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OZET

Lenfoproliferatif hastaliklarin seyrinde splenomegali ile siklikla kargilagilmaktadir. Lenfoproliferatif hastaliklarda
splenomegali hastaligin primer manifestasyonu olabilecegi gibi bazi olgularda da ileri derecede dalak biiyiikliigiine
bagli semptomlar ve hipersplenizme bagli sitopeniler en onemli sorun olarak karsimiza c¢ikmaktadir. Periferik
lenfadenopati ve kemik iligi tutulumunun olmadig: olgularda performans durumu uygunsa splenektomi tanisal amagla
kullanilmaktadir. Ayrica terapotik amagla masif splenomegaliye bagli semptomlarin iyilestirilmesinde ve kemoterapiye
toleransin artmasini saglama amaciyla hipersplenizme bagl sitopenilerin diizeltilmesinde etkin bir tedavi yontemidir.

Anahtar Kelimeler: Splenektomi, Lenfoproliferatif hastaliklarda splenektomi, Lenfoma

ABSTRACT
Splenectomy in Lymphoproliferative Disorders

Splenomegaly is common in the course of lymphoproliferative disorders. Massive splenomegaly sometimes leads to
bulk symptoms and cytopenias. Splenomegaly may also be the primary manifestation of lymphoproliferative disor-
ders. Splenectomy, with an acceptable surgical risk, has the potential to establish the diagnosis of lymphoproliferative
disorders in patient with splenomegaly without lymphadenopathy and negative bone marrow findings. Splenectomy
in these group patients is performed for either diagnostic or therapeutic reasons. Splenectomy has the potential to
relieve bulk symptoms, correct cytopenias, and facilitate aggressive chemotherapy.
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GIRIS

Dalak embriyolojik olarak gestasyonun 5. haftasin-
da dorsal mezogastriyumdan koken alan retikiilo-
endotelial bir organdir. Siitunlar halinde ortaya ¢i-
kar ve eriskindeki normal yeri olan sol {ist kadrana
goc eder. Siitunlar tek bir kitle haline gelmekte ba-
sarisiz olursa normal insanlarda %20 oraninda goz-
lenen aksesuar dalak meydana gelir (1). Organiz-
madaki en biiyiik lenfoid doku toplulugu olan dalak
anatomik olarak sol hipokondriumda yer alir. Bag
dokusundan olusan bir kapsiille ¢evrili, 150-200
gram agirhiginda, ortalama 13 santim uzunlugunda 8
santim geniglikte ve 4 santim kalinliktadir (2). Da-
lak parankimi beyaz ve kirmizi pulpa olmak iizere
iki boliime ayrilir. Kirmizi pulpa yaslanmais eritrosit-
lerin taninip parcalandigi, eritrositlerdeki inkliizyon
cisimciklerinin uzaklastirildigi bolgedir. Dalak
fonksiyon gormediginde dolagimdaki eritrositlerde
Howel-jolly cisimcigi denen ¢ekirdege ait, bazofi-
lik kalintilar goriiliir. Dalagin beyaz pulpasi ise mak-
rofaj, B ve T lenfositleri barmdirir ve mikroorganiz-
ma-yabanci proteinlerin taninmasina ve primer im-
miin yanita katilir (3). Modern tedavi alternatifleri-
nin gelismesi ve dalagin immiin sistem fonksiyon-
larindaki roliiniin daha iyi anlagilmasiyla giinlimiiz-
de lenfoproliferatif hastaliklarin seyrinde ve tedavi-
sinde splenektomi uygulamalar1 azalmistir. Genel
olarak kesin splenektomi endikasyonlar1 arasinda;
masif splenomegalisi olanlarda dalak biiyiikliigiine
ait karinda dolgunluk, siskinlik gibi semptomlarin
kontrolii, travmatik dalak riiptiirii, hipersplenizm ve
bir veya daha fazla hiicresel kan elemaninin immiin
kokenli yikimi nedeniyle olugmus sitopenilerin dii-
zeltilmesi sayilabilir (1). Lenfoproliferatif hastalik-
larin seyrinde modern tedavi yontemleriyle sple-
nektomi ihtiyaci azalmis olmasina karsin, klinik
pratikte zaman zaman bagvurmak zorunda kaldiman
bir tan1 ve tedavi yontemidir. Lenfoproliferatif has-
taliklarin seyrinde, tani ve tedavilerinde splenekto-
miden faydalanmak istendiginde dogru endikas-
yonlar agisindan karar verirken zorluklarla karsila-
stlmaktadir. Bu derlemede lenfoproliferatif hastalik-
larin tan1 ve tedavisinde splenektominin dogru ve
giincel endikasyonlar1 yer almaktadir.

