Turkiye Klinikleri ] Dermatol. 2019;29(3):131-7

I OLGU SUNUMU CASE REPORT

DOI: 10.5336/dermato.2019-64812

Primer Kutanoz Difiiz Biiylik B Hiicreli Lenfoma

Fatma Arzu KILIC?,
Sinan OZGELIKe,

Rana BASARA?

Banu LEBE®,

Sermin OZKAL®,

Berna ATESAGAOGLU®

Deri ve Zlihrevi Hastaliklari ABD,
Balikesir Universitesi Tip Faklltesi,
Balikesir, TURKIYE

°Patoloji ABD,

Dokuz Eyliil Universitesi Tip Faklltesi,
izmir, TURKIYE

*Hematoloji Klinigi,

Balikesir Devlet Hastanesi,

Balikesir, TURKIYE

Received: 16.01.2019

Received in revised form: 20.02.2019
Accepted: 26.02.2019

Available online: 05.03.2019

Correspondence:

Sinan OZGELIK

Balikesir Universitesi Tip Faklltesi,
Deri ve Ziihrevi Hastaliklar ABD,
Balikesir, TURKIYE
sinozc@gmail.com

Bu calisma, 27. Ulusal Dermatoloji Kongresi
(16-20 Ekim 2018)’'nde poster olarak
sunulmustur.

Copyright © 2019 by Turkiye Klinikleri

Olgusu: Mevcut Siniflamalar Esliginde
Primer Kutan6z B Hiicreli Lenfomalarin
Gozden Gegirilmesi

Primary Cutaneous Diffuse Large B Cell Lymphoma:

A Case Presentation and the Review of

Primary Cutaneous B-Cell Lymphoma Classifications

OZET B hiicreli lenfomalar, lenf nodlarinda ortaya ¢ikan non-Hodgkin lenfomalarin biiyiik go-
gunlugunu olusturmalarina kargin, primer kutanéz lenfomalarin az bir kismini olusturur. Primer
kutano6z lenfomalar farkli klinik gériiniim, histopatoloji, immiinfenotip 6zellikler gosteren hetero-
jen bir grup hastaliktir. Primer kutanéz B hiicreli lenfomalar, tiim kutanoz lenfomalarin %20-25’ini
olusturmaktadir. “Primer kutanéz difiiz biytik B hiicreli lenfoma, diger tip” olduk¢a nadir goriilen
bir kutanéz lenfoma olup, literatiirde sinirhi sayida olgu bildirilmistir. Tani kriterlerinin olmamas:
ve siniflandirma kriterlerinin karigik/belirsiz olmas: nedeniyle hastalar yanlhs veya ge¢ tan1 alabil-
mektedirler. Bu olgu sunumunda, primer kutan6z B hiicreli lenfomalarin oldukg¢a nadir goriilen bu
tipini ayirici tanida akla gelmesini vurgulamak amaciyla sunmak istedik.

Anahtar Kelimeler: B hiicreli lenfoma; difiiz biiyiik B hiicreli lenfoma; deri neoplazmlar1

ABSTRACT B-cell lymphoma is the most common non-Hodgkin’s lymphoma which arise in lymph
nodes, but on the other hand, it comprises only a small fraction of primary cutaneous lymphomas.
Primary cutaneous lymphomas are a heterogeneous group of diseases with different clinical features,
histopathology and immunophenotypes. Primary cutaneous lymphomas represent 20-25% of all
cutaneous lymhomas. "Primary cutaneous diffuse large B cell lymphoma, other type" is a very rare
primary cutaneous lymphoma and so far, only a limited number of cases have been reported in the
literature. Patients might be misdiagnosed or diagnosed late because of the vague classification cri-
teria of the disease and/or the absence of diagnostic criteria. We would like to present this case
with this rare subtype of primary cutaneous B-cell lymphoma in order to emphasize that this dis-
ease should be considered in the differential diagnosis.

