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OZET

Plazma hiicreli losemi ¢ok seyrek goriilen bir
klinik antitedir. Multipl myeloma ile akut losemi-
ler arasinda bir klinik gidis gosterir. Periferik yay-
mada goriilen hiicrelerin % 50'den fazlasim plaz-
ma hiicresi veya Myeloma hiicresi te'skil eder.
Kemik iliginin yapisi multipl myelomadaki gibi-
dir. Monoklonal protein artisi burda da vardwr.
Tedavi multipl myelomadaki gibi olup, ortalama
o miir ni tiitipi myelo madan k isadur.

Burada Hacettepe Twp Fakiiltesi Hematoloji
Boliimii  tarafindan izlenen bir plazma hiicreli [6-
semi olgusu sunulmakta ve ilgili literatiir gozden
gecirilmektedir. ~ Kamimizca bu olgu, Tiirkiye'den
bildirilen ilk olgudur.

Anahtar Kelimeler: Multipl myeloma, plasma hiicre
diskrazileri, akut 16semi
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OLGU

S.A. isimli, 53 yasinda erkek hasta 34 aydir siire-
gelen halsizlik, kuvvetsizlik sikayetiyle miiracaat etti.
Ayni siire icinde bir kac¢ defa idrar1 koyu ¢ay rengi
olmus, bir ka¢ defa da burun ve agzindan kan gelmis.
Hastada konfiizyon hali vardi, sagma seyler soyliiyor-
du ve iyi anemnez alinamadi. Son 8 ayda 75 kg'dan
49 kg'a diismiistii. Fizik muayenede N: 80/dk, K.B.:
90/70 mm/Hg, A: 36°C idi. Soluk, halsizdi ve koope-
re degildi. Traube kapal idi, epigastriumda dolgunluk
vardi. Karaciger ve dalak hakkinda ilk muayenede
fikir edinilemedi, daha sonra karaciger 10 cm, dalak
7 cm Kkosta altinda palpe edildi. Dudaklar, dil, dis et-
lerinde kanama vardi, g6z diplerinde kanama odaklari
goriildii.

LABORATUVAR BULGULARI

Hb: 4,7 gm %, beyaz kiire 10.000 /mm°, perife-
rik yaymada hiicrelerin % 70'ini plazma hiicreleri tes-
kil ediyordu, bunlarin bir kismi1 niikleollii idi ve mye-
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Plazma Hiicreli Losemi

A CASE OF PLASMA CELL LEUKEMIA

Gelis Tarihi: 8 Ekim 1984

SUMMARY

Plasma cell leukemia is a clinical entity
which is infrequently reported. Clinically it has
resemblance with multiple myeloma and acute
leukemias. More than 50% of the cells in the
differential are plasma cells most of which are
myeloma cells. Bone marrow is similar to multi-
ple myeloma. There is a monoclonal spike as
well. Itis treated as if multiple myeloma and sur-
vival is shorter than it.

Here a case of plasma cell leukemia is pre-
sented which is the first one seen in Our depart-
ment; and literature is also reviewed. Probably
this is the first case reported from Turkey.

Key Wards: Multiple myeloma, plasma cell dyscrasias,

acute leukemia
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loma hiicresini andiriyordu (Sekil-1). Trombositler
sayica yeterli idi, eritrosit yapis1 normaldi. Sediman-
tasyon 140 mm/saat idi. Total serum proteini 9,5
egm%, albumin 2 gm% idi, globulin 7,5 gm% bulundu.
Urik asit 12 mg% idi. Ca % 10,5 mg P % 4,6 mg idi.
BUN ilk geldiginde % 116 mg bulundu; sivi tedavisi
ile % 30 mg'a indi. Diger elektrolitler ve karaciger
fonksiyon testleri normaldi. Serum viskositesi 8 idi.
DIC testleri negatif bulundu. immiin elektroforezde
IgA % 1160 mg (normali % 90-150 mg), IgG % 300
mg (normali % 800-1800 mg), IgM % 200 mg (norma-
li % 60-250 mg) idi. idrarda Bence Jones proteini
negatif, Sia testi pozitif idi.

RONTGEN

Parietal ve oksipital kemiklerde ¢ok sayida 2-5
mm capinda litik lezyon vardi.

KEMIK ILiGi
% 73 plazma hiicresi ve myeloma hiicresi goriildii
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(Sekil-2). Diger seri hiicreleri azalmisti, demir boyasi
pozitif idi.

Karaciger-dalak sintigrafisi; infiltratif tipte yayi-
hm olarak rapor edildi.

