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OZET Primer kutanz lenfomalar, kutandz T hiicreli ve B hiicreli len-
fomalarin heterojen bir grubudur. Tani1 aldiklarinda ¢ogunlukla deriye
lokalizedirler. Yaklasik %80’ini kutandz T hiicreli lenfomalar, %20’sini
kutanoz B hiicreli lenfomalar olugturmaktadir. Tani i¢in klinik, histo-
patoloji, immiinfenotiplendirme ve gen rearranjman analizleri birlikte
degerlendirilmelidir. En sik goriilen kutandz T hiicreli lenfoma miko-
zis fungoidestir. Klinik olarak yama, plak ve tiiméral lezyonlar goriiliir.
Histopatolojik incelemede atipik lenfositler, epidermotropizm, Pautrier
mikroapseleri tespit edilir. Fakat histopatolojik bulgular ve immiinfe-
notiplendirme karakteristik olmadiginda, erken evre mikozis fungoi-
deste tan1 zorluklar1 yasanmaktadir. Eritrodermi ile karakterize Sezary
sendromunda, Sezary hiicreleri deride, lenf nodunda ve periferik kanda
goriliir. Primer kutandz CD30+ lenfoproliferatif hastaliklar ise kuta-
ndz T hiicreli lenfomalarin 2. bityiik grubunu olusturur. Bunlar disinda
nadir goriilen diger primer kutanoz T hiicreli lenfomalar i¢in klinik, hi-
stopatolojik, immiinfenotiplendirme &zellikleri ile ayiric1 tantya gidilir.
Primer kutan6z marjinal zon lenfoma, primer kutan6z folikiil merkez
hiicreli lenfoma, primer kutanoz diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma, bacak
tipi ise baglica 3 primer kutandz B hiicreli lenfomadir. Primer kutanoz
lenfoma hastalarinda evreleme yapilmasi hastalarm takibi, prognozu
ve tedavisi i¢in 6nemlidir. Mikozis fungoides ve Sezary sendromu igin
TNMB siniflandirmasi kullanilir. Derinin degerlendirilmesi igin lez-
yonlarn klinik &zellikleri ve kapladiklar yilizey alan 6nemlidir. Anor-
mal lenf nodlarinin incelenmesi i¢in eksizyonel biyopsi 6nerilir. Lenf
nodlarinda, prognoz nodal yapinin silinmesi ile iliskilidir. Diger primer
kutan6z lenfomalar1 evrelendirmek i¢in TNM simiflandirmasi kullani-
lir ve santral lenf nodlar1 degerlendirilir.

Anahtar Kelimeler: Kutan6z B hiicreli lenfoma; kutan6z T hiicreli
lenfoma; primer kutandz lenfoma

ABSTRACT Primary cutaneous lymphomas are a heterogeneous
group of cutaneous T and B cell lymphomas. They present in the skin
with no evidence of extracutaneous disease at the time of diagnosis.
Cutaneous T cell lymphomas represent approximately 80% and cuta-
neous B cell lymphomas represent approximately 20% of all primary
cutaneous lymphomas. Clinical properties, histopathology, im-
munophenotyping and gene rearrangement analyzes are evaluated for
the diagnosis. Mycosis fungoides represents the most common type of
cutaneous T cell lymphomas and presents in the skin as patches, plaques
and tumors. Histopathological examination reveals atypical lympho-
cytes, epidermotropism and Pautrier microabscesses. However, when
histopathological findings and immunophenotyping are not character-
istic, diagnosis of early mycosis fungoides could be difficult. Sezary
syndrome is characterized by erythroderma and Sezary cells are pre-
sent in the skin, lymph nodes and peripheral blood. Primary cutaneous
CD30+ lymphoproliferative disorders represent the second most com-
mon group of cutaneous T cell lymphomas. For other rare primary cu-
taneous T cell lymphomas, differential diagnosis is made with clinical,
histopathological and immunophenotyping features. Primary cutaneous
marginal zone lymphoma, primary cutaneous follicle center lymphoma,
and primary cutaneous diffuse large B-cell lymphoma, leg type are 3
types of primary cutaneous B-cell lymphomas. Staging is important for
the follow up, prognosis and treatment of the patients with primary cu-
taneous lymphomas. Staging of mycosis fungoides and Sezary syn-
drome is based on TNMB classification. Clinical features and surface
area of the lesions are important for the evaluation of the skin. Exci-
sional biopsy is recommended for examination of abnormal lymph
nodes. Prognosis regarding lymph nodes is related to effaced nodal ar-
chitecture. TNM classification is used for staging other primary cuta-
neous lymphomas and central lymph nodes are also evaluated.

