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Ozet

Akut Miyeloid Losemi (AML)’nin bir alt tipi olan Akut Promiyelositer Losemi (APL; FAB-M3) t(15;17) anomalisi gdsterir ve
0zgilin bir sagaltimi1 vardir; All-Trans-Retinoik Asit (ATRA). ATRA sendromu, APL’li hastalarin sagaltimi sirasinda, dispne,
ates, kilo artisi, periferik 6dem ile ortaya ¢ikar. Tan1 hizli konulmaz ise 6liimciil olabilen bu durum, steroide verdigi yanit ile yiiz
giildiiriici sonuglar vermektedir. Burada ATRA sagaltimi altinda iken periorbital 6dem ve bedende makiilopapiiler dokiintiileri
gelisen, deksametazon 2*10 mg IV ile kisa siirede diizelen ve yeniden baglanan ATRA sagaltimmin sonunda tam remisyona
ulasan bir olgu sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: akut promiyelositer 16semi, all-trans-retinoik asit, sendrom, steroid

Abstract

Acute promyeloid leukemia (APL; FAB-M3) which is a sub-group of Acute Myeloid Leukemia (AML) has the deficit of
t(15;17) and thus has a specific treatment: All-Trans-Retinoic-Acid (ATRA). ATRA Syndrome can occur during the treatment
of APL and its symptoms are dyspnea, fever, weight gain and peripheral oedema. It is urgent and its treatment with steroid is life
saving. Our case is a APL patient who had ATRA syndrome during his treatment and after dexamethasone 2*10 mg IV
treatment fully recovered; then continued ATRA treatment and had full remission.
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Giris idi. Tiim bedeninde yaygin petesiyal dokiintiileri vardi.
Laboratuar sonuglarinda hemoglobin (Hb): 5,3gr/dl;
hematokrit (Htc): %14,5; 16kosit (WBC): 600000;
trombosit (PLT): 14000/mm’ saptanmasi iizerine ileri
tetkik amagli servisimize yatirildi. Mevcut klinik ve
laboratuar ile kemik iligi aspirasyon ve biopsisi
uygulandi. Sitogenetik ve flow sitometrik incelemeleri
sonucunda AML-M3; t(15;17) tanist konuldu. Hastaya
indiiksiyon tedavisi olarak ATRA 45 mg/m’ ve
idarubisin 12 mg/m2 (D2-D4-D6) baslandi. Tedavisinin

Akut 16semiler olgunlasma ve farklilasma 6zelligini
yitirmis hematopoetik Oncli  hiicrelerin  kontrolsiiz
¢ogalmasi ile karakterize bir hastalik grubudur. Akut
miyeloid 16semi (AML) graniilosit-eritrosit-
megakaryosit-makrofaj koloni olusturan birim (CFU-
GEMM) den koken alir. AML’nin bir alt tipi olan Akut
promiyelositer losemi (APL; FAB-M3) t(15;17)
anomalisi gosterir ve spesifik bir tedavisi vardir: ALL-

Trans-Retinoik Asit (ATRA). ATRA sendromu ise
APL’li hastalarin sagaltimi sirasinda; dispne, ates, kilo
artis1, periferik 6dem gelisimiyle ortaya ¢ikar. Burada
ATRA sagaltimi sirasinda periorbital 6dem ve
makiilopapiiler dokiintiileri gelisen AML-M3’lid 29
yasinda erkek hasta sunulmaktadir.

Olgu
29 yasinda erkek hasta ates, yorgunluk, basagrisi, dis eti

kanamasi yakinmalari ile poliklinigimize bagvurdu. Fizik
muayenesinde Ozellikli olarak, aksiller ates:37.8 derece

18. giinlinde izole periorbital 6dem ve 22. giinlinde
gogiiste, sirtta ve karin cildinde makiilopapiiler dokiintii
gelisti. Hasta goz klinigi ile konsiilte edildi. Okiiler
bulgulart ATRA sendromu ile uyumlu bulundu. Ciltteki
lezyonlardan yapilan punch biopsi sonucu, ilag
reaksiyonu olarak geldi.

Periorbital 6dem ve makiilopapiiler dokiintiisii ile ATRA
sendromu tanisi alan hastaya deksametazon 2*10 mg IV
baglandi. ATRA tedavisi durduruldu. Sagaltima ¢ok kisa
siirede yanit alindi. Doz azaltilarak 10 giin igerisinde
kesildi. Periferik 6dem tamamen kaybolduktan sonra
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ATRA tedavisine yeniden baglandi ve 28 giine
tamamlandi. Tedavi sonrasi kemik iligi biopsi sonucu
tam remisyon ile uyumlu geldi. Son laboratuar sonucu:
Hb: 9,0gr/dl, Htc: %26,4, WBC: 1840, PLT:
281000/mm’ saptandi. Hasta hematoloji poliklinigine
baglanarak taburcu edildi.