Keywords: B cell lymphoma; diffuse large B cell lymphoma; skin neoplasms

ecmiste, kutanoz B hiicreli lenfomalarin ikincil olarak deride olus-

tugu disiintilmekteydi. Klonaliteyi gosteren immiinohistokimyasal

ve molekiiler genetik tekniklerin yaygin kullanimi ile primer bolgesi
deri olan B-hiicreli lenfomalarin farkli bir ekstranodal lenfoma grubunu
temsil ettigi anlagilmis oldu.

Primer kutanoz lenfomalar; farkli klinik gortiniim, histopatoloji, im-
miinfenotip 6zellikler gosteren heterojen bir grup hastaliktir. Primer kuta-
noz B hiicreli lenfomalar [primary cutaneous B cell lymphoma (PC-BCL)],
tim kutanoz lenfomalarin %20-25’ini olusturmaktadir. Primer kutanoz
difiiz bitytik B hiicreli lenfoma-diger [primary cutaneous diffuse large B cell
lymphoma-other (PC-DLBCL-O)] tipi ¢ok nadir goriilen bir kutanéz B hiic-
reli lenfoma olup, literatiirde sinirhi sayida olgu bildirilmistir.* Bu ¢aligmada,

nadir goriilmesi nedeniyle PC-DLBCL-O tanili bir olguyu sunuyoruz.
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I OLGU SUNUMU

Kirk yedi yasindaki erkek olgu, 2016 yilinda gogiis
kafesi ve karin 6n yiizii derisinde yaklagik 1 yildir
oldugu 6grenilen sislikler yakinmasi ile klinigimize
bagvurdu. Oz ve soy ge¢misinde 6zellik olmayan
olgunun dermatolojik muayenesinde; gévde 6n yii-
ziinde 10 c¢cm c¢apinda sinirlar1 belirsiz eritemli
makil, sternum alti-orta hatta 1,5x1,5 cm boyutla-
rinda iki adet eritemli nodil ile sol meme basgi al-
tinda dstteki 2x3 cm, alttaki 5x6 ¢cm boyutlarinda
olmak tizere birbirine bitisik, tizerlerinde tilseras-
yon bulunan iki adet eritemli nodiil saptand:
(Resim 1, Resim 2). Olgunun fizik muayenesi nor-
maldi. Periferik lenf nodu muayenesinde palpabl
lenf nodu saptanmadi. Tam kan, biyokimya, serum
LDH diizeyi, tam idrar tetkiki, periferik yaymasi
normaldi. Olgunun sol meme bag: altindaki nodiil-
den alinan doku 6rneginin histopatolojik incele-
mesi; “Dermiste ve subkiitan dokuda difiiz ve yer
yer nodiiler bliylime paterni gosteren neoplastik
lenfoid infiltrasyon ile immiinohistokimyasal ince-
lemede hiicrelerde CD10, CD20, Bcl-6 pozitifligi,
Bcl-2, siklin D1, CD5, CD21, CD23 negatifligi ile
aralarda ¢ok sayida CD3 ve CD5 pozitif T-lenfosit
goriildi.” olarak geldi. Yorum olarak, “Tanida 6n-
celikle folikiiler lenfoma ve difiiz biiyiik B hiicreli
lenfoma diigtiniilmiis olup, mevcut 6zelliklerle tam

RESIM 1: Makiiler ve nodiiler lezyonlarin gariintimil.
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RESIM 2: Nodiiler lezyonlarin yakindan gérinima.

