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U z u n yıllar immüno lo j ik inceleme y ö n t e m ­
lerinin yeterl i o l m a m a s ı nedeni i le T hüc re l i 
n e o p l a z m l a r ı n ayırıcı tanıs ı ancak k l in ik özel l ikler i 
ile yapdab i lmiş t i r . İ m m ü n o l o j i d e k i ge l i şmele r ar t ık 
bu ayır ımın h ü c r e s e l d ü z e y d e yap ı l ab i lmes ine 
olanak t a n ı m a k t a d ı r . Son yı l la rda insan T- len-
fotropik v i r ü s ü n ü n ( H T L V ) keşfi i le T h ü c r e 
neoplazilerine i lgi a r tmış t ı r (2). Gene lde Mycos i s 
Fungoides ( M F ) ve Sezary Sendromu (SS) olmak 
ü z e r e 2 ana baş l ık a l t ında incelenen c i ld in T 
hücre l i malign l e n f o m a l a r ı n d a yap ı l an son 
ça l ı şma la rda farklı dav ran ı ş g ö s t e r e n yeni t ipler in 
o l d u ğ u ö n e s ü r ü l m e k t e d i r . T hücre l i lenfomalan 
d iğe r lenfomalardan ik i özell ik ayırır: 

1. Y a r d ı m c ı T h ü c r e (helper T celi) serisine 
d ö n ü ş e n h ü c r e l e r i n fark l ı laşmalar ı s ı r as ında her­
hangi bir d ö n e m d e duraklayan malign hüc re l e r in 
monoklonal olarak çoğa lmas ı söz konusudur. 

2 . D e r i tutulumu hasta l ığ ın değ işmez , bazen 
tek belir t isidir . 

1972 yılılda Ede l son , deriyi tutan T hüc re l i 
maligniteleri "Cutaneous T C e l i Lymphoma" ter imi 
a l t ında top l amay ı d ü ş ü n d ü . Bundan a m a ç , doğa l 
seyri s ı r as ında bir kl inik evreden d e ğ e r i n e 
progresyon g ö s t e r e n aynı hastal ığın bir 
spektrumunu teşki l eden Mycos i s Fungoides, 
Sezary Sendromu, D e r m a l T C e l i Lenfoma, 
Cutaneous Re t i cu lum C e l i Sarcoma gibi has­
tal ıklar ı bir başl ık a l t ı nda t o p l a m a k t ı . 

K ü t a n e ö z T hüc re l i lenfoma " C T C L " terimi, 
u lus la ra ras ı sempozumda (1979) Lamberg ve B u n n 
t a r a f ından teklif ed i ld i . Bundan sonra da bu ter im 
kul lanı lmaya b a ş l a n d ı (1,13,19,22). 
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C T C L ' n i n ins idans ı tam olarak b i l inmemek­
tedir. C T C L ' n i n en eski bi l inen ve t a n ı m l a n a n 
varyant ı o lan Mycos i s Fungoides, Sezary 
Sendromu ile i lg i l i g e ç m i ş t e yap ı lmış 
epidemiyolojik ça l ı şma la r mevcuttur. Bu ik i 
varyant total C T C L ' l a r ı n %30 'unu teşki l etmek­
tedir. G ü n ü m ü z d e k i veriler C T C L ' l a r ı n beklenen­
den daha sık o l d u ğ u n u g ö s t e r m e k t e d i r . Ha t t a 
sıklığın H o d g k i n nas ta l ığ ın ınk ine yakın o l d u ğ u 
s a n ı l m a k t a d ı r (9,13,19,22). 

C T C L bir yaşlı has ta l ığ ı olup, 40-60 
yaş la r ında ve k a d ı n l a r d a daha ç o k g ö r ü l m e k t e d i r . 
C T C L ' y a sebep olan g e r ç e k ajan ve f ak tö r l e r 
a r a s ı n d a b i r ç o k çevre , genetik ve infeksiyöz ajan 
s u ç l a n m a s ı n a r a ğ m e n yeterli destek h e n ü z yoktur. 
Baz ı hastalarda R N A v e H T L V v i rus l a rmın izole 
edilmesi has ta l ık la r ın o l u ş m a s ı n d a v i rus lar ın ro lü 
o labi leceğini d ü ş ü n d ü r m e k t e d i r (1,12,19,22). 