Bu bulgularla hastada plazma hiicreli 16semi oldu-
gu diisiiniildii. BUN yiiksekligi sivi tedavisi ile diizeldi.
Hastaya eritrosit siispansiyonlart verilerek Hb'i yiiksel-
tildi. Bu tedbirlerle hastanin konfiize hali de ortadan
kalkti. Hiperviskozite nedeniyle plazmaferezis yapil-
mast planlandi, genel durumunun siiratle diizelmesi
nedeniyle vazgecildi. 6 haftada bir 4 giin siire ile 150
mg Cytoxan/gin; 0,25 mg/kg/glin Melphalan; 2,5
mg/kg/gliin  Prednisolon tedavisi ve Allopurinol
(3 x 100 mg) verildi. Hasta iyi durumda taburcu edil-
di.

iki kiir tedaviden sonra hasta kendisi tedaviyi kes-
mis. Bundan iki ay sonra geldiginde Hb: % 8,9 gm;
beyaz kiire 34800/mm’, idi periferik yaymada % 50'-
den fazla plazma hiicreleri vardi. Akciger grafisinde
solda pnomonik infiltrasyon mevcuttu, hasta tekrar
yatirildi. Enfeksiyonu kontrol altina alinamayarak
kaybedildi.

N ® 0 o
."‘ 0.00

Sekil - |

TARTISMA

Plazma hiicreli 16semi, ¢ok nadir goriilen bir 16se-
mi tiridir. Multipl myeloma ve Waldenstrom makro-
globulinemisinin seyri sirasinda ortaya c¢ikabilir (3, 6,
9). Plazma hiicreli diskraziler ve ldsemiler arasinda
insidanst kesin olarak saptanamamistir. Genellikle ge-
sitli serilere gore plazma hiicreli diskrazilerde plazma
hiicreli 16semi olusmas1 % 1-2 olasiliktadir (7, 9). Kro-
nik lenfositik 16semi seyri sirasinda bir plazma hiicreli
16semi vakast bildirilmistir; fakat plazma hicreli 16-
seminin ikincil bir malignensi mi oldugu, yoksa KLL"-
nin l6semik transformasyonu mu oldugu kesin olarak
ayirdedilememistir (5).

Plazma hiicreli 16semilerde klinik tablo; klasik
multipl myelomadan akut fulminan 16semi tablosuna
kadar degiskenlik gosterebilmektedir. Hastalarda en
stk rastlanan semptom, genellikle vertebral kollapsa
bagli bel agrisidir. Semptomlar akut 16semi ve multipl
myeloma bulgularinin toplamidir. Sternum ve kosta
agris1 da nadir degildir. Petesi, epistaksis, dis eti ve
gastrointestinal sistem kanamalari siktir (9). Kanama
nedenleri su sekilde siralanabilir:

a) Trombositopeni, b) Trombositlerin anormal
proteinle kaplanmasina bagli trombosit fonksiyon bo-
zuklugu: Trombositlerin adezyonu, agregasyonu ve
P1F3 salinimmda bozukluk, c¢) Damar duvarinin
anormal proteinle infiltrasyonu, d) Anormal protein-
ler ve pihtilagma faktorleri arasinda olusan kompleks-
ler sonucu faktor II, V, VII, X, X1'de azalma, e) Hi-
perviskozite sendromu (8, 9, 12).

Vakalarin ¢ogunda, bizim vakamizda da oldugu
gibi halsizlik, yorgunluk, kilo kayb: vardir. Sarilik,
letarji, konjestif kalb yetmezligi, deri infiltrasyonu,
dilde nodiiller olabilir. Deride nodiilleri olan iki va-
kadan birinde lenfosarkom, birinde perivaskiiler plaz-
ma hiicreleri ve histiosit infiltrasyonu saptanmistir.
Plevral effiizyon ve testis biliylimesi olan vakalar
bildirilmistir (9).

Hepatosplenomegali ve lenfadenopati siklikla
rastlanir (12). Yayinlanan biitiin vakalarda, diger akut
l6semilerde oldugu gibi normokrom normositer veya
hipokrom anemi gdriilmektedir. Ortalama hemoglobin
degeri % 7,4 gm'dir. Beyaz hiicre sayisi ortalama
51000/mm’ (40000 - 262000) 'dir. Periferik yayma-
da plazma hiicresi sayis1 % 60-99, ortalama % 56'd1r.
Multipl myeloma vakalarinin % 50'sinde de periferik
yaymada az sayida (10'u ge¢mez) plazma hiicreleri
goriilebilmekte ise de bunlarin plazma hiicreli 16semi
olmadig:r kabul edilir. Periferik yaymada normoblast,
lenfosit ve eozinofillerde artma olabilir. Trombositler
genellikle azalmistir (3). Bir vakada plazma hiicrele-
rinde eritrofagositoz tariflenmistir (4).