olarak ayirt edilemedi.” seklinde raporlandi. Olgu-
muzdan tekrar biyopsi planland: ve bu siire zar-
finda hastaligin deriye sinirli olup olmadiginin
gosterilmesi agisindan yapilan toraks ve tiim abdo-
men bilgisayarli tomografilerinde herhangi bir pa-
toloji saptanmadi. Ek olarak, hematoloji klinigine
de yonlendirilen olgudan kendisine defalarca ula-
silmaya calisilsa da bir yil siireyle haber alinamada.
Bu ilk degerlendirme siirecinden tam bir yil sonra
(2017), olgu klinigimize mevcut deri lezyonlar: ile
yeniden basvurdu. Bu siire zarfinda olgunun he-
matoloji klinigine bagvurmadig: ve takipsiz kaldig:
ogrenildi. Ikinci kez yapilan degerlendirmede mev-
cut deri lezyonlar1 diginda her sey normaldi. flk
bagvurusunda tanisal siireci tamamlanmamig olgu-
dan tekrar deri biyopsisi alindi. Bu ikinci biyopsi-
nin histopatolojik incelemesi; “Dermiste difiiz ve
yer yer nodiiler bilylime paterni gosteren, subkii-
tan yag dokuyu da infiltre eden neoplastik lenfoid
infiltrasyon saptanmis olup, immiinohistokimyasal
incelemede neoplastik hiicreler CD20 ile pozitif,
¢ogu Bcl-6, bir kism1 CD10 ile pozitif boyanmais,
CD21 ve CD23 ile dendritik hiicre ag1 izlenmemis,
Ki67 proliferatif aktivitesi yer yer %10-20, yer
yer ise %40 olarak saptanmis; Bcl-2, MUM-1,
CD5, CD21, CD23, CD30, CD38 ile bu hiicrelerde
boyanma olmamig, EBER negatif olarak saptanmig-
tir.” (Resim 3, Resim 4, Resim 5) olarak sonuglandi.
Biyopsi raporu, “Morfolojik ve immiinohistokim-
yasal bulgular birlikte degerlendirilerek, olguda
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RESIM 3:

RESIM 4: Neoplastik lenfoid infiltrasyonda diftiz CD20 pozitifii, X10.

“Difuz buyiik B-hiicreli lenfoma” digtiniilmis-
tiir.” olarak geldi. Olgu hematoloji klinigine ye-
niden konsiilte edildi. Yapilan PET-BT sonucu
‘Sol gogiis 6n duvarinda, sol aksillada aktif len-
foma infiltrasyonu ile uyumlu hipermetabolik
lenf nodlar1’ seklinde raporlandi. Deri diginda
baska organ tutulumu saptanmadi. Klinik, labo-
ratuvar, histopatolojik degerlendirme, radyolojik
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incelemeler ve hematoloji konstiltasyonu sonu-
cunda olguya PC-DLBCL-O tanis1 konularak he-
matoloji bolimi tarafindan 6 kiir rituksimab,
siklofosfamid, doksorubusin, vinkristin, predni-
zon [rituximab, cyclophosphamide, doxorubicin,
vincristine and prednisone (R-CHOP)] protoko-
linde kemoterapi planlandi. 4. kiir kemoterapi
sonrasl yeniden degerlendirilen olgunun lezyon-
larinda belirgin gerileme gozlendi (Resim 6). Olgu
halen klinigimizde izlem altindadir. Olgudan fo-
tograflarinin kullanilmas: i¢in onay alinmistir.

RESIM 5: Neoplastik infiltrasyonda Ki-67 proliferatif aktivitesi, X10, Ki-67 an-

tikor.

RESIM 6: Kemoterapi sonrasi gerileyen lezyonlar.
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I TARTISMA

Kutanoéz B hiicreli lenfomalar, farkl diferansiyas-
yon safhalarindaki B lenfositlerden kéken alan ve
temel olarak deriye lokalize bir grup lenfomadir. B
hiicreli lenfomalarin ¢ogu diisiik grade malignite
olup, sessiz klinik gésterirler.’ Diinya Saglik Orgiitii
ve Avrupa Kanser Arastirma ve Tedavi Organizas-
yonu [World Health Organization-European Or-
ganization for Research and Treatment of Cancer
(WHO-EORTC()] tarafindan yayimlanan Kutanéz
Lenfoma Proje Grubu'na gore kutanéz B hiicreli
lenfomalar tiim deri lenfomalarinin %22,5’ini tem-
sil etmektedir. WHO-EORTC’nin 2005 yilindaki
deri lenfomalar1 siniflamasi ile 2008 yilinda ya-
yimlanan ve 2016 yilinda kii¢iik degisikliklerle
giincellenen WHO’nun hematopoetik ve lenfoid
dokularin tiimoérlerine iligkin siniflamasi (WHO
2008/2016), tan1 ve tedavi i¢in anlasilabilir bir
temel olusturmaktadir.® Bu simiflamalarla kutanoz

B hiicreli lenfomalar konusunda eskiye gore 6nemli
adimlar atilmig olmakla birlikte, siniflamada her
lenfoma tipinin tanisal ¢ergevesi net olarak tanim-
lanmis degildir.

Mevcut siniflamalara gére PC-BCL’ler, primer
kutanoéz folikiiler merkezli lenfoma [primary cuta-
neous follicle center lymphoma (PC-FCL)], primer
kutan6z marjinal zon lenfoma [primary cutaneous
marginal zone lymphoma (PC-MZL)] ve PC-
DLBCL olmak tizere temelde ti¢ ana gruba ayrilir.?
WHO-EORTC 2005 ve WHO 2008/2016 sinifla-
malarina ait bilgiler Tablo 1’de goriilmektedir.®

PC-BCL’ler icinde en sik goriilen PC-FCL, en
nadir goriilen ise PC-DLBCL’lerdir. PC-FCL ve PC-
MZL sessiz bir klinige sahipken, PC-DLBCL-L ve
intravaskiiler difiiz biiytik B hiicreli lenfoma agresif
bir klinik gosterir. PC-BCL tiplerinin klinik, histo-
patolojik ve immiinfenotipik 6zellikleriyle ilgili de-
tayl bilgi Tablo 2 ve Tablo 3’te goriilmektedir.

TABLO 1: Primer kutan6z B hiicreli lenfomalarin siniflandiriimasi.

WHO-EORTC 2005

*Primer kutandz foliklil merkezli lenfoma (PC-FCL)

*Primer kutandz marjinal bélge lenfoma* (PC-MZL)

*Primer kutanoz difiiz btiyik B hiicreli lenfoma, bacak tipi (PC-DLBCL-L)
*Primer kutandz difiiz biiylk B hucreli lenfoma, diger tip (PC-DLBCL-O)
eintravaskiiler diftiz bilyiik B hiicreli lenfoma (IVDLBCL)

WHO 2008/2016

*Primer kutandz foliklil merkezli lenfoma (PC-FCL)

*Mukoza iliskili lenfoid dokunun ekstranodal marjinal bélge lenfomasi-MALT lenfoma
*Primer kutandz difiiz biyiik B hiicreli lenfoma, bacak tipi (PC-DLBCL-L)

*Difliz buyiik B hicreli lenfoma, NOS**

eintravaskiiler diftiz bilyiik B hiicreli lenfoma (IVDLBCL)

* Daha &énce primer kutandz immuinositoma ve primer kutandz plazmasitoma olarak adlandirilan vakalari icerir.

** Bagka tlirli adlandinimamis.

WHO-EORTC: Diinya Saglik Orgiitii ve Avrupa Kanser Arastirma ve Tedavi Organizasyonu.

TABLO 2: PC-BCL'lerin Klinik 6zellikleri.