Y a p ı l a n ç a l ı ş m a l a r d a vaka la r ın %30 'u t a h r i ş 
edici kimyasal maddelere maruz ka lmış l a rd ı r . 
H L A antijenlerin baz ı olgulardaki Sıklığına 
dayanarak H L A antijenlerinin dağı l ımı ile t ü m ö r ü n 
ilgisi o l d u ğ u d ü ş ü n ü l m e k t e d i r (5,17). 

T hüc re l i lenfomalardaki h ü c r e populasyonun 
He lpe r T or i j in l i o l d u ğ u n a dair kan ı t l a r va rd ı r : 

1. İnv i t ro helper aktivite gös te r i lmiş t i r . 
2 . H e l p e r T ' lere özgül O K T 4 monok lona l 

işaret leyici ile lenfositlerin ori j ini saptanabilir. 
3 . M F ' l i olgularda gec ikmiş aşır ı duyar l ı l ık 

reaks iyon la r ı ve Ig d ü z e y l e r i n d e ar t ı ş gös te r i l eb i l i r . 
4 . M F ' d e k i h ü c r e l e r i n karakteristik dağı l ımı 

epidermotropizm gös te r i r ve kemik iliği genell ikle 
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korunur ki bu da T h ü c r e l e r i n normal dağ ı l ımına 
uyar. 

K L İ N İ K B U L G U L A R 

A - C i l t Be l i r t i le r i 
C T C L ' n i n k ü t a n e ö z evrelerinin klasik tan ımı , 

halen de ku l l an ı lmak ta olan, 1%2'de A l i b e r t - B a z i n 
t a r a f ı ndan yapı lmış o lan ıd ı r (1,4,19,22). 

1. Premikot ik d ö n e m , 
2 . Plak d ö n e m i 
3 . T ü m ö r d ö n e m i , olmak ü z e r e üç d ö n e m d e 

incelenir. 
1 . P remiko t ik d ö n e m : Bu d ö n e m d e g ö v d e d e 

ve ekstremitelerde pembe, kahverengi hafif 
kepekl i , non-spesi f ık s ınır lar ı bel irgin olmayan 
plaklar ortaya ç ıka r .Baş lang ıç ta bu hastalar 
"kronik non-spesifik dermatitis" teşhis i ile uzun 
s ü r e takip edilebil ir ler . Genel l ik le kesin tan ı 
konulana kadar 6 yıl kadar bir sü r e geçe r (19,22). 
Klas ik olarak b i r çok ayrı kl inik antite premikot ik 
d ö n e m d e bulunabil ir . Bunla r bir sü r e sonra 
belirgin C T C L ' y a d ö n ü ş ü r l e r . B u n l a r ı n baş l ıca la r ı 
şun la rd ı r : 

— Po ik i lo At rof îka V a s k u l ä r e : Bu kl inik an-
titenini üç komponenti vard ı r : Ağ şek l inde ve hiper-
pigmentasyon, telenjiektazi ve cilt atrofisi. Lezyon-
lar sıklıkla simetriktir. D a h a çok v ü c u d u n göğüs 
kalça ve büyük fleksör ka t lant ı la r ı da dahil , kapa l ı 
yerlerinde meydana gelir. T ip ik olarak g ü n e ş ışığı 
ile kaybolur, kışın tekrar ortaya ç ıkar . Be l i rg in 
C T C L ' y a progresyonu c i ld in i n d ü r a s y o n u ve plak 
gel iş imi ile o lmak ta t ı r (1,19,22). 

— Parapsor ias is variegata: Seyrek g ö r ü l e n bu 
kl inik antitenin g ö r ü n ü m ü tipiktir . E r ü p s i y o n l a r 
zebray ı a n d ı r a n pu l pu l nok ta l ı eri temlerden 
o l u ş m a k t a d ı r . D a h a çok g ö v d e d e d i r . B u tip 
e rüps iyon la r sonunda C T C L ' y a d ö n ü ş ü m gös te r i r ­
ler (1,19,22). 

— Alopes ia M ü s i n o z a : Bu inflamatuvar s ü r e ç 
kıl fol iküllerinin dış k ı smında ve yağ bezlerinde 
mukopol isakkar id asit b i r ikimiyle karakterizedir. 
Kıl meydana getiren vücu t b ö l g e l e r i n d e alopesi 
başl ıca bulgudur. C T C L ' l i ha s t a l a r ın %15'inde 
gö rü lü r (1,19,2,23,24). 

