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OZET

Hairy cell losemi genellikle 50 yagin iizerinde, nadir olarak goriilen,
etyolojisi tam olarak bilinmeyen, daha ¢ok pansitopeni ve splenomega-
li ile kendini gisteren neoplastik bir hastaliktir. Hastalarin %80'ni er-
kektir. Temelde bir B lenfosit olan hairy cell'lere icerdikleri sagst stop-
lazmik uzantilar nedeniyle bu isim verilmistir. Kemik iligi biyopsisi ta-
nmida ¢ok deferlidir. Aspirasyonda genellikle materyal alinamaz ve
onemli bir bulgu kemik iligindeki yaygn retikiilin fibrozistir. TRAP po-
zitifligi diger lenfoproliferatif hastaliklardan ayrimda degerlidir. Te-
davide splenektomi ve kemoterapi uygulanmaktadir. Pentostatin ve
klodribin tercih edilen kemoteropiklerdir. Ortalama sag kalim 3-5 yil
iken, bazi vakalar tedavi ile uzun ylar yasayabilir. Yineleyen infeksi-
yonlar éliimlerin en nemlt nedenidir.

Anahtar Kelimeler: Hairy cell lésemi, Pansitopeni, Splenomegali

SUMMARY

A case report: Hairy Cell leukemia

Hairy cell leukemia is a rare neoplasm that's etiologic mechanisms are
not well known.Patients with this disorder usually present with pansi-
topeni and splenomegaly.Approximetaly 80% of px are men and usu-
ally older than 50 years. it is a basically B Iymphocyte disease but it 1s
called as a hairy cell leukemia because of the hairy cytoplasmic pro-
Jjections. Bone marrow biopsy is valuable in diagnosis.Usually materi-
al can't be aspirated and retikiilin fibrosis in bone marrow is an impor-
tant sign.The most distinctive feature that differentiates the hairy cell
leukemia from other Iymphoproliferative diseases is TRAP posivity.
Treatment 1s based on splenectomy and chemotherapy. Pentostatin and
klodribin are mostly used chemotropic drugs. Overall survival is 3-5
years.Repeated infections are the most important cause of the deaths.
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GiRiS

H.A. 48 yaginda erkek hasta; daha 6ncesinde bilinen
bir hastali§1 olmadigini ifade eden hastanin, son zaman-
larda halsizlik, cabuk yorulma sikayetleriyle bagvurdugu
bir saglik merkezinde yapilan tetkiklerinde anemi tespit
edilmis ve oral demir tedavisi baglanmis.Yapllan kontrol
hemograminda diizelme olmamasi nedeniyle hastanemiz
poliklinigine bagvuran hastada pansitopeni ve splenome-
gali tespit edilmesi tizerine ileri tetkik ve tedavi amaciy-
la servise interne edildi.

Hastanin yapilan sorgulamasinda; dzge¢miginde ve
soyge¢misinde bir 6zellik yoktu.Sigara, alkol ve herhan-
gi bir ilag¢ kullanmiyordu.

Fizik muayenede; TA140/90, nab1z:68/dk, genel du-
rum iyi, kooperasyon ve oryantasyon tam, 6dem, ikter,
siyanoz yok. Periferik lenfadenopati yok. Hastanin solu-
num ve kardiovaskiiler sistem muayeneleri normal. Ba-
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tin muayenesinde traube alam kapal1 ve umlikusa dogru
yaklagik 10-15 cm uzamm gosteren splenomegali tespit
edildi. Ayrica hastanin her iki alt eksremitelerinin eks-
tansor yiiziinde petesial dokiintiiler mevcuttu.

Hastanin yapilan laboratuar tetkiklerinde; Hb:8.9,
Htc:26.8, Wbc:2.4, PLt:44, MCV:80.7, RDW%:24.3,
CRP:0.287, Sedimentasyon:34/saat, KS:102, Ure:29,
T.prt:7.1, Alb3.7, Glb:3.4, AST:35, AL T:17, LDH:350,
Na:140, K:4.2, Ca:9.7, Fe:61, TDBK:280, Fer:17.5, Fo-
lik asit7.38, Vit B12:302, Gruber widal:negatif, Weil Fe-
lix:negatif, Wright Agitnegatif, HbsAg:negatif,
AntIHCV: negatif, ANA pozitif, Anti DNA negatif, Pro-
tein elektroforezinde: Albumin: (%)51.79, Alpha-1:
(%)3.08, Alpha-2:(%)7.52, Beta:(%)8.27, Gamma:
(%)29.34 tespit edildi.