PC-FCL PC-MZL
Yas®” Orta Orta
Cinsiyet’® E>K E>K
Siklik*47 %55 %25

Lezyon 6zellikleri*>® Tek ya da gruplar halinde  Multifokal kirmizi/mavi/

eritemli, agrisiz papul, mor papill, plak,
plak veya timérler nodiller

Ulserasyon nadir Ulserasyon nadir

Yerlesim yeri“® Bas, boyun, gévde Govde, st ekstremite,
bas-boyun
Klinik davranig*® Sessiz-yavas Sessiz-yavas
Prognoz®510 Iyi iyi
Ekstrakutanéz yayilim*9!! Sik degil Sik degil

Kirmizi/mavi nodl,

Bacak(lar), 6zellikle

alt kismi (baldir), gévde (bacaklar) (uyluk)
Orta-agresif Orta-agresif Orta-agresif
Kéti Kéti Kot
PC-FCL ve PC-MZL'ye PC-FCL ve PC-MZL'ye PC-FCL ve PC-MZL'ye

PC-DLBCL-L PC-DLBCL-0 IVDLBCL
ileri Orta Orta
K>E E>K E=K
%10-20 ? ?

Papil, nodil, timérler Pannikdlit/livedo

timor rasemosa benzeri
agril telenjiektaziler,
kirmizi/mavimsi nodiiller

Bas, gdvde, ekstremiteler Gdvde, alt ekstremite

gore daha sik gore daha sik gore daha sik

*: SIklik tim primer kutanéz B hiicreli lenfomalar icindeki orani olarak verilmistir.

PC-FCL: Primer kutanéz folikiil merkezli lenfoma, PC-MZL: Primer kutandz marjinal bolge lenfoma, PC-DLBCL-L: Primer kutandz difiiz biyiik B hicreli lenfoma, bacak tipi,
PC-DLBCL-O: Primer kutanz difiiz biiyik B hiicreli lenfoma, diger tip, IVDLBCL: intravaskiler difiiz biiyik B hiicreli lenfoma.
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TABLO 3: PC-BCL'lerin histopatolojik, immiinfenotipik ve genetik 6zellikleri.
Tip Histopatoloji*®'2'® immiinfenotip2s913.14 Genetik 6zelliklers'>'
*CD21+ ve CD35+ dendritik hiicrelerle
G“og“unIukIa“g?IElrdekle.nndfe yanklanma gordilen, cevrili Bel-6+ foliktiler hicreler “Nadir (14:18) varlg
kiiclikten blyiige multilobile sentrositler, az sayida *CD20+, CD45A+, CD79a+ .
PC-FCL . . o s *Klonal Ig rearranjmant
sentroblast ve cok sayida T-hiicrelerinden olusan sFolikiler paternde CD10+ligji, *Adir v hafif zincirlerin somatik hivermutasyonu
difiz veya folikiiler infiltrasyon difiz paternde CD10-1igi g . i
*Bcl-2- ve MUM-1/IRF4-
Marjinal zon B hiicreleri, lenfo plazmositoid, plazma *CD20+, CD79a+, CDA3+ *t(14;18)(932;921)
- o *CD5-, CD10-
ve sentroblast ve immiinoblast benzeri hlicrelerden ve t(3;14)(p14.1;93)
PC-MzL olusan nodiller ve difiiz bliyime paterni gésteren *Bol-2+, Bol-6- *14, 18 ve 3 nolu kromozomlardaki IGH**, MLT***
olusan nodd yume paterni g MUM-1/IRF4+, CD138+ (Marjinal zonB
infiltre germinal merkezler
Biiylk, yuvarlak cekirdekli, periferik nikleolli ;\;IBSII\/IZJ;/IERT:IZ: FOX-P1+, *p15 ve p16 tlimér stipresér genlerin inaktivasyonu
sentroblast ve immtinoblastlardan olusan yogun, *18q, 7p, 60 kromozomal dengesizlikler
PC-DLBCL-L ..~ Lo . *CD20+, CD79a+
difiiz infiltrasyon. Sik mitotik figlirler ve tipik olarak «CD10- *myc, Bcl-6, ve IgH gen translokasyonlari
az sayida T-hcreleri Monofinik sla+ veva cla+ *CDKN2A (9p21.3) ve CDKN2B gen delesyonlari
piksig+ veya clg *Bcl-2 ve MLT amplifikasyonlari
Diger kutanéz difiiz buytk B hiicreli lenfoma tipleriyle *Dider tivlerle uvumlu olmavan
PC-DLBCL-O  uyumlu olmayan degisken malign B hiicresi diizeniyle g P . y. ¥ *Degisken
o o degisken bir profil
kendini gdsteren infiltrasyon
- . . L *CD20+
VDLBCL koam?l'lz'y::nz‘l’yig?ﬁg'ﬁ'kf I?‘;Zf"::;’: ‘i’rfg!'k'e «CD31+, CD34+ Difiiz bilyiik B hiicreli lenfoma, aktive B hicre
r(s)liferz;s onug gukcap ¢ *Bcl-2+, MUM-1+ ve FOX-P1+ tipinde gdzlenenlere benzer
P Y *CD5+ ve CD10+

