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EBV (+) DİFFÜZ BÜYÜK B HÜCRELİ 
LENFOMA, NOS

GIRIŞ

Ebstein-Barr Virüs (EBV) pozitif diffüz büyük 
B hücreli lenfoma (DBBHL); EBV pozitif klonal 
B hücreli lenfoid bir proliferasyondur (1). Lenfo-
matoid granülomatozis, akut veya yakın zaman-
da EBV enfeksiyonu geçiren olgular, EBV pozitif 
olabilen diğer B hücreli lenfomalar (plazmab-
lastik lenfoma ve kronik inflamasyonla ilişkili 
DBBHL gibi) ve EBV pozitif mukokutanöz ülser 
(kutanöz veya mukozal bölgeleri etkileyen lokal 
EBV odaklı proliferasyonlar) bu kategori dışında 
değerlendirilmektedir (1).

Hastalık genellikle 50 yaş üzeri bireylerde gö-
rülmesine karşın geniş bir yaş aralığını etkileye-
bilmektedir. İlk olarak Oyama ve ark. tarafından 
‘Yaşlılığın EBV pozitif DBBHL’sı olarak tanımla-
nan bu hastalık 2008 Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ) 
Lenfoid neoplazm sınıflamasına provizyonel bir 
antite olarak girmiştir (2, 3). Bu antite -immün-
kompetan ve 50 yaş üzeri hastalarda ekstranodal 
tutulumu tercih eden, ortalama sağkalımın kötü 
olduğu “EBV ilişkili B hücreli lenfoma”- olarak ta-
nımlanmıştır. Daha sonraki çalışmalar hastalığın 
yaşlı bireylerle sınırlı olmadığını, genç immün-
kompetan bireylerde de (daha çok nodal tutu-
lumla ve daha iyi prognozlu olarak) görülebildi-

ğini ortaya koymuş ve 2016 DSÖ sınıflamasında 
yaşlı popülasyonla olan sınırlandırