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Akraba digi allojenik kok huicre nakli ile basariyla tedavi edilen primer ileal
miyeloid sarkom

Primary ileal myeloid sarcoma successfully treated with unrelated allogeneic stem
cell transplantation
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0Oz
Miyeloid sarkom, granilositik sarkom veya kloroma olarak da adlandirilan olgunlasmamis miyeloid hicre
proliferasyonunun ekstramediiller tutulumudur. Miyeloid sarkom olgularinin sadece %6,5'i gastrointestinal sistemden

koken alir. Burada, hastaligin anlasiimasini arttirmak ve bireysellestiriimis tedaviler igin bir referans saglamak
amaciyla gastrointestinal sistemden kdken alan bir primer myeloid sarkom olgusu sunulmustur.

Anahtar Sozciikler: Miyeloid sarkom, allojenik kok hiicre nakli.

Abstract

Myeloid sarcoma is an extramedullary involvement of immature myeloid proliferation that is also referred to as
granulocytic sarcoma or chloroma. Only 6.5% of myeloid sarcomas derive from the gastrointestinal tract. Herein, we
present a case of primary myeloid sarcoma originating from the gastrointestinal tract in order to increase
understanding of the disease and provide a reference for individualized therapies.

Keywords: Myeloid sarcoma, allogeneic stem cell transplantation.

Giris

Olgu Sunumu

Otuz dort yasinda erkek hasta, Aralik 2012'de karin
agrisi ile hastanemizin acil servisine bagvurdu. Bir yildir

Miyeloid sarkom (MS), kemik iligi disinda bulunan
miyeloid kokenli bir malign timdrdir. Hava ile temas
ettiginde yesil renk aldigi igin kloroma olarak da bilinir.

Akut myeloid I6semi (AML) hastalarinin %1'inden azi MS
ile basvurmaktadir (1). Hem primer hem de AML,
miyelodisplastik sendrom ve miyeloproliferatif hastalik
iliskili MS olgularini igceren erigkin hastalarin %6,5'i
gastrointestinal sistemden tani alir (2). Gastrointestinal
kaynakli primer MS hastalarinda genellikle kemik iligi
tutulumu olmaksizin karin agrisi, bulanti, kusma,
bagirsak tikanikligi ya da gastrointestinal kanama gibi
6zgll olmayan belirtiler bulundugu icin, bu hastalar
kolayca yanlis teshis edilebilir (3). Burada, hastaligin
anlagiimasini arttirmak ve bireysellestiriimis tedaviler icin
bir referans saglamak amaciyla gastrointestinal
sistemden koken alan bir primer MS olgusu sunulmustur.
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ara ara karin agrisi olan hastada ileus ile uyumlu
bulgular saptandi. Bunun Uzerine abdominopelvik
bilgisayarli tomografi (BT) gekildi. ileal anslar diizeyinde
duvar kalinlasmasi ve bu dizeyde ince bagirsaklarda
ileus ile uyumlu dilatasyon izlendi. Genel Cerrahi
klinigine yatirilan hastaya laparotomi ile parsiyel ileum
rezeksiyonu ve ug uca anastomoz yapildi. ince bagirsak
ameliyat materyalinde makroskopik olarak 3 cm capta
izlenen timorin histopatolojik incelemesinde bagirsak
duvarini  tumdyle icine alan orta boy hicrelerin
olusturdugu diffiiz  infiltrasyon izlendi. immiino-
histokimyasal incelemede neoplastik infiltrasyon CD34,
CD68 (PG-M1), lizozim, MPO, CD117, CD38 ve bcl-2
pozitif, CD2, CD3, CD4, CD8, CD10, CD20, CD56,
CD57, CD79a, CD138, MUM-1, PAX5, sitokeratin
negatif saptandi. TdT ile neoplastik hicrelerde %8
dolayinda pozitiflik gorildi. Ki67 proliferasyon indeksi
%70 dolayinda bulundu. Kromojenik in situ hibridizasyon
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yontemi ile galisilan EBER incelemesinde latent EBV
acisindan negatif sonug alindi. Cerrahi sinirlarda timor
yoktu. MS tanisi konulan hasta hematoloji klinigine
yonlendirildi (4).

