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T-HÜCRE/HİSTİYOSİTTEN ZENGİN BÜYÜK 
B-HÜCRELİ LENFOMA

TANIM

T-hücre/histiyositten zengin büyük B-hücreli 
lenfoma (THZBBHL) ilk defa 2008 Dünya Sağ-
lık Örgütü (DSÖ) sınıflamasında ayrı bir antite 
olarak yer alan agresif bir lenfomadır (1). Diffüz 
büyük B-hücreli lenfomanın (DBBHL) nadir bir 
varyantı olup, seyrek neoplastik büyük B-hücre-
leri ile belirgin reaktif T-hücreleri ve histiyositler-
den meydana gelmektedir (1-3). Tüm DBBHL’la-
rın %10’unu oluşturmaktadır (4).

Nodüler lenfosit baskın Hodgkin lenfoma 
(NLBHL) ile benzer morfolojik ve immünohis-
tokimyasal birçok özelliğe sahiptir ve bu nedenle 
bazı olgularda ayırıcı tanı yapmak oldukça zor-
dur. Her iki antitenin de histolojik özelliklerini 
gösteren bazı olguların varlığı nedeniyle, THZB-
BHL’nın NLBHL’dan progrese bir hastalık formu 
olduğu varsayılmıştır (5, 6). Yoğun T-hücreleri-
nin ve örtüşen özelliklerin varlığı, olguların bir 
kısmının, sıklıkla T-hücreli lenfoma veya NLBHL 
olarak, yanlış tanı almasına neden olmaktadır (7).

ETIYOLOJI

THZBBHL’larda tanımlanmış herhangi bir 
etiyolojik faktör bulunmamaktadır. Zemindeki 
zengin T-hücre infiltrasyonunun malign hücreler 

ve histiyositler tarafından üretilen IL-4 ile ilişkili 
olabileceği düşünülmektedir (8). Diğer hücrelere 
oranla daha az sayıda neoplastik hücre varlığının 
ise, sitotoksik CD8 pozitif T-hücre aracılığıyla tü-
mör hücrelerinin apoptozise uğramasıyla kısmen 
açıklanabileceği göz önünde bulundurulmaktadır 
(9).

Olguların bir bölümü patogenetik olarak NL-
BHL ile ilişkilidir (10, 11). Bazı olguların daha 
öncesinde NLBHL öyküsü mevcuttur (2), fakat 
bu olgular sıklıkla THZBBHL yerine NLBHL’nın 
diffüz büyümesi olarak yorumlanırlar ve ayırıcı 
tanı oldukça zordur.

KLINIK ÖZELLIKLER

Hastalık özellikle orta yaşlı bireylerde gö-
rülmekle birlikte çocukluk çağında da görüle-
bilmektedir. Pediatrik olgularda daha çok lokal 
hastalık olma eğilimindedir (12, 13). Erkeklerde 
görülme sıklığı daha fazladır (12, 14-16). Hastalar 
genellikle ateş, halsizlik, splenomegali ve/veya he-
patomegali ile klinik bulgu vermektedirler. Tanı 
anında, olguların neredeyse yarısı ileri evrede ve 
orta-yüksek IPI (International Prognostic Index) 
skoruna sahiptir. Hastalık mevcut kemoterapi re-
jimlerine sıklıkla dirençlidir (4).
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B-hücrelerinde olduğu gibi CD20 ile heterojen 
boyanma göstermektedirler (49).

THZBBHL, zemindeki hafif atipi gösteren 
aktive T-hücreleri nedeniyle, periferal T-hücreli 
lenfoma ile de karıştırılabilmektedir. Bu olgularda 
immün reaksiyon ve morfoloji arasında dikkat-
li korelasyon gerekmektedir. Periferal T-hücreli 
lenfomada, T-hücreleri daha belirgin derecede 
sitolojik atipi göstermektedirler ve bu atipi değiş-
ken boyutlardaki lenfoid hücreleri içermektedir. 
Lenfoid infiltrat içerisindeki daha büyük hücre-
ler, THZBBHL’da olduğu gibi, belirgin biçimde 
ayrı bir popülasyon olarak dikkat çekmez ve kü-
çük atipik hücrelerle bir geçiş göstermektedir. İm-
münfenotipik olarak, büyük atipik hücreler pan-
B-hücre belirteçlerinden daha çok pan-T-hücre 
belirteçlerini eksprese etmektedirler. Bununla 
birlikte, bazı periferal T-hücreli lenfomalarda, 
özellikle anjioimmünoblastik T-hücreli lenfo-
mada, sıklıkla EBV ilişkili reaktif büyük B-hücre 
proliferasyonu eşlik ettiğinden tanıda karışıklığa 
neden olabilmektedir (50-53).
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