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Multifokal Primer Kutan6z Anaplastik
Biiyiik Hiicreli Lenfoma Olgusu

A Case of Multifocal Primer
Cutaneous Anaplastic Large Cell Lymphoma

OZET Primer kutanéz anaplastik biiyiik hiicreli lenfoma, derinin CD30+ atipik T lenfositlerle
karakterize T hiicreli lenfomasidir. Kirmizi-kahverengi plaklar veya nodiillerle karakterizedir,
lezyonlarin iilserasyonu siktir. Siklikla soliter olmakla birlikte nadiren multipl de olabilir. Multifokal
primer kutanéz anaplastik biiyiik hiicreli lenfoma, lokalize formuna gore daha fazla sistemik
tutulum gosterme egilimindedir. Otuzalti yasinda kadin hasta, kollarinda ve bacaklarinda deriden
kabarik kizarikliklar sikayetiyle bagvurdu. Ozgecmisinde ve soygegmisinde 6zellik yoktu. Sistemik
muayenesi normaldi, lenfadenopati saptanmadi. Dermatolojik muayenesinde, kol fleksor yiizlerde,
femur 6n ytizde, popliteal bélgede kirmizi-kahverengi renkte, tizeri krutlu nodiiler lezyonlar
mevcuttu. Lezyonlardan alinan biyopsi 6rneginin immunohistokimyasal incelemesinde, neoplastik
biiyiik hiicreler CD2, CD3, CD4, CD5, CD30, perforin pozitif ve CD8, CD20, CD56, CD16, mast
hiicre triptaz ve ALK-1 negatif olarak saptandi. Bulgular ‘anaplastik biiyiik hiicreli lenfoma’ ile
uyumluydu. Hastanin sistemik tutulumu agisindan, hemogram, periferik yayma tetkiki, boyun ve
tiim abdomen ultrasonografisi, akciger grafisi ve tiim viicut bilgisayarli tomografisi yapilds, sistemik
tutulum saptanmadi. Kemik iligi incelemesi normoselliilerdi. Siklofosfamid, adriablastin, vinkristin,
prednison ile 6 seans kemoterapi uygulanan hasta 5 aydan beri remisyondadir. Sistemik tutulum
olmayan multifokal primer kutantz anaplastik biiyiik hiicreli lenfoma literatiirde olduk¢a nadir
rastlanan bir hastaliktir. Bu agidan ilging bulunan olgu literatiir 15181nda tartigilmigtar.

Anahtar Kelimeler: Kemoterapi; adjuvan; anaplastik biiyiik hiicreli lenfoma; ki-1

ABSTRACT Primary cutaneous anaplastic large cell lymphoma is a T cell lymphoma which is char-
acterized by CD30+ atypical T lymphocytes. It is characterized by redbrown plaques or nodules. Ul-
ceration of the lesions is common. Although presentation with a solitary lesion is common, rarely
multiple lesions may be seen. Multifocal primary cutaneous anaplastic large cell lymphoma is more
prone to have systemic involvement, compared to the localized form. Thirty-six years old female
patient, presented with complaint of erythematous and elevated lesions on her upper and lower ex-
tremities. Her and her family’s medical history were insignificant. Systemic examination was nor-
mal, there was no lymphadenopathy. On dermatologic examination of the patient, there were
redbrown lesions with crusts on the flexor surfaces of the upper extremities, anterior surface of the
femur, and popliteal region. On immunohistochemical examination of the biopsy material sampled
from the lesions, CD2, CD3, CD4, CD5, CD30, perforin positive and CD8, CD20, CD56, CD16, mast
cell triptase, ALK-1 negative neoplastic large cells were detected. With these findings, the patient
was diagnosed as ‘anaplastic large cell lymphoma’. For evaluation of the systemic involvement, he-
mogram, blood smear, servical and abdomen ultrasonography, chest xray, and computerized to-
mography of the whole body were done, no systemic involvement was found. Examination of the
bone marrow was normocellular. The patient who had 6 sessions of chemotherapy with cy-
clophosphamide, adriamycine, vincristine, prednisone, is in remission for 5 months. Multifocal
primary cutaneous anaplastic large cell lymphoma without systemic involvement is rarely reported.
For this reason, the case is interesting and discussed in the light of literature.
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naplastik biiyiik hiicreli lenfoma (ABHL);

