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GIRIS - AMAC

Waldenstrom makroglobulinemisi (WM) / lenfloplazmositik lenfoma (LPL), serumda imm{inoglobulin M
monoklonalitesi ve kemik iliginin lenfloplazmositik hicrelerle infiltrasyonu ile karakterize B-hiicre kdkenli
nadir gorilen disiik dereceli bir lenfoproliferatif hastaliktir. WM, monoklonal gamopatilerin yaklasik% 2'sini
temsil eder ve vakalarin yaklasik olarak % 25-47'sinde ndrolojik komplikasyonlar goriilir. Santral sinir
sistemi (SSS) belirtileri nadirdir ve cogunlukla hiperviskozite ile iligkilidir. SSS'nin dogrudan malign lenfoid
infiltrasyonu, Bing-Neel Sendromu (BNS) olarak bilinen oldukg¢a nadir gériilen ve iyi tanimlanamamis bir
durumdur. Burada nadir goriilmesi nedeni ile Bing-Neel Sendromu tanisi koydugumuz olgumuzu paylasmak
istedik.

METOD

Kirksekiz yasinda 2016 yilinda WM tanisi koyulan erkek hasta, 6 kiir Rituksimab-Bendamustin tedavisi
sonrasl tam remisyon elde edildi . Poliklinik izlemlerinde hastalik stabil seyretti. 2018 eyliil ayinda hasta acil
servise ilerleyici sag taraf glicstizlUgli ve konusma bozuklugu nedeniyle basvurdu. Hasta icin néroloji ve
beyin cerrahisi konsiiltasyonlari dogrultusunda gerekli gériintiilemeler ve lomber ponksiyon ile BOS
orneklemesi yapildi. Bos sitolojisinde tutulum ve goriintilemelerinde sol frontoparietal dura ile iliskili
ekstraaksiyal mesafede yogun kontrastlanan kitle lezyonu ve komsulugunda leptomenengeal ylizeylerde
kontrastlanmalar ve frontoparietal parankimal alanlarinda lateral ventrikil gévde komsuluguna uzanan
6dem ve infiltrasyonla uyumlu sinyal degisiklikleri izlendi. MYD88 teknik nedenlerden dolayi ¢alisilamadi.
Klinik sitoloji ve goriintiileme yontemleri ile birlikte hastada BNS distintldi. Hasta servise yatirilip sistemik
yliksek doz metotrexat ve intratekal sitarabin kemoterapisi uygulandi. Tedavi sonrasi hastanin kliniginde
kismi gerileme oldu ve hasta haliyle taburcu edildi . Saglik Bakanligi onayi alindiktan sonra hastaya ibrutinib
560 mg/giin dozunda baslandi. 3 kiir tedavi sonrasi hastanin sikayetleri tamamen diizeldi. Hasta halen
semtompsuz izlenmektedir.
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BULGULAR

N/A

SONUC

Bing-Neel sendromu (BNS), Waldenstrom makroglobulinemi (WM) tanisi alan hastalarin yaklasik % 1'inde
gorilen nadir bir durumdur. BNS, merkezi sinir sistemine erisim saglayan WM hicrelerinin neden oldugu ve
bu slrecten etkilenen hastalarda gesitli nérolojik bulgulara neden olan bir kliniko patolojik durumdur.
Literatiirdeki az sayidaki veri nedeniyle BNS tedavisi icin fikir birligi yoktur. iyi kan beyin bariyeri
gecislerinden dolayi ylksek doz sitarabin ve metotreksat iceren sistemik ve intratekal kemoterapilerle
remisyon bildirilmistir.

ibrutinib, B hiicresi gelisimi ve hayatta kalma icin gerekli olan birgok sinyal yolunda yer alan B hiicresi
reseptori Bruton tirozin kinaz’in gii¢ll bir inhibitéridir. Daha dnce WM ile tedavi edilen hastalarda,
ibrutinib monoterapisi,% 90'l asan miikemmel bir genel cevap oranina sahiptir. MYD88 veya CXCR4'teki
mutasyonlar yanit olasiligini arttiriyor gibi gériinmektedir. BNS tanisindan 6zellikle WM olarak izlenen
hastalarda , temel olarak denge, yiliriime ve konusma bozuklugu gibi SSS semptomlari olan hastalarda
stiphelenilmelidir. Bu vakalarda ibrutinib tedavisi diisiiniilmelidir. ibrutinib ile yanit aldigimiz BNS olgumuzu
nadir goriilmesi nedeni ile burada paylastik.

ANAHTAR KELIMELER
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