
periost, yumusak doku, lenf nodlari veya deri-
de lokalize olur. En yaygin orbita ve paranazal
sinGsler tutulur. Ancak gastrointestinal sistem,

genitolriner sistem, meme, serviks, tikrik
bezleri, mediasten, plevra, kalp, periton, saf-
ra yollari, santral sinir sistemi de tutulabilen
alanlardir @3, Prognoz altta yatan hastaliga
baghdir. Ayiria tanida 6zellikle blastik tipi,
diffuz bayuk hacreli lenfoma, Burkitt lenfoma
ve cocukluk ¢caginin néroblastom, rabdomyo-
sarkom ve PNET grubu yuvarlak hiicreli malign
tamorleri 6nemlidir. Bu makalede sagli deri
altinda fark edilen sert kitlelerle basvuran ve
periferik yaymasinda blast gérilmesi tGzerine
yapilan kemik iligi aspirasyonu incelemesiyle
AML tanisi konan, yogun kemoterapi ve int-
ratekal tedavi ile basaril sekilde tedavi edilen
bir olgu sunulmaktadir.
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OLGU SUNUMU

On dért yasindaki kiz hasta 15 glin 6nce bas-
layan sacli deri altinda fark edilen 3 adet sert
kitle ile basvurdu. Basvurusundan Ug¢ ay énce
baslayan bacak agrisi ve soyge¢misinde dayi-
sinin |6semi nedeniyle kaybedilmesi disinda
ozellik yoktu. Sistem muayenesinde genel du-
rumu orta, suur acik ve koopere, halsiz ve soluk
goérinimde olan hastanin frontal ve parietal
boélgede U¢ adet sert kitle (2x3 ¢cm) saptandi.
Bilateral servikal 3 adet 3x3 cm blyukligunde
lenfadenopati mevcuttu. Karaciger kot altinda
3 ¢m palpe edildi. Kan sayiminda l6kosit sayi-
s1:16700 103/mm? hemoglobin:8 g/dL, trombo-
sit:16700 103/mm? olan hastanin periferik kan
yaymasinda blastik hicreler oldugu dusini-
len immatldr mononukleer hiicreler saptandi.
Biyokimyasal incelemede laktat dehidrogenaz
enzimi (LDH) = 538 U/L bulundu. Akut |6semi

Resim 1. Kranial BT'de yumusak doku lezyonlari.

gunluk artisi
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distnulen hastaya kemik iligi aspirasyonu ve
biyopsisi yapildi. Kemik iliginde difflz patern-
de immatur (blastik) hlcre infiltrasyonu (%62)
ve her U¢ hematopoetik seride de baskilanma
saptandi. Kafada palpe edilen kitleler ve kli-
nik izlemde baslayan siddetli bas agrisi nedeni
ile acil kranial bilgisayarli tomografi (BT) ¢ekil-
di. Kranial BT de sol frontoparietal ve sag pa-
rietal lokalizasyonlarda kemige genis tabanla
oturan ekstra aksiyel fokal kitle lezyonlari ay-
rica parietal kemikte anterior ve posteriorda
scalp icerisine uzanim goésteren ve kemige
genis tabanla oturan yumusak doku lezyon-
lari saptandi (Resim 1). Hasta beyin cerrahisi-
cocuk hematoloji ortak toplantida tartisildi.
Beyin parankiminde periferik yerlesimli kemik
destriksiyonu yapan, sifte ve beyin 6demine
yol agmayan kitle gérim0 oldugu, malignite
olabilecegi sonucuna varildi. BT incelemesinde
batinda her iki pelvikalisiyel yapilar dolgun ve
mesane volimu artmis olarak degerlendirildi
(Norojenik mesane?). Torakal 9-12 vertebralar
boyunca paravertebral alanda fokal yumusak
doku yogunluk artislari saptandi (Resim 2).
Kranial Magnetik Rezonans (MR) incelemesin-
de bilateral intrakranial ekstraaksiyel mesafe-
lerde yer yer kitle konfiglirasyonu gosteren
dura kalinlasmasi (leptomeningial metastatik
tutulum?) saptandi (Resim 3). Pozitron emus-
yon tomografide (PET) tim iskelet sisteminde,
frontal ve parietal bolge, pelvik ve paraspinal
alanlarda hipermetabolik lezyonlar I6semik
infiltrasyon lehine degerlendirildi. Bu bulgu-
larla hastada 6n planda ayiric tanida lenfo-
madan l6semiye transformasyon, akut miye-

