Corr. Author:
Hasan Ergenc,
Fatma inci Can,

Ali Tamer

Sakarya Universitesi
Tip Fakiltesi,

ic Hastaliklari Klinigi

Demet Cekdemir,
Sakarya Universitesi
Tip Fakiltesi,
Hematoloji Klinigi

Selcuk Yaylac,

Findikl Devlet Hastanesi,
ic Hastaliklari Klinigi

Rize

Bahar Memis,
Sakarya Universitesi
Tip Fakiltesi,
Patoloji Klinigi

ISSN:2149-455X

Olgu Sunumu / Case Report

Abstract

Ozet

Primer kutan6z anaplastik bytk hiicreli lenfoma, derinin CD30+ atipik T lenfositlerle karakterize T hicreli lenfomasidir.
Kirmizi-kahverengi plaklar veya nodillerle karakterize olup lezyonlarin dlserasyonu siklikla goriilir. Siklikla soliter olmakla
birlikte nadiren multiple olabilir. Hodgkin hastaligi ve lenfoma disi malignitelerle karisabildigi icin ayirici tanisi 6nemlidir.
Yuksek malignite gosteren, genelde hizli seyreden ve niiks orani yilksek olan bu grup lenfomalar kemoterapiye duyarlidir-
lar. Biz burada sach deri ve cilt tutulumuyla giden kutanéz anaplastik biyik hicreli lenfoma olgusunu sunmayi amagladik.

Anahtar Kelimeler: Anaplastik biyik hiicreli lenfoma, kemoterapi

Primarycutaneousanaplasticlargecelllymphomais a T celllymphomawhichiis characterizedby CD30+atypical Tlymphocytes.
It is characterizedbyredbrownplaquesornodules. Ulceration of thelesions is common. Althoughpresentationwith a
solitarylesion is common, rarelymultiplelesions be seen. Its diagnosis is important because it can be confused with
Hodgkin disease and many malignancies other than lymphoma. This group of lymphoma demonstrates high malignity,
progresses rapidly and has a high relapse rate but it replies to chemotherapy even for a short time. We aimed to present
cutaneus anaplastic large cell lymphoma Wewouldliketoreport a 56 yearoldmanwithcutaneus anaplastic large cell lympho
mawhopresentedwithscalpandskin involvement

Keywords: Anaplastic large cell lymphoma, chemotherapy
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Giris:

Periferal T hiicreli lenfomalar (PTHL) hem biyolojik hem de kli-
nik olarakheterojen lenfomalar olup, tim dinyadaki lenfoma-
larin %10-15"ini olustururlar’. Bu lenfomalarin sikligi cografik
olarak degisiklik gdsterirve en yiksek oranda Asya’nin belirli
bolgelerinde gériltr?. Onceleri klinik olarak deriye sinirli, tani
konuldugunda ve alti ay sonrasina kadar deri disi belirti gos-
termeyen lenfosittik neoplaziler olarak tanimlanirken son yil-
larda iki nedenden dolayr bu goriis Gnemini yitirmistir. Birincisi
deride ortaya cikan agresif lenfomalar alti aylik donemden
once yayllim gosterebilir, ikincisi ve daha da énemlisi hastala-
rin basvurularindan itibaren tedaviye ihtiyaclari vardir ve kesin
tani hemen konulmalidir.

Olgu

56 yasinda erkek hasta sacl deride (Resim 1), sa§ yanak mu-
kozasinin i¢ ylzinde buyUyen kitleler ve kasinti sikayeti ile
hematoloji poliklinigine basvurdu. Basvurudan yaklasik 2,5 ay
once sach deri ve yanakta sivilce gibi baslayan lezyonlarin gi-
derek blyadugu belirtildi.

Resim 1:

Sacli deride yaklasik

§ olarak 4 cm capinda
eritematoz Uzeri Ulsere
nodul

Resim 2:

Dermisi doldurarak
subkutan yagli dokuyu
infiltre eden neoplastik
hiicre tabakalari. HE,
x20.
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Hasta cildiye bolim ile konsulte edilerek sacli derideki timo-
ral lezyondan ve yanak mukozasindan biyopsi alindi. Dokunun
histopatolojik incelemesinde iri pleomorfik ntikleuslu, belirgin
nukleollt, cok sayida atipik mitoz iceren neoplastik lenfoid
hicrelerden olusan timdral infiltrasyon gozlendi. (Sekil 2 ve
3). Neoplastik hticrelerde immunohistokimyasal olarak CD30
(Sekil 4) ve CD4 ile pozitif boyanma saptandi ve olguya primer
kutandz anaplastik blyUk hucreli lenfoma tanisi kondu. Has-
tada B semptomlari yoktu. Hastanin 6zgecmisinde ve soygec-
misinde 6zellik yoktu. Fizik muayenede servikal, axiller, ingui-
nal lenfadenopati ve hepatosplenomegali saptanmadi. Boyun
ultrasonografisinde sag submandibuler bez komsulugunda en
buyukleri 26x16mm ve 21x18 mm boyutlarinda 5-6 adet hilu-
su izlenmeyen hipoekoik lenf nodu izlendi. Sol submandibular
bez komsulugunda 13x7mm boyutlarinda birkag adet hilusu
izlenmeyen hipoekoik lenf nodlari izlendi. Hastaya kemik iligi
tutulumu agisindan kemik iligi aspirasyon biyopsisi yapildi, ilik
mesafesi normoselliler 6zellikteydi, infiltrasyon saptanmadi.
Hastaya Anaplastik Blylk hicreli kutandz lenfoma tanisi ile
EHOP kemoterapisi verildi. 6 kir KT sonrasi hastanin lezyonlari
geriledi (Resim 5).

