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Grantlositik sarkomlar immatir miyeloid hicrelerin olusturdugu ekstramedadller bélgede yerlesmis malign tiimérlerdir. Genellikle 16seminin
seyri sirasinda ortaya ¢iksalarda, nadiren hi¢ 16semi tanisi almamis veya l16semi tedavisi gormis remisyondaki olgularda kemik iligi rélapsi
olmaksizin saptanabilmektedirler. Viicutta herhangi bir yerde goriilebilirler ancak santral sinir sistemi tutulumlari olduk¢a nadirdir. Kavernéz
sinls tutulumu yapan grandlositik sarkom ise sinirli sayida olgu sunumu ile bildirilmis cok ender bir tablodur. Yazarlar tarafindan trigeminal
nevralji klinigi ile bagsvuran remisyondaki bir akut miyelositik 16semi hastasinda kaverndz siniis tutulumu yapan bir granilositik sarkom
olgusunun ilgi gekici klinik ve radyolojik 6zellikleri sunulmustur. Lezyonun santral sinir sistemine yayihm mekanizmalari, ayirici tanisinda
karsilasilan glglikler ve dikkat edilmesi gereken noktalar tartisiimistir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Graniilositik sarkom, Kavernéz siniis, Trigeminal nevralji, Perinéral yayilim

ABSTRACT

Granulocytic sarcoma is a malignant tumor consisting of immature myeloid cells located at an extra-medullary site. It is generally seen during
the course of leukemia but they can rarely present in a nonleukemic patient or previously treated leukemic patient without medullary relapse.
Although it can occur anywhere in the body, cerebral dissemination is unusual. Granulocytic sarcoma involving the cavernous sinus is an
extremely rare entity with a limited number of reported cases. The authors present interesting clinical and radiological features of such a
case manifesting with trigeminal neuralgia. Pathogenic mechanisms for central nervous system dissemination, the challenges and important

points in the differential diagnosis are also discussed.
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GiRiS
Granulositik sarkomlar (GS) immatir miyeloid hiicrelerin olus-
turdugu ekstramediiller bolgede lokalize malign timorlerdir.
Bu timorler en sik akut miyelositik [6semi (AML) olmak lizere
miyeloproliferatif hastalik veya miyelodisplastik sendrom ile
ilintili olarak gelisebilir. En sik tutulum gosterdigi bolgeler ke-
mik, yumusak doku, periost, lenf nodlari ve cilttir (11). Santral
sinir sistemi tutulumu sinirli sayida olgu sunumu ile bildirilmis
nadir bir tablodur. Kavernéz siniis tutulumu yapan GS ise in-
gilizce literatiirde bugiine kadar 4 olgu sunumu seklinde bil-
dirilmis olup (3,9,14,15), bunlardan 2 tanesi trigeminal nevralji
klinigi olusturmustur (3,15). Asagida kavern6z sinls tutulumu
yaparak trigeminal nevraljiye neden olan, trigeminal sinir
trasesi boyunca yayilim gostererek Mekcel ¢cikmazi araciligiyla
posterior fossaya ve foramen ovale araciligiyla parafarengeal
alana uzanim goésteren GS olgusunun ilgi cekici klinik ve
radyolojik 6zellikleri sunulmustur. Seyrek goriilen intrakranial
GS olgularinin santral sinir sistemine yayilim mekanizmalari,
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lezyonun ayirici tanisinda karsilasilan guglikler ve dikkat edil-
mesi gereken noktalar tartisiimistir.

OLGU SUNUMU

21 yasinda erkek hasta klinigimize bir sliredir mevcut olan
sol ylz yarisinda agr ve uyusma sikayetleri ile basvurdu.
Hastanin 6zge¢misinde 7 yil dnce AML tanisi ile kemoterapi ve
otolog kemik iligi nakli yapildigi ve tam remisyon saglandigi
bilgisi mevcuttu. Norolojik muayenesinde sol yiiz yarisinda
hipoestezisi olan hastanin yapilan kranial manyetik rezonans
(MR) gorintilemelerinde sol kavernéz sintsu tutan, Meckel
¢ikmazindan pontoserebellar kdseye, foramen ovaleden de
parafarengeal bolgeye uzanim gosteren T1 ve T2 agirhkh
kesitlerde beyin dokusu ile izointens, yogun ve homojen
kontrast tutulumu gosteren lezyon saptandi (Sekil 1). Yapilan
kemik iligi biyopsisi sonucunda sistemik l6semi rolapsi
saptanmadi. Hasta opere edilerek sol subtemporal yaklasim
ile kitlenin kaverndz sinls icindeki parcasi eksize edildi
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Sekil 1: Lezyonun kavernéz siniisden Meckel ¢cikmazi yoluyla pontoserebellar késeye ve foramen ovale yoluyla parafarengeal alana

uzanimini gésteren preoperatif kontrastlt MR gorintileri.

Sekil 2: Lezyonun kaverndz sinus icindeki kisminin eksize
edildigini gosteren postoperatif kontrastl MR goriintis.

(Sekil2). Kitlenin histopatolojik tanisi GS olarak degerlendirildi.
Postoperatif donemde sikayetleri belirgin olarak azalan
hastanin tedavisi radyasyon onkolojisi, medikal onkoloji ve
hematoloji boliimlerince devam etmektedir.
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TARTISMA

Literatlirde miyeloid sarkom, miyeloblastom ve miyeloperok-
sidaz boyasi ile karakteristik yesilimsi renk almalari nedeniyle
‘chloroma’ olarak da adlandirilan GSlar farkli klinik senaryolar
icinde rol alabilirler. Bu tiimorler primer hematolojik hastali-
gin (AML, miyeloproliferatif hastalik, miyelodisplastik send-
rom) seyri sirasinda ortaya ¢ikabildikleri gibi, kemik iliginde
I6semik bulgular olmayan bir hastada soliter lezyonlar ola-
rak da gorulebilmektedirler. Ayrica remisyona girmis [0semi
olgularinda kemik iligi rolapsiyla birlikte veya ¢ok daha nadir
olarak da sundugumuz olguda oldugu gibi kemik iligi rélapsi
olmaksizin izole GS rekurrensi seklinde karsimiza ¢ikabilmek-
tedir.

GSlarin yarattiklari klinik tablo lezyonun lokalizasyonu ve kitle
etkisine baglidir. GS viicudun herhangi bir bolgesinde gori-
lebilmesine ragmen santral sinir sistemi tutulumu oldukca
nadirdir. Bu timorin kranial tutulumu meningeal ve/veya
parankimal olabilmektedir. Lezyonun santral sinir sistemine
yayilliminin nasil oldugu tam olarak bilinmese de 4 farkli hipo-
tez Uzerinde durulmaktadir. En ¢ok tizerinde durulan hipotez
I6semik hicrelerin kalvaryumda etkilenen kemik iliginden
Haversian kanallar yoluyla durayi infiltre edebilecedi, buradan
da subaraknoid araliga ve periven6z adventisyal doku yoluyla
Virchow-Robin bosluklarina ulasarak beyin parankimine ge-
cebilecegi seklindedir (1,8). Dural tutulum olmaksizin sadece
parankimal tutulumun bulundugu olgular endotel boyunca
diapedes, parankimal petesial kanamalar ve ylzeyel serebral
venler cevresindeki pial-glial membranin bir sekilde harabiyeti
gibi mekanizmalarla hematojen yayilimin olabilecegi seklinde
ikinci bir hipotezi giindeme getirmistir (4,17). izole GS olgu-
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lari ise hematopoetik farklilasma yetegine sahip embriyonik
santral sinir sistemi hicrelerinin rollini tartisilir hale getir-
mistir (16). Bunun disinda az sayida ¢alisma GSlarin perinéral
doku boyunca yayilabilecegini gosterir bulgular sunmaktadir
(13,15). Sundugumuz olguda sistemik rolaps ve/veya lezyona
komsu kalvaryumda kemik iligi tutulumu diisiindirecek rad-
yolojik bulgular olmaksizin lezyonun trigeminal sinir trasesini
takip etmesi bize bu yayilim mekanizmasinin olgumuzda
gecerli olabilecegini dustindiirmektedir. Literatlirde benzer
(trigeminal sinir boyunca nazofarenksten foramen ovale yo-
luyla temporal fossa ve kavernoz sinlise ve oradan da Meckel
¢ikmazi yoluyla pontoserebellar kdseye uzanim gdsteren) bir
adet daha GS olgusu sunulmus olup bu olguda da lezyonun
santral sinir sistemine gecis mekanizmasi olarak trigeminal
sinir boyunca perindral yayilimin olabilecegi vurgulanmistir
(15). Ayrica kaverndz siinlist tutan baska bir GS olgusunun
takiplerinde lezyonun okulomotor sinir boyunca yayihm gos-
terdigi radyolojik olarak dokiimente edilmistir (9).