Kronik Lenfositik Losemi’de Splenektomi
Kronik lenfositik 16semi (KLL) kii¢iik, olgun gorii-

niimlii lenfositlerin periferik kan, kemik iligi ve
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lenfoid dokularda birikimiyle karakterize, yavas se-
yirli neoplastik bir hastaliktir (4). Diger hematolojik
kanserlerde oldugu gibi KLL’de destek tedavi yon-
temlerinin ve modern kemoterapétiklerin gelistiril-
mesiyle hastalarin omrii ve yasam kalitesi artmustir.
KLL seyrinde morbiditeye 6nemli oranda katkisi
olan faktorler arasinda; enfeksiyonlar, hastaligin
ilerlemesine bagli bulgular, immiin yetmezligin ya-
nsira hipersplenizm, kemik iligi yetmezligi ve oto-
immiin nedenlere bagli ortaya cikan sitopeniler kar-
stmiza ¢ikmaktadir (5). Yasam kalitesini artiran des-
tek tedavi yontemleri i¢inde enfeksiyonlardan ko-
runma amagl biiytime faktorlerinin kullanimi, agila-
ma, immiinglobiilin infiizyonlar1 ve sitopenileri
azaltma amach yapilan splenektomi sayilabilir.

KLL’de tedavi amagli yapilan ilk splenektomi
Londra Guy’s hastanesi kayitlarinda kargimiza ¢ik-
maktadir (5). Ik yayinlarda perioperatif mortalite
orani ¢cok yliksek bulunmus, ancak cerrahi teknikle-
rin gelismesiyle mortalite %4-5 civarina diigmiistiir
(5-6). Giintimiizde KLL’de splenektomi endikas-
yonlari iyi belirlenmistir. Klasik endikasyonlar: (1)
Semptomatik masif splenomegali, (2) Steroide di-
rengli immiin trombositopeni, (3) Steroide diregli
immiin hemolitik anemi sayilmaktadir. Bu endikas-
yonlarin diginda; hipersplenizme bagli transfiizyon
tedavilerine direngli sitopeniler, splenomegaliye
bagli mide ¢ikisinda tikanma ve solunum sikintist, te-
daviye direncli sol iist kadran agrisi ve KLL nin izo-
le olarak dalakta bulunmasi rolatif splenektomi en-
dikasyonlari olarak bildirilmektedir (5,7-8). Cesitli
yayinlarda splenektomi sonrasi hematolojik para-
metrelerde diizelme oldugu bildirilmesine karsin
splenektomi ile diger tedavileri kargilagtiran rando-
mize bir ¢alisma yoktur. Ayrica bazi caligmalarda
splenektominin yasam stiresini artirdigi belirtilme-
sine karsin heniiz bu konuda tartismalidir (5,7).
KLL de kemik iligi rezervi nisbeten korunmus olan
hastalar ile immiin sitopenili hastalarin splenekto-
miden daha fazla fayda gorecegi diisiiniilmektedir.
Buna karsin ileri derecede biiyiik semptomatik
splenomegalisi olan fakat kemik iligi fonksiyonlari
iyl olmayan hastalarin splenektomiden ne oranda
yarar gorecegi net degildir (5). Splenektomi sonra-
st sitopenilerin diizelmesinde etkin olan faktorler
arasinda; hipersplenizme bagl hiicre yikiminin dur-
mast, plazma voliimiiniin azalmasi, dnemli oranda
tiimor yiikiiniin ortadan kalkmasi ve dalakta golle-
nen kan hiicrelerinin dolagima geri donmesi sayila-
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bilir. Ayrica kemik iligi fonksiyonlarimi baskilayan
dalaktan salgilanan bazi humoral fakttrlerin varhigi-
da tartisma konusudur (5). Belirtilen endikasyonla-
ra ragmen yasam siiresi ve hematolojik parametre-