Resim 3:

iri pleomorfikniikleuslu
ve belirgin ntkleol
iceren, cok sayida atipik
mitoz (ok isareti) goste-
ren anaplastik lenfoid
htcrelerden olusan ti-
mor dokusu. HE, x200
(Histomorfolojisi)

Resim 4:

Tdmor dokusunu olus-

turan neoplastiklenfoid
hucrelerde immunohis-
tokimyasal olarak CD30
pozitifligi. IHC, x100
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Resim 5: Tedavi sonrasi

Tartisma

Anaplastik bayuk htcreli lenfoma (ABHL), ilk olarak Stein ve
arkadaslar tarafindan 1985'te blyUk anaplastik CD30 tasiyan
lenfositlerden olusan lenfoma olarak tanimlanmistir®. Erkek-
lerde kadinlara gore iki-U¢ kat daha fazla oldugu bildirilmekte-
dir. LiteratUrde lenfnodu disinda diger organlarda da tutulum
olabilecegdi bildirilmektedir: Karaciger ve dalak tutulumu?, cilt
tutulumu?®, testis tutulumu®, mide tutulumu®, kemik tutulumu’
ve kemikiligi tutulumu bildirilmistir®. Olgularin %42'sinde B
semptomu gérilir. PTHL lar Dinya Saglhk Orguti (DSO) ta-
rafindan losemik, nodal, ekstranodal ve kitandz olmak Uzere
4 ana gruba ayrilmistir®. WHO siniflamasinda sistemik ALCL
farkli patoloji ve klinik davranislar ile primerkutan6z ABHL ol-
gularindan ayri bir grup olarak yer almaktadir. Sistemik ABHL
olgularinin %55-85'inde prognozuve tedaviye yanit oranlari-
nin pozitif ydonde etkileyen anaplastik lenfomakinaz (ALK) ola-
rak adlandirilan kimerik bir protein eksprese edilir. ALK negatif
ALCL olgularinda prognoz ALK pozitif olanlara gore daha k&tu
seyretmektedir.

ALK-pozitif ABHL kemosensitiftir ve antrasiklin iceren kom-
binasyon tedavilerine, en az yaygin buytk B-hicreli lenfoma
kadar iyi yanit verir®. Sadece ABHL'lI hastalari iceren calisma
sayisi kisith olmakla birlikte, bir seride tam yanit orani %77
olarak rapor edilmistir'®. Erken evrede yakalanma oranlari di-
stk olmakla birlikte, erken evrelerde (I/ll) tedavi basarisi ileri
evrelere (IlllIV) gore oldukga yUksektir. Birinci basamakta oto-
log kok hicre nakli endikasyonu yoktur, ancak niiks vakalarda
otolog kdk hiicre nakli yapilabilir. Kutandz lenfomalarda evre-
lendirme hem klinik calsmalarda hem de pratikte tedavi

secimi ve prognozu degerlendirmek bakimindan faydalidir.

En uygun tedavi segenegine karar verirken deri tutulumu-
nun yayginhgi, hastaligin evresi, hasta yasl, genel durumu ve
hastanin tedaviye uyumu gibi etkenler dikkate alinmalidir'™. Bu
tedavi secenekleri baslica deri bulgularina yonelik ve sistemik
belirtilere yonelik tedaviler olmak Uzere ikiye ayriimaktadir'2.
Deri belirtilerine ydnelik tedaviler: Topikal potent kortikostero-
idler, topikal kemoterapi (nitrojen mustard, karmustin), topi-
kalretinoid (beksaroten),fototerapilfotokemoterapi (UVB, dar
bant UVB, PUVA), radyoterapi (lokal, elektron beam'.

Bu nedenle primer kutantz lenfomali hastalarin yasam su-
resini ve yasam kalitesini dogrudan etkiledigi icin erken tani
hastaligin progresif seyretmesinin énlenmesi ve mortalite ora-
ninin dbsirdlmesi agisindan énemli olmakla birlikte hastaligin
baslangicinda deri bulgulari ve histopatolojik bulgularin nons-
pesifik seyretmesi nedeni ile tanida guglik yasanabilmekte-
dir. T-htcreli lenfomalar icin ileri yas, kotl performans skoru,
artmis laktatdehidrogenaz dizeyi ve kemik iligi tutulumunu
iceren bir prognostikindeks tanimlanmistir. Bu prognostik in-
dekse gore 5 yillik toplam sagkalim4 faktérin pozitif oldugu
grupta %18, sadece bir faktorin pozitif oldugu grupta %62
bulunmustur'. PTHL icin ideal tedavi heniiz belirlenememistir.
CHOP gibikonvansiyonel kemoterapi rejimlerinin bu hastalar-
daki sonuclarn ALK-pozitifhastalar ile karsilastirldiginda ylz
guldurtct degildir. Bu nedenle CHOP rejimine degisik ajanlar
eklenerek yapilan calismalar vardir. Ornegin CHOP kombinas-
yon tedavisine etoposid eklenerek yapilan calismada sonucla-
rin sadece CHOP alan hastalara gére daha iyi oldugu gozlen-
mistir'.
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