Meningeal olgularda meninkslerin timor hcreleri ile in-
filtrasyonu dural ve/veya leptomeningeal tutulum seklinde
olabilmektedir. Yine bu tutulum diffiiz veya fokal olabilmekte,
fokal tutulum varhiginda bu lezyonlari meningiom, metastaz
ve lenfoma gibi duraya genis tabanli oturabilen timérlerden
radyolojik olarak ayirt etmek son derece zor olabilmektedir
(5,10,18). Ozellikle kavernéz siniis tutulumu yapan GSlarin
ayiricl tanisinda yasanan guglikler yayinlanan olgu sunum-
larinda gbze carpmaktadir. Ornegin, daha énceden AML
tedavisi goren ve kemik iligi remisyonu devam eden bir olgu
trigeminal nevralji klinigi ile prezente olmus, yapilan goriin-
tllemeler sonucunda lezyonun bir meningiom olabilecegi
distinilmuis ve yapilan cerrahi eksizyon sonrasi lezyonun
GS oldugu anlasiimistir (3). Okulomotor sinir etkilenmesi ile
prezente olan alésemik bir olguda ise, hastanin viicudunun
baska bir yerinde lokalize, tanisi konulmus GSu olmasina
ragmen kaverndz sinlis icindeki lezyonun meningiom ile
ayiricl tanisinin yapilmasi asamasinda tereddiit yasanmis ve
kesin taniya yine histopatolojik incelemeyle ulasilabilmistir
(14). Kranial sinir tutulumlari ile prezente baska bir olguda ise,
kavernoz sinls icerisindeki lezyon enfeksiyon olarak kabul
edilerek antibiyotik tedavisi uygulanmis, yanit alinamamis
ancak hastanin derin trombositopesi doku tanisina olanak
saglamamis ve hasta kaybedilmistir. Dogru taniya ise otopsi
sonucunda postmortem olarak ulasilabilmistir (9). Tanida te-
reddit olusmamis tek olgu ise sistemik |6semi tedavisine rag-
men biylimeye devam eden ve ince igne aspirasyon biyopsisi
ile patolojik tanisi kesinlesmis bir nazofarengeal GS olgusudur
(15). Bu timoriin foramen ovale yoluyla kranial kaviteye ve
kaverndz sinlise yayilimi radyolojik takipler ile dokiimente
edildiginden kaverndz sinus icindeki lezyonun ayirici tani-
sinda sikinti yasanmamistir. Bizim sundugumuz olguda ise
timorin intrakranial komponentinin radyolojik goriintlsu
(kaverndz sinlisden Meckel ¢cikmazi araciligiyla pontoserebel-
lar kdseye uzanim gosteren kum saati seklindeki goriintis,
yogun homojen kontrast tutulumu) trigeminal schwannom
ve daha az olasilikla meningiomu akla getirse de, parafaren-
geal bolgeye dogru ekstrakranial uzanimi nedeniyle lenfoma
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veya metastaz olma ihtimali ayiricl tanida daha 6n planda
tutulmustur. Hastanin hematolojik malignite 6ykisi olmasina
ragmen kemik iligi biyopsisinde [6semik bulgularin olmamasi
nedeniyle GS 6n tanisi Gizerinde fazla durulmamistir.