ler acisindan hangi hastalarin splenektomiden daha
fazla fayda gorecegini ve hangi hastalarda splenek-
tomiye bagli mortalite ve morbiditenin artacagini
tahmin etmemize yarayacak kesin veriler yoktur
(9). Seymour ve arkadaglarina gore kemik iliginde
histopatolojik olarak megakaryosit sayisinin, eritro-
id onciillerin ve losemik infiltrasyon derecesinin
degerlendirilmesi de splenektomiye olan cevabi ke-
sin olarak tahmin etmemizi saglamamaktadir. Buna
karsin dalak biiyiikliigii ile splenektomi sonrasi he-
moglobin ve notrofil sayisinda artis arasinda kore-
lasyon bulunmugken boyle bir korelasyon trombo-
sit sayisinda artig ile gosterilmemistir (10). Trombo-
sit sayisindaki artis ile splenektomi 6ncesi trombo-
sit sayisinin iligkisi vardir. Operasyon Oncesinde
trombosit sayisi yiiksek olan olgularda splenektomi
sonrasli trombosit yiikselmesi acisindan daha iyi ce-
vap alinmistir (5). Gallhofer ve arkadaslar belirgin
splenomegalili Binet evre C hastalig1 olan 20 olgu-
dan olusan serilerinde splenektomi sonrast bu has-
talarin %85’inde evre A, %10’unda evre B hastali-
ga dogru iyilesme oldugunu ve benzer 6zellikler ta-
styan splenektomi yapilmamig hastalarla karsilasti-
rildiginda yasam siiresi acisindan daha iyi prognoz-
Iu olduklarmi bildirmislerdir (11). Seymour ve ar-
kadaglart M.D. Anderson kanser merkezinde yap-
tiklart retrospektif olgu kontrol calismasinda sple-
nektomi uygulanan 55 KLL olgusunu, klinik evre
ve laboratuar bulgular1 agisindan benzer fludarabin
ile tedavi edilen 55 KLL olgusuyla karsilagtirmistir.
Tamamu septik komplikasyonlara bagl olarak peri-
operatif mortalite %9 olarak bildirilmis ve dlen tiim
olgularin operasyon oncesi performans durumunun
2 veya lizerinde oldugunu gozlemlemislerdir. Da-
lak biiytikliigii ile hemoglobin diizeyin ve notrofil
sayisinda olan artig arasinda anlamli korelasyon sap-
tanirken trombosit sayisinda yiikselmeyi Onceden
tahmin edecek herhangi bir gosterge bulunamamisg-
tir. Trombositopenik olgularin %81’inde, ndtrope-
nik hastalarin %59’unda ve anemik hastalarin
%38’inde splenektomi sonrast anlamli diizelme ol-
dugu goriilmiistiir. Calismanin sonucunda fludara-
bin alan Rai evre 4 kontrol grubuna gore 2 yillik ya-
sam siiresi daha uzun bulunmugsa da istatistiksel
olarak onemli farklilik tespit edilmemistir (p=0.15).
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Bununla birlikte yazarlar gozlenen hematolojik iyi-
lesmenin splenektomi sonrasi kemoterapiye tole-
ransi artirabilecegini belirtmisglerdir (10). Bizim kli-
nigimizde masif splenomegaliye bagli abdominal
sikayetleri ve pansitopenisi olan, transfiizyon teda-
visine direngli ileri evre KLL’li bir olguya splenek-
tomi uygulandi. Performans durumu ECOG’a gore
3 olan hastada perioperatif komplikasyon gozlen-
medi. Splenektomi sonrast hemoglobin diizeyi 9
gram, notrofil sayist 1000/ul iizerinde ve trombosit
sayist 20000/u1 lizerinde sabit kaldi. Splenektomi
sonras1 yaklagitk 10 ay takip ettigimiz olgunun
transfiizyon ihtiyaci olmadi.

