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TUYLU HUCRELI “HAIRY CELL” LOSEMILI BIR OLGU SUNUMU
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Kirk bir yaginda bayan hasta, halsizlik ve karinda dolgunluk sikayeti ile poliklinigimize basvurdu. Fizik muayenede solukluk ve masif hepatosplenomegali
dikkati ¢ekti. Pansitopenisi bulunan hastanin periferik yaymasinda lenfosit hakimiyeti ve %10’nun iizerinde tiiylii hiicre goriildii. Kemik iligi
biopsisinde diffiiz tiiylii hiicre infiltrasyonu mevcuttu. Bu bulgularla “hairy cell” 16semi tanist konuldu. Tiim 16semi tiirleri i¢inde ve kadinlarda
nadir goriilen bu 16semi tipi literatiir 15181nda tekrar gézden gecirildi.

Anahtar kelimeler: Tiiylii hiicreli 16semi, splenomegali, pansitopeni
HAIRY CELL LEUKEMIA: CASE REPORT

A 41 years old lady applied to our policlinics complaining of fatigue and abdominal distension. She is found to have pallor and massive
hepatosplenomegaly as a result of physical examination. She had pancytopenia, peripheric blood analysis showed marked lymphocyte and more
than 10% hairy cell. Bone marrow biopsy also showed diffuse hairy cell infiltration. According to these results the patient had hairy cell leukemia
diagnosis. Among all types of leukemia and especially in women, hairy cell leukemia is very uncommon so the case is reviewed with the literature.
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Tiylii hiicreli 16semi (THL) “Hairy cell” 16semi veya
16semik retikiiloendotelyozis Bouroncle ve arkadaslari
tarafindan ilk defa 1958 yilinda kronik B hiicre hastaligi
olarak tanimlanmustir. Periferik kan ve kemik iliginde tipik
tilylti “hairy” hiicrelerin goriilmesi, pansitopeni ve degisik
derecelerde splenomegali ile karakterize nadir bir hastaliktir.
Tiim I6semilerin yalnizca %?2’sini olusturur. Hastalar 22
ile 85 yaslar1 arasinda istatistiki dagilim gostermekle
beraber bu hastalarin ortalama yas1 50-55 arasindadir.
Erkek kadim orani 4/1°dir. Immiinfenotipleme ile birlikte
periferik yayma ve kemik iligi aspirasyonu hastalikta tani
koydurucu 6zellikler ta§1rl.

1980’lerin ortalarina kadar THL nin standart tedavisi tek
basina splenektomi olmakla beraber, simdilerde hastalarin
¢ogunda tam ve saglam remisyon yapan niikleosid
analoglar1 deoksikoformisin ve chlorodeoksiadenosin
(CdA) gibi ajanlar1 da kapsarl.

OLGU

A.B. 41 yasinda, bayan hasta. Son 1 aydir halsizlik ve
karinda dolgunluk sikayetleri ile poliklini§imize bagvurdu.
Yaklasik 11 ay once hastada pansitopeni tespit edilmis,
ancak herhangi bir ileri tetkik yapilmamus.

Soygecmis ve dzgecmisinde bir 6zellik olmayan hastanin
yapilan fizik muayenesinde; genel durum iyi, biling acikt.
Ates: 37°C, TA:120/80 mmHg, NDS:82/dk/ritmik, cilt
soluk, konjuktivalar soluk, tiim odaklarda 1/6 siddetinde
sistolik iiftirtim, MCH’1 20 cm gegen, sert, agrisiz, diizgiin
yiizeyli splenomegali, MCH’1 8 cm gegen yumusak kenarli,
agrisiz, diizgiin yiizeyli hepatomegali tespit edildi. Periferik
lenfadenopati yoktu. Diger sistem muayeneleri normaldi.
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Laboratuvar bulgularinda; WBC: 3600/mm3,
Hb: 4.9 gr/dl, Htc: 14.1 gr/dl, MCV: 91.5 fl, Plt:
34.000/mm3, ESR: 140mm/sa idi. Serum Fe, B12, folik
asit diizeyleri normaldi. Kalin damla, monotest, Gruber
Widal, Brucella, ASO, CRP, ANA, C3, C4, HbsAg,
antiHbc IgM, antiHCV, antiHIV, antiHAV IgM negatif
olup; HbcAg (+) ve antiHbsAg(+) bulundu.

