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Öz 

Plazma hücreli lösemi (PHL), plazma hücreli diskrazilerin nadir görülen bir formudur. Primer ve sekonder PHL olmak 
üzere iki formu vardır. Prognozu oldukça kötüdür. Morfolojik olarak matür plazma hücrelerine benzememesi 
sebebiyle tanıda karışıklıklar olabilmektedir. Tedavide bortezomib bazlı rejimler ve otolog kök hücre nakli 
önerilmektedir. 
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Primary Plasma Cell Leukemia: Case Report 
Abstract 

Plasma cell leukemia (PHL) is a rare form of plasma cell dyscrasias. There are two forms of primary and secondary 
PHL. The prognosis is very poor. Since the morphology does not resemble mature plasma cells, there may be 
confusion in the diagnosis. Bortezomib based regimens and autologous stem cell transplantation are recommended 
for treatment. 
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GİRİŞ 

Plazma hücreli lösemi (PHL) tüm plazma hücre 
diskrazilerin %1-2’sini oluşturmaktadır. 
Avrupa'da PHL insidansı yılda 10.000.000 kişi 
başına yaklaşık 4 vakadır1. PHL, periferik kanda 
%20’nin üzerinde plazma hücresi görülmesi ve 
mutlak plazma hücre sayısının 2x109/L 
üzerinde olması olarak tanımlanmaktadır2. 
PHL, multiple myelomun (MM) 
transformasyonu sonucu gelişebileceği gibi 
(sekonder PHL), MM öyküsü olmaksızın de 
novo olarak ta ortaya (primer PHL) çıkabilir. 
PHL’lerin %60-70’ini primer PHL (PPHL) 
oluşturmakla beraber son zamanlarda MM 
tedavilerin deki gelişmeler sonucu, sağkalımın 
artması sebebiyle sekonder PHL (SPHL) 
görülme insidansı artmaktadır3,4. PPHL’nin 
ortalama görülme yaşı 55 iken SPHL’nin 
ortalama görülme yaşı 66’dır. PPHL, SPHL’ye 
göre daha genç yaşta ortaya çıkmaktadır. SPHL 
sağkalım süresi 2-7 aydır, prognozu PPHL’den 
daha kötüdür3. 

VAKA 

Yirmi yedi yaşında kadın hasta altı aydır olan 
halsizlik, nefes darlığı ve kilo kaybı şikayetleri 
ile başvurdu. Romatizmal kapak hastalığı 
nedeniyle altı ay önce triküspit kapağa ring 
anüloplasti yapıldığı öğrenildi. Genel durum 
kötü, konfüze idi. Dispne, taşipne, taşikardi, 
hipotansiyon, juguler venöz venlerde 
dolgunluk, akciğerde raller, hepatomegali, karın 
içinde ascit, pretibial ödem saptandı. 
Başvuruda lökosit sayısı 54.000/µL, nötrofil 
sayısı 22.700/µL, lenfosit sayısı: 11.970/µL, 
monosit sayısı: 13.340/µL, trombosit sayısı 
114.800/µL, hemoglobin 7,68 g/dl, ürik asit 
15,5 mg/dl, kreatinin: 2,22 mg/dL, LDH: 562 
U/L saptandı. Periferik yaymasında %60 
civarında küçük, çekirdeği ekzantirik yerleşimli 
lenfoplazmositer hücreler izlendi (Resim 1). 
Akciğer ödemi tedavisi başlandı. Kreatinin 
değerlerinin artması ve idrar çıkışı olmaması 
üzerine günlük hemodializ yapıldı. Lökosit 
sayısı birkaç gün içinde 145.500/µL’ye 

yükseldi. Kemik iliği aspirasyonu ve biyopsisi 
yapıldı. Aspirasyon incelemesinde %60-70 
civarında lenfoplazmositer hücre infiltrasyonu 
izlendi. 

 Flowsitometri de %24 granülosit, %5 monosit, 
%6 lenfosit izlendi. Debris bölgesinde %62 
civarında CD3(-), CD5(-),CD7(-) CD13(-), 
CD14(-), CD19(-),CD33(-), CD34(-), CD56(-), 
CD235(-), HLADR(-),CD38(+), CD138(+) olan 
popülasyon izlendi (Resim 2). IgG: 2,62 g/l, IgA: 
0,265 g/l, IgM: 0,185 g/l, serum serbest hafif 
zincir kappa 9,33 mg/L, lambda 3090 mg/L, 
kappa/lambda oranı 0,003 saptandı. Protein 
elektroforezinde monoklonal gamma bandı 
izlenmedi. Hastada plazma hücreli lösemi kabul 
edildi. Lökoferez yapıldı. Lökoferez sonrası 
lökosit sayısı 91.000/µL’ye düştü. Bortezomib 
ve deksametazon başlandı.  

