indolan, B hiicreli bir lenfoproliferatif hastaliktir.

Tayli/sach uzantilari olan lenfositler kemik iligi Pansitopeni + Masif splenomegali = Hairy cell I6semi diisiin

ve dalagi infiltre ederler.
Kemik iliginde retikilin fibrozis vardir.

Tdm lenfoid I6semilerin %2’si
Orta yash erkeklerde 4.5 kat daha sik

HAIRY CELL

BRAF V600E mutasyonu hemen her hastada pozitiftir

ve riski artirir. LOSE MI

Poliarteritis nodoza (PAN), vaskiilit ve RA ile iliskili olabilir.

PREZENTASYON

En sik sitopenilere bagh semptomlarla (tekrarlayan
enfeksiyonlar, yorgunluk) prezente olur. (en sik
monositopeni)

Splenomegali (%60-70)

Hepatomegali (%40-50)

LAP nadir (%10)

Monositopeni nedeniyle TBC ve Fungal
enfeksiyonlara hassasiyetf




LABORATUVAR TESTLERI

Hemogram
* Pansitopeni (anemi, nétropeni, trombositopeni)
* Siddetli monositopeni ¢cok karakteristiktir, neredeyse
her hastada mevcut
Periferik yaymada hairy cell (%95)
Kemik iligi biyopsisi
* Kemik iligi aspirasyonunda DRY TAP
* Hipersellller
* Hairy cell infiltrasyonu
* Retikulin fibrozis
* Tavada yumurta goriiniimii (fried-egg)
* Ribozomal-lamellar sitoplazmik kompleksler (EM’de)

immiinhistokimya
e cyclinD1
 CD72 (DBA.44) ve tartarat-rezistan asit fosfataz
(TRAP)

* Anneksin-Al
Flow sitometri
* Klonal B hiicreleri (CD11c, CD20, CD25, CD103, ve
CD200)
 CD5, CD10 ve CD23 eksprese etmez.
Molekiiler ¢calisma
* BRAF V600E mutasyonu (diger B hiicre
lenfomalarinda izlenmez)

HAIRY CELL
LOSEMI
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Differential diagnosis: Marginal zone
lymphoma (usually more cell-size variability

with follicular colonization)
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Cytology: Uniformly medium- i
sized cells with abundant
cytoplasm “fried egg
appearance”




Hairy cell ile gevrili kanla dolu siniisler (psédosiniis, kan golii) HCL igin
patognomoniktir.

TEDAVI
 indolan oldugu i¢in asemptomatik/hastalik yiikii fazla
olmayanlarda tedavisiz izlem yapilabilir (%10)
* Tedavi endikasyonlari;
*  Semptomatik organomegali
* Enfeksiyonlar
* Konstitlisyonel semptomlar (ates, gece terlemesi,
yorgunluk)
» Sitopeniler (N6trofilk1000/mm3, platelet <100.000/mm?3,
hemoglobin<12 g/dL)
Onerilen STANDART BASLANGIC TEDAViISI
* Pirin analoglari (Kladribin ya da Pentostatin) ile monoterapi
* Piirin analoguna yanit yoksa
* Alternatif pirin analogu +/- ritliksimab

. BitUksimab HAIRY CELL
* Interferon alfa LOSE'V”

* Relaps yapan ya da refrakter hastalik
*  Moksetumomab (anti-CD22) pasudotoks
* BRAF V600E inhibitorleri (vemurafenib or dabrafenib)
* Masif dalak (>10 cm kosta alti) ya da semptomatik ise
splenektomi




VAKA ORNEKLERI

Vaka-1

Hicbir sikayeti olmayan 51 yasinda bir erkek birinci basamak
doktoruna yillik muayene icin basvuruyor. Gecmis tibbi dykusiinde
hipertansiyon, hiperkolesterolemi ve romatoid artriti bulunuyor.
Rutin kan testlerinde belirgin pansitopeni oldugunu saptaniyor.
periferik kan yaymasinda sa¢ benzeri cikintilara sahip hiicreler
izleniyor.

Vaka-2

66 yasinda erkek hasta karinda dolgunluk ve alti aydir giderek
kotilesen yorgunluk, halsizlik ve kolay morarma sikayetleri ile
klinige basvuruyor. Fizik muayenede belirgin splenomegali ve
daginik ekimozlar izleniyor. Laboratuar incelemelerinde hematokrit
%25, toplam beyaz kan hiicresi sayisi 3000/uL ve trombosit sayisi
35.000/ulL icin dikkate degerdir. Tartarat direncli asit fosfataz
(TRAP) testi pozitif saptaniyor. Daha ileri tanisal incelemelerde,
kemik iligi aspirati, yaygin fibrozis nedeniyle bir 6rnek vermiyor.

Ayirici tani;

Alastik anemi

Splenik marjinal zon lenfoma
HCL varyanti

VAKA SUNUMUNDA GORDUGUMUZDE HCL'YE
YONLENDIRECEK ANAHTAR KELIMELER

Pansitopeni

Belirgin splenomegali

Monositopeni

Periferik yaymada sagsi/tliylii uzantilari olan niikleolusu
belirsiz sitoplazmali hiicreler

Kemik iligi aspirasyonunda DRY TAP

Kemik iliginde “fried egg’’ gorintiisi

TRAP pozitifligi

BRAF V600E pozitifligi

HAIRY CELL

LOSEMI