Periferik yaymada;Trombositler yeterli sayida mak-
roovalosit ve ruloformasyonu mevcut, blast hiicre goriil-
medi.

Portal sistem renkli doppler ultrasonografide;Gradell
hepatosteatoz, hepatomegali (162.1 mm) ve splenomega-
li (194.2 mm) Gastroskopide; Ozofajit I GR, Kronik
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Gasrit, Kronik duodenit [V-Oral kontrash alt ve iist ab-
domen bilgisayarli tomografide; Hepatosplenomegali ve
paraaortakaval en biiyiigii 1 cm ¢apinda lenf nodlar: IV
kontrasl: toraks bilgisayarli tomografide;En bilytigii sag
akciger alt lob superior segmentte lokalize ve 2 cm ¢a-
pinda olmak iizere her iki akciger parankiminde pulmo-
ner nodiiller.

Kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi; Hiposeliiler ke-
mik iligi, bazilar1 sagakl stoplazmali ve kuvvetli ACP (+)
atipik mononiikleer lenfoid hiicreler.Difiiz paternde CD20
(+), olgun morfolojide atipik lenfoid hiicre infiltrasyonu,
grade III retikiiler lif arti51, myelopoez ve eritropoezde be-
lirgin, megakaryosit sayisinda odaksal azalma.

TARTISMA

Losemik retikiiloendotelyozis olarak da adlandirilan
titylii hiicreli 16semi, pansitopeni, splenomegali ve sacsi
stoplazmik uzantilar1 olan anormal mononiikleer hiicre-
lerin kan ,kemik iligi ve tzellikle dalakta varlig ile ka-
rakterize olan neoplastik bir hastaliktir (1).Sags1 stoplaz-
mik uzantilar olan hiicreye dayanilarak Hairy Cell Lose-
mi (HCL) deyimi kullanilmugtir.

Hairy cell 16semi tiim 16semilerin %1-2'sini olugturur
ve etyolojisi tam olarak bilinmemektedir.Hairy cell (HC,
sacl hiicre) bir B lenfosittir, yalmiz tipik B lenfositlerin
tersine fagositoz yapabilir. CD19, CD20, yiizey 19 ve
PCA-1 pozitifligi gosterir. PCA-1 pozitif ama bir sonra-
ki asamada ortaya ¢ikan PC-1 negatif olusu ge¢ evre B
hiicresi veya preplazma hiicresi asamasinda olkdugunu
diisiindiirmektedir. Ayrica CDc11 ve IL-2R pozitifligi de
saptanabilir (2).

Klinik Ozellikler: Baglangici i¢in median yas
50'dir.Hastalarin %80'i erkektir.Cocuklarda bildirilme-
mistir.Hastalik splenomegali ile beraber yavas gelisen
pansitopeniyle kendini gosterir. Hastalarin en 6nemli ya-
kinmasi biiyliyen dalagin olusturdugu dolgunluk ve ra-
hatsizlik duyusu ile erken doymadir. Yorgunluk, halsiz-
lik kilo yitimi bulunabilir (5). Graniilositopeni ve mono-
sitopeniye eslik eden infeksiyonlar ve trombositopeniye
eslik eden morluklar hastalarin 1/4'de goriiliir. Fizik in-
celemede splenomegali ve kan sayiminda sitopeni bulun-
mast hastaligin ilk bulgusu olabilir (1,5). Splenomegali
masif olabilir. Aynca solukluk, hepatomegali, ekimoz
saptanabilir.

Kemik iligi infiltrasyonu, retikiilin fibrozis, periferal
yikim diginda sitopenide en 6nemli rolii biiyiimiis dalak-
ta kan gollenmesi olusturur.Sach hiicrelerin olusturdugu
kanla dolu psddosinuslar nedeniyle, hairy cell 16semide
periferal eritrosit voliimiiniin yaris1 bile dalakta géllene-
bilir (3).

32

Yineleyen infeksiyonlar HCL'de ciddi bir sorundur
ve Oliimlerin en O©nemli nedenidir.infeksiyonlarin
%350'sini piyojenik infeksiyonlar olusturur. Infeksiyonla-
ra bagl oliimlerin %80'den fazlas1 bakteriyel infeksiyon-
lara baghdir. Mycobakterium avium intracellulare gibi
nadir goriilen infeksiyonlara egilim vardir. Tiiberkiiioz
diger lenfoproliferatif hastaliklara gére daha sik olarak
HCL'de goriiniir. 1/3 olguda otoimmiin olaylar, vaskiilitis
gelisebilir. Artrit, artralji, palpabl purpura ve nodiiler de-
ti lezyonlar1 bulunabilir. HCL'de periferal lenfadenopati
beklenen bir bulgu degildir(2). Ama bazi hastalarda be-
lirgin retroperitoneal ve mediastinal lenfadenopati bulu-
nabilir(4,5,6). Litik kemik lezyonlari nadirdir. Bulundu-
gu zaman en ¢ok proksimal femurda goriiliir ve yaygin
kemik iligi tutulumu ile birliktedir. Deri tutulumu trom-
bositopeni, infeksiyon veya vaskiilite bagl olarak olusa-
bilir. Deride Hairy cell infiltrasyonu ise sik degildir.

