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OZET :

Semptomatik trombositopenik purpura tablosu gdsteren, daha
sonra splenektomi yapilarak yalnizea dalak lokalizasyonu tesbit edilen
akut myeloblastik losemi vak’asiin etvolojik hipotezlerle iliskisi tar-

tisilds.

GIRIS :

Losemiler genel manast ile he-
mopoetik sistemin neoplazik bir has-
taligt olmakla beraber, ¢oziimlenmemis
yanlari ile de maturasyon faktorlerinde
bozukluk seklinde diisiintlmektedir. Pa-
tolojik-anatomik olarak retikiilo-en-
dotelyal sistem hiicrelerinin  bulundu-
gu biitiin organlarda yaygin infiltrasyon
goriilmekte, diger organlarda da daha
az olmak fizere immatiir veya olgun
mononiikleer ve miyolositer seri ele-
manlarina 1astlanmaktad (1, 2).

Losemilerin  oldukga klasiklesmis
baslangig tablolar1 vardir. Ayrica degi-

sik sekildeki belirtilerle hastanin dok-
tora milracaat ettigi de olabilmekte-
dir (3, 4).

Klasik baslangig tablolan iginde
viicudun cesitli yerlerinden kanamalar
ile seyreden akut l6semiler ve kronik
16semilerin kilolara varan dalaklari ali-
silmis bulgulardir. Laboiatuvar olarak
da bazen alosemik sekillerin varligi or-
taya konabilmektedir.

Losemilerin aksine lenfomalar tek
bir organ lokalizasyonu ile bagliya-
bilmekte, hatta biitiin  seyirlerinde
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nadir de olsa jeneralizasyon gdsterme-
yebilmektedirler (2, 5).

Takip etme firsatini buldugumuz
bir vaka bu ydnden enteresan oldugu
icin takdim -edilmigtir.

VAK'A :

I A, ishakoglu, 1940 Ardahan -
Alagéz koyii dogumlu, erkek Atatiirk
Universitesi Tip Fakiiltesi Numune
Hastanesi I¢ Hastaliklari  Klinigine
1.6.1971 tarihinde, 5143/5004 protokol
numarasi ile yatirildi. Miiracaatinda
sol hipokondrda dolgunluk ve Kkitle
hissi, viicudunda lekeler, halsizlik ve
ates sikayetleri vardi. Hastahaneye ka-
bul edilmeden ii¢ ay evvel miiteaddit
kereler kortizon kullanmis. Oz geg-
misinde gikdyetinin basladigi 4 ay ev-
vele kadar hi¢ bir miisbet bulgu mevcut
degil, soy geemisi hakkinda kayda de-
ger bilgi vermiyor.

Fizik muayenesinde: Zayif yapili,
biitiin viicutta yaygin purpura ve bi1
kag ekimoz, ates 38,8 C, hastaligindan
ileri derecede sikayet¢i davraniglar gos-
teriyor. Adenopati mevcut degil, dalak
5 parmak kot kavsini gegiyor, solu-
num ile hareketli, kenar1 keskin, iizeri
diiz ve c¢entigi aliniyor, palpasyonda
hafif agrili.

Laboratuvar bulgulari; idrar nor-
mal, sedim, 56 mm/saatte, normokrom
normositer anemi mevcut, 16kosit say1
ve formiilii normal, periferik trom-
bositler azalmig olarak tesbit edildi,
56,000/mm3 sayildi. Lacet miisbet, di-
ger rutin kanama testlerinde trombo-
sitopeniye uyan sonuglar elde edildi.
Kemik iliginde tesbit edilen normal
sayidaki megakaryositlerde trombosit
formasyonu tesbit edilemedi. Diger e-
lemanlar normal miktar ve gdriiniimde
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idi. Daha sonra 2 defa tekiarlanan
periferik yayma ve retikiilosit sayisi
Ozellik gostermedi. Kanda alkalen fos-
fataz, transaminazlar ve bilirubin nor-
mal sinirlarda idi. Eritrosit frajilite test-
leti normal bulundu. Gaitada gizli kan
menfi, telede &zellik yoktu.

Genel durumun idyopatik trom-
bositopenik purpurada beklenildigi ka-
dar iyi olmamasi, kortizona ¢ok ¢abuk
cevap vermesi, Kkortizonun Kkesildigi
veya azaltildigi zaman purpuralarin
tekrarlamasi ile birlikte genel durumun
derhal bozulmasi, bu trombositopeni
nin semptomatik oldugunu diisiindiirdii.
Kat’i teshis konulmayinca splenekto-
miye karar verildi.

Hasta 21.6.1971 de cerrahi ser-
visine nakil ile 26.6.1971 tarihinde la-
parotomi yapildi. Dalak haricen nor-
male yakin goriiniimde, fakat normal-
den bir ka¢ misli biiyiik, hafif sert
bulundu. Karaciger, normal, batinda
lenf bezi veya bagka bir patolojiye
rastlanamadi, splenektomi yapildi. Pos-
toperatif komplikasyon olmadi. Gon-
derilen materyal patolojiden primer
dalak lenfomasi (reticulum cell lympho-
ma) olarak bildirildi. 10. giin genel du-
rum ¢ok iyi idi. Bu sebepten hasta da-
hiliye servisine tekrar yatmay1 kabul
etmedi, kortizon verilerek taburcu edildi.

Ug ay sonra dalak preparatinin
mikroskobik incelenmesi bir bagka pa-
toloji ekibi tarafindan yapilarak 16semi
yoniinden klinikce arastirilmasi tavsiye
edildi. Bunun tizerine tekrar ¢agrilarak
yatirilan hastanin durumunun ¢ok bo-
zuk oldugu, boyun ve koltuk altinda
¢ok sayida lenfadenopati ile karacigerin
6 parmak palpabl oldugu miisahade
edildi. Deri ve agiz mukozasinda ka-
nama odaklar1 vardi. Laboratuvar tet-



kiklerinde derin mikrositer hipokrom
anemi ve petiferde 70,000/mm3 16-
kosit mevcuttu, periferik yaymada; %
50 miyeloblast, % 11 promiyelosit,
% 17 miyelosit, % 15 geng¢ ve % 17
parcall 16kosit tesbit edildi. Kemik ili-
gindeki hiicrelerin biiytik kismi mi-
yeloblast, promiyelosit ve miyelositten
ibaretti. Ug sise kan nakli yapildi, suur
bulaniklifinin teessiis etmesi iizerine
hasta sahipleri tarafindan ¢ikarild.

TARTISMA :

Vak’anin bizce enteresan tarafi:
Retrospektif olatak 1dsemi tanisina
varilarak hastanin geri ¢agrilmasi ve
neticenin siirpriz olmamasidir. Birinci
yatiginda genel durumun bozuklugu tek
bagina non-megakaryositik veya id-
yopatik (megakaryositik) trombosi-
topeniye uymadigi igin sistemik veya
retroperitoneel lenfoma  diigliniilerek
cerrahiye verilmig, batin dalak harig
normal bulunmusgtu.

Literatiirde dalagin primer tliimor-
leri ¢ok seyrek degildir. Bilhassa
dalak lenfomalar1 hemanjiomlar1 ora-
ninda bulunabilmektedir. Nitekim has-
tanin genel durumunun splenektomi
sonunda oldukg¢a diizelmesi de loka-
lizasyonun yalnizca dalakta oldugunu
dogrular mahiyettedir. Dalaktan baska
RES’in herhangi bir yerinde lokali-
zasyon ayrica mevcut olsa idi trom-
bosit sayisindaki diizelme diginda iyi-
lik beklenmezdi. Kanama diatezine
ragmen lenfomalarda sebep ne olursa
olsun yapilan splenektomilerin yiiksek
mortaliteye sebep olduklar1 bilinmekte-
dir. Vak’amizda ise muhtemelen lo-
kalize olan hadise sebebi ile postope-
ratif devrede komplikasyon meydana
gelmedi.

