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Primer deri lenfomalarinin %75'ini olusturan T hucreli
lenfomalar, pek ¢ok alt tipten olusan bir hastalik
spektrumudur. Kutandz T hicreli lenfoma olgularinda
oncelikle yapilmasi gereken olgunun mikozis fungoides
(MF) veya non-MF ayrimini yapmaktir. MF'i diger nadir
gorllen KTHL alt tiplerinden, transforme hastaliktan,
periferal T hucreli lenfomalardan ayirmak her zaman
kolay olmamaktadir. Dogru tani icin klinik kadar histo-
loji de son derece 6nemlidir ve klinikopatolojik kore-
lasyon olmadan dogru taniya varilamaz. Ozellikle
MF'in nadir goérutlen varyantlarn pek cok farkli deri
hastaligini taklit edebileceginden ilk muayenede
yanhs tani riski bulunmaktadir. Hastaligin ait oldugu
alt tipi ve evresini belirlemek tedavi yaklasimi ve prog-
noz acisindan 6énemlidir. Yakin zamana kadar Dunya
Saghk Orgutu (World Health Organization, WHO) ve
Avrupa Kanser Tedavi ve Arastirma Organizasyonu
(European Organization for Research and Treatment
of Cancer, EORTC) tarafindan iki farkli siniflama kulla-
nilmaktaydi. Ancak bu siniflandirmalar yetersizlik ve
kavram karmasasi nedeniyle 2005 yilinda revize
edilerek birlestirilmistir.

Yine 2009 yilinda “International Society of Cutaneous
Lymphoma" (ISCLYEORTC tarafindan MF/SS, TNMB sinif-
lamasi icin yapilan son revizyonda lenf nodu ve perife-
rik kan tutulumu ile ilgili degerlendirme degistirilmistir.
Daha 6nceki TNMB siniflamasinda palpabl lenf nodu
(LAP) olmamasina ragmen patolojik 6rnekleme yapil-
masl tavsiye edilir ve atipik hiicre goéralmesi durumun-
da nod evrelendirmesininde ileri bir asama (N2) olarak
kabul edilirdi. Ancak pratik uygulamada palpabl lenf
nodu olmamasi durumunda patolojik 6rnekleme

alinmamakta ve evrelendirmede bu durum karisikliga
sebep olmaktaydi. Yeni evrelendirmede bu karisiklik gi-
derilmis ve palpabl LAP olmadik¢a LAP biyopsisi 6neril-
memistir. Palpabl lenf nodu varsa alinan patolojik or-
neklerde atipik htcre varligi ve bu hiicrelerin yol actigi
destruksiyon durumuna gore evrelendirme yapilir.

Kan tutulumu acisindan eski evrelendirmede tek belir-
teg, periferik kanda atipik hucre varligr olarak kabul
edilirken yapilan revizyon sonrasi bu yaklasim terk
edilmistir. Yeni degerlendirmeye gore Sezary hicresi
olarak bilinen atipik lenfositlerin normal gérinimlu
lenfositlere orani ve bu hicrelerin klonalitesi de evre-
lendirmede dikkate alinmaktadir.

Eski uygulamada sadece Evre1A ve Evre1B erken evre
olarak kabul edilirken yeni uygulamada Evre2A’da er-
ken evre grubuna dahil edilmis, Evre3 ise periferik kan
tutulum derecesine goére Evre3A ve Evre3B olarak iki
alt gruba ayrilmistir. Hastaligin erken ya da ileri evre
olmasi prognoz ve tedavinin se¢imi agisindan énem ka-
zanmaktadir. Erken evre hastalarda kemik iligi biyop-
sisi, bilgisayarli tomografi gibi sofistike, pahali ve zah-
metli tetkiklere artik gerek duyulmamaktadir. Yine bu
hasta grubunda tedavi seciminde ilk basamak olarak
yerel kortikosteroidler, fototerapi (UVB, UVA-1) gibi
yan etkileri goéreceli olarak daha az olan tedavi yon-
temler distnilmelidir. ileri evre hastalarda bu tedavi
yaklasimlari vakit kaybi olmakta, ilk etepta interferon-
alfa (INF-a), psoralen+UVA (PUVA) dustnulmeli, duru-
ma gore yeni sentetik retinoid olan Beksaroten ya da
daha 6nce hematolojik malinitelerde kullanilan histon
deasetilaz inhibitérd, Vorinostat gibi yeni tedavi yakla-
simlari g6z 6ntinde bulundurulmalidir.