Laboratuar: Priferik yaymada sacli hiicrelerin varh-
£1 %90'dan fazla hastada goriiliir. %80 olguda hairy cel-
ler, 16kositlerin %10 veya daha fazlasim olusturur.Sagsl
uzantilan olan hiicre yapisi faz kontrast ve elektron mik-
roskopta gosterilebilir. Cekirdek oval, yuvarlak veya kat-
lantil1 olabilir. Belirgin bir ¢ekirdek¢ik goriilmesi nadir-
dir. %95'den fazla olguda tartrat-rezistan asit fosfataz
(TRAP) boyas: pozitiftir. TRAP pozitifligi patognomik
olmamakla birlikte, HC'nin CLL'e diger lenfoproliferatif
hastaliklardan ayriminda biiyiik deger tagir(2).Pansitope-
ni veya bisitopeni ¢ok sik goriiliir. Monositopeni %90 ol-
guda vardir. Lokositozla gelen HCL, ancak %10'dur.

Kemik iligi aspirasyonunda genellikle materyal ali-
namaz (kuru ilik). Kemik iligi biyopsisi ise tan1 koydu-
rucu ozellikler tasir. Kemik iligin in hairy cell'lerce dif-
fiiz ama hairy cell'in genis stoplazmali yapis1 nedeniyle
gevsek goriiniimli infiltrasyonu goriiliir. Kemik iliginde-
ki diger 6nemli bulgu yaygin retikiilin fibrozistir(1,3).
Dalagin hairy cell'lerce infiltrasyon paterni karakteristik-
tir. Infiltrasyon kirmizi pulpadadir. Hairy cell'lerin olug-
turdugu kanla dolu ps6dosiniisler karakteristiktir. Beyaz
pulpa ise atrofiktir. Karacigerde de portal alan ve siniis-
lerde infiltrasyon vardir.

Tam ve ayiricl tam: Splenomegali ve degisik diizey-
lerde pansitopeni ile gelen hastalarda periferik kan yay-
masinda sagakli lenfositik hiicrelerin goriilmesi taniyi
kolaylastirir. Bu hiicrelerin TRAP pozitifligi ve kemik
iliginde hairy cell infiltrasyonunun goriilmesi ile fibro-
zissin varligr da HCL tamsina gotiiriir (3). HCL ayirici
tanisinda splenomegali ile seyreden ve periferal adeno-
patisi olmayan kronik lenfoproliferatif hastaliklar diisii-
niiliir.

Tedavi:Splenektomi tedavide en nemli secenekler-
den biridir.Bu hastalarda pansitopeninin varlig: ve buna
bagh olusan klinik 6zellikler ve komplikasyonlar sple-
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nektomi sonrasinda Onemli oOlgiide gerilemektedir(4).
Splenektomi, splenektomi yapilmayanlara gore Gnemli
bir sag kalim iistiinliigii sagladig1 gosterilmistir. Tek bagi-
na splenektomi tedavi icin yeterli degildir.Kemoterapi
eklenmelidir. Rekombinant alfa interferon ile nesnel
%80-90'1ara ulagmakta ise de tam remisyon orani diigiik-
tiir. Bu nedenle INF-alfa yerini yeni gelistirilen piirin
analoglar1 almistir. Bunlardan Pentostatin adenozin de-
aminaz inhibiitoriidiir. Haftada bir 4mg/m2 olarak intra-
vendz uygulanir. 3 hafta sonra 2 haftada bir 4mg/m2 do-
zunda 12 hafta daha uygulamaya devam edilir. %60-90
hastada tam remisyon elde edilir(7). 2 chlorodeoxyade-
nosine (Klodribin) genellikle tercih edilen tedavidir(8,9).
Klodribin ile hastalarin biiyiik kisminda tam remisyon
olusurVaskiilitik bulgularla seyreden HCL olgularinda
prednisolone bu agidan yararli olur. HCL'li hastalarda
ortalama sag kalim 3-5 yildir. Baz: hastalar ¢ok az teda-
viyle uzun yillar yagarlar
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