CD30+, biiyiik pleomorfik T hiicre infil-

trasyonu ile karakterize bir lenfoma tiirii-
diir.! Diinya Saglik Orgiitii tarafindan hematolojik
ve lenfoid doku timorlerinin siniflandirilmasinda,
6zel tamimlanmis histolojik, immunolojik ve klinik
bulgulara sahip bir lenfoma olarak tanimlanmigtir.
Tim kutanoz lenfomalarin yaklagik olarak %1-
3int ABHL lar olugturmaktadir.? Klinik olarak, bir
ya da daha fazla sayida kirmizi-kahverengi plak ve-
ya nodiiler lezyonlar izlenmekte ve bu lezyonlarda
siklikla iilserasyon gozlenmektedir.! Primer kuta-
n6z ABHL da sistemik tutulum, soliter lezyonlarda

RESIM 3 a, b, ¢, d.: Kemoterapi sonrasi 5. ayda klinik gérindm.
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RESIM 2 a: Neoplastik hiicrelerde yaygin CD2+'ligi (AntiCD-2x40). b. CD30+ neoplastik hiicrelerdeki yaygin CD30+'ligi (AntiCD-30x100). c. Dermay diffiiz in-
filtre eden hiicrelerin genel gériinttisii (HEx400). d. Nukleolusu belirgin anaplastik hiicrelerin reaktif inflamatuvar hticreler ile karigik gériintiisti (HEx400). e. Neo-
plastik hiicrelerin derin dermada ve subkutan bélgede olusturdugu solid alanlar (HEx40).

ilgen ERTAM ve ark.

nadir iken, multipl formlarda daha sik olarak gé-
rilmektedir. Burada, multipl lezyonlari olan ve sis-
temik tutulum saptanmayan primer ABHL olgusu
sunulmaktadir.

IOLGU SUNUMU

Otuzalt1 yasinda kadin hasta, 3 ay once kol ve ba-
caklarinda ortaya ¢ikan kirmizi kabarikliklar sika-
yeti ile klinigimize bagvurdu. Anamnezinde
kullanmis oldugu oral ve topikal antibiyotik teda-
visinden yarar gormedigi 6grenildi. Hastanin 6z-
gecmis ve soygegmisinde oOzellik bulunmamak
tayda.
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Lenfadenopati ve hepatosplenomegali saptan-
mayan olgunun diger sistem bakilar1 olagandi.

Dermatolojik muayenesinde; kol fleksor yiiz-
lerde, femur 6n yiizde, popliteal bolgede, kol prok-
simalinde kirmizi-kahverengi renkte, iizeri krutlu
nodiiler lezyonlar mevcuttu (Resim 1 a, b, ¢, d).
Lezyonlardan alinan deri biyopsisinin immunohis-
tokimyasal incelemesinde; neoplastik biiyiik hiic-
reler CD2, CD3, CD4, CD5, CD30, perforin pozitif
ve CD8, CD20, CD56, CD16, mast hiicre triptaz ve
ALK-1 negatif olarak saptand1. Bu bulgularla anap-
lastik biiytik hiicreli lenfoma tanisi kondu (Resim 2
a, b, ¢, d, e). Hastanin sistemik tutulumu agisindan,
hemogram, periferik yayma tetkiki, karaciger ve
bobrek fonksiyon testleri, boyun ve tiim abdomen
ultrasonografisi, akciger grafisi ve tiim viicut bilgi-
sayarli tomografisi yapildi ve normal sinirlarda bu-
lundu. Kemik iligi incelemesi normoselliilerdi.

Hematoloji klinigi ile konsiilte edilen hastaya,
lezyonlarin multiple olmasi nedeniyle kemoterapi
yapilmas: planlandi. Siklofosfamid, adriablastin,
vinkristin, prednison ile 6 seans kemoterapi uygu-
lanan hasta 5 aydan beri remisyondadir (Resim 3 a,
b, ¢, d).