Keywords: Cutaneous B-cell lymphoma; cutaneous T-cell
lymphoma; primary cutaneous lymphoma

Primer kutandz lenfomalar, kutandz T hiicreli
lenfoma (KTHL) ve kutandéz B hiicreli lenfoma
(KBHL)larin heterojen bir grubudur. Tan1 aldikla-
rinda ¢cogunlukla deriye lokalizedirler. KTHL ler
yaklagik %80’ini, KBHL’ler ise %20’sini olustur-

maktadir."? Farkli klinik ve prognostik 6zelliklere
sahip primer kutandz lenfomalarin tanisi i¢in klinik,
histopatoloji, immiinfenotiplendirme ve gen rear-
ranjman analizleri beraber degerlendirilmelidir.* Bu
ozellikleri g6z oniinde bulundurularak, primer kuta-
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noz lenfomalar DSO-Avrupa Kanser Arastirma ve
Tedavi Organizasyonu [European Organisation for
Research and Treatment of Cancer (EORTC)] klasi-
fikasyonuna gore isimlendirilmis ve bu klasifikasyon
en son 2018 yilinda revize edilmistir.! Bu derlemede,
KTHL ve KBHL’nin tan1 ve evrelemesi hakkinda
bilgi verilmesi amaglanmistir.

I KUTANOZ T HUCRELI LENFOMALAR

MiKO0ZiS FUNGOIDES

Mikozis fungoides (MF), en sik goriilen KTHL dir
ve tlim primer kutandz lenfomalarin yaklagik
%50’sini olusturmaktadir.'* Klasik MF’de yama ev-
resi, farkli biiytikliiklerde ince skuamli, eritemli ya-
malar ile karakterizedir. Hafif bir kasint1 bulunabilir.
Bu lezyonlarin, kalgalar gibi giines gérmeyen bolge-
lerde olmasi 6nemli bir klinik ipucudur.*> MF, yillar
boyunca uzamus bir klinik seyir ile yama, plak ve tii-
moral evreye progresyon gosterebilir. Timor evre-
sinde yama, plak ve tiimor lezyonlar1 bir arada
bulunur. Tek bagina tiimdr goriildiigiinde, dncesinde
yama, plak ve lezyon tariflenmiyor ise tani igin
diger kutanoz lenfomalarin disiliniilmesi gerek-
mektedir.”8 MF tanis1 i¢in klinik-histopatolojik ko-
relasyon gerekir. Histopatolojik incelemede taniya
gotiiren bulgular atipik lenfosit, epidermotropizm
ve Pautrier mikroapselerinin goriilmesidir. Atipik
lenfositler kii¢iik-orta biiyiikliikte hiperkromatik,
serebriform niikleuslu, etraflarinda halo bulunan
lenfositlerdir. Epidermiste lokalize olmaya meyilli
olmalar1 epidermotropizm, intraepidermal kiime-
lesmeleri ise Pautrier mikroapseleri olarak adlandi-
Klasik yama-plak MF lezyonlarinda
lenfositlerin likenoid paternde dizilmesi, atipik len-

rilir.

fositlerin epidermotropizm gostermesi tipiktir. Pa-
utrier mikroapselerinin goriilmesi karakteristik
olmakla beraber, olgularin ¢ok az bir kisminda go-
riilebilmektedir.”” Tiimoral lezyonlarda ise atipik
lenfositler daha biiyiiktiir; niikleuslar1 orta-biiyiik
olarak isimlendirilir. Infiltratin retikiiler dermis ile
beraber tiim dermisi kapladig goriiliir.>’

Immiinohistokimyasal boyama ile T hiicre anti-
jen ekspresyonunun degerlendirilmesi tanida yar-
dimcidir. Immiinfenotiplendirmede MF’de atipik
lenfositler CD3+,CD4+ve CD8-hafiza T hiicreleridir.