Batin ultrasonografisi (USG)’nde karaciger 161 mm,
parankim ekojenitesi “grade” 1 artkin, hepatosteatoz ile
uyumlu, portal ven ¢ap1 normal, safra kesesi infindubulum
komgulugunda 10x7 mm boyutlarinda LAP, pankreas
basi siiperioru ve porta hepatis arasinda 37x12 mm
boyutlarinda lobule LAP, dalak pelvise kadar uzanim
gostermekte, splenik ven capi dalak hilusunda 20 mm.
ve perikardial efiizyon mevcuttu. Doppler USG normaldi.

Periferik yaymada lenfosit hakimiyeti ve %10’un lizerinde
tiiylii hiicre goriildii. Kemik iligi aspirasyonunda materyal
gelmedi. Kemik iligi biopsisinde diffiiz tiiylii hiicre
infiltrasyonu, retikiilin lif artis1, hiperseliilarite ve TRAP
ile tiimor hiicrelerinde yaygin pozitif reaksiyon saptandi.
Periferik kandan yapilan immun-fenotiplemede THL icin
karakteristik olan CD25=%76, CD11¢=%86, CD45=%89
ile yiiksek oranlardaydi. Protein elektroforezinde 32
mikroglobulin ve Sglobulin diizeyleri yiiksek geldi.

Hastanin klinigi ve yapilan tetkikler sonucunda hastaya
THL tanist kondu ve splenektomi planlandi. Splenektomi
sonrast dalak patolojisinde makroskopik olarak; hilusta
5 adet lenf nodu benzeri yapilar bulundu, mikroskopik
olarak kirmizi pulpay1 ve siniizoidleri doldurup diffiiz
infiltrasyon gosteren tiimor goriildii ve tani tiiyli hiicreli
16semi olarak geldi.
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TARTISMA

Tiiylii hiicreli I6seminin etyolojisi bilinmemektedir. Yapilan
¢ok sayidaki immunolojik, molekiiler genetik ve
kromozomal calismalar tiiylii hiicrelerin B hiicrelerinden
kaynaklandigini gostermistir. Hastali§in patogenezinde
onkogenler, sitokinler ve klonal anormalliklerin rolii
tizerinde durulmus; ancak tam olarak aydmlatllamamlgtlrl.
Nadir olarak ailesel olgular bildirilmistir. Bir olgunun
annesinde THL, digerinin halasinda Hodgkin lenfomasi
saptanm1§t1r2.

Klasik olarak hastalar pansitopeni ve splenomegaliyle
iligkili semptomlarla bagvururlar. Dalak hastalar %90’ inda
masif olarak biiytimiistiir. 1/3’tinde hepatomegali vardir.
Periferik lenfadenopati sadece %23’linde ortaya cikar,
ancak tan1 aninda abdominal lenfadenopati tespit edilebilir.
Abdominal lenfadenopatilerin derecesi hastaligin siiresi
ve yayginlig ile iligkilidir. Daha az yaygin olarak
mediastinal lenfadenopati saptanabilir.

Tekrarlayan infeksiyonlar en 6nemli problem olup 6liime
sebep olabilir. Ates nadiren THL nin bir bulgusudur,
varliginda infeksiyon ekarte edilmelidir. Infeksiyonlarin
%350’si pyojenik kokenlidir. Mycobacterium kansasii gibi
atipik mikobakterilerle olan infeksiyonlar THL. nin 6nemli
bir 6zelligidir ve diger lenfoproliferatif hastaliklardan daha
sik rastlanir. Yiiksek infeksiyon orani esas olarak notropeni
ile iligkilidir.

Cesitli otoimmun hastaliklarin THLli hastalarda olugma
siklig1 artmagtir. Artralji, artrit, palpabl purpura, noduler
deri lezyonlar1 gibi bulgular olabilir. Splenektomi ile
bulgular geriler, kortikosteroid tedaviye de cevap verir.

Normal populasyonla kargilastirildiginda THL'li hastalarda
sekonder malignite riski artmis olup, bunlar prostat CA,
akciger CA, nonmelanom deri kanserleri, gastrointestinal
adeno karsinomlardir’.

Tiylt hiicreli 16semili hastalarda nadiren litik kemik
lezyonlart, asit, deri tutulumu, protein kaybettiren enteropati,
plevral effiizyon goriilebilir. Ilging olarak masif
splenomegaliye ragmen spontan dalak riiptiirii nadirdir,
yaklasik olgularin %2’sinde goriilmiistiir.