* FOXP1: Forkhead box P1 protein.
** |GH: Immunoglobulin heavy-chain.
***MLT: Mucosa associated lymphoid tissue lymphoma translocation gene.

PC-FCL: Primer kutanéz folikiil merkezli lenfoma, PC-MZL: Primer kutan6z marjinal bdlge lenfoma, PC-DLBCL-L: Primer kutandz difiiz blyiik B hiicreli lenfoma, bacak tipi,
PC-DLBCL-O: Primer kutandz difiiz biiyik B hicreli lenfoma, diger tip, IVDLBCL: intravaskiler difiiz biiyik B hiicreli lenfoma.

Gorildigii iizere, PC-BCL'lerle ilgili litera-
tiirde en ¢ok bilgi PC-DLBCL-L tipinde mevcuttur.
Ayni durum, ¢ok daha nadir goriilmesi nedeniyle
PC-DLBCL-O ig¢in gegerli degildir. Glintimiizde
klinik tan1 kriterleri olmadig: igin bacak tipi ile
diger tipin ayrimi oldukga zordur. Tanisal ¢erceve-
sinin karigik olmas: ve nadir goriilmesine karsin
PC-DLBCL-O tanisi, kutandz B hiicreli lenfomalar
i¢inde tipik PC-DLBCL-L ve PC-FCL’nin patolojik
ve immiinohistokimyasal 6zelliklerine uymayan
biiyitk B-hiicrelerinin varlig: ile yapilmaktadir.
Bazi aragtirmacilar, ayrimda Bcl-2 pozitif ise bacak
tipi, negatif ise diger tip olarak kabul ederken ba-
zilar1 ise CD-10 negatifse bacak tipi, pozitifse diger
tip olarak yorumlanmasi gerektigini ileri stirmek-
tedirler.” Literatiirde, bacak diginda gelisen kuta-
noz biyiik B hiicreli lenfomalarda Bcl-2 ile
negatif/zayif boyanma arasinda olas: bir iligki ol-
dugunu séyleyen klinik veriler de mevcuttur.'® Ek
olarak, diger tipin bacak tipine gore daha yavas se-
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yirli ve diistik-grade malignansi 6zelligi gosterdigi
ifade edilmektedir.