Tartisma

Akut losemiler olgunlasma ve farklilasma ozelligini
yitirmis hematopoetik Oncii  hiicrelerin  kontrolsiiz
cogalmasi ile karakterize bir hastalik grubudur. Habis
hiicreler (blastlar yada az diferansiye onciil hiicreler)
kemik iligini baskilamak suretiyle normal hematopoezi
baskilarlar (1). Akut I6semiler, lenfoid koloni olusturan
birimden (CFU-L) koken alan akut lenfoblastik 16semi
ve CFU-GEMM’den koken alan AML olarak 2 gruba
ayrilir.

AML, ALL’ye oranla olduk¢a heterojen bir hastaliktir.
Grantilositik, eritroid, megakaryositer veya monositer
serilerin herhangibirinden kaynaklanabilecegi gibi karma
farklilasma da (hem graniilositik hem de monositik)
gosterebilir. Akut myeloid 16semilerin bir alt birimi olan
APL; FAB-M3 ¢ogunlukla hastada da oldugu gibi geng
eriskinlerde goriiniir. Bu 16semi, t(15;17) anomalisini
gosterir ve diger AML tiirlerinden ayrilir ¢linkii 6zgiin
bir sagaltimi vardir: All-Trans-Retinoik Asid (ATRA)
(1,5). ATRA l16semik promyelositlerde farklilasmay1
indiikler, sitotoksik bir ajan olmadigindan kemik iligi
aplazisi yapmaz (4). ATRA, APL’de gozlenen
koagiilopatiyi de diizeltir (1,2).

ATRA sagaltimi sirasinda ates, kilo artisi, respiratuar
stres, interstisiyel pulmoner infiltrasyon, plevral-
perikardiyal efiizyon, hipotansiyon ve akut bobrek
yetmezligi gibi retinoik asit sendromunu diisiindiiren
bulgular agisindan dikkatli olunmalidir. Bu sendrom, bu
hasta gibi, baglangi¢ beyaz kiire sayis1 yiiksek olanlarda
daha sik goriilse de, diisiik olanlarda da godzlenebilir.
Sendrom sirasinda gdzlenen bulgular bakteremi, sepsis
veya konjestif kalp yetmezligi bulgulariyla karigabilir.
Mortalite ~ %5-13  arasindadir.  Hastamizda  da
uyguladigimiz gibi deksametazon 2*10 mg IV acil
olarak baslanmali, 4 giin siireyle veya semptomlar
gerileyinceye  kadar  siirdiiriilmelidir. =~ ATRA’nin
kesilmesi konusunda goriis birligi saglanmamis olmasina
ragmen (bu olguda kesildi) sendrom sirasinda kesilmesi
onerilmektedir. Sendromun Onlenmesinde profilaktik
kortikosteroid tedavisinin yeri yoktur (2,3).

Olguda ATRA sagaltiminin 18. giiniinde izole periorbital
6dem ve 22. giiniinde gogiis, sirt ve karin cildinde
makiilopapiiler dokiintii gelisti. ATRA sendromu tanisi
konularak ATRA kesildi. Deksametazon 2*10 mg IV
baslandi. Tedaviye hizli bir yanit alindi. Doz azaltilarak
10 gilinde kesildi. Matsuda ve ark.’nin (7) sundugu bir

ATRA sendromu olgusunda, pulse steroid uygulanmis
ve ayni iyi yanmit alimmugtir. Ayrica Goldschmidt ve
ark.’da (8) APL tanisiyla ATRA tedavisi alan bir olguda,
dalak infarktiisii, derin ven trombozu ve pulmoner
emboli gelistigini rapor etmislerdir.

Vahdat ve ark. (6) c¢alismalarinda ATRA sendromu
gelisimi icin bir 6n belirte¢ aragtirmiglar ve CD13’iin
(Aminopeptidaz N: bir hiicre ylizey enzimidir, timor
hiicre invazyonu ile iliskilidir) hem sendromun
gelisiminde (p<0,05) hem de yiiksek beyaz kiire diizeyi
ile (p:0,006) birlikte oldugunu bulmuslar ayrica
kemoterapinin sendromun gelismesini degistirmedigini
belirtmislerdir.

Sonug olarak; ATRA APL’li hastalarda yiiz giildiiren
sonuglar vermesine ragmen, ATRA sendromuna neden
olabilmektedir. Tedavi sirasinda yukarida bahsedilen
bulgular gbzlenirse, erken tan1 konularak steroid sagaltimi
ile hizl1 ve tam yanit aliabilecegi akilda tutulmalidir.
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