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Hairy cell losemiye bagh dev dalak olgusunda splenektomi
(Olgu sunumu)

Splenectomy in a giant spleen caused by hairy cell leukemia (Case presentation)
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OZET

Hairy cell losemi, splenomegali ile seyreden nadir gériilen kro-
nik bir lenfopoliferatif hastaliktir. Dort yildwr hairy cell l6semi
sebebiyle tedavi géren 67 yasindaki erkek hastada spleneome-
gali saptandi. Komplikasyonlarin onlenmesi amaciyla splenek-
tomi uygulandi. Hairy cell l6semi ile uyumlu olarak immuno-
histokimyasal ¢alisma ile CD3, CD20, TRAP pozitif bulundu.
Hairy cell losemiye bagh dalagin dev boyutlara ulastigi
vakalarda komplikasyonlarin olusumunun engellenmesi ve
hastaligin kemoterapiye cevabinin olumlu olmasi igin splenek-
tomi etkili bir tedavi yontemidir.

Anahtar kelimeler: Hairy cell l6semi, dev dalak, splenektomi

ABSTRACT

Hairy cell leukemia is a rare chronic lymphoproliferative dis-
ease which goes with splenomegaly. Splenomegaly was deter-
mined in the 67 years old male patient have been treated for
hairy cell leukemia for four years. Splenectomy was performed

for preventing complications of splenomegaly. CD3, CD20,

TRAP were determined as positive with the immunohistochemi-
cal studies which was suitable for hairy cell leukemia. For the
patients with giant size of spleen due to hairy cell leukemia,
splenectomy is an effective theraphy method, to prevent the
complications and for favourable response to chemoterapy.
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GIRIS

Hairy cell 16semi (HCL) nadir rastlanan, sple-
nomegali ve pansitopeni ile karakterize, klonal B
hiicreli, kronik lenfoproliferatif bir hastaliktir.
HCL, tiim l6semilerin %2 gibi az bir kismini
meydana getirir (1). HCL olgularinin %90’mda
ilk tan1 aninda veya hastaligin seyrinde genellik-
le masif olan splenomegali ile karsilasilir. Cesitli
serilerde dalak agirligmin ortalama 4000-6000
gram civarinda oldugu belirtilmistir. Lenfoproli-
feratif hastaliklarda splenektomi; tanisal amacla
yapilabilecegi gibi terapdtik amagla, massif sple-
nomegaliye bagli semptomlarin iyilestirilmesin-
de ve kemoterapiye toleransin artmasini sagla-
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mak amaciyla hipersplenizme bagli sitopenilerin
diizeltilmesinde de yapilabilir (2).

OLGU

Hairy cell 16semi tanisiyla dort yildir hemato-
loji klinigi tarafindan takip ve tedavi edilen 67
yasindaki erkek hastada yapilan takiplerde masif
splenomegali tespit edilmisti. Splenomegaliye
bagli komplikasyonlar goriilen ve splenektomi
endikasyonu konan hasta, cerrahi konsiiltasyon
sonrasinda klinigimize yatirild.

Hastanin yapilan fizik muayenesinde batin
asimetrik goriiniimdeydi ve splenomegali (kot
kavsini 15 cm gegen) tespit edildi. Diger sistem
muayenelerinde bir 6zellik saptanmadi.

Hastanin hemograminda; WBC: 5600/uL(5-
10,5%10/ul), Hb:11gr/dL (11-18gr/dL), Hct:
%32.8 (35-60), Platelet: 37 (150-450*10/uL)
olup yapilan batin ultrasonografisinde, dalak bo-
yutu 185 mm, safra kesesinde en biiyligli 10 mm
olan multipl kalkiil imajlar1 izlenmistir. Cekilen
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Resim 1: Dalak batin sol kadrani boyunca
uzaniyor

Resim 2: Dalak boyutlar1 40*¥27*7 cm, agirligi
6300 gramdi.

dalak sintigrafisinde ektopik dalaga rastlanmadi.
Tiim batin bilgisayarli tomografisinde, dalak bo-
yutlart 23x14x30 cm boyutlarinda olup ileri de-
recede artmis, dalak orta hattin sagina kadar uza-
nryor olarak rapor edildi.

Ameliyat oncesinde hasta anesteziyoloji ve
hematoloji tarafindan konsiilte edildi. Hastaya
ameliyattan 3 hafta 6nce pnomokok ve heamop-
hilus influenza asilar1 yapildi. Ameliyattan bir
giin Once hastaya 10 tinite trombosit transfiizyo-
nu uygulandi. Ameliyatta hastaya splenektomi ve
kolesistektomi uygulandi. Peroperatif donemde
hastada herhangi bir komplikasyon gelismedi.

Postoperatif donemde 3 iinite tam kan, 2 {inite
taze donmus plazma verildi. Drenden gelen mayi,

ilk ii¢ giin, gilinliik olarak 200-300 cc hemorajik
vasifta seyretti. Postoperatif 5. glinde hastanin he-
mogrami; WBC:70 (103/ul), Hb:12 gr/dL, Hct:
%35.6, Platelet:127 (103/ul) olarak saptandi.
Postoperatif 2. giinde oral gida baslanan hastanin
drenden geleninin azalmasi {izerine postoperatif
6. glinde dren cekildi. Baska bir komplikasyon ol-
mamasi lizerine postoperatif 8. giinde hasta polik-
linik kontroliine ¢agrilarak taburcu edildi. Hasta-
nin  taburcu esnasindaki hemograminda
WBC:15.03 (103/uL) Hb:14.6 gr/dL, Het:%42.8,
Platelet:268 (103/uL) olarak saptandi.