57

CD2, CD5 ve/veya CD7 kaybi da goriiliir. CD4/CDS8
orant artmigtir. Bunun yani sira MF’de nadiren
CD3+,CD4—-CD8+fenotipi de olabilecegi unutulma-
malidir.'*"2

MEF’de T hiicre reseptor (THR) gen rearranjman
analizi, klonaliteyi tespit etmek i¢in kullanilir. Sik-
likla gama ve beta THR gen rearanjmanlar bildiril-
mistir."”* Polimeraz zincir reaksiyonu [polymerase
chain reaction (PCR)] ile tespit edilen klonalite ta-
niya yardimeidir, fakat klonalitenin tespit edilmemesi
de taniy1 ekarte ettirmez.'*'* Ozellikle erken evre
MEF’de yaklasik %40 oraninda yanlig-negatiflik bil-
dirilmistir.”

Histopatolojik bulgular ve immiinfenotiplen-
dirme karakteristik olmadiginda, 6zellikle erken evre
MF’de tan1 zorluklar1 yaganmaktadir. Bu durumdaki
lezyonlara yaklagimin nasil olacagini belirlemek i¢in
Uluslararas1 Kutanoz Lenfoma Dernegi (ISCL) tara-
findan sponsor olunan 5 toplantinin sonuglart editor-
yal derleme olarak yaymlanmis ve erken evre MF’de
bir tan1 algoritmasi belirlenmistir. Bu algoritma klinik
prezentasyonun, histopatolojinin, immiinopatolojinin,
T hiicre klonalitesinin beraber degerlendirilmesinin
Oonemini vurgulamaktadir. Bu algoritmaya gore, MF
tanis1 koymak i¢in toplam 4 puan gereklidir; fakat kli-
nik ve histopatolojik kriterler yeterli ise molekiiler ve
immiinopatolojik kriterlerin tan1 i¢in gerekli olmadig1
belirtilmistir (Tablo 1).'® Arastirmacilar, ayrica per-
sistan poikilodermatoz yamalarin giines gérmeyen
yerlerde, 6zellikle kalcalarda, biyopsi ile aksi ispat
edilmedik¢e MF olarak degerlendirilmesi gerektigini
bildirmislerdir.'®

Tiim bu ¢alismalara ragmen MF’1i hastalara tani
konulmasinda gecikmeler olmaktadir. Erken evre
MF’li hastalarin verilerinin degerlendirildigi calis-
mada, ilk semptom ile tan1 konulmasi arasinda orta-
lama 3 y1l oldugu bildirilmistir.'” Bu siireyi kisaltmak
icin Ozellikle gen c¢aligmalar1 yapilmaktadir.
KTHL’lerde disregiile genler tespit edilmistir.'s
CADM1’in erken evre MF igin tan1 belirteci olabile-
cegi bildirilmistir.' Bunlarin yani sira THR gen ana-
lizinde “high-throughput” sekanslamanin, PCR’ye
gore daha sensitif ve spesifik oldugu tespit edilmis-
tir.* Fakat bunlar klinik pratikte uygulamaya gegiri-
lebilmis degildir.
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TABLO 1: Erken evre MF puan tablosu.™