2. P l ak d ö n e m i : Bu d ö n e m keskin kenar l ı , 
d i skoid y a p ı d a plaklar ile karakterizedir. 
Lezyon la r ın birbir ler iyle b i r leşmesiy le harita gibi 

bir g ö r ü n ü m ortaya ç ıkar . R e n k olarak 
kahverengiden m e n e k ş e rengine kadar değişebi l i r . 
Kaş ın t ı genellike bu d ö n e m d e va rd ı r . P lak 
dağ ı l ımına g ö r e evrelere ayrı l ı r lar: 

A Evres i :P lak la r t ü m vücu t yüzeyinin 
%10 'unu kap lamış t ı r . 

B EvreskP lak la r t ü m vücu t yüzeyinin %10'da 
fazlasını kaplar. Bu d ö n e m d e t a n ı d a zorluk olup 
ekzama, psör iaz i s veya n ö r o d e r m i t i s d e n ay ı rmak 
zordur . C T C L loka l steroid uygu l amas ına yanıt ver­
mez, üs te l ik p a r a p s ö r i a s i s d e k i sedef şek l indek i 
kabuklardan yoksundur (1,14,19,22,30,31). 

3 . T ü m ö r d ö n e m i : Gene l l ik le p lak la r ın 
nodul veya t ü m ö r e progresyonu ile karakterizedir. 
Bu d ö n e m d e neoplazik h ü c r e l e r hayli malign o lup 
deriye olan afinitesi k a y b o l m u ş t u r . Bu afinitenini 
kaybo lmas ı yeni karakterde malign T h ü c r e l e r i n i n 
meydana gelmesi ile a ç ı k l a n m a k t a d ı r . O lgun T 
h ü c r e marker ler i de k a y b o l m a k t a d ı r . T ü m ö r l e r 
ekseri kubbe şek l inde ve serttirler. V ü c u d u n 
herhangi bir yerinde meydana gelmekle beraber, 
yüz, saçlı deri , c i ld in ka t l an t ı yerlerinde daha çok 
olmaya eği l imlidir ler . T ü m ö r l e r k ö t ü prognoz için 
bir bel i r t i olarak kabul edi l i r ler . Nad i r en ağrılı 
olurlar (1,10,19,22,30). 

V A R Y A N T TİPLER 

1, Mycos i s Fungoides: Bu kl inik varyant 
1892 yı l ında i lk defa Besnier ve Ha l lopeau 
t a r a f ından tarif edi lmiş t i r . Bu form d o ğ r u d a n 
doğ ruya er i t rodermi ile baş layan , yaygın eri tem 
vedeskuamasyonun g ö r ü l d ü ğ ü C T C L t ipidir . Ç o k 
kaşınt ı l ıdır . Er i t rodermiye ilaveten avuç içi ve ayak 
t a b a n ı n d a l i ssür ler , ekrodermiye ilaveten avuç içi 
ve ayak t a b a n ı n d a f issürler , ekrodermiye ilaveten 
avuç içi ve ayak t a b a n ı n d a f issürler , ektropion, 
t e r m o r e g ü l a s y o n b o z u k l u ğ u ile k i lo kaybı da 
bulunabil i r . Has t a l ı k internal yaydım g ö s t e r d i ğ i n d e 
lenfadenopati, alopesi, hepatosplenomegali ortaya 
çıkabil ir (1,4,6,7,19,22). 

2. Sezary Sendromu: 1938 yı l ında Sezary ve 
Bour ra in , jeneralize eksfolyasyon, er i t rodermi, 
yaygın lenfadenopati ve kaş ın t ı ile deride ve kanda 
hiperkromatik, s e rcb r i fo rn ı m o n o n ü k l e e r 
h ü c r e l e r i n b u l u n d u ğ u lö semik bir k l in ik tabloyu 
tarif e tmiş le rd i r . B u n a Sezary Sendromu ad ı 
veri lmişt i r (1,4,7,15,19,22). 
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B.Cilt Dışı Tutulum 
C T C L ' n ı n epidermotropik şekl in in non-

epidermotropik s e k i l e d ö n ü ş m e s i , has ta l ığ ın 
yayılımı ve d iğe r organ ve sistemlerin tutulumu ile 
karakterizedir . Bu durum tedaviye cevab ın azald ığ ı 
ve prognozun kötüleş t iğ i bir safhadı r . Periferik lenf 
bezler inin olaya kat ı lması , d iğe r d o k u l a r ı n olaya 
katıldığı n ı g ö s t e r m e k t e d i r . 

