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OZET

DiGuglielmo sendromu ¢ocuklarda nadir gériilen bir
hastaliktir. Bu yazida klinigimizde ‘tesbit ettigimiz dort

_vaka takdim edilmektedir. Vakalardan ikisinde akut

eritremik miyelozis, birisinde akut eritro-losemi,  bir

digerinde ise kronik eritremik miyelozis tanist konuldu.

Akut vakalar folik asit, By vitamini ve sitotoksik ildg
tedavisi uygulanmasma ragmen tamdan 1,5 ay - 2 ay
sonra kanama bulgulariyla vefat ettiler. Kronik erit-

“remik' miyelozisli vakada baslangicta ve tekrarliyan iig

relapsta vincristine, prednizolon kombinasyonu ile remis-
yon temin edildi. Idame tedavisi olarak énce purinetol
sonra methotraxate kullamildi. Hasta aradan 3.5 yil gec-
mesine ragmen hald sag ve sihhatte olup son alt ay"
dir Endoxan tedavisi altindadur.

goriilen bir hastaliktir. Eritremik
; miyelozis ilk defa 1923 yilinda Di-
. ‘DiGuglielmo sendromu klinikte = Guglielmo tarafindan tarif - edil-
- eritremik miyelozis, eritro-l6semi ‘mistir. Bu nedenle - DiGuglielmo
veya miyeloblastik 16semi seklin- hastaligi olarak da bilinir" % Akut
de seyreden ve gocuklarda nadir seyirli vak'alarda siira tle ilerliyen
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‘agir bir anemi, remittan ates, ba-
riz splenomegali. ve hepatomegaii
vardir. Periferik yaymada cesitli
safhada ve multinukleuslu eritrob-
lastlar, tek tiik miyelosit, meta-
miyelosit ve retikuloendotelyal
hiicreler goriiliir. Lokopeni ve
trombositopeni tesbit edilebilir.
Losemidekinin aksine kemik iligi
hiicrelerinin biiyiik kismini eritro-
id seri ana hiicreleri teskil-eder.
Bazofilik sekiller fazladir. Akut se-
yirli vak’alarmn ¢ogu fulminan bir

gidis gosterir ve kanama bulgular: .

ile kaybedilir. Kronik eritremik-
miyeloziste de buna benzer bulgu-
lar vardir. Yalmz klinik bulgular
daha hafiftir. Periferik yaymada
eritroblastlarin matiir sekilleri ha-

kimdir*. Eritremik miyelozis saf-

hasini ilagla veya ilagsiz atlatan
pek az vaka eritrolsemi ve miye-

loblastik 16semiye dontistir™ ©. Hem

eritroid seride hem de miyeloid
serideki malign proliferasyon ile
karakterizedir.

Bu yazinin amaci klinigimizde
1967 - 1972 yillar1 arasinda DiGug-
lielmo sendromu tanisi koydugu-
‘muz dort vak'ayr takdim etmek-
tir.

Vak’a 1. Bahar Oztiirk (Pro-

tokol.282/67). 1ki yasinda kiz ¢o-
cugu, bir aydir devam eden so-
lukluk, 3 giindiir devam eden ates
ve burun kanamasi sikayetiyle ya-
tirildi. Fizik ‘muayenede ates 38
C°., renk soluktu. Ekstremiteler-
de yaygin petesi ve ekimoz mev-
cuttu. Karaciger 2 cm., dalak 4
cm. ele geliyordu.

Labratuvar bulgulari: Hb. 5

gm./100 ml., BK. 7000/mm?., peri-
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yapildi, 2 mg./kg.
25  mg/kg.

ferik kanda eritrositler normok-

~ rom, normositerdi. Cekirdekli erit-
~rositler ve tek tiik miyeloblastlar

mevcuttu. Trombosit kiimesine
rastlanamadi. Formiilde % 38 not-
rofil, % 49 lenfosit, % 7 miyelob-
last, %6 metamyelosit, % 8 cekir-
dekli eritrosit goriildii. Kemik ili-
ginde eritroid hiperplazi, bazofi-
lik normoblastlar, megaloblastoid
degisiklikler ve bol  miyeloblast
gruplar1 mevcuttu, megakaryo-

“sitler azalmisti. Direk Coombs tes-

ti menfi idi. Serum bilirubini 0.9
mg./100 ml. idi. Giinde 5 mg. fo-
lik asit ve intramuskuler B, vita-
mini verildi. Kan saymmlar: bu sii-
re icinde aneminin daha derinles-
tigini gosterdi. Kan transfiizyonu
prednizon ve
6 - merkaptopurin
baslandi.. Genel durumu diizelme-
yen hasta tanidan 6 hafta sonra
vefat etti. '

Vaka 2 — Nazfni Alp (Proto-
kol 397/71). Bes yasinda ‘erkek
cocugu, bir aydan beri devam eden

" ates, terleme, karin sisligi sikaye-
. tiyle yatirildi. Fizik muayenede

ates 39 C°., renk soluktu. Cene al-
t1, aksillar,.inguinal lenfadenopa-
ti ve yiizde, ekstremitelerde petesi

mevcuttu. Karaciger 6 cm., dalak

pelvise kadar ele geliyordu (Re-
sim 1).