Periferik tam kan sayimi normal sinirlardaydi: Beyaz kan
hiicreleri 9.840x10%L, hemoglobin 14.1 g/dL ve
trombositler  281x10%L. Periferik yaymada blast
gorilmezken, kemik iligi aspirasyon ve biyopsisinde %2-
3 dolayinda blast izlendi. Sitarabin ve idarubicin (7+3)
kemoterapisi planlandi, fakat hasta tedaviyi reddetti. Bu
nedenle takibe alindi. Mart 2013’te kontrol pozitron
emisyon tomografi-BT (PET-BT) c¢ekildi. Batin sag alt
yarisinda ileal anslar arasinda bagirsak duvarindan
kaynaklandigi dusinulen, yaklasik 4x3,5 cm boyutunda,
artmis metabolik tutulum goésteren yumusak doku kitlesi
izlendi ve niks lezyon olarak degerlendirildi. Kemik iligi
aspirasyon ve biyopsisinde %1-2 dolayinda blastik hiicre
izlendi. Relaps primer miyeloid sarkom olarak
degerlendirilen hastaya, 29 Mart ile 4 Nisan 2013
tarihleri arasinda, sitarabin 200 mg/mZ/giJn ve idarubisin
12 mg/mzlgi]n (7+3) remisyon-indiiksiyon kemoterapisi
verildi. Aile igi tam uyumlu donérii olmayan hasta igin
akraba disi donér taramasi baslatildi ve bu siregte
hastanin relaps olmamasi i¢cin Mayis ile Temmuz 2013
tarihleri arasinda yiiksek doz sitarabin (3 g/m?, 12 saatte
1; 1., 3., 5. glnlerde) konsolidasyon tedavisi dizenli
araliklarla uygulandi. Ugiincii kiir yiiksek doz sitarabin
sonrasi akraba digi tam uyumlu dondéri bulunan
hastaya, yanit degerlendirme amaci ile Agustos 2013'te
kontrol PET-BT c¢ekildi ve tam metabolik yanit izlendi.
Hastaya 5 Agustos 2014’te busulfan (3,2 mg/kg/gin, -7
ile -4. glinler arasinda) ve siklofosfamid (60 mg/kg, -3 ile
-2. glinler arasinda) iceren miyeloablatif hazirlama rejimi
ile 9/10 tam uyumlu akraba digi dondrden allojenik kdk
hicre nakli (AKHN) yapildi. Greft Grind 190 mL idi,
toplam 11,31x108/kg mononiikleer hiicre ve 5,06x106/kg
CD34 pozitif hiicre hastaya inflize edildi. AKHN sonrasi
12. giinde hem notrofil hem trombosit engraftmani oldu.
Graft versus host hastahidi (GvHH) profilaksisi igin
kullanilan siklosporin tedavisi takipte kreatinin yiiksekligi
olmasi nedeni ile mikofenolat mofetil (1000mg/giin) ve
distk doz glukokortikoid ile degistirildi. AKHN sonrasi
28. ve 100. giinde %100 tam dondr kimerizmi izlendi.
AKHN sonras! 2 yil ve 5 ay sonra MS bulgusu olmadan
ve kontrol altinda GvHH ile takip edilirken, miyokard
enfarktlst nedeni ile ex oldu.

Hastadan tibbi verilerinin yayinlanabilecegine
yazili onam belgesi alindi.

iliskin
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Sekil-1. a. ince bagirsak mukozasinin hemen altindan bas-
layarak derine ilerleyen blastik morfolojide hicrelerin

olusturdugu diffiz infiltrasyon, H-Ex4. b. Ince
bagirsakta blastik morfolojide hiicreler, H-Ex40. c. ince
bagirsakta CD34 pozitifligi x10. d. ince bagirsakta
CD117 pozitifligi x10. e. ince bagirsakta CD68
pozitifligi x10. f. Ince bagirsakta lizozim pozitifligi x10.
g. ince bagirsakta Ki-67 pozitifligi (%70) x10.

Tartisma

MS baska bir hematolojik malignite ile birlikte
gorildiginde taninmasi kolaydir; fakat izole veya primer
MS’de, blylk bir timoér yikid durumunda bile tani
konulmasi daha zordur. MS sliphesinde tam kan sayimi,
kemik iligi degerlendirmesi ve kromozom analizi
gereklidir. MS tipik olarak, yilksek dereceli bir
hematopoetik neoplazidir ve MPO veya diger miyeloid
farkhlastirici belirteclerinin eslik ettigi patolojik ve immiin
fenotipik Ozelliklere dayali olarak teshis edilir. MS'yi
lenfomadan veya dider timdrlerden ayirmak 6nemlidir.
immiinohistokimyasal incelemede en sik ifade edilen
belirteg CD68/KP1 (%100); bunu takiben diger belirtegler
MPO (%83,6), CD117 (%80,4), CD99 (%54,3),
CD68/PG-M1 (%51,0), CD34 (%43,4)'tur (2).

MS’nin prognozu son derece koétlidir. Az sayida hastada
etkili tedavilerden sonra uzun tam remisyon sureleri
saglanir. Tedavi edilmeyen primer MS, tanidan itibaren
genellikle 10-12 ay iginde AML'ye donidsmektedir (5).
Nadir durumlarda I0semiye donidsmenin
gerceklesmedigi, 16 yildan fazla izlem silresi olan
olgular da bildirilmistir (6). Primer MS tedavisi cerrahi
rezeksiyon, lokal radyoterapi ve sistemik kemoterapi
secgeneklerini icerir. Bununla birlikte, cerrahi rezeksiyon
ve lokal radyoterapi ile sinirh tedaviler, MS’de AML'ye
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gecisi geciktiremez veya prognozu iyilestiremez (7). Bu
da primer MS’nin sistemik tedavi gerektiren bir sistemik
hastalik oldugunu gdsterir ve cerrahi rezeksiyon yapilsa
bile tim primer MS’ler igin sistemik kemoterapi
uygulanmalidir. Higbir tedavi veya takip kilavuzu
olmamasina ragmen, primer MS tedavisinde, AML igin
kullanilan sitarabin ile kombine edilmis antrasiklin
rejimlerinin kullanimi 6nerilmektedir (5). AKHN, MS igin
etkili bir tedavi olabilir (8,9). Primer MS tedavisinde
AKHN uygulanmasi konusunda sinirli bilgi vardir ve
etkinligi hala bilinmemektedir. Bununla birlikte, ayni
doénemde tedavi edilen AML hastalari ile primer MS veya
AML ile birlikte eszamanli MS olan hastalarin

Kaynaklar

karakterlerini, tedavilerini ve genel sag kalimlarini
karsilastiran retrospektif bir c¢alismada, MS tanili
hastalarin erken agresif AKHN tedavisinden fayda
g6rdigu bulunmustur (10).

Sonug¢ olarak, MS, vicudun herhangi bir bdlgesinde
gelisebilen, miyeloid kaynakl malign bir neoplazmdir.
Gastrointestinal sistemden kdéken alan MS nispeten
nadirdir. Primer MS’de cerrahi rezeksiyon ve
radyoterapiye ek olarak yogun sistemik kemoterapi ve
AKHN yapilmahdir.
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