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0z
Plazma hiicreli 16semi (PHL), plazma hiicreli diskrazilerin nadir goriilen bir formudur. Primer ve sekonder PHL olmak
tizere iki formu vardir. Prognozu oldukc¢a koétidiir. Morfolojik olarak matiir plazma hiicrelerine benzememesi

sebebiyle tamida karigikliklar olabilmektedir. Tedavide bortezomib bazli rejimler ve otolog kok hiicre nakli
onerilmektedir.
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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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GIRIS
Plazma hiicreli 16semi (PHL) tiim plazma hiicre
diskrazilerin %1-2’sini olusturmaktadir.

Avrupa'da PHL insidansi1 yilda 10.000.000 Kkisi
basina yaklasik 4 vakadirl. PHL, periferik kanda
%?20'nin uizerinde plazma hiicresi gorilmesi ve

mutlak plazma hiicre sayisinin  2x10°/L
lizerinde olmasi olarak tanimlanmaktadir.
PHL, multiple myelomun (MM)

transformasyonu sonucu gelisebilecegi gibi
(sekonder PHL), MM oykiisii olmaksizin de
novo olarak ta ortaya (primer PHL) c¢ikabilir.
PHL'lerin %60-70'ini primer PHL (PPHL)
olusturmakla beraber son zamanlarda MM
tedavilerin deki gelismeler sonucu, sagkalimin
artmas1 sebebiyle sekonder PHL (SPHL)
gorilme insidans1 artmaktadir3#*. PPHL’nin
ortalama gorilme yasi 55 iken SPHL’nin
ortalama gorilme yas1 66’dir. PPHL, SPHL'ye
gore daha geng yasta ortaya ¢cikmaktadir. SPHL
sagkalim siiresi 2-7 aydir, prognozu PPHL’den
daha kotudiir3.

VAKA

Yirmi yedi yasinda kadin hasta alt1 aydir olan
halsizlik, nefes darlig1 ve kilo kaybi sikayetleri
ile basvurdu. Romatizmal kapak hastalig
nedeniyle alt1 ay once trikiispit kapaga ring
antloplasti yapildig1 6grenildi. Genel durum
koti, konflize idi. Dispne, tasipne, tasikardi,
hipotansiyon,  juguler = vendéz  venlerde
dolgunluk, akcigerde raller, hepatomegali, karin
icinde ascit, pretibial o6dem saptand.
Basvuruda loékosit sayis1 54.000/pL, nétrofil
sayis1 22.700/uL, lenfosit sayisi: 11.970/uL,
monosit sayisi: 13.340/pL, trombosit sayisi
114.800/uL, hemoglobin 7,68 g/dl, iirik asit
15,5 mg/dl, kreatinin: 2,22 mg/dL, LDH: 562
U/L saptandi. Periferik yaymasinda %60
civarinda kiigtik, cekirdegi ekzantirik yerlesimli
lenfoplazmositer hiicreler izlendi (Resim 1).
Akciger o6demi tedavisi baslandi. Kreatinin
degerlerinin artmasi ve idrar c¢ikisi olmamasi
lizerine giinlik hemodializ yapildi. Lokosit
sayist birka¢ giin igcinde 145.500/uL’'ye

yukseldi. Kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisi
yapildl. Aspirasyon incelemesinde %60-70
civarinda lenfoplazmositer hiicre infiltrasyonu
izlendi.

Flowsitometri de %24 grantilosit, %5 monosit,
%6 lenfosit izlendi. Debris bolgesinde %62
civarinda CD3(-), CD5(-),CD7(-) CD13(-),
CD14(-), CD19(-),CD33(-), CD34(-), CD56(-),
CD235(-), HLADR(-),CD38(+), CD138(+) olan
popiilasyon izlendi (Resim 2). IgG: 2,62 g/], 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 orami1 0,003 saptandi. Protein
elektroforezinde monoklonal gamma bandi
izlenmedi. Hastada plazma hiicreli 16semi kabul
edildi. Lokoferez yapildi. Lokoferez sonrasi
l6kosit sayis1 91.000/uL’ye diistii. Bortezomib
ve deksametazon baslandu.
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Resim 1: Plazma hiicreleri