KLL olgularinda splenektomi sonuglart ile ilgili ge-
nis ve randomize ¢aligmalar olmamasina karsin li-
teratiir verilerine gore iglemin nisbeten giivenli ve
hematolojik parametrelerin diizelmesinde etkin ol-
dugu belirtilmektedir. Splenektominin yagam siire-
si lizerine kesin etkisi gosterilmemigse de yasam
kalitesini artirmakta, transfiizyon ihtiyacini azalt-
maktadir. Ayrica diizelen hematolojik parametreler
splenektomi sonrast kemoterapinin daha giivenle
uygulanmasini saglamaktadir. Ozellikle ileri evre
semptomatik splenomegalisi olan, hipersplenizme
bagli pansitopenik olgular ve steroide direngli im-
miin sitopenisi olan KLL’li olgularda splenektomi
hala bir tedavi secenegi olarak yerini korumaktadir.

Hairy-cell Losemi Tedavisinde Splenektomi

Hairy cell 16semi (HCL) ilk olarak 1958 yilinda Bo-
uroncle ve arkadaglari tarafindan tanimlanmisg, nadir
rastlanan, splenomegali ve pansitopeni ile karakte-
rize, klonal, B hiicreli, kronik lenfoproliferatif bir
hastaliktir. HCL, tiim 16semilerin %2 gibi az bir
kismin1 meydana getirir (12). Tan1 esnasinda olgula-
rin yaklasik %80’inde pansitopeni gozlenmesine
ragmen nadiren lokositozla karsilagilabilir (13).
Kronik seyirli bir hastalik oldugu icin asemptoma-
tik ve Onemli pansitopenisi olmayan hastalarda,
prognostik olarak ve tedaviye cevap agisindan
avantaj saglamadigindan bekle-gor yaklagimiyla
medikal tedavi ertelenmektedir (14). HCL olgulari-
nin %90’1nda ilk tan1 aninda veya hastaligin seyrin-
de genellikle masif olan splenomegali ile karsilagi-
Iir. Cesitli serilerde dalak agirliginin ortalama 4000-
6000 gram civarinda oldugu belirtilmistir. Tiiyli
hiicreler primer olarak dalagin kirmizi pulpasinda
birikir ve beyaz pulpa kaybolur. Karakteristik dalak
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tutulum seklinden 16semik hiicrelerden eksprese
edilen integrin reseptorleriyle (a4f1) splenik endo-
telden eksprese edilen vaskiiler hiicre adhezyon
molekiilii-1 (VCAMI1) arasindaki etkilesim sorum-
lu tutulmaktadir. VCAM-1 karaciger, dalak endote-
li, kemik iligi ve dalak stromal hiicrelerinden eksp-
rese edilirken viicuttaki diger endotel hiicrelerinden
eksprese edilmez. Bu etkilesime bagli olarak
HCL’de kemik ili8i, karaciger ve dalak tutulumu
daha belirgin olarak karsimiza c¢ikar. Ayrica bu et-
kilesim lenfadenopatilerin neden daha nadir goriil-
diigiinii de aciklamaktadir. Aslinda HCL’de sple-
nektomi ile dalakta biriken tiimor yiikiiniin 6nemli
bir kismi viicuttan uzaklastirilmaktadir (15).