ikinci yatiginda, perifer, kemik
iligi ve lenf bezlerinin immatiir ele-
manlar ile infiltrasyonu, siddetli ka-
namalarin tesbiti, akut myeloblastik
16semi ile kargt karsiya oldugunu dii-
siindiirdii. Retrospektif olarak, pato-
logun hastanin yeni durumunu bilme-
den ikazda bulunmasi ciddi bir prob-
lem ortaya c¢ikardi. Nasil oluyorda
hasta ancak prelosemik denebilecek
bir fazda iken yalniz dalaginda 16semik
infiltrasyon tesbit ediliyor? Diger ta-
raftan prelosemik faz dedigimiz tab-
lolarda 16semik infiltrasyon viicudun
hi¢ bir yerinde yoktur. Alésemik tablo
ise perifer normal goriiniimde iken
RES’in 16semik hiicrelerle infiltrasyo-
nunu gerektirir (6). Ilk kemik iligi
aspirasyonunda normal miyelositer ele-
manlarin goriilmesi, fib16z veya kuru
kemik iligine rastlanmamis olmasi, 16-
semik kemik iligi infiltrasyonlarinin
nadiren de olsa yerel oldugu diisiin-
cesi ile bu vakanin bagdastirilmaya-
cagini kabul ettirir. Aldsemik perifer
tesbit edilen 16semilerde kemik iliginden
materyal alinmayabilir. ya da hipop-
lastik ilik teshisi konur. fkinci defa
bir bagka yerden yapilan biopsilerin
¢ogunlukla 16semik infiltrasyonu ortaya
¢ikarmasi miimkiindiir.

Patologlarir 16semik lenf histolo-

“jisini teshiste bazen caresiz kaldiklari-

n1 biliyoruz (7). Buna ragmen vak’a-
mizda ekstra-mediiller blastik krizin
mevcut olmadigini zannediyoruz. Ciin-
kii ekstra-mediiller blastik kriz hemen
hemen daima kronik miyelositer 16se-
minin terminal fazinda meydana gelir
(8). Vak’amizda ise immatiir elemanla-
rin diger mononiikleerler yaninda tesbit
edilmesi baglangigta primer dalak len-
fomas1 tanisim1 koydurdu.
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Eger bunun aksini disiinlirsek;
lenfoproliferatif bir hastaligin myelo-
proliferatif bir hastalikla birlikte ol-
dugunu sdylemis olacagiz. Bu da takdir
edilir ki simdiye kadar iki diizineyi bul-
mamis vaka adedi ile mukayeseyi ge-
rektirir (8,9, 10, 11, 12, 13). Kald1 ki bun-
larim ne Olgiide spontan veya ne derecede
tedavi igin kullanilan karsinojenik mad-
delerle ilgili oldugu sorunu heniiz ¢oziim-
lenememistir (14, 15, 16, 17, 18, 19).

Vak’amuzin histosimik ve degisik
boyama metodlart ile ileri tetkiklerini
maalesef yapamadik. Belki otopsi ile
aydinlatici  deliller elde edebilirdik.
Bu olmadigindan vak’amizda iki ayri
proliferatif hastaligin varligini yeterince
miidafaa edemiyecegiz.

Ayrica goriiliir ve palpe edilir a-
denopatisi olmayan, normal sternal
kemik iligi ve operasyonda tesbit edil-
mis normal bir batin ile kargimiza gelen
vak’anin (akut 186seminin dalakta soliter
olarak bulunabilecegini bildiren bir ra-
por elde edemedigm’z i¢in) literatiirdeki
yerini tam ve kesin olarak tayin edeme-
dik. Dalak haric diger bir organda bdyle
soliter lokalizasyonlarin 16semiler igin
meveut olup olmadigmi bilmiyoruz.