I TARTISMA

ABHL'’de deri lezyonlar: 3 sekilde ortaya ¢ikmak-
tadir. Birincisi, sistemik ABHIL'in deri tutulumu,
ikincisi mikozis fungoides veya Sezary sendromu
gibi hastaliklarin seyri sirasinda ortaya ¢ikan se-
konder ABHL, tiglincii grup ise, primer kutanoz
ABHLlardir.?® Primer kutan6z ABHL prognozu di-
ger 2 gruba gore daha iyidir ve %25 oraninda spon-
tan regresyon olabilmektedir.'?

Primer kutantz ABHL siklikla asemptomatik,
soliter tiimor ya da nodiillerle baglar. Nadiren tek
bir lokalizasyonda multipl lezyonlar ortaya ¢ikabi-
lir. Olgularin yaklasik %10™unda ise, 2 ya da daha
fazla anatomik bolgede multifokal kutandz tutulum
gozlenmektedir.? Bizim olgumuz da, 6n kol, femo-
ral ve popliteal bolgelerde yer yer iilsere nodiiler
lezyonlarin izlenmesi ile multifokal kutanéz form
olarak degerlendirilmistir. Ayirici tanida, lenfoma-
toid papiilozis, primer kutan6z Hodgkin lenfoma,
malign histiyositoz, atipik histiyositoz, metastatik
karsinom veya malign melanom disiiniilmelidir.!
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ABHL da histopatolojik olarak, at nali seklin-
de pleomorfik nukleus iceren biiyiik blast-benzeri
hiicreler ve hiicrelerin %75’inden fazlasinda CD30
ekspresyonu izlenir. Bu hiicreler, T lenfosit, B len-
fosit, mikst ya da “null” hiicre immunofenotipinde
olabilir. Anaplastik lenfoma kinaz (ALK) gen eks-
presyonu primer kutanéz ABHL’da bulunmazken,
primer sistemik ABHI’da siklikla saptanir.? Bizim
olgumuzda, ALK-1 gen ekspresyonu negatif olarak
saptanmigtir.

Primer kutantz ABHL’da ortalama 4 y1l yasam
sans1 %90 olarak bildirilmektedir ve standart teda-
vi yaklagimi bulunmamaktadir.? Tedavide; kemo-
terapi, cerrahi tedavi ve radyoterapi, tek baglarina
veya kombine olarak kullanilabilmektedir.? Ayrica
oral beksaroten, interferon alfa, 13-cis-retinoik
asid,* methotreksat, intralezyonel methotreksat,’
etoposid, anti CD30 antikorlar1, kok hiicre transp-
lantasyonu tedavide nadiren kullanilmistir.? Imi-
kuimod, kutan6z ABHL tanis1 almis 2 hastada,
topikal olarak, haftada 3 kez 6 hafta stire ile kulla-
nilmis ve 8 ay siiren remisyon elde edilmistir. Imi-
kuimod’un, IFN« ve Th1 sitokinleri artirarak etki
ettigi ileri stirilmistiir.®

Deriden diger organlara yayilimi olan veya ol-
mayan multifokal primer kutan6z ABHL’da en uy-
gun ilk secenek tedavinin, kombine kemoterapi
oldugu diisiiniilmektedir. Kemoterapi segenekle-
rinden genellikle CHOP (siklofosfamid, adriablas-
tin, vinkristin, prednison) kombine kemoterapi
uygulamasi tercih edilmektedir. Ancak, deri lez-
yonlarinin yayginlhiginin hastaligin  progres-
yonuyla veya prognozla belirgin baglantisinin ol-
madig bildirilmektedir.?

Deriye sinirli multifokal ABHL’da kombine
kemoterapinin kullanilmas: konusunda tam bir go-
riis birligine varilamamigtir.? Bu hastalarda, siste-
mik tutulum olasiliginin yiiksek olmasi nedeniyle,
agresif tedavi yapilmas: 6nerilmektedir.”? Olgu-
muzda, ALK-1 negatif, sistemik tutulum saptan-
mamis olmasina ragmen, multipl lezyonlarin
olmasi nedeniyle sistemik kemoterapi yapilmistir.
Alt1 seans siklofosfamid, adriablastin, vinkristin,
prednison uygulanan hastamiz, 5 aydan beri remis-
yondadir.
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