T ü m has t a l a r ın %50'sinde Mycos i s F u n -
goides ' l i has t a l a r ın %85' inde lenfadenopati mev­
cuttur. En sık tutulan cilt dışı organ ka rac iğe rd i r . 
Histopatoloj ik olarak pulmoner tutulum cilt dışı 
organ ka rac iğe rd i r . His topatoloj ik olarak pulmoner 
tutulum %50 o r a n ı n d a olup, radyolojik olarak non-
H o d g k i n lenfomalardaki gibidir (19,22). 

K e m i k iliğinin olaya işt iraki C T C L ' d a o l d u k ç a 
sınırl ıdır . E ğ e r i l ikte tutulum varsa, malign helper T 
h ü c r e l e r i n i n e k s t r a m e d ü l l e r yapımını yansıt ır 
(19,22). Hiperka l semi sıktır. Bu muhtemelen 
malign T lenfositlerinin osteoklast aktive edici 
faktör y a p m a l a r m d a n d ı r . U z u n kemikler baş l ıca 
osteolitik ve patolojik kır ıklar ın g ö r ü l d ü ğ ü yerlerdir 
(3,23). Yaygın artrit, göz , santral ve periferik sinir 
sistemi tutulumu bi ldir i lmişt i r . Gastrointestinal, 
kalp ve b ö b r e k organ tu tu lumla r ı o l d u k ç a sık 
g ö r ü l m e k t e d i r (1,4,19,22). 

Hematoloj ik olarak d o l a ş a n kanda malign 
hüc re l e r , mutlak lenfopeni, eozinoftli, a r tmış 
serum I g A ve I g E seviyesi bulunabilmektedir 
(15,19,22). C T C L ' d a sekonder neoplazmlar ve 
monoklonal gammapatinin sıklıkla beraber 
bu lunab i l eceğ i l i t e r a t ü r d e kaydedi lmiş t i r (22,28). 

TANI VE SINIFLAMA 
Epide rmot rop ik C T C L tanısı klinikopatolojik 

kriterlere d a y a n m a k t a d ı r . B i r çok hastada 
e rüps iyon la r ı histolojisi patognomonik deği ldi r . 
Baş l ang ıç t an kesin histopatolojik belirtiler 
ç ık ıncaya kadar b i r k a ç yıl g e ç e n latent bir sü r e 
mevcuttur. 

U z u n yıllar hastalar nonspesifik dermatit 
tanısı a l ı r lar . K e s i n tan ı için tekrarlanan cilt biyop­
sileri gerekebilir . D i ğ e r metodlar; sitofotometri, 
elektron mikroskopi , T h ü c r e sitolojisi, kanda ve 
deride infiltran h ü c r e l e r i n morfolojik incelen­
mesidir (1,19,22). 

Patolojik olarak C T C L ' d a tesbit edilen 
hücreler hem fenotip hem de fonksiyonel olarak 

Tablo -1 

Cildin T Hücreli Lenfomalarında Evreleme 

E v r e Ö z e l l i k 

0 H d e k a m i g r ( l e n f o i d p a p u l o m a t o z i s ) 

1 E r i t e m a t ö z p lak ; y a y g ı n e r i t e n i 

I I I n d u r a s y o n l u p lak ; exfo l iasyon 

III C i l t t ü m ö r l e r i 

I V L e n f d ü ğ ü m l e r i n d e t u t u l m a 

V O r g a n t u t u l m a s ı : 

A - K a n d a h ü c r e y o k 

B - L ö s e m i k faz 

Helpe r T lenfositlerdir. Bu h ü c r e l e r ekseri dar 
s i top lazmal ı , i r r egü le r nük leus l a r ı olan h ü c r e l e r d i r . 