Losemilerin RES’in her tarafinda
birden baslamalari, hele miyelositer
16semilerin  lenfositik setinin aksine
lenfoma veya diger soliter neoplazilerie
iliski gdstermemeleri (20, 21) bunlarin
etyolojisinde neoplazi disinda matu-
rasyon faktdrlerinin de rol oynayabi-
lecegini diislindiirmiistiir. ~ Fakat. bu
humoral hipotez kabul .edilecek olur
ise bir bdliim hiicrenin soliter neopla-
zilerde oldugu gibi normal olgunlagma
ve ¢ogalma durumunda devam’ edebil-
meleri digerlerinin etmemeleri - makul
goriinmemektedir.
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Sunu da unutmamak lazimdirki; ne-
oplasik hiicreler otonom karakterdedir
ve mutad stimiilanlara cevap vermezler.

Losemi ve lenfomalar solid organ
tiimorleri gibi yalnizca bir grup hiicre
toplulugunun sinirsiz  gofalmasi gibi
kolayca izah edilemez. Bunun bir sebebi
de 16semilerin dolagimla yakin ilgileri,
solid organ tiimor hiicrelerinin dola-
stimda bulinabildigi orandan ¢ok fazla
miktarlarinin  dolagimla yer degigstire-
bilmeleri seklinde izah edilebilir. Boylece
daha hastaligin baginda mutad yerles-
me yerlerinde (metastaz muadili) malin
karakterlerini gostermis olabilirler.

Lenfoproliferatif hastaliklarda semp-
tomatik trombositopenin tesbit edil-
mesine karsihk myeloproliferatif has-
taliklarda bu cins bir immunolojik trom-
bositopeni gok siiphelidir (22). Vak’a-
larmmizda tesbit edilen trombositopeni
16semik dalak bilyiikligii ile tesekkiil
eden bir hipersplenism bunun sonucu
trombositlerin dalakta gollermesi ve
tahriplerinde orta derecede bir artma
seklinde izah. edilebilir (23, 24).

Vak’anin 6zelligi, birtek vak’a da
olsa loseminin neoplazik karakterde

‘oldugunu miidafaa eden hipotez lehine
goriinmektedir. Bu hipotez gibi vak’a-

mizin da ¢dziimlenmeye muhtag pek

vgo_k' yani oldugu kanaatindeyiz: -

Summary .

A patient with sym ptomatic throm-
bocytopenic purpura has been presen-
ted. Acute myeloblastic leukemia de-
veloped after splenectomy, and there
was no leukemic cell invasion in the
any part of. his body,.excluded the
spleen. Primary splenic infiltration
of the acute myeloblastic leukemia
was concluded. i
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Resim: 1- Sol kenarda bir dalak trabekiilii goriilmekte. Diger dalagin normal yapisini tamamen ortadan
kaldiran (niform hiicre infiltrasyonu mevcut. H. E.(x 440).

Resim: 2- Dalak dokusunu ortadan kaldiran hiicrelerin genel gériiniimii. H. E. (x 440).
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boliimde mekik bigiminde hiicrelerden meydana gelen gok ince bir trebekiil goriilmekte H.E.
(x 440)

W

Resim: 4- Dalag1 istila eden tiimdr hicrelerinin yakindan gérinimi. Hiicreler genellikle meyloblast.

Bazt kisimlarda tiimor hiicrelerinin protoplasmalari uzantili ve hiicreler kiigiik sinsityal

topluluklar meydana getiriyor. H.E. (x 1100 immersiyon ile).
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Resim: 5- Tiimor hiicrelerinin sinsityum meydana getirdikleri bir alan. H.E. (x 1100)

Resim: 6- Tiimor hiicreleri arasinda stromal olarak sayilabilecek bir:tek fibroblast mevcut H.E. (x 1100).
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