Labratuvar bulgulari: Hb. 7.4
gm./100 ml, BK. 2000/mm’.
trombosit 30.000/mm?.  Formiil-
de " notrofil = % 42, lenfosit %
44, metamiyelosit % 12, miyelob-
last % 2, normoblast % 6, eritrob-
last % 14, retikiilosit % 2, PAS
boyast miisbetti. Periferik yayma-



Resim 1

da eritrositler normokrom, nor-
mositerdi. Cekirdekli eritrositler
~ve tek tiik miyeloblast goriildii.

- Trombositler azalmisti. Kemik ili-

ginde eritroid hiperplazi vardi, bii-
yiik, bazofilik ve immatiir eritrob-
lastlar hakimdi. Megaloblastik de-
gisiklikler mevcuttu. Megakaryo-
sitler azalmisti. Formiiide (kemik
iligi) eritroblast % 53, normob-
last % 30, miyelosit % 3, metami-
yelosit % 3, miyeloblast % 2, par-
cali % 1, retikulum hiicreleri %
5 idi (Resim 2).

Direkt Coombs testi negatifti.
.. Eritrosit frajilite testi normaldi,
serum bilirubini 1 mg./100 ml.
idi. '

1ki hafta siireli By, vitamini ve
folik asit tedavisine cevap alina-
madi. Prednizon 2 mg./kg. ve
6-merkaptopurin 2,5 mg./kg. bas-
landi. Kan transfiizyonu yapildi.
Bir hafta icinde klinik iyilesme
ve kemik iliginde eritroblastlarda
azalma goriilmesine ragmen 3 haf-
ta sonra ortaya g¢ikan gastrointes-
tinal kanamalar nedeni ile hasta
vefat etti.

Vak'a 3 — Imran Cim (Proto-
kol 8415/71). Bir buguk - yasinda
erkek cocugu 2 aydan beri devam
eden renk soluklugu, ates, karm
sisligi sikayetiyle yatirildi. Fizik
muayenede ates 38 C°. renk so-
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Resim 2

luktu, aksiller mikrolenfadenopa-
ti mevcuttu. Karaciger 4 cm., da-
lak 8 cm. ele geliyordu.

Labratuvar bulgulari: Hb. 3.5
gm./100 ml., BK. 14000/mm?’., for-
miilde pargali % 56, lenfosit %
40, mono % 2, eozinofil % 1, ba-
zofil % 1 di.-Periferik yaymada
anizositoz, poikilositoz, hafif hi-
,pokromi tesbit edildi. Eritroblast
ve normoblastlar mevcuttu. Trom-

- bosit 164000/mm’., retikiilosit %
0.1, bilirubin 0.4 mg./100 ml. idi.
Kemik iliginde eritroid hiperpla-
zi ve bazi megaloblastik degisik-
likler mevcuttu. Tek titk immatiir
bazofilik eritroblastlar goriildii.
Megakaryositler normaldi. Coombs
testi menfi, PAS boyasi miisbet

" idi. '

Kan transfiizyonu yapildi. Ki-
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lo basina 6 mg. demir, ii¢ hafta
siire' ile giinde 20 mikrogram int-
ramuskuler By, vitamini ve giinde
2 0lgek vitabiol ile tedaviye aln-
di. On bes giin sonra . kontrola
cagrilarak taburcu edildi. Kontro-

- la gelmiyen hastanin hastaneden

ciktiktan iki ay sonra kanamalar-
la vefat ettigi 6grenildi.

Vak’a 4 — Mehmet Kar (Pro-
tokol 1189/72). Bes yasinda er-
kek cocugu 5 aydan beri devam
eden renk soluklugu, kulak akin-
tis1 ve karm sisligi sikayetiyle ya-
tirildi. Fizik muayenede ates 38.5
C°., sol kulak zari perfore ve pii-
ritlan akintili idi. Cene altinda len-
fadenopati mevcuttu. Karaciger 4

‘cm., dalak 8 cm. ele geliyordu

(Resim 3).



Labratuvar bulgulari: Hb. 3
gm./100 ml., BK. 2500/mm’., for-
miil de % 70 lenfosit, % 20 notro-

Resim 3

trombosit iQZOOO/mm3., direkt
Coombs . menfi, bilirubin % 0.8

mg., PAS boyasi miisbet, eritrosit.

frajilite testi normal, serum demi-

ri % 72 mikrogram, serum demir
baglama kapasitesi % 315 mikro-
gram, hemoglobin elektroforezin-
de Hb A ve cok az Hb F tesbit
edildi. Kemik iliginde eritroid hi-
perplazi, biiyitk bazofilik, multi-
nukleuslu immatiir pronormob-
lastlar mevcuttu. Miyeloblastlara
rastlanmadi (Resim 4).