Premikot ik d ö n e m d e histolojik yapı non 
spesifiktir. P lak d ö n e m i n d e üst histolojik yapı non 
spesifiktir. Gene l l ik le dermisde, band ş e k l i n d e 
pol imorf ık bir infı l trasyon va rd ı r . Bu infiltrasyon 
histiyosit, eozinofil , normal lenfosit, p lazma 
hüc re l e r i v e değiş ik say ıda C T C L h ü c r e l e r i n d e n 
o l u ş m a k t a d ı r 1,19,22,31). T ü m ö r d ö n e m i n d e ik i t ip 
histolojik yapı va rd ı r . Bazı hastalarda plak 
d ö n e m i n d e pol imorf ik inf ı l t rasyon va rd ı r . 
Baz ı l a r ında ise infı l t rasyon m o n o m o r f ı k olup, 
yaygın t ü m ö r h ü c r e l e r i n d e n o l u ş m a k t a d ı r . 

E lek t ron mikroskopik incelemede Sczary 
Sendromunda g ö r ü l e n lösemik h ü c r e l e r 15-40 mik­
ron ç a p ı n d a , nukleusu serebriform özell ik 
gös t e r en , kromatin yapısı kondanse ve nük leo l l e r i 
belirgin olan h ü c r e l e r d i r (1,19,22,31). 

Ayır ıc ı t a n ı d a psoriasiform dermatit, tinea 
corporis, parapsoriasis, kronik dermatitler, c i ld in 
primer kanseri ve B-hücre l i lenfomalar 
düşünü lme l id i r . 

EVRELEME 
Çeşit l i evreleme yön t emle r i ö n e s ü r ü l m ü ş t ü r . 

Has ta l ığ ın evresi a r t t ı kça yaşam süres i k ı s a l m a k ­
tadı r . A n c a k uygulanacak tedavi H o d g k i n has­
ta l ığ ında o l d u ğ u gibi ö n e m l i etkisi yoktur. 

TEDAVİ 
G ü n ü m ü z d e C T C L ' l i hastalarda remisyon 

sağlayan sınırlı sayıda klasik tedavi metodu mevcut­
tur. B i r çoğu a r a ş t ı r m a ve deneme sa fhas ındad ı r . 
Baş l ıca tedaviye usullerini şu baş l ık lar a l t ı n d a 
toplamak m ü m k ü n d ü r . 
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1. Topikal Tedavi 

a . Ni t ro jen M u s t a r d : i ler i d ö n e m d e k i 
Mycos i s Fungoidesl i hastalar için başar ı l ı olarak 
kul lanı lan bir a jandır . 1/5 lik so lüsyonlar ı kl inik 
remisyon temin edilinceye kadar he rgün , sonra 
haftada ik i gün olmak ü z e r e haricen kullanıl ır . 
A l l c r j i k dermatit anaflaktik reaksiyon reversibl 
hipcrpigtnentasyon baş l ıca yan etkileri a r a s ı n d a d ı r 
(16,22). 

c. C a r m u s t i n ( B C N U : 1 , 3 bis 2 kloroetil-1 
N i t r o s ü r e a ) : Lezyon la r ın v ü c u d u n %10'dan az ına 
yayıldığı hastalarda topikal olarak kul lanı lan etkil i 
bir tedavi yön temid i r . Baş l ıca yan etkileri; erkem, 
telenjiektazi, orta derecede kemik iliği depresyonu, 
pulmoner ve renal toksisitedir (11,16,22). 

d . ' B C G U y g u l a m a s ı : Y a p ı l a n ça l ı şma la rda 
plak ve t ü m ö r d ö n e m i n d e Mycos is Fungoides ' l i 
hastalarda intralezyoner veya topikal olarak 
kul lanı lan etkili bir tedavi yön temid i r . A n c a k 
sistcmik ve lokal komplikasyonlarma rast lanı labi l i r 
(16,22). 