Birinci kemoterapi sonrasi bobrek yetmezligi

diizeldi. Lokosit sayisi, trombosit sayisi
normale dondi. Genel durumu diizelen
hastanin ikinci kiirinden itibaren tedaviye
siklofosfamide eklendi. Kemoterapinin3.

kiiriinden sonra serbest hafif kappa 2,63 mg/L,
lambda 0,97 mg/L, kappa/lambda oranm??
saptandi. Dordiincii kiirtinden sonra yapilan
kemik iligi biyopsisinde plazma hiicresi
izlenmedi remisyon kabul edildi. Hastaya
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otolog kok hiicre nakli yapildi. Hastadan

bilgilendirilmis olur formu alinmistir.
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Resim 2: Debris boélgesinde %62 civarinda plazma hiicre
popiilasyonu.

TARTISMA

Multiple myelom da kemik iligindeki plazma
hiicre morfolojisi, normal plazma
hiicrelerinden ayrilamayacak kadar matir
goriinimde olabilecegi gibi atipik (pleomorfik,
multiniikleer) ve immatiir hiicrelerden de
olusabilir. Plazma hiicreli 16semilerde ise kemik
iliginde saptanan neoplastik plazma hiicreleri
daha ki¢ik boyutlu ve plazmasitoid lenfosit
goriinimiinde olabilirler>6. Bizim hastamizda
da hem periferik yaymada hemde kemik iligi

aspirasyonunda izlenen hiicreler
lenfoplazmositer hiicreler olarak
degerlendirildi. Bu ytlizden ilk bakista plazma
hiicreli  l6semi  disiiniilmemisti.  Fakat

flowsitometride debris bolgesinde CD38(+),
CD138(+), CD56 (-) olan %62’lik bir
poptulasyon goriilmesi ile plazma hiicreli 16semi
tanisi konulabildi.
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Multiple myelom yash hastaigidir. Tani
sirasindaki ortanca yas 66'dir. Sadece %2'si 40
yas altinda, %10'u ise 50 yas altinda
goriilmektedir’8. Bizim hastamiza yirmi yedi
yasinda tani konmustur. Bu yas MM goriilmesi
icin oldukca genc bir yastir.

PPHL'nin prognozu, son yillarda yeni ajanlarin
kullanima girmesiyle kismen iyilesmis olsa da,
hala kotiidiir’. Yash hastalarda ortalama
sagkalim 1-2 yil iken, kék hiicre nakli olabilen
hastalarda ortalama sagkalim 3 yildir 10-14.
Mevcut veriler uygun hastalar icin ilk basamak
indiiksiyon tedavisi olarak bortezomib bazh
kombinasyonlarin kullanimini
desteklemektedirl215-17, Hiper-CVAD-VD veya
VTD / VRD-PACE gibi agresif kemoterapi
rejimlerinin  bortezomib + talidomid /
lenalidomid ile kombinasyonu geng¢ hastalarda
diistintlebilir, ancak bunlarin ustiinliikleri
hakkinda kesin kanit yoktur*.

Nakle uygun PPHL hastalarinda indiiksiyon
sonrast anlaml yanit alinmigssa otolog kok
hiicre nakli (OKIT) o6nerilmektedir#13.18-20,
Allojenik kok hiticre nakli genel olarak kiiratif
bir yaklasim olmasina ragmen PPHL'de OKIT ile
karsilastirildiginda sagkalim avantaji
saglamamistir. Distiik niiks olasiligl olmasina
ragmen OKIT’e gére non-relaps mortalite oran
cok yliksek bulunmustur?l. Hastamizin tani
anindaki performansinin koétii  olmasi  ve
kardiyak problemleri olmasi sebebiyle agresif
tedavi  verilemedi. Fakat = bortezomib-
siklofosfamide-deksametazon  tedavisi ile
remisyon elde edilip, otolog kok hiicre nakli
yapilabildi.

Sonuc¢ olarak plazma hiicreli l6semi tanisi,
plazma hiicrelerinin morfolojik olarak kii¢iik
olmas1  ve lenfoplazmositer  hiicrelere
benzemesi nedeni ile zor olabilmektedir. Bu
yluzden flowsitometri ve immunohistokimyasal
boyalar taniya yardimci olarak kullanilmaldir.
Hastalar uygunsa bortezomib bazli agresif
tedavi rejimleri ve sonrasinda otolog kok hiicre
nakli yapilmalidir.
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