Bazi 6zellikleri benzerligi diisiindiirmekle bir-
likte, olgumuz tipik olarak PC-FCL, PC-MZL ve
PC-DLBCL-L’ye ait ozelliklere sahip degildir. Kli-
nik acidan bakildiginda; olgumuzun eriskin erkek
ve govde yerlesimli lezyonlara sahip olusu, genel
olarak kutanoz B hiicreli lenfomalarla uyumlu go-
rinmekle birlikte, olgumuzu tipik PC-DLBCL-
L’den uzaklagtirmaktadir. Histopatolojideki hiicre
morfolojisi agirlikli olarak PC-FCL ve PC-
DLBCLleri disiindiirmektedir. Bununla beraber,
CD21/CD23 ile dendritik hiicre aginin izlenmemis
olmasi, difiiz paternde CD10 pozitifligi, Ki-67 ak-
tivitesinin yiiksek olmayisi (<%40) olgumuzu
reaktif infiltrasyonlardan ve PC-FCL’den uzak-
lagtirmaktadir. Olgumuz, Bcl-6 ve CD10 pozitif-
ligi ile PC-MZL’'den, EBER negatifligi ile EBV+
PC-DLBCL’den, Bcl-2, MUM-1 negatifligi, Bcl-6
pozitifligi, Ki-67 aktivitesinin yiiksek olmayis ile
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de PC-DLBCL-L’den ayrilmaktadir (Tablo 4). Tek
basina degerlendirildiginde klinik, histopatolojik
ve immiinfenotipik 6zellikler tanisal agidan ye-
tersizdir. Bununla birlikte, 6zellikle patolojide si-
tomorfolojik ve immiinohistokimyasal 6zellikler
birlikte degerlendirildiginde; sistemik hastaligin
dislanmis oldugu olgumuzda, WHO-EORTC 2005
siniflamasina gore, “PC-DLBCL-0O”; WHO 2008/
2016 siniflamalarina gore ise “Difiiz biiyiik B hiic-
reli lenfoma, NOS” tanisina ulagilmistir. Olgumuzun
ilk bagvurusunda tanisal siireci tamamlanamamig ve
tanida 6ncelikli olarak “Folikiiler lenfoma” ve “Difiiz
biiyiik B hiicreli lenfoma” olmak tizere olarak iki
hastalik diistiniilmiistiir. Buraya kadar olan bilgilere
baktigimizda, olgumuzda iki durumun gegerli ola-
bilecegi olas1 goriinmektedir. Bunlardan birincisi; ol-
gumuzun ilk basvurusundaki hastaliginin aslinda
PC-FCL oldugu, kendini tedavisiz biraktig1 bir yil
sonundaki bagvurusunda hastaliginin kutanéz bityitk
B hiicreli lenfomaya dontismesi ile PC-DLBCL-O ta-
nis1 almasidir. Literatiirde az sayida da olsa bununla
ilgili bildirilmis yayinlar mevcuttur.'®'® Ikincisi ise
mevcut klinik, histopatolojik ve immiinfenotipik
ozellikler ile ilk ve son bagvurusunda da yavas seyirli
bir PC-DLBCL-O’ya sahip olmasidir.

PC-DLBCL-O’da kiiciik ve tek olan lezyonla-
rin tedavisi i¢in cerrahi ve radyoterapi 6nerilmekle
birlikte; literatiirde interferon, intralezyonel kor-
tikosteroid ve sistemik asitretin ile de tedavi edil-
mis hastalar bildirilmistir.*” Daha yaygin klinigi
olan hastalarda antrasiklin merkezli kemoterapi ile
tedavi yapilabilmektedir.* CHOP (Siklofosfamid,
Doksorubisin, Vinkristin) kemoterapi protokolii
siklikla kullanilan bir tedavi segenegi olup, bircok
caligmada CD20 antikoru olan rituksimab ile kom-

binasyonu daha etkili bulunmugtur.?*"> R-CHOP
kemoterapi protokolii ile 5 yillik sagkalim siire-
sinde anlamli bir artis ve rekiirrens sikliginda ol-
dukca azalma saptanmistir.*’®> Olgumuz da
R-CHOP protokolii ile tedavi edilmis ve bu teda-

viye oldukga iyi yanit vermistir (Resim 6).