Hasta oral demir, intramusku-
ler folik asit ve By vitamini ile

fil % 4 eozinofil, % 2 basofil, % 4
mono % 7 cekirdekli eritrositler
tesbit edildi. “Retikiilosit % 1,

i

‘te_:daviye alinds, kan transfiizyonu

yapildi. Bir ay sonra vincristine ve
prednizon baslandi. Idame tedavi-
si olarak purinetol kullanildi. On
ay sonra derin anemi, ates ve
bronkopnomoni bulgulariyla yeni-
den hastaneye yatirilan hastada
burun kanamasi mevcuttu. Vinc-
ristine ve prednizone ile tekrar
remisyon temin edildi.

i1k tanidan bu yana 3 kere re-
lapsa giren hasta her defasinda
vincristine ve prednizolon kombi-
nasyonu ile remisyona sokuldu.
Hasta remisyonlar1 esnasinda kul-
lanilan purinetol ve methotraxate’
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e resiztan hale geldigi icin halen
endoxan kullanmaktadir. Genel
durumu iyi olup klinik ve hemato-
lojik remisyon icindedir.

TARTISMA

DiGuglielmo sendromu akut
veya kronik seyirlidir. Akut vaka-
lar daha siktir, bir ka¢ ay iceri-
sinde kaybedildigi halde kronik
vak’alar senelerce yasayabilir: .
Vak’alarimizdan ikisi akut eritre-

- mik miyelozis (Vak’a 2, 3) birisi
“de akut eritrolosemi (Vak’a 1)
tablosu gosteriyordu. Sirasi ile
tanidan 6 hafta, 2 ay ve 1,5 ay son-
ra olmak iizere oldiiler. Kronik
eritremik miyelozis - diistindiigii-
miiz dordiincii vakamiz (Vak'a 4)
ise 3.5 yildir hald yasamaktadir.

DiGuglielmo sendromunda ke-
mik iligi bulgular1 c¢ogu zaman
hemolitik anemilerle ve megalob-
lastik anemilerle karisabilecegin-
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den retikiilosit saymmi, bilirubin
tayini, osmotik frajilite, Coombs
testi yapilmali, aile anemi ve sari-
Iik yoniinden arastirilmalidir. Biz
hastalarimizda biitiin bu tetkikle-
ri normal olarak bulduk. Hatta
megaloblastik anemiyi ayirt et- -
mek iizere hastalara 2-3 hafta sii-
re ile By, vitamini ve folik asit te-
davisi uyguladik. Istifade etmedik-
lerini ve anemilerinin ‘daha da
derinlestigini tesbit ettik.

DiGulielmo sendromunda erit-
roblastlar PAS boyas1 ile pozitif
reaksiyon verirler® 8. Vak’alarimiz-
dan PAS boyasi yaptigimiz iiciin-
de biz de pozitif reaksiyon tesbit
ettik. PAS'in pozitif olmas: erit-
roblastlarda mevcut glukojen ve
mukopolisakkaritlere baglanirsa
da DiGuglielmo sendromlu hasta-

‘lardaki. bu maddelerin tabiat:

hakkinda kesin bir bilgi mevcut
degildir. Talassemi, demir eksikli-
gi anemisi ve yenidoganin hemoli-



tik anemillerinde .de PAS ile miis-
bet reaksiyon veren eritroblastla-

ra rastlanabilir. Bu yiizden ayirici

tamda dikkat edilmesi yerinde
olur.

DiGuglielmo sendromu tedavi-
sinde By, vitamini, folik asit, foli-
nik asit, karaciger ekstreleri,
prednizon, testosteron, 6-merkap-
topurin, methotraxate, vinblastin
gibi cesithi ilaglar denenmis ve
hastaligin prognozunu degistirme-
digi tesbit edilmistir (5, 9, 10).

- Biz de hastalarimizin ikisinde (Va-

ka 1,2) prednizon ve 6-merkap-
topurin kombinasyonunu denedik,
fakat netice alamadik. Buna kar-
silik vincristine ve prednizon kul-
landigimiz bir hastamizda (Vaka
4) sonug iyi idi. Aradan 3,5 7yil
gecmis olmasina ragmen vaka ha-

14 sag ve sthhattedir. Onbes giin
evvel yapilan son tetkikinde he-

moglobin 10 mg./100 ml., beyaz
kiire 5000/mm?® idi, periferik kan-
da tek tiik eritroblastlara rastla-
myordu.

. SUMMARY
DIGUGLIELMO’S SYNDROME IN CHILDREN

_DiGuglielmo’s® syndrome is a
rare disease in children. In this
“article four cases of DiGuglielmo’s
syndrome which seen at the De-
partment of Pediatrics of Atatiirk
University were presented. Two of
the patients were considered as
an acute erythremic myelosis, the
thirth one as a chronic erythremic

myelosis and the forth one as an .

acute erythroleukemia. Acute ca-
_ ses were died with gastro-intesti-
nal bleeding before achieving any
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