Splenektomi HCL'de ilk etkin tedavi yontemi ola-
rak karsimiza ¢ikmaktadir. Splenektomi sonrasinda
tiiylii hiicreler kemik iliginde sebat etmesine rag-
men olgularin %40- 70’inde her ii¢ seri normale
donmektedir (16). HCL’de splenektomi ile %60 ile
%100 arasinda degisen oranlarda kismi veya tam
remisyon elde edilmektedir (17-19). Splenektomi
sonrasi hematolojik parametrelerde diizelme olgu-
larin 2/3’linde yaklasik 20 ay kadar devam etmekte
ve 5 yillik yasam siiresi %70 olarak bildirilmekte-
dir (16). Retrospektif analizle splenektominin
HCL’de omrii uzattig1 gosterilmistir (20). Yapilan
caligsmalarda dalak biiyiikliigii ile splenektomiye
cevap arasinda korelasyon gosterilmemistir (16).
Interferon tedavisini takiben niikleozid analoglari-
nin HCL tedavisinde kullanima girmesiyle splenek-
tomi ilk bagvurulacak tedavi yontemi olmaktan ¢ik-
mis olmasina karsin HCL seyrinde zaman zaman
cesitli endikasyonlarla hala bagvurulan bir yontem-
dir. Giiniimiizde iyi belirlenmis karakteristik kemik
iligi biyopsi bulgular1 ve akim sitometri ile yapilan
immiinofenotipik  analizler, splenektominin
HCL de tanisal roliinii azaltmis olmasina karsin na-
diren de olsa splenektomi ile tan1 alan vakalar var-
dir. Son derece nadir bir form olan primer splenik
HCL’de niikleozid analoglarinin etkinligi klasik
HCL’de oldugu gibi belirlenmediginden splenekto-
mi ile tam sifa saglanabilir. Eger tanisal splenekto-
miye gereksinim kalmadan akim sitometri ile tani
konulabilirse primer splenik HCL’de niikleozid
analoglarinin yeri belirlenebilir. Splenik riiptiir ve
gebelik HCL tedavisinde splenektomiye bagvuru-
lan diger endikasyonlardir. HCL’de enfeksiyonlar-
dan sonra en 6nemli 6liim nedeni olarak kanamalar
gelmektedir. Trombositopeninin yanisira trombosit
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fonksiyonlarinin bozuldugu belirtilmigtir. Ayrica
HCL seyrinde otoimmiin hastaliklarin arttigr bilin-
mektedir. Literatiirde HCLye eslik eden immiin
hemolitik anemi, immiin trombositopeni, trombotik
trombositopenik purpura ve faktor VIII’e karsi in-
hibitor gelisen olgular bildirilmistir. HCL seyrinde
trombositopeni olagan oldugundan o6zellikle eglik
eden immiin trombositopeninin taninmasi hemen
hemen olanaksizdir. HCL’de dalak biiyiikliigii ile
trombositopeninin derecesi arasinda anlamli kore-
lasyon gosterilmis ve splenektomi sonrasi trombo-
sit sayisinda hizli yiikselme, fonksiyonlarinda diizel-
me oldugu bildirilmigtir. Tiim bu nedenler dikkate
alindiginda HCL’de splenomegaliye eslik eden
onemli kanamalarla kargilagildiginda splenektomi
iyi bir tedavi alternatifi olarak diisiiniilebilir (15).
HCL tedavisinde niikleozid analoglar1 son derece
etkin ajanlardir. 1998 yilinda Saven ve arkadaglari
2-CdA ile tedavi edilen 358 olguda %91 oraninda
tam remisyon, %7 oraninda kismi remisyon oranla-
11 bildirmislerdir (21). Diger bir piirin analogu olan
2-Deoxycoformycin ile de benzer sonuglar alinmis-
tir. Piirin analoglar ile tedavi edilen hastalarda 16
ay ile 42 ay arasinda degisen siirelerde, %2 ile %37
arasinda degisen oranlarda relaps gozlenmektedir
(12). Relaps hizlar1 acisindan her iki piirin analogu
arasinda anlamli farklilik yoktur. Relaps olan olgu-
lar 2-CdA ile tekrar tedavi edildiinde ortalama
%40-75 oraninda tam remisyon elde edilmektedir
(14,16). BL22 immiinotoksin ile piirin analoglari-
na kargi rezistans varliginda %69 oraninda, Rituxi-
mab ile %30 oraninda komplet remisyon saglan-
maktadir (22-23). Bununla birlikte bu yontemlerin
kullanilamadig1 relaps olgularda splenektomi ile
semptomatik diizelme saglanabilir. Son olarak mec-
bur kalindiginda semptomatik splenomegalinin te-
davisinde basvurulabilecek bir alternatifdir. Kendi
klinigimizde yakin zamanda cladribine tedavisiyle
iki kez relaps olan bir olguda splenektomi uygula-
masini takiben parsiyel remisyon gozlemledik. Bu
olgu daha sonra dort doz Rituksimab ile tedavi edil-
di. Halen takibi stirmektedir.