Gorilmektedir ki bu lezyonlar meningiom ve schwannom
gibi benign, lenfoma ve metastaz gibi malign ve hatta
enfeksiyon gibi nontiimoral lezyonlarn radyolojik olarak
taklit edebilmektedir. Ozellikle meningiom ve schwannom
gibi benign lezyonlari taklit eden olgularda lezyonun ayirici
tanisi daha da 6nem arz etmektedir. Genel norosirlrji
pratiginde yavas blylyen bu benign lezyonlarin belirgin
kitle etkisi olusturmadiklari stirece cerrahi tedavileri icin acele
edilmedigi ve hatta lezyon ¢ok kicik ise (klinik ve radyolojik)
takip Onerilebildigi bir gercektir. Bu nedenle GSlarin bu
benign lezyonlardan ayiriminin yapilmasi sistemik ve lokal
tedavilerinin gecikmemesi agisindan son derece 6nemlidir.

GSlar, T1 ve T2 agirlikli MR goriintiilerinde normal beyin do-
kusuile karsilastirildiginda izointens veya hafif hipointens go-
rintldedir. Genellikle homojen kontrast tutulumu gosterirler.
Kitleye komsu kemik yapilarda kemik iligi tutulumu mevcut
ise buna bagh T2 agirlikh kesitlerde saptanan sinyal degisikligi
lezyonun ekstraaksiyel diger lezyonlardan ayriminda faydal
olabilir (20). Ayrica lezyonun diffizyon agirlikli kesitlerde
hiperintens iken, ADC goriintiilerinde hipointens gorintiide
olmasi yine GSu dustindiirmelidir. MR spektroskopi ise genel-
likle tani konusunda yardimci degildir (6).

izole GS rekiirrensinin, sistemik AML rélapsinin én habercisi
oldugunu gosterir dnemli kanitlar vardir. 24 adet izole GS
reklrrensi olgusunun dahil edildigi bir calismada miyeloid
sarkom tespit edilmesini takip eden ortalama 7 ayda (1-19 ay)
kemik iligi rolapsi tespit edilmistir (2). Bu nedenle GSun tespiti
ayni zamanda AML rdlapsi olarak algilanir ve tedavi edilir.
Tani sonrasi derhal baslanan sistemik tedavinin (kemoterapi),
AML gelisme ihtimalini anlaml derecede dusurerek yasam
sUresini uzattigi ifade edilmektedir (10,19,21). Sistemik
tedavi disinda intrakranial GS olgularinin tedavisine
radyoterapinin de eklenmesinin sagkalimi daha da uzattig
gosterilmistir. Bu olgularda cerrahi tedavinin faydasi tartismali
olup, radyoterapiye daha iyi yanit alinmasini sagladigi ve
semptomsuz sagkalim slresini uzattigina dair gorisler
olsa da (7), enfeksiyon ve tiiméral yayihm riski nedeniyle
uygulanmamasi gerektigini vurgulayan calismalar da vardir
(12). Yine de ilerleyici norolojik defisit veya artmis kafa ici
basinci bulunan olgularda eksizyon ve/veya dekompresyon
amach cerrahi tedavi kaginilmaz hale gelebilir.

SONUC

GSlar radyolojik olarak meningiom veya schwannom gibi eks-
traaksiyel timérleri taklit edebilir. Ozgecmisinde hematolojik
malinite dykisu bulunan intrakranial kitle olgularinin ayirici
tanisinda kemik iligi incelemesinde herhangi bir patoloji sap-
tanmasa da GS akilda tutulmalidir. Radyolojik olarak T1 ve T2
agirlikli MR goruntilemeleri yaninda diffizyon agirlikli MR
ve ADC gorintdleri dogru tani icin oldukga 6nemli bulgular
saglamaktadir. Taninin konfirmasyonunun ardindan hizla sis-
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temik (kemoterapi) ve lokal (cerrahiyi takiben veya tek basina
radyoterapi) tedaviye baslanmasi prognozu etkileyecek ge-
cikmeleri 6nlecektir.
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