Primer kutan6z deri lenfomalari bugin hala derma-
toloji biliminde Uzerinde sik¢a arastirma yapilan
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konularin basinda gelmektedir. Ancak gerek arada kalan
hastalik formlari gerekse tedaviye yanitsiz olgular nedeniyle

Derinin T-hucre ve NK hticreli lenfoma siniflamasi WHO-EORTC

halen pek cok bilinmeyen bulunmakta ve yeni calismalara Derinin T-hiicre ve NK hiicreli lenfomalan
ihtiya¢ duyulmaktadir. Mikozis Fungoides (MF)
N MEF varyantlari ve subtipleri
MF ve SS revize siniflamasi ISCLZEORTC Folikalotropik MF
TNMB siniflamasi Ozellikler Pagetoid retiktiloz
Deri Granulomat6z gevsek deri
T1 Sinirli paptil, yama, plak < %10 Sezary sendromu
a: sadece yama b: plak Eriskin T-htcreli l6semi/lenfoma
™ BSA> %10 Primer kitan6z CD 30+ lenfoproliferatif hastalik
a: sadece yama Primer kitan6z anaplastik blyuk hicreli lenfoma
b.' lak Lenfomatoid papiiloz
T3 Bi.rF:/e 2 daha fazla savida tGmér >1 am Subkutan pannikalit tipi T hucreli lenfoma
Ta BSA y‘y 80 eritem (E 3; dermi) Ekstranodal NK/T hucreli lenfoma, nazal tip
> =Y A Primer kutan6z periferik T hicreli lenfoma
No.d Primer kutanoz agresif epidermotropik
LE: el — - —___ CD8+ T hicreli lenfoma (gegici)
N1 LAP var, atipik lenfosit yok/ 3-6 atipik hticre Kutanéz T hucreli lenfoma (geici)
N1a: Klon () N1b:Klon (+) Primer kutandz CD4+ kiciik/orta pleomorfik
N2 LAP var, atipik hticreler nodal yapiyi bozmamig T hiicreli lenfoma (gecici)
N2a: Klon (-) N2b: Klon (+)
N3 LAP var, atipik hicreler nodal yapiy bozmus MF ve SS evrelendirmesi (ISCLZEORTC revizyonu)
Nx LAP var ancak histopatolojik dogrulama yok I e
ic organ tutulumu T N M B
MO Yok I 1 0 0 0,1
M1 Var (patolojik dogrulama olmali) lp 2 0 0 0.1
Kan lla 1,2 1,2 0 0,1
BO Sezary hicresi %5 B0a: Klon (-) BOb: Klon (+) A 3 0.2 0 0.1
B1 Sezary hticresi <%5 Dustk kan tamér yuka Iy 4 0.2 0 0
B1a: Klon (-) B1b: Klon (+) Iilg 4 0.2 0 1
B2 Sezary hucre sayisi >1000 pL Yuksek Vai 1.4 0.2 0 2
kan timor yuka, Va2 1,4 3 0 0,2
Klon (+) IVg 1,4 0,3 1 0,2

Erken dénem MF tani algoritmasi uluslar arasi deri lenfoma cemiyeti (ISCL)

Kriter Skor
Temel Ek Diger 2 puan 1 puan
Klinik Tekrarlayan ve/veya 1-GUnes goérmeyen bolge -Temel kriterler Temel kriterler
ilerleyici yama/ince plak | 2-Farkli cap/ sekil icin 2 puan icin 1 puan
3-Poikiloderma -Ek kriterler igin -Ek kriterler
2 puan icin 1 puan
Histopatoloji Yuzeyel lenfositik infiltrat 1-Spongiyozsuz Temel kriterler Temel kriterler
epidermotropizm 2 puan icin 1 puan
2-Atipik lenfositler -Ek kriterler icin -Ek kriterler icin
2 puan 1 puan

Klonal T-hticre
resptor
duzenlenmesi

< %50 CD2, CD3
ve/veya CD5
hucreleri

< %10 CD7
htcreleri

CD2,CD3,CD5
veya CD7
hucrelerinin
Epidermal/dermal
uyumsuzlugu

Molekuler biyoloji

immunopatolojik Bir veya daha
fazla kriter icin

1 puan