Kriter
Klinik
Ana kriter
* Persistan ve/veya progresif yama/ince plaklar
Diger kriterler
* Giines gérmeyen yerlerde lokalizasyon
o Sekil/blyiklik farki
* Poikiloderma
Histopatolojik
Ana kriter
* Yiizeyel lenfosit infiltrasyonu
Diger kriterler
* Spongioz olmadan epidermotropizm
* Lenfoid atipi
Molekiiler Biyoloji
* Klonal TCR gen rearranjman
immiinopatoloji
* <%50 CD2+, CD3+, ve/veyaCD5+ T hiicreleri
* <%10 CD7+ T hiicreleri
* CD2, CD3, CD5 veya CD7’nin epidermal/dermal uyumsuzlugu

Skorlama
2 puan
Ana kriter+diger 2 kriter

Ana kriter+diger 2 kriter

Skorlama
1 puan
Ana kriter+diger 1 kriter

Ana kriter+diger 1 kriter

Klonalite var ise 1 puan

Bir veya daha fazlasi varsa 1 puan

MF nin farkl: alt tipleri mevcuttur. Folikiilotro-
pik MF’de lezyonlar bas-boyun bolgesinde goriil-
meye egilimlidir ve alopesik alana neden olabilirler.
CD4+ boyanan T lenfositler, folikiiler epitele infiltre
olarak folikiilotropizm gosterir. Folikiiler miisindz
tespit edilebilir. Pajetoid retikiilozda ise lezyonlar ge-
nellikle ekstremitelerdedir. CD3+ T hiicreleri, CD4+
veya CD8+ olabilir. Tiim epidermiste atipik lenfosit-
lerin goriildiigii pajetoid goriiniim mevcuttur. Granii-
lomatdz gevsek deride lezyonlar, aksilla ve inguinal
bolgede yer alir. CD4+ boyanan T lenfositler gorii-
liir. Histopatolojisinde ¢ok ¢ekirdekli dev hiicrelerin
goriilmesi tanida yardimcidir.®”

SEZARY SENDROMU

Klinik olarak, viicudun %80’inden fazlasini kaplayan
eritrodermi ile karakterizedir. Diger eritrodermi ne-
denleri ile ayirici tan1 yapmak onemlidir.® Histopato-
lojisi MF’ye benzemekle birlikte epidermotropizm
goriilmeyebilir. Burada dnemli olan deride goriilen
Sezary hiicrelerinin, lenf nodunda ve yogun olarak
periferik kanda goriilmesidir.®'**! Neoplastik T hiic-
releri CD3+, CD4+ ve CDS- fenotipindedir. CD7 ve
CD26 kayb1 goriiliir. Atipik lenfositler PD1 boya-
nlr.22-24
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Tanist i¢in periferik kanda T hiicre klonalitesinin
gosterilmesi sarttir. Bununla birlikte >1.000 Sezary
hiicresi/mm?* veya CD4/CD8>10 veya anormal feno-
tipli CD4+T hiicre sayisinda artmadan birinin (>%40
CD4+/CD7- veya >%30 CD4+/CD26-) olmast ile be-
raber tan1 konulur.”

| PRIMER KUTANOZ CD30+
LENFOPROLIFERATIF HASTALIKLAR

Kutanoz T hiicreli lenfomalarin 2. biiylik grubudur
ve yaklasik %25’ini olustururlar. Primer kutantz ana-
plastik biiyiik hiicreli lenfoma ve lenfomatoid papiilo-
zis bu grubun igerisinde yer alir. ikisinin birbirinden
ayrmmi igin klinik gériintii ve seyir 6nemlidir.'

PRIMER KUTANOZ ANAPLASTIK
BUYUK HUCRELI LENFOMA

Lokalize veya multifokal nodiiller ile karakterizedir,
iilserasyon gortilebilir. Histopatolojisinde biiyiik atipik
hiicreler tiim dermisi kaplayan, yogun nodiiler veya dif-
fiiz infiltrat olusturur. Neoplastik hiicreler CD4+ T hiic-
releridir, %75’inden fazlas1 CD30+’tir.”?%?” Bu
hastalarda ayirict tant yapmak onemlidir. Sistemik
anaplastik biiyiik hiicreli lenfoma (sABHL) farkli kli-
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TABLO 2: Primer KTHL ler icin klinik, histopatolojik, imminfenotiplendirme ézellikleri.