Resim 3. Kranial MR’da dura kalinlasmasi.
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loid I6semi-grantlositik sarkom, néroblastom,
kemik iligi metastazi yapabilen sarkomlar ve
beyin timérleri dustnildld. Basvurusunun
doérdlnci ganinde hastanin bas agrisi gide-
rek siddetlendi, idrar ve gaita yapamamaya
basladi. Patoloji ile gorUstlup biyopsi mater-
yalinde sorun olmadigi teyit edildi ve hastaya
acil olarak metilprednisolon baslanmasina ka-
rar verildi (profaz tedavisi). Metilprednisolon
almasina ragmen 2. gun sol fasial paralizi, 3.
gin sag hemiparezi, nérojenik mesane, 4. glin
ajitasyon, suur bulanikhgi gelisti. Kemik iligi
biyopsisi immunohistokimyasal ve patolojik
incelemesi “Akut Miyeloblastik Lésemi FAB
M2" olarak sonuc¢landi. Hastaya MRC 10 pro-
tokolinUn indUksiyon kemoterapisi (ARA-C,
Daunomycin, Etoposide) baslandi. Bir giin son-
ra suur bulanikhig diizeldi. Ug giin sonrasinda
sag hemiparezisi ve idrar inkontinensi gecti,
idrar sondasi ¢ikarildi. Yalnizca sol fasiyal pa-
ralizisi sekel olarak kaldi. ilk kranial MR’dan
14 glin sonra ¢ekilen kontrol MR incelemesin-
de bulgular regresyonla uyumlu olarak deger-
lendirildi. ilk kar sonrasi yapilan kemik iligi
aspirasyonunda hastanin remisyonda oldugu
saptandi. Kemoterapi 2. klr sonrasi ¢ekilen
kranial MR'da beyin parenkimindeki kitleler-
de ve torakal bélge yumusak doku kitlelerin-
de tam regresyon saglanmis oldugu goéralda.
Diger kemoterapi kurlerini de sorunsuz olarak
tamamladiktan sonra tam sifa ile taburcu edi-
len hasta bu dénemden beri ¢ocuk hematoloji
polikliniginden 6 aydir ayaktan, tedavisiz re-
misyonda olarak izlenmektedir.

TARTISMA

Granulositik sarkom cocukluk caginda AML
seyrisirasinda yaklasik %4-5 oraninda gézlem-
lenir M, Siklikla AML M2 alt tipinde saptanan
1(8;21) pozitifligiyle birliktelik gosterir. Has-
tamizda AML M2 alt tipinde iken, sitogene-
tik bozukluk tespit edilmedi. Ekstrameduller
hastaligin prognostik 6nemi tartismalidir. Bazi
gruplar kéta prognoz tanimlarken @, bircok
grupta daha iyi sag kalim oranlari bildirmek-
tedir 9. Bu nedenle cogu merkez GS’lu has-
talari standart AML kdarleri ile tedavi etmekte-
dir. Biz de hastamizi standart AML kemoterapi

kara ile basari ile tedavi edebildik.

Bu hastalarda en énemli sorun ilk tani aninda
yapilmasi gereken ayirici tanidir. Taniya yone-
lik segilecek dogru inceleme yéntemleri has-
taligin seyrini etkileyerek hizli tedaviye basla-
yabilmeyi olasi kilabilmektedir. Hastamizda ilk
basvuru sirasindaki bulgular 6n planda ayiric
tanida lenfomadan I6semiye transformasyon,
akut miyeloid I6semi-grantlositik sarkom,
néroblastom, kemik iligi metastazi yapabilen
sarkomlar ve beyin timérleri disiindirmekle
birlikte periferik yaymasinda blastlarin saptan-
masi cerrahi girisim veya kitle biyopsisi yerine
daha kolay ve hizli uygulanabilen kemik iligi
aspirasyonu ve biyopsisi ile taniya gidilmesini
olasi kilmistir. ilk tani sirasinda lomber ponk-
siyon incelemesi hastanin intrakranial kitlele-
rinin olmasi, kliniginin hizla kéttlesmesinden
dolay! acil tedavi gereksiniminin olmasi nede-
niyle yapilamamistir.

