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OzZET

Akut miyeloid 16semi (AML)'de sitogenetik analiz tedaviye yon vermektedir. 6p delesyonu ikincil
AML, miyelodisplastik sendrom, lenfoid maligniteler ve solid malignitelerde bildirilmistir. Birincil
AMLde tek genetik bozukluk olarak 6p delesyonu bildiren az sayida yayin mevcuttur. Bu kro-
mozomal anormalligin 6nemi hentiz bilinmemektedir. Burada tek genetik bozukluk olarak 6p
delesyonu tastyan bir de novo AML hastasi sunulmaktadir.
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ABSTRACT

Cytogenetic analysis guides the therapy in acute myeloid leukemia (AML). Deletion 6p has
been reported in secondary AML, myelodysplastic syndrome, lymphoid malignancies and solid
malignancies. Deletion 6p as the sole genetic abnormality in de nove AML has been reported only
in a few papers in the literature. The importance of this chromosomal abnormality is yet unknown.
Herein, a de novo AML patient with deletion 6p as the sole genetic abnormality has been presented.
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GiRiS

Akut miyeloid 16semi (AML)'de sitogenetik analiz, tedaviye yon vermede buyik
onem tagimaktadir. 2017 yilinda yayimlanan “European Leukemia Net (ELN)" rehberin-
de prognozu belirleyen kromozomal bozukluklar yeniden tanimlanmistir (1).

6p23 delesyonu, sekonder AML ve miyelodisplastik sendromda genellikle komp-
leks karyotipin bir parcasi olarak bildirilmektedir (2,3). Altinci kromozoma ait bozuk-
luklar, ayni zamanda lenfoid maligniteler ve osteoblastom, melanom ve retinoblastom Yazisma Adresi
gibi solid malignitelerde de bildirilmistir (2,4-7).
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Elli bes yasinda erkek hasta Hematoloji Poliklinigine
yorgunluk, solukluk ve agizda yara sikayeti ile basvurdu.
Oncesine ait bilinen bir hastaligi yoktu. Tam kan saymin-
da pansitopeni saptandi. Fizik muayenede lenfadenopati
veya organomegdali saptanmadi. Cevre kani yaymasinda
blastik hiicreler gorildi. Kemik iligi aspirasyon érneginde
%50 oraninda graniilsiiz niikleolll blastik hiicreler izlendi.
Displazik degisiklikler gériilmedi. Akim sitometrik analizde
CD34 %14 oraninda, CD13 ve CD33 %94 oraninda, HLA-DR
%95 oraninda ve miyeloperoksidaz %25 oraninda pozitif
saptandi. Morfoloji ve akim sitometri minimal mattrasyon-
lu AML ile uyumluydu. Kemik iliginin kromozom analizinde
6. kromozomun kisa kolunda delesyon bulundu (Resim 1).
Yirmi metafazin altisinda del(6p)(p22) mevcuttu. “Fluores-
cent In Situ Hybridization (FISH)"” analiz yontemi ile t(8:21)
negatif bulundu. Kemik iligi konvansiyonel sitogenetik
incelemesinde baska kromozomal bozukluk bulunmadi.
NMP1 ve FLT3 mutasyonu saptanmadi.

Hastaya 3 glin idarubisin 12 mg/m2/giin ve 7 giin si-
tarabin 200 mg/m2/gin iceren induksiyon tedavisi bas-
landi. Hastanede yatisi sirasinda vankomisine direncli en-
terokoka bagli kan dolagimi infeksiyonu nedeniyle tedavi

gérdii. indiiksiyon tedavisi sonrasi alinan kemik iligi 6rnegi
remisyondaydi. Ardindan yiiksek doz sitarabin (3000 mg/
m2/glin-5 giin sireyle) ile iki kir konsolidasyon tedavisi
verildi. Bu krler sirasinda saptanan fungal akciger infek-
siyonu nedeniyle hastaya vorikonazol verildi. Hastanin
HLA uyumlu vericisi olmadigindan otolog kok hticre nakli
planlandi. Ancak kék hiicre mobilizasyonu saglanamadi.
Bu nedenle konsolidasyon tedavisine devam edildi. Hasta
2. konsolidasyon tedavisi sirasinda fungal pnémoni nede-
niyle eksitus oldu.

TARTISMA ve SONUC

Literattirde bildirilmis, tek basina del(6)(p23) tasiyan
bir de novo AMLIi bir olgu ve Igbal ve arkadaslari tarafin-
dan bildirilmis iki olgu bulunmaktadir (9,10). ilk olgu ile
ilgili klinik bilgi bulunmamakta, ikinci ve lglincii olgulara
ise nakil planlandigi ancak yapilamadigi belirtiimektedir.
Yapilamama sebebi olarak, bir hastanin nakil beklerken
relaps olmasi, diger hastanin da tedaviyi kabul etmemesi
bildirilmistir. Diger ¢ olguda kirilma noktasi 6p23 iken bi-
zim hastamizda 6p22 idi.

Olgumuz ELN'ye gore orta risk olarak siniflandiril-
maktadir. Bu bozukluk, t(9:22), del(5q), del(7q) gibi kotu
prognostik oldugu bilinen genetik bozukluklar ile birlikte
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Resim 1. Hastanin karyotipi: 46, XY, del(6)(p22).
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gorilmektedir (3,11). Tek basina 6p delesyonu nadir olarak
bildirilmektedir ve prognostik 6nemi ile ilgili bilgiler olgu
raporlarina dayanmaktadir. Bazi yazarlar tarafindan, 6p'nin
Iokomogenezde rol oynayabilecedi, delesyona cevresel
toksin maruziyetinin yol acabilecedi ve normal klon ve 6p
delesyonu tasiyan klon oraninin kemoterapiye cevabi be-
lirleyebilecedi ile ilgili yorumlar yapilmistir (3,9,12). Meka-
nizma tam olarak ortaya konmamistir. 6p22'de frajil bolge
olan FRA6C bulunmaktadir. Bu bolgedeki kiriklar timor
gelisimi ve timor stipresdr gen inaktivasyonunda rol oy-
nayabilir (13). Ayrica yine 6p'de bulunan JARID2 delesyo-
nunun [8semik dontsiimde rolu olabilecegi distintilmek-
tedir (14).

Sonugcta daha fazla olgu raporu ile bu genetik bozuk-
lugun etkilerini daha iyi anlayabilecegimizi dlistiniyoruz.

CIKAR CATISMASI
Yazarlarin ¢ikar catismasi bulunmamaktadir.
MALIi ACIKLAMA

Calisma icin dogrudan veya dolayli mali destek alin-
madi. Calisma ile ilgili herhangi bir firma veya kisi ile ilgili
ticari baglanti yoktur.

YAZAR KATKISI

Makalenin yazimi: NA, ET, BDA, HUT, EG, OMA; Verilerin
toplanmasi: ET; Hastanin genetik testlerinin calismasi: SO,
BDA.
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