Klinik
Subkiitan panniklit benzeri Noddl tizeri hafif eritemli
T hiicreli lenfoma

Primer kutandz akral CD8+ T hticreli lenfoma  Nodiil akral tutulum

Primer kutan6z agresif epidermotropik Noddll tilsere
CD8+ sitotoksik T hiicreli lenfoma

Kutanéz adult T hiicreli [6semi/lenfoma MF benzeri
Primer kutan6z CD4+ kiicik/orta Nodl

T hicreli lenfoproliferatif hastalik

Ekstranodal NK hicreli lenfoma, nazal tip Noddl

Primer kutan6z gama/delta Yama plak nodil

T hiicreli lenfoma siklikla ekstremitelerde

Histopatoloji

infiltrat subkiitan dokuda CD8+
dermis epidermis tutulmamig TCRa/B
Dermal infiltrat CD8+
Pagetoid epidermotropizm likenoid patern CD8+
(granzim B+, perforin+, TIA-1+)
Epidermotropizm CD4+
Fokal epidermotropizm dermal infiltrat CD4+

Dermal infiltrat

Epidermotropik, dermal, subkitanéz

immiinfenotip

CD 56+ NK-cell (granzim B+,
perforin+, TIA-1+)
CD4-, 8-, 56+ gama/delta

nik ozellikleri, prognozu ile primer kutandz anaplas-
tik biiyiik hiicreli lenfoma (pkABHL) dan ayrilir.
sABHL de siklikla epitelyal membran antijen (EMA)
pozitif iken; pk ABHL’de kutandz lenfosit antijen [cu-
taneous lymphocyte antigen (CLA)] pozitiftir.?® Ay1-
ric1 tanida yer alan diger bir hastalik olan hiicrelerin
CD30+ boyandigi MF hastasinda gelisen biiyilik
hiicre transformasyonunda, 6ncesinde MFnin klasik
yama, plak lezyonlar1 goriilmektedir.”® Ayrica bu iki
hastaligin ayirici tanisinda CDKN2A/CDKN2B de-
lesyon varligi transforme MF tanisin1 desteklerken;
perforin ekspresyonu ise kutandz anaplastik biiyiik
hiicreli lenfoma lehinedir.?*-*°

LENFOMATOID PAPULOZIS

Eritemli 3-10 mm ¢apli papiiler ile karakterizedir. Lez-
yonlarin 2-8 hafta icinde kendiliginden gerilemesi, tani
icin dnemli bir klinik ipucudur. Alt1 histolojik alt tipi
tanimlanmistir. Kama seklindeki lenfositik infiltrat ti-
piktir. Lenfomatoid papiilozis CD30+ T lenfositlerden
olussa da tip B’de atipik lenfositlerin CD30- olabile-
cegi unutulmamalidir.”**3? Ayirict tamda PLEVA yer
alir. Bocek 1s1r181 veya ilaca bagh hipersensitivite re-
aksiyonlarinda da CD30+ hiicreler goriilebilir. Fakat
lenfomatoid papiilozise gore sayilar1 daha azdir.”

DIGER KUTANGOZ T HUCRELI LENFOMALAR

Yenilenen DSO-EORTC klasifikasyonunda, KTHL’ler
arasinda “kronik aktif Epstein-Barr viriis (EBV) en-
feksiyonu” baglig1 da yer almaktadir. Hidroa vaksini-
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forme benzeri lenfoproliferatif bozukluklar1 ve sivri-
sinek 1siriklaria karsi agir1 duyarlilik reaksiyonlarini
icerir, siklikla ¢ocuklukta goriiliir. Hidroa vaksini-
forme benzeri lenfoproliferatif bozukluklar, ¢ogun-
lukla CDS8+T
wsiriklarina asirt duyarlilik reaksiyonlari ise ¢ogun-

lenfosit fenotipinde; sivrisinek
lukla dogal dldiiriicii hiicre fenotipindedir. Sistemik

lenfomaya ilerleme riski tasidiklar1 belirtilmistir.'