 

 
Resim 1: Plazma hücreleri 

Birinci kemoterapi sonrası böbrek yetmezliği 
düzeldi. Lökosit sayısı, trombosit sayısı 
normale döndü. Genel durumu düzelen 
hastanın ikinci küründen itibaren tedaviye 
siklofosfamide eklendi. Kemoterapinin3. 
küründen sonra serbest hafif kappa 2,63 mg/L, 
lambda 0,97 mg/L, kappa/lambda oranı2,7 

saptandı. Dördüncü küründen sonra yapılan 
kemik iliği biyopsisinde plazma hücresi 
izlenmedi remisyon kabul edildi. Hastaya 
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otolog kök hücre nakli yapıldı. Hastadan 
bilgilendirilmiş olur formu alınmıştır. 

 
Resim 2: Debris bölgesinde %62 civarında plazma hücre 

popülasyonu. 

TARTIŞMA 

Multiple myelom da kemik iliğindeki plazma 
hücre morfolojisi, normal plazma 
hücrelerinden ayrılamayacak kadar matür 
görünümde olabileceği gibi atipik (pleomorfik, 
multinükleer) ve immatür hücrelerden de 
oluşabilir. Plazma hücreli lösemilerde ise kemik 
iliğinde saptanan neoplastik plazma hücreleri 
daha küçük boyutlu ve plazmasitoid lenfosit 
görünümünde olabilirler5,6. Bizim hastamızda 
da hem periferik yaymada hemde kemik iliği 
aspirasyonunda izlenen hücreler 
lenfoplazmositer hücreler olarak 
değerlendirildi. Bu yüzden ilk bakışta plazma 
hücreli lösemi düşünülmemişti. Fakat 
flowsitometride debris bölgesinde CD38(+), 
CD138(+), CD56 (-) olan %62’lik bir 
popülasyon görülmesi ile plazma hücreli lösemi 
tanısı konulabildi. 

Multiple myelom yaşlı hastalığıdır. Tanı 
sırasındaki ortanca yaş 66'dır. Sadece %2’si 40 
yaş altında, %10’u ise 50 yaş altında 
görülmektedir7,8. Bizim hastamıza yirmi yedi 
yaşında tanı konmuştur. Bu yaş MM görülmesi 
için oldukça genç bir yaştır. 

PPHL'nin prognozu, son yıllarda yeni ajanların 
kullanıma girmesiyle kısmen iyileşmiş olsa da, 
hala kötüdür9. Yaşlı hastalarda ortalama 
sağkalım 1-2 yıl iken, kök hücre nakli olabilen 
hastalarda ortalama sağkalım 3 yıldır 10-14. 
Mevcut veriler uygun hastalar için ilk basamak 
indüksiyon tedavisi olarak bortezomib bazlı 
kombinasyonların kullanımını 
desteklemektedir12,15-17. Hiper-CVAD-VD veya 
VTD / VRD-PACE gibi agresif kemoterapi 
rejimlerinin bortezomib ± talidomid / 
lenalidomid ile kombinasyonu genç hastalarda 
düşünülebilir, ancak bunların üstünlükleri 
hakkında kesin kanıt yoktur4.  

Nakle uygun PPHL hastalarında indüksiyon 
sonrası anlamlı yanıt alınmışsa otolog kök 
hücre nakli (OKİT) önerilmektedir4,13,18-20. 
Allojenik kök hücre nakli genel olarak küratif 
bir yaklaşım olmasına rağmen PPHL’de OKİT ile 
karşılaştırıldığında sağkalım avantajı 
sağlamamıştır. Düşük nüks olasılığı olmasına 
rağmen OKİT’e göre non-relaps mortalite oranı 
çok yüksek bulunmuştur21. Hastamızın tanı 
anındaki performansının kötü olması ve 
kardiyak problemleri olması sebebiyle agresif 
tedavi verilemedi. Fakat bortezomib-
siklofosfamide-deksametazon tedavisi ile 
remisyon elde edilip, otolog kök hücre nakli 
yapılabildi. 

Sonuç olarak plazma hücreli lösemi tanısı, 
plazma hücrelerinin morfolojik olarak küçük 
olması ve lenfoplazmositer hücrelere 
benzemesi nedeni ile zor olabilmektedir. Bu 
yüzden flowsitometri ve immunohistokimyasal 
boyalar tanıya yardımcı olarak kullanılmalıdır. 
Hastalar uygunsa bortezomib bazlı agresif 
tedavi rejimleri ve sonrasında otolog kök hücre 
nakli yapılmalıdır. 
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