Klinik olarak kutan6z lenfoma siiphesi varli-
ginda biyopsi ile taninin dogrulanmasi gerekmek-
tedir. Olgumuzda da gorildigi tizere, biyopsinin
patolojik degerlendirilmesinde tiimoral infiltrasyo-
nun yerlesimi (epidermis, dermis, subkutis), mi-
mari yapisi, bilyime paterni (difiiz, folikiiler),
timor hiicrelerinin sitomorfolojik ve immiinfeno-
tipik 6zellikleri tanida ve siniflamada anahtar role
sahiptir. Kutanoz B hiicreli lenfomalarin ayirici ta-
nisinda diger B veya T-hiicreli lenfomalar ile ps6-
dolenfomalar/reaktif infiltrasyonlara dikkat etmek
gerekmektedir. Bununla birlikte, B hiicrelerinde
klonalite malign lenfoma ayriminda yardimeci ol-
makla birlikte, bazen B hiicreli psddolenfomalarda
da klonal B hiicre popiilasyonu saptanabilmektedir.
Biyopside anormal fenotip veya monoklonalite gos-
terip tanisal olarak arada kalinan durumlarda kli-
nikopatolojik 6zellikler yeniden degerlendirilmeli,
hasta gegici olarak “B hiicre kokenli kutanéz ati-
pik lenfoid infiltrasyon” olarak kabul edilmeli,
kisa ve diizenli araliklarda tekrar eden biyopsi-
lerle degerlendirilerek yakin izlem altinda tutul-
malidir. Kutanoéz B hiicreli lenfomalarin tanisinda
histopatolojik, immiinohistokimyasal ve molekiiler
ozellikler her zaman klinikle bir arada degerlendi-
rilmelidir. Bir kere tan1 kesinlestikten sonra da has-
taligin primer mi, sekonder mi oldugunu tespit
etmek agisindan evreleme c¢aligmalar1 yapmak ge-
rekmektedir.

TABLO 4: Olgumuzdaki klinik, histopatolojik ve immitinfenotipik 6zellikler.

Klinik Govdede bir yildir oldugu 6grenilen tzeri lilsere eritemli nodiller (Resim 2)
Histopatoloji Dermiste ve subkitanda difiiz ve yer yer nodiiler bilylime paterni gésteren
neoplastik lenfoid infiltrasyon (Resim 3)

immiinfenotipik dzellikler CD20 + Bcel-2 - CD30 -
Bcl-6 + MUM-1 - CD38 -
CD10+ CD5 - CD21/CD23 - EBER -

Ki-67<%40 Siklin D1 -
Tedavi R-CHOP ile tedaviye iyi yanit
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Giintimiizde kutan6z B hiicreli lenfomalarin
T-hiicreli lenfomalara gore ¢ok daha az oranda go-
riillmesi, tan1 ve siniflama kriterlerinin karigik ol-
mast nedeniyle hastalar yanlis veya ge¢ tami
alabilmektedirler. Literatiirde, mevcut siniflama-
larda bahsi gegen {i¢ ana tip (PC-FCL, PC-MZL,
PC-DLBCL-L) disinda oldukca nadir goriilen
PC-DLBCL-O/Difiiz biiyiitk B hiicreli lenfoma,
NOS ile ilgili bilgiler yetersizdir. Klinik, histopa-
tolojik, imminfenotipik ve molekiiler tam
kriterlerinin olmayis1 PC-DLBCL-O tanisin1 daha
da zorlastirmaktadir. Mevcut siniflamalar her ne
kadar iyi tarif edilmis tiplerle birlikte anlagilabi-
lir bir temel olustursa da bu durum kutan6z B
hiicreli lenfomalarla ilgili bir¢ok seyin agikliga
kavustugu anlamina gelmemektedir. Bu bakim-
dan yeni bilgiler 15181nda mevcut siniflamalarda
zamanla degisikliklerin olacag: kaginilmazdir. Bu
calismada, primer kutan6z B hiicreli lenfomala-
rin bu tipinin oldukg¢a nadir goriilmesi ve ayirici
tanida akla gelmesinin vurgulanmasi amaglanmis-
tr.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantis1 bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, tibbi alet,
gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya tireten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, ¢calismanin degerlendirme stirecinde,
calisma ile ilgili verilecek karar1 olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamuistir.

Cikar Catigmasi

Bu ¢aligma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin ¢ikar
catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite tiyeligi
veya tiyeleri ile iligkisi, damismanlik, bilirkisilik, herhangi bir fir-

mada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer durumlar yoktur.
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