Nadir gortilen diger primer KTHL ler icin kli-
nik, histopatolojik, immiinfenotiplendirme 6zellikleri
ile ayirici taniya gidilir (Tablo 2).73*

PRIMER KUTANOZ B HUCRELI LENFOMALAR

Primer KBHL’ler, tan1 aldiklarinda ekstrakutanoz
hastalik bulgusu gdstermeyen, deriden kaynaklanan
non-Hodgkin B hiicreli lenfomalardir. Primer kuta-
n6z marjinal zon lenfoma, primer kutandz folikiil
merkez hiicreli lenfoma, primer kutanoz diffiiz biiyiik
B hiicreli lenfoma, bacak tipi 3 baslica primer
KBHL’dir.** Yenilenen DSO-EORTC klasifikasyo-
nunda KBHLler arasinda EBV pozitif mukokutanoz
tilser de yer almaktadir. Yas ile veya iyatrojenik im-
miinsuprese olan hastalarda deri, orofarengeal mu-
koza veya gastrointestinal sistemde tek, keskin smnirlt
tilsere lezyon olarak tanimlanmistir. Lezyon biiyiik
Hodgkin benzeri EBV pozitif B hiicrelerini igerir.'

Primer Kutandz Marjinal Zon B Hiicreli Lenfoma

Soliter veya kiimelenmis derin yerlesimli, eritemli,
endiire plak, nodiil veya tlimorler goriiliir. Histopato-
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lojisinde; nodiiler veya diffiiz subkiitan dokuya uza-
nan, epidermisin genellikle tutulmadigi dermal in-
filtrat ile karakterizedir. Neoplastik lenfositler CD
20+, BCL2+, BCL6-"dir.*

Primer Kutanoz Folikiil Merkez Hiicreli Lenfoma

Soliter veya grube papiiler, plak veya nodiiller ile ka-
rakterize, lezyonlarin daha ¢ok skalp, alin, boyun ve
govdede, nadiren bacakta goriildiigii, tim primer
KBHL nin %55’1ni olusturan derinin primer timorii-
diir.*® Histopatolojik olarak dermiste subkiitan do-
kuya uzanabilen yogun nodiiler-diffiiz lenfositik
infiltrat bulunur. Dermal infiltrat1 epidermisten ayi-
ran grenz zon goriiliir. Neoplastik lenfositler CD 20+,
BCL2-, BCL6+ dir.*®

Primer Kutandz Diffiiz Biiyiik B hiicreli Lenfoma, Bacak Tipi

Bacaklarda goriilen eritemli, viyolase nodiil veya tii-
morler ile karakterizedir. Primer KBHL nin agresif
alt tipidir. Histopatolojisinde infiltrat tiim dermisi
kaplar, subkiitan dokuyu tutabilir, nadiren {ilsere epi-
dermise uzanabilir. Neoplastik hiicreler CD20+,
BCL2+’dir, 33637

EVRELEME

Primer kutandz lenfoma tanisi alan hastalara evre-
leme yapilmasi hastalarin takibi, prognozu ve teda-
visi i¢in onemlidir. En sik goriilen MF ve Sezary
sendromu i¢in TNMB siniflandirmasi kullanilir.