Patoloji tarafindan yapilan degerlendirmede,
dalak 42x28x6 cm boyutlarinda saptandi. Kesit-
lerde beyaz pulpa silinmis olup, kirmiz1 pulpada
diffiiz dagilim gosteren hafif pleomorfik, vezikii-
ler niikleuslu, nispeten genis sitoplazmali hiicre-
lerden olusan neoplastik lenfoid infiltrasyon iz-
lenmektedir. Yapilan immunohistokimyasal ca-
ligmada neoplastik hiicreler CD3(+), CD20(+),
TRAP(+) bulunmustur. Bulgular hairy cell 16se-
mi ile uyumlu olarak degerlendirilmistir.

TARTISMA

Hairy cell 16semi (HCL) ilk olarak 1958’de
16semik retikiiloendotelyozis adiyla tanimlan-
muistir. Sagst sitoplazmik uzantilart olan hiicreye
dayanilarak hairy cell 16semi tanimi kullanilmis-
tir. HCL, tiim 16semilerin %2 gibi az bir kismini
meydana getirir (1).

Tiiylii hiicreler primer olarak dalagin kirmizi
pulpasinda birikir ve beyaz pulpa kaybolur. Ka-
rakteristik dalak tutulum seklinden 16semik hiic-
relerden eksprese edilen integrin reseptdrleriyle
(.4B1) splenik endotelden eksprese edilen vaskii-
ler hiicre adhezyon molekiili-1 (VCAMI1) ara-
sindaki etkilesim sorumlu tutulmaktadir. VCAM-
1 karaciger, dalak endoteli, kemik iligi ve dalak
stromal hiicrelerinden eksprese edilirken viicut-
taki diger endotel hiicrelerinden eksprese edil-
mez. Bu etkilesime bagli olarak HCL’de kemik
iligi, karaciger ve dalak tutulumu daha belirgin
olarak karsimiza ¢ikar. Ayrica bu etkilesim lenfa-
denopatilerin neden daha nadir goriildiigiinii de
aciklamaktadir. Aslinda HCL’de splenektomi ile
dalakta biriken tiimor yiikiiniin dnemli bir kismi
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viicuttan uzaklastirilmaktadir.

HCL ig¢in yas ortalamast 50 olup hastalarin
%80’1 erkektir. Hastalari en énemli yakinmasi
dalakla ilgilidir. Biiyiiyen dalagin yarattigi dol-
gunluk ve rahatsizlik duyusu ile erken doyma
vardir. Ayrica hastalarda yorgunluk, halsizlik ve
kilo kaybi olabilir.

Tan1 esnasinda olgularin yaklasik %80’inde
pansitopeni gbzlenmesine ragmen nadiren 16ko-
sitozla karsilagilabilir (1). HCL olgularinin
%90’1nda ilk tan1 aninda veya hastaligin seyrin-
de genellikle masif olan splenomegali ile karsila-
silir. Cesitli serilerde dalak agirliginin ortalama
4000- 6000 gram civarinda oldugu belirtilmistir.

Splenektomi HCL de ilk etkin tedavi yontemi
olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Bu hastalarda pan-
sitopeninin varligi ve buna bagli olusan klinik
ozellikler ve komplikasyonlar splenektomi son-
rasinda dnemli dl¢lide gerilemektedir. Splenekto-
mi, splenektomi yapilmayanlara gore bariz sag-
kalim iistiinliigii saglamistir (3).

Splenektomi sonrasinda tiiylii hiicreler kemik
iliginde sebat etmesine ragmen olgularin %40-
70’inde her ii¢ seri normale donmektedir (4).
HCL’de splenektomi ile %60 ile %100 arasinda
degisen oranlarda kismi veya tam remisyon elde
edilmektedir (5). Splenektomi sonrasi hematolo-
jik parametrelerde diizelme olgularin 2/3’iinde
yaklasik 20 ay kadar devam etmekte ve 5 yillik
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yasam siiresi %70 olarak bildirilmektedir (4).

HCL’nin patolojik incelenmesinde niikleer
kromatin paterni homojendir. Belirgin niikleus
nadiren gozlenir. Niikleostoplazmik oran diistik-
tiir. Cekirdek eksantrik yerlesimli olabilir. Tipik
HCL’de bir¢ok vakada CD3, CD19, CD20,
CD22, CD25, surface Ig, FMC7, HLA-DR,
CDI1IC, CD103 pozitif bulunur. TRAP boyasi
HCLde spesifik olmamakla birlikte %95 vakada
pozitiftir (6). Hastamizda patolojik inceleme so-
nucu kesitlerde beyaz pulpa silinmis olup, kirmi-
z1 pulpada diffiiz dagilim gosteren hafif pleomor-
fik, vezikiiler niikleuslu, nispeten genis stoplaz-
mal1 hiicrelerden olusan neoplastik lenfoid infil-
trasyon izlenmektedir. Hastada yapilan immuno-
histokimyasal c¢alismada neoplastik hiicreler
CD3(+), CD20(+), TRAP(+) bulunmustur. Bul-
gular hairy cell 16semi ile uyumlu olarak deger-
lendirilmistir.

HCL’de splenektomi, hastaligin iyilesme sii-
recinde 6nemli katkida bulunmakta ayrica sple-
nomegaliye baglh komplikasyonlarin da ortadan
kalkmasii saglamaktadir. Ancak gerek hastada-
ki hematolojik bozukluklara bagli gerekse asir1
biiylimiis dalagin olusturdugu zorluklar nedeniy-
le morbiditesi ve mortalitesi yiiksek bir ameliyat-
tir. Bundan dolay1 ameliyat oncesi hazirliklar
dikkatli bir sekilde ve eksiksiz yapilmali, ameli-
yattan sonra hasta yakin takip edilmelidir.
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