T-HUCRE/HiSTiYOSiTTEN ZENGIN BUYU
B-HUCRELI LENFOMA

TANIM

T-hiicre/histiyositten zengin biiyitk B-hiicreli
lenfoma (THZBBHL) ilk defa 2008 Diinya Sag-
lik Orgiitii (DSO) siniflamasinda ayr1 bir antite
olarak yer alan agresif bir lenfomadir (1). Diftiiz
biiyiik B-hiicreli lenfomanin (DBBHL) nadir bir
varyanti olup, seyrek neoplastik biiyiik B-hiicre-
leri ile belirgin reaktif T-hiicreleri ve histiyositler-
den meydana gelmektedir (1-3). Tiim DBBHLla-
rin %10’unu olusturmaktadir (4).

Nodiiler lenfosit baskin Hodgkin lenfoma
(NLBHL) ile benzer morfolojik ve immiinohis-
tokimyasal bir¢ok ozellige sahiptir ve bu nedenle
bazi olgularda ayirici tan1 yapmak oldukga zor-
dur. Her iki antitenin de histolojik 6zelliklerini
gosteren bazi olgularin varlig1 nedeniyle, THZB-
BHLnin NLBHIdan progrese bir hastalik formu
oldugu varsayilmistir (5, 6). Yogun T-hiicreleri-
nin ve ortiisen ozelliklerin varligi, olgularin bir
kisminin, siklikla T-hiicreli lenfoma veya NLBHL
olarak, yanlis tan1 almasina neden olmaktadir (7).

ETIYOLOJi

THZBBHLlarda tanimlanmis herhangi bir
etiyolojik faktor bulunmamaktadir. Zemindeki
zengin T-hiicre infiltrasyonunun malign hiicreler
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ve histiyositler tarafindan tiretilen IL-4 ile iliskili
olabilecegi diisiiniilmektedir (8). Diger hiicrelere
oranla daha az sayida neoplastik hiicre varliginin
ise, sitotoksik CD8 pozitif T-hiicre araciligiyla tii-
mor hiicrelerinin apoptozise ugramasiyla kismen
aciklanabilecegi g6z oniinde bulundurulmaktadir
(9).

Olgularin bir boliimii patogenetik olarak NL-
BHL ile iliskilidir (10, 11). Baz1 olgularin daha
oncesinde NLBHL o6ykiisii mevcuttur (2), fakat
bu olgular siklikla THZBBHL yerine NLBHLnin
diffiiz bityiimesi olarak yorumlanirlar ve ayirici
tan1 oldukg¢a zordur.

KLINIiK OZELLIKLER

Hastalik oOzellikle orta yash bireylerde go-
rilmekle birlikte ¢ocukluk ¢aginda da goriile-
bilmektedir. Pediatrik olgularda daha g¢ok lokal
hastalik olma egilimindedir (12, 13). Erkeklerde
goriilme siklig1 daha fazladir (12, 14-16). Hastalar
genellikle ates, halsizlik, splenomegali ve/veya he-
patomegali ile klinik bulgu vermektedirler. Tan
aninda, olgularin neredeyse yarist ileri evrede ve
orta-yliksek IPI (International Prognostic Index)
skoruna sahiptir. Hastalik mevcut kemoterapi re-
jimlerine siklikla direnglidir (4).
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B-hiicrelerinde oldugu gibi CD20 ile heterojen
boyanma gostermektedirler (49).

THZBBHL, zemindeki hafif atipi gosteren
aktive T-hiicreleri nedeniyle, periferal T-hiicreli
lenfoma ile de karigtirilabilmektedir. Bu olgularda
immiin reaksiyon ve morfoloji arasinda dikkat-
li korelasyon gerekmektedir. Periferal T-hiicreli
lenfomada, T-hiicreleri daha belirgin derecede
sitolojik atipi gostermektedirler ve bu atipi degis-
ken boyutlardaki lenfoid hiicreleri icermektedir.
Lenfoid infiltrat icerisindeki daha biiyiik hiicre-
ler, THZBBHLda oldugu gibi, belirgin bigimde
ayr1 bir popiilasyon olarak dikkat ¢cekmez ve kii-
¢lik atipik hiicrelerle bir gecis gostermektedir. Im-
miinfenotipik olarak, biiyiik atipik hiicreler pan-
B-hiicre belirte¢lerinden daha ¢ok pan-T-hiicre
belirteglerini eksprese etmektedirler. Bununla
birlikte, bazi periferal T-hiicreli lenfomalarda,
ozellikle anjioimmiinoblastik T-hiicreli lenfo-
mada, siklikla EBV iligkili reaktif bityitk B-hiicre
proliferasyonu eslik ettiginden tanida karisikliga
neden olabilmektedir (50-53).
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