Derinin degerlendirilmesi i¢in lezyonlarin kli-
nik 6zellikleri ve kapladiklar1 yiizey alan 6nemli-
dir. Yama, papiil ve/veya plaklar deri yiizeyinin
%10’undan az bir alanda ise T,, kapladiklar yiizey
alan1 %10°dan fazla ise T, olarak siniflandirilir. En
az 1 tane ¢ap1 1 cm’den fazla tiimoriin goriilmesi ile
hastalar T, viicut yiizey alaninin %80’inden fazla-
sinda yer alan eritrodermi ile T, olarak degerlendiri-
lir. Giincellenmis Uluslararas1 Kutan6z Lenfoma
Dernegi (ISCL)/EORTC evreleme ve klasifikasyo-
nuna gore fizik muayene veya goriintiileme yontem-
leri ile biiyiimiis lenf nodu tespit edilmedigi siirece
lenf nodu biyopsisine gerek yoktur. Klinik olarak
anormal lenf nodu ise uzun transvers ¢ap1 1,5 cm ve
lizerinde olan ya da biiytikligii ne olursa olsun fizik
muayenede palpe edilen sert, diizensiz, kiimelenmis
veya fikse olarak tanimlanmustir. Biyopsi 6ncesi klinik

olarak bilyiimiis veya anormal lenf nodlar1 bir goriin-
tilleme yontemi ile dogrulanmalidir. Lenf nodlarinda
ise prognoz nodal yapinin silinmesi ile iligkilidir. MF ve
Sezary sendromunda, anormal lenf nodlarinin incelen-
mesi icin eksizyonel biyopsi onerilir. Viseral tutulum
demek igin deri, lenf nodu veya kan diginda bir organin
tutulumunun gosterilmesi gerekir. Fakat lenf nodu ve
kan tutulumu olmadan viseral tutulumun olmasi da
beklenen bir bulgu degildir. Kan tutulumu ise
ISCL/EORTC tarafindan B, olarak tanimlanmustir.
MF ve Sezary sendromu TNMB’ye gore evrelendiri-
lir (Tablo 3).25:3839

Diger primer kutan6z lenfomalar evrelendirmek
icin TNM kullanilmaktadir. T lezyonlarin yayginli-
gin1 belirlerken, tani aldiklarinda NO ve MO kabul
edilen hastalarin, hastalik ilerlediginde lenf nodu tu-
tulumu ve i¢ organ tutulumuna gore evrelendirilmesi
yapilmaktadir. Santral lenf nodlar1 da degerlendirilir.*’

TABLO 3: MF/Sezary sendromu siniflandiriimasi ve
evreleme (ISCL/EORT).%

Deri
* T, yama, plak; kapladigi alan <%10
* T, yama, plak; kapladigi alan >%10
* T3 1 veya daha fazla timér (=1 cm ¢ap)
* T4 viicut ylizeyinin = %80 eritrodermi
Lenf nodlari
* N, klinik anormal periferik lenf nodu yok
* N, klinik anormal periferik lenf nodu, histopatoloji Dutch grade 1
veya NCI LNy,
* N, klinik anormal periferik lenf nodu, histopatoloji Dutch grade 2
veya NCI LN,
* N5 klinik anormal periferik lenf nodu, histopatoloji Dutch grade 3-4
veya NCI LN,
Metastaz
* M i¢ organ tutulumu yok
* My i¢ organ tutulumu var
Kan
* By atipik hticre <%5
* B, atipik hticre >%5, B2 kriterlerini tagimiyor
*B, >1.000 Sezary hiicresi/mm®+klonalite
Evreleme
IAT1 NO MO BO-1
IB T2 NO M0 BO-1
IIA T1-2 N1-2 MO BO-1
IIB T3 NO-2 M0 BO-1
11l T4 NO-2 MO BO-1
IVA T1-4 NO-3 M0 B0-2
IVB T1-4 NO-3 M1 B0-2
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Primer kutandz lenfomalar, farkli klinik ve histo-
patolojik 6zelliklere sahip genis bir hastalik grubunu
kapsamaktadir. Bu hastaliklarin tanisi i¢in klinik, hi-
stopatoloji, immiinfenotiplendirme ve klonalite bera-
ber degerlendirilmelidir. Genetik ¢alismalarla birlikte
primer kutandz lenfomalarin genetik yonleri de belir-
lenmeye caligilmaktadir. Evreleme ise ekstrakutantz
tutulumu tespit etmek ve hastalarin tedavisini planla-
mak i¢in 6nemlidir.
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