Oldukga nadir goriilen B hiicreli kronik lenfoproli-
feratif bir hastalik olan HCL variant form, WHO
klasifikasyonunda HCL i¢inde degerlendirilmesine
ragmen ¢ogu arastirmaci tarafindan morfolojik ve
immiinofenotipik ozellikleri dikkate alinarak B
hiicreli prolenfositik 16semi ve HCL arasinda bir
ara form olarak farkli bir kliniko-patolojik antite
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olarak degerlendirilmistir (24). Prognoz ve tedavi-
ye cevabt HCL'den farklidir. Klasik HCL nin aksine
Interferon-o. ve niikleozid analoglarina cevabi iyi
degildir. Giincel veriler HCL nin bu alt tipinde tii-
mor ylikiinti uzaklastirip, hipersplenizme bagli sito-
penileri diizelteceginden splenektominin ilk tedavi
secenegi olabilecegini desteklemektedir (25).

Hodgkin Lenfoma’da Splenektomi

Hodgkin hastaligi (HH), lenfoid dokudan koken
alan, histopatolojik olarak tipik Reed-Stenberg hiic-
releriyle karakterize lenfoproliferatif bir hastaliktir.
Tiim lenfomalarin yaklasik dortte birini, tiim kan-
serlerin %1’ini olugturur. Batt iilkelerinde sikligi,
100.000°de 3-4 olarak bildirilmektedir. Amerika’da
her yil ortalama 7500 yeni vaka tan1 almaktadir (26-
27). HH hemen daima bir lenf diigiimii bolgesinden
kaynaklanir. Hastaligin seyrinde yayilim sekli lenfa-
tik sistem araciligiyla, komguluk yoluyladir (28).
Basvuru esnasinda olgularin yaklasik %10 unda
splenomegali ile karsilagilir. Buna kargin klinik ola-
rak dalak biiyiikliigii tespit edilen olgularin yarisin-
da dalakta hastalik tutulumu saptanmazken, spleno-
megalinin tespit edilmedigi olgularin %20-30’unda
splenik tutulum saptanmaktadir. Karaciger tutulu-
mu tant aninda son derece nadirdir ve genellikle da-
lak tutulumu olmadan gozlenmez (26). Rueffer ve
arkadaslarinin HH’da dalak tutulumunu degerlen-
dirdigi calismada; dalak biiyiikliigiiniin 300 gram
ve sedimantasyon hizinin 50 mm/saat {izerinde ol-
masi splenik tutulum agisindan en giiclii bagimsiz
risk faktorleri olarak bulunmus ve bu durumda tu-
tulum oraninin %90°1 gectigini belirlemiglerdir
(29). Alman Hodgkin lenfoma ¢alisma grubunun
391 olguluk erken evre HH serisinde laparatomi ile
olgularn %?21’inde abdominal hastalik tespit edil-
mis, bu olgularin da %86.6’sinda splenik tutulum
oldugunu, %35.4 oraninda ise dalagin abdomende
tek tutulum bolgesi oldugunu saptamiglardir (30)