2. Radyoterapi 

C T C L lenfositleri radyoterapiye çok hassas o l ­
d u k l a r ı n d a n tedavide bu yön temin yeri büyük tü r 
(22,27). 

a. Lokal ize Soft X - R a y Tedavis i : E ğ e r tek tip 
deri lezyonu varsa bu tedavi tavsiye edil ir . M u l t i p l 
lezyonlarda ise ek tedavi olarak düşünü lme l id i r . 
100-200 rad fraksiyone dozlar halinde toplam 
1000-2000 rad olacak şeki lde uygulanır . 
Agranü los i toz , radyasyon dermatiti gibi yan etkileri 
vard ı r (18,19,22,26). 

b. İonlayıcı Radyoterapi (Elect ron beam): 
Bundaki prensip, X- r ay deki fotonun yerine 2,5 
m e V elektron kul lan ı lmas ıd ı r . Bu sadece d e r m i ş e 
kadar i l e r led iğ inden iç organlara zarar vermeden 
t ü m vücut ış ınlaması m ü m k ü n o lmak tad ı r (16,22). 

3. Fotokemoterapi : ( P U V A ) : Bu tedavide 
prensip, oral olarak verilen "Methoxypsoralen" 
(biyolojik olarak inaktif bir madde) deride 
ultraviole ışını ile aktif hale g e ç i p D N A yapısın 
bozmak t ı r . Böylece sadece deriye g e ç e n ultraviole 
der ideki neoplastik hüc re l e r i e tk i lemiş o lmak tad ı r . 

P lak d ö n e m i n d e etki l i bir tedavi metodudur 
(18,19,22). 

4 . S i s t emik Kemote rap i : C T C L ' d a bir kere 
lenf n o d ü l ü ve viseral tutulum ortaya ç ık t ık tan 
sonra, sistemik olarak ku l lan ı lab i lecek bir t ak ım 
alternatif i laçlar mevcuttur. Tek bir ajanla 
kemoterapi has ta l ığ ın sınırlı k a l m a s ı n d a yetersiz 
k a l m a k t a d ı r . Y a p ı l a n ç a l ı ş m a l a r d a C H O P - B l e o 
(Siklofosfamid, A d r i a m i s i n , O n k o v i n , Prednizon, 
.Bleomisin) tedavi ş e m a s ı en iy i i lk tedavi şemas ı 
olarak değe r l end i r i lmiş t i r . 

Siklofosfamid (C) 750 mg/m2 1. g ü n iv 
A d r i a m i s i n ( H ) 
( H i d r o k s i l Daunorubic in 
Onkov in (O) 
Prednizon (P) 

50 mg/m2 1. g ü n iv 

Bleomis in 

1,4 mg/m2 1. gün ıv 
100 mg/m2 1-2-3-4-5. 

g ü n l e r po. 
(B) 4 mg/'m2 1. gün iv 

Bu tedavi p r o t o k o l ü üç haftada bir gerekli 
kontroller yap ı ld ık tan sonra ortalama 13 hafta 
uygulanır . 

5 . Deneysel Tedavi M e t o d l a r ı : Lökofe res i s , 
ekstrakorporal fotoferezis, etretinate tedavisi, 
retionik asit tedavisi, s imetidin, deoksikoformisin 
gibi . 

K L İ N İ K SEYİR V E P R O G N O Z 

H a s t a n ı n yaşı, mutlak lenfosit sayısı, helper T 
lenfositlerin s ü p r e s s ö r T lenfositlere d ö n ü ş ü m 
oran ı , has ta l ığ ın ve s e m p t o m l a r ı n ı n yaygınlığı g ib i 
b i r çok faktör değiş ik derecelerde prognozu et­
kilemektedir . Baş l ı ca ö l ü m sebebi enfeksiyonlar ve 
organ d is fonks iyonlar ıd ı r . en ö n e m l i kompl ikasyon-
lar ve organ d is fonks iyonlar ıd ı r . En ö n e m l i 
komplikasyonlar elitte kaş ınt ı , şekil b o z u k l u ğ u ve 
ağrılı ü l se r l e rd i r . Ci l t te stafilokok enfeksiyonlar ı ve 
gram negatif enfeksiyonlar görülebi l i r . C i l t d ış ı 
komplikasyonlardan menengeal ve gastrointestinal 
tutulma öneml id i r . 

D e r i bel i r t i ler inin b a ş l a m a s ı n d a n sonra or­
talama y a ş a m 8.8 yıl, cilt biopsisi ile tam konulduk­
tan sonra ise 5 yıllık y a ş a m süres i %50 bu lun­
muş tu r . Yaş ı 50'nin a l t ında olanlarda prognoz 
daha iyi g ö r ü n m e k t e d i r (5,8,19,22,25) 
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