Hastalarin %80’inde pansitopeni vardir. Pansitopenin esas
nedeni kemik iligi yetersizligi ve splenomegalidir. Kemik
iligi yetmezligi tiiylii hiicreler tarafindan salgilanan
TNF-a gibi sitokinlerin myelopoezi inhibe etmesine ve
tilylii hiicrelerin retikiilin fibrozisi ile beraber kemik iligini
infiltre etmesine baglidir. THL’de splenomegali
gollenmenin ve hiicrelerin yikiminin artmas: yoluyla
pansitopeniye yol acar.
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Periferik yaymada hastalarin %85 inde tipik tiiylii hiicreler
goriiliir. Bu hiicrelerin morfolojik goriiniimii en 6nemli
tan1 koydurucu bulgudur. Hiicreler ¢ok sayida uzun
cikintilari olan, soluk gri, mavi boyanan agraniiler, genis
sitoplazmaya sahip, ¢ekirdekc¢iginin nadiren goriildiigi
10-25 mikrometre ¢apli mononiikleer hiicrelerdir. Genellikle
serum alkalen fosfataz degerleri yiiksektir. Lokosit alkalen
fosfat skoru cogu olguda yiiksektir. Monoklonal gamapati
nadirdir, M bandinin olmasi myelomla birlikte oldugunu
diistindiiriir.

Kemik iligi aspirasyonunda genellikle materyal alinamaz.
Kemik iligi biopsisi ise tan1 koydurucu ozellikler tasir.
Klasik olarak infiltrasyon diffiizdiir ve bal petegi goriintimii
verir. Kemik iligindeki diger onemli bulgu yaygin retikiilin
fibrozisdir. ilik hiicre sayis1 hastalarin %55’inde artmus,
%38’inde normal, %7’sinde ise azalmistir. Hiposeliiler
kemik ilikli hastalarda siklikla splenomegali bulunmaz,
bu da hastanin hastaligin erken bir doneminde oldugunu
diistindiiriir.

Immiinfenotipleme THL tanisinda ve onun varyantlarindan
ayriminda ¢ok yararhidir. Onemli gostergeler CD5(-),
CD10(-), CD23(-), CD25(giiglii +), CD11C(gtiglii +),
FMC7 (+), HC2 (+), CD103 (+)’ligidir. Bunlarin diginda
DBA44 THL tanisinda oldukca spesifik bir “marker”dur*.
Olgularin %95’inden fazlasinda tartarata rezistan asit
fosfataz (TRAP) boyas:1 pozitiftir. TRAP pozitifligi
patognomonik olmamakla birlikte THL nin diger
lenfoproliferatif hastaliklardan ayiriminda deger tagir.

Dalagin tiiylii hiicrelerle infiltrasyonu karakteristiktir.
Infiltrasyon diger lenfoproliferatif hastaliklarda goriilenin
aksine kirmizi pulpadadir, beyaz pulpa tutulmaz ve
atrofiktir. Tiylii hiicreler tarafindan olusturulan kan dolu
psodosiniisler karakteristik bir dzelliktir.

1980'lerin ortalarina kadar THL'nin standart tedavisi tek
basina splenektomi idi. Giinlimiizde tedaviye
interferon-a ve nukleozid analoglari olan
2=clorodeoksiadenozin ve 2=deoksikoformisin
eklenmigtirs. Interferon-o. antitiimor ve antiviral aktivite
gosterir, ancak bir ¢ok hastaligin tedavisindeki etkisi halen
tartismalidir. Kronik aktif hepatit B, kronik hepatit C,
AIDS ile iligkili Kaposi sarkomu, metastatik renal karsinom
ve kronik myeloid 16semi tedavisinde kullanilir®. Interferon
tedavisinin yan etkileri kemik iligi supresyonu, norotoksik
etkiler ve otoimmiinite geligimidir7. 2=clorodeoksiadenosin
tedavisi ile trombositopeni, nétropeni ve hipoksemi gibi
yan etkiler bildirilmigtirg. Ayni zamanda
2=clorodeoksiadenosin tedavisi alan THL'li bir hastada
konjestif kalp yetmezliginin gelistigi bir olgu sunumuyla
bildirilmistir’.
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