AML'li hastalarda semptomatik fasiyal sinir
tutulumu ender olarak gézlenir. Hastamizda
oldugu gibi kemoterapi ile kontrol altina ali-
namadigl durumlarda kemoterapiye ek ola-
rak radyoterapi de yapilabilir. GS'lu hastalarda
radyoterapinin yerine incelendiginde, Child-
ren Cancer Group (CCG) hastalar iki gruba
ayirarak karsilastirmali prospektif bir calisma
yapmistir @. Hastalarin bir grubu yalnizca ke-
moterapi alirken diger gruba kemoterapi ile
beraber radyoterapi verilmistir. Bu iki grup
olaysiz sagkalim ve lokalize nlks acisindan
karsilastirildiginda aralarinda anlamh bir fark
saptanmamistir. Buna ragmen, hizla nérolojik
defisitin gelistigi santral sinir sistemi tutulumu
veya spinal kord basisi oldugunda acil radyo-
terapi ve/veya kemoterapi gerekebilmektedir.
Spinal kord basisi olusturan spinal kanal yerle-
simli yer kaplayan lezyonlar zamaninda ve hizli
mudahale gerektirmektedir. Kisa stireli yuksek
doz metilprednisolone tedavisi periferik kanda
ve kemik iligindeki blast yukuni azaltmakta ve
tamor kitlesinin boyutlarini kictltebilmektedir
@10, Boylece erken baslatilan tedavi ile kesin
tani belirlenene kadar hastanin semptomlarin-
da gerileme veya semptomlarin ilerleme hizini
yavaslatma mumkun olabilmektedir . Olgu-
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muzda metilprednisolon tedavisine ragmen
tablo ilerledigi icin 6n planda metilprednisolon
direncli lenfoma/lenfoblastik [6semi olabilece-
gi dustnaldd. Ayrica granulositik sarkom, me-
tabolik ensefalopati (Urik asit ensefalopatisi),
elektrolit dengesizligi (SIADH bagl, hiperpo-
tasemi, hipernatremi), ilaca bagli ensefalopati
(metotreksat, L asparaginaz), SSS infeksiyonu
(viral, bakteriyel, fungal) dustnulen diger ne-
denler arasindaydi. Hastanin patoloji sonucu
elde edilip AML kemoterapi kird baslanir bas-
lanmaz bir giin sonra tedaviye yanit alindi ve
semptomlar geriledi.

Granulositik sarkom Uzerine yapilan en kap-
samli ¢calisma yeni tani almis 1832 AML'li cocuk-
ta yapilan prospektif CCG ¢alismasidir ). Bu ¢o-
cuklarin %10,9'uilk tani aninda ekstramedller
hastalik (granutlositik sarkom) ile bagvurmustur.
En sik rastlanilan tutulum bélgeleri sirasiyla
cilt (n=109), orbita (n=12), bas-boyun bdlgesi
(n=5) ve santral sinir sistemi (n=3) olarak bu-
lunmustur. En kétl prognoz cilt tutulumunda
goOzlenirken (siklikla daha kuguk yas, M4-M5
alt tipi ve yuksek I6kosit sayisi ile birliktelik),
en iyi prognoz cilt disi ekstrameduller hasta-
likta tespit edilmistir. Eriskinde GS kétlU prog-
noz ile seyrederken cocukluk ¢aginda daha iyi
prognoz gosterdigi bildirilmistir. Bunun nedeni
olarak ¢ocuklara daha yogun kemoterapi kir-
lerinin verilmesi, profilaktik intratekal tedavi
yapilmasi, santral sinir sistemi tutulumunda
daha yogunlastiriimis intratekal tedavilerin ya-
pilmasi olarak belirlenmistir.

Sonug olarak, bu olgu farkli klinik prezentas-
yonla basvuran hastalarda hizli taniya ve te-
daviye yonlenebilmek icin tani yéntemlerini
dogru kullanmanin énemini vurgulamaktadir.
Eriskin hasta grubunda granulositik sarkom ile
basvuran hastalari tedavi etmek daha zorken
cocukluk caginda standart coklu ajanli AML
kemoterapi kurleriile radyoterapiye ve cerrahi
mudahaleye gerek kalmadan hastalar tedavi
edilebilmektedir. Spinal kord basi semptomla-
ri olan veya semptomatik santral sinir sistemi
tutulumu olan hastalarda kemoterapiyle hizli
sonug¢ alinamadigr durumlarda ek olarak rad-
yoterapi gerekebilmektedir. Hastaligin yinele-
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mesi durumunda en dogru yaklasim yogunlas-
tirllmis kemoterapiye ek olarak yapilacak olan
kemik iligi transplantasyonudur.
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