Urik asit, kalsiyum ve eritrosit sedimantasyon
hizi1 genellikle artmistir (9). Serum total proteini ge-
nellikle % 8 gm'nin iizerindedir ve globulinler artmis-
tir. Serum protein elektroforezinde alfa 1, beta veya
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alfa 2 globulirt mobilitesinde monoklonal spike sapta-
nir (2-9). Serum immiin elektroforezinde bazi olgular-
da Benee-Jones Kappa, bazilarinda Bence-Jones
Lambda, bazilarinda IgG, nadiren IgE, ¢ok nadiren de
IgD tipinde globulin bulunabilir (3, 9). M komponen-
ti, antijenik 6zellikler ve yap1 bakimindan myeloma
proteinlerinden farkh degildir.

Kemik iliginde plazma hiicrelerinde artis vardir.
Plazma hiicresi sayis1 % 10-92' (ortalama % 62)'dir.
Plazma hiicreleri immatiirdiir; proplasmosit, plasmo-
blast; atipik, anaplastik ¢esitli matiirasyonlarda plaz-
ma hiicreleri goriiliir. Bazilarinin sitoplazmasinda gra-
niiller olabilir. Multipl nukleuslu olabilirler. Elektron
mikroskobunda plazma hiicrelerinin ¢ok biiyiik keseli
ergositoplazmalarinm oldugu goriiliir (9). Plazma hiic-
relerinde oldukg¢a yiiksek oranda goriilen sitoplazmik
fibriller, multipl mylemoda nadiren goériiliirler. Bunla-
rin amiloid fibrilleri olmadiklar: anlasilmistir (7).

Plazmositin olgunlugu ile, sentez ettigi protein
tipi arasinda korelasyon mevcuttur. Buna géore Bence-
Jones proteini sentez eden hiicreler, gamaglobulin sen-
tez eden hiicrelere gore daha immatiirdiir. Birinci hiic-
reler biiyiik nukleuslu, gevsek kromatinlidir. ikinci
hiicreler ise eksantrik nukleuslu, dense kromatinli,
genis sitoplazmalidir. Gamaglobulin ve Bence-Jones
proteini pozitif olan vakalarda iki tip plazma hiicresi
de bulunmaktadir (9).

iskelet filmlerinde, en sik kafatasi, vertebralar ve
kostalarda olmak iizere osteolitik lezyonlar, ve/veya
osteoporez goriiliir. Pelvis ve ekstremite kemikleri en
az tutulur (9).

Otopsi yapilan 32 vakada, organlarda, genellikle

difuiz tutulum goriilmiistiir. 3 vakada plazmositomay1
taklit eden plazma hiicresi birikimleri saptanmistir.
Bobrek, akciger, tiroid, kalb, pankreas, siirrenallar,
prostat, testis, overler, meninksler, mesane, kas, gas-
trointestinal sistem, yag ve bag dokusunda, pituiter
bezlerde infiltrasyon bildirilmistir. Kemik iligi infil-
trasyonu, multipl myelomada fokal oldugu halde,
plazma hiicreli lésemide diffiizdiir (9, 10).

Bir vakada dil ve kalbde amiloidoz, diger bir va-
kada da damarlar, kalb, akcigerler, bobrekler, timus
ve diger organlar: da tutan diffiiz amiloidoz tarif edil-
mistir (9).

Literatiirde, plazma hiicreli losemi gelisiminden
once 48 yil asemptomatik M komponenti bulunan
2 vaka mevcuttur (9, 11).

Tedavi basarisizdir. Kan transfiizyonlari, steroid-
ler, immiinosupressif ilaglar, ACTH, amethopterin,
iirethan, radyoaktif P32 ve lokal radyasyon + kemo-
terapi tedavide denenmistir. Remisyon siiresi bir
ka¢ hafta ile iki-ii¢ ay arasinda degismektedir. Ortala-
ma omiir 4-8 aydir ve multip] myelomaya gore cok

kisadir (1, 8, 9).

Biz vakamizda, tedavide melphalan, prednisolon
ve siklofosfamid kombinasyonunu kullandik. Hasta
bu tedaviye iyi cevap verdi. Fakat kendisi artik iyi
olduguna karar verip kontroliimiiz disinda tedaviyi
kestikten Kkisa siire sonra, akciger enfeksiyonu ile gel-
di ve 6liim nedeni de enfeksiyon oldu.

Bu olgu béliimiimiizde goriilen ilk ve tek plazma
hiicreli losemi olgusudur. Tiirkiye'den de simdiye ka-
dar kanimizca plazma hiicreli 16semi rapor edilmemis-
tir.
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