Cogu malign hastalikta oldugu gibi HH’da da tani
sirasinda hastaligin evresi prognoz ve tedavi yakla-
stm1 acisindan ¢ok onemlidir. Yapilan tanisal calis-
malarin evreleme laparatomisini icerip icermemesi-
ne gore evre, sirastyla patolojik ve klinik evre ola-
rak belirtilir. Daha Onceleri erken evre hastalarda,
hastalifin diyafragma alt1 yayilimi olup olmadigin
kesin belirlemek iizere evreleme laparatomisi yapi-
lir ve ilk tedavinin radyoterapi mi yoksa sistemik
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kemoterapi mi olacagina bu degerlendirmenin so-
nucunda karar verilirdi. Evrelendirme laparatomi-
sinde paraaortik, parakaval, iliak bolgelerden mul-
tipl lenfadenektomi, karaciger biyopsisi ve splenek-
tomi yapilird1 (26,31). Gliniimiizde HH’da evreleme
laparatomisi ve dolayisiyla splenektomi yapilmasi
cogu merkezde terkedilmistir. Bunun nedenleri ara-
sinda lokal tedaviden ziyade kemoterapiyle siste-
mik tedaviye olan giivenin artmasi, splenektomi
sonrasi artan enfeksiyonlar, evreleme islemlerinde
goriintiileme yontemlerinin daha fazla ve giivenilir
kullanimu, ilk tedavide radyoterapi kullanimi sonra-
st hastaligin daha fazla niiks etmesi, radyoterapinin
uzun donemdeki komplikasyonlar1 sayilabilir (2,
31-33). Evreleme laparatomisiyle birlikte yapilan
splenektomi hemen hemen tamamen terkedilmesi-
ne karsin KLL’de oldugu gibi HH’da da immiin si-
topeniler ve Ozellikle ileri evre olgularda gozlenen
hipersplenizmde splenektomi gereksinimi olabilir
(34-36). HH’da immiin sitopeniler genellikle stero-
id tedavisine ve kemoterapi protokollerine iyi ce-
vap vermesine karsin uygun hastalarda splenektomi
uygulanabilir (36-37). Ayrica hipersplenizm ortaya
cikan olgularin splenektomi sonrast myelosiipresif
tedaviyi daha iyi tolere ettikleri bilinmektedir (38).
Dalak veya dalagin hiler nodlarinin tutulmasina kar-
sin klinik, hematolojik, radyolojik ve biyokimyasal
olarak bagka hicbir organ tutulumu bulgusu olma-
yan hastalar primer splenik lenfoma alarak adlandi-
rilir (PSL). 1967 ve 1997 yillar1 arasinda primer
splenik HH olan yalniz 5 olgu tanimlanmigtir. Kra-
emer ve arkadaglar1 49 olguluk PSL serilerinde sa-
dece 1 olguda, Suminmura ve arkadaslari ise 71 ol-
guluk serilerinde 4 hastada primer splenik HH ol-
gusu bildirmiglerdir. Literatiirde son derece nadir,
olgu sunumlar seklinde kargimiza ¢ikan HH’nin bu
formunda splenektomi sonras1 adjuvan kemotera-
piyle 4 yildir hastaliksiz takip edilen HH olgusu bil-
dirilmistir (39).

Non-Hodgkin Lenfomalarda Splenektomi

Non-Hodgkin lenfoma (NHL) lenfoid sistemden
kaynaklanan HH disinda kalan primer neoplazma-
lar1 kapsayan ana bagliktir. NHLlar farkli hiicre tip-
lerinin farkli olgunlagma siirecinde olusturduklari,
klinik ve prognostik olarak heterojen bir ailedir ve
smiflandirilmasi oldukga giictiir. NHL seyrinde
splenomegali hastalik tutulumuna bagh ortaya ¢ika-

215



bilecegi gibi periferik kan hiicrelerinin dalakta agsir1
gollenmesine de bagli olabilir (40). NHL seyrinde
dalak ozellikle ileri evre olgularin yaklasik %30-
40’1nda tutulur (41). PSL insidansi ise tim NHL’lar
icinde %1°den daha az orandadir (42-43). Son yil-
larda gelisen goriintiileme teknikleri, immiinofeno-
tipik analizler, molekiiler belirleyicilerin kullanima
girmesi sayesinde giiniimiizde NHL’da evreleme
amacl laparatomi ve splenektomi terkedilmistir.
Buna karsin diger lenfoproliferatif hastaliklarda ol-
dugu gibi masif splenomegaliye bagli hipersple-
nizm ve immiin sitopeniler NHL’da da gecerli ge-
nel splenektomi endikasyonlaridir (40,44). Periferik
lenfadenopatilerin ve kemik iligi tutulumunun sap-
tanmadig1 hastalarda ise splenektomi iglemi tanisal
amagla yapilmaktadir (44). NHL da splenektominin
morbiditesi %27-30, mortalitesi ise %5’den azdir
(40,44). Islem sonrasi goriilen en 6nemli kompli-
kasyonlar;pulmoner emboli, atelektazi, plevral
efiizyon, subfrenik abse, kanama ve enfeksiyonlar-
dir. Mortalite ve morbiditeyi artiran faktorler arasin-
da; preoperatif dalak biiyiikliigii, NHL nin siiresi,
operasyon esnasindaki kan kaybi, operasyon dncesi
notrofil ve trombosit sayist goze carpmaktadir (44).
Ideal olan islemin masif splenomegali ve agir he-
matolojik depresyon gelismeden yapilmasidir. Ter-
minal donemdeki hastalara yapilmasi 6nerilmemek-
tedir (45). Diger lenfoproliferatif hastaliklarda ol-
dugu gibi splenektomi sonrasi ¢cogu olgunun trans-
flizyon ihtiyaci azalir, yasam kalitesi ve sonraki ke-
moterapilere toleransi artmaktadir (40). Primer
splenik lenfomalarin biiyiik cogunlugu NHL olgu-
laridir (39). Olgular genelikle sol iist kadran agrisi,
erken doyma gibi masif splenomegaliye bagl sika-
yetler ve hipersplenizme bagl sitopenilerle basvu-
rurlar. Nadiren tesadiifen saptanan olgular bildiril-
mistir. PSL’de dalak tutulumu homojen, miliyer, 2-
10 santimlik nodiiler lezyonlar veya soliter biiyiik
tek bir kitle seklinde olabilir (46). PSL’de splenek-
tomi tek basina kiiratif olmamakla birlikte en etkin
tedavi yontemidir (42,47). Morel ve arkadagslar1 59
PSL olgusunu retrospektif olarak analiz etmis ve
mediyan sag kalim siiresini splenektomi yapilan ol-
gularda 108 ay, yapilmayanlarda ise 24 ay
(p=0.0001) olarak bulmuslardir.

Mantle cell lenfoma (MCL) son yillarda tanimlan-
muis, follikiiler "mantle" zonun immatiir B-hiicrele-
rinden koken aldigi kabul edilen farkli klinikopato-
lojik 6zellikleri olan bir NHL tipidir. Olgular jene-
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ralize lenfadenopati, gastrointestinal, karaciger, da-
lak ve kemik iligi tutulumuyla bagvurabilir. Bazi ol-
gularda ise kemik iligi infiltrasyonuna saf splenik
tutulum eslik etmektedir. Angelopoulou ve arka-
daslar1 splenik form MCL’1 yedi olguyu analiz et-
misler ve bu olgularda splenektominin ilk tedavi
secenegi oldugunu, splenektomi uygulanan hasta-
larda hematolojik diizelme ve sag kalim agisindan
avantaj elde edildigini bildirmiglerdir (48-49).

Splenik marjinal zon lenfoma NHL larin %1-2 gibi
az bir kismint teskil eder. Olgularin hemen hemen
tamami splenomegali, periferik kan ve kemik iligi
tutulumu ile bagvurur. Orta derecede asemptomatik
splenomegalisi olan olgular tedavi yapilmaksizin iz-
lenebilir. Fakat bu olgularin yaklagik yarisinda ii¢ y1l
icinde tedavi gerektiren splenomegali ve sitopeniler
ortaya cikmaktadir. Semptomatik sitopenilerin ve
splenomegalinin varlifinda splenektomi tercih edi-
lecek seckin tedavi yontemidir. Splenektomi sonra-
st hipersplenizm ve sitopenilerin diizelmesiyle per-
formans durumu iyilesir. Kemik iligi infiltrasyonu-
nun da azaldig1 belirtilmistir. Splenektomi ile kismi
remisyonda elde edilse cogu olgu semptomsuz ola-
rak yasamin stirdiirmektedir (50-51).

Sonug olarak lenfoproliferatif hastaliklarin tani ve
takibi esnasinda splenomegali, immiin sitopeniler,
hipersplenizm, ve bazi hastalarda da yapilan tedavi-
lere cevapsizlik siklikla kargilastigimiz sorunlardir.
Giiniimiizde evreleme amacli pek kullanilmasada
yukarida bahsettigimiz endikasyonlarda tedavi
amacli, ve bazi olgularda da tanisal amacla uygu-
lanmaktadir. Ozellikle immiin sitopenilerin ve ma-
sif splenomegaliye bagli semptomlarin iyilestiril-
mesinde son derece etkin bir tedavi yaklagimidir.
Genel olarak bahsettigimiz endikasyonlarda kabul
edilebilir mortalite ve morbiditesi vardir. Ayrica si-
topenilerin diizelmesi sonraki kemoterapilerin daha
rahat uygulanabilmesi acisindan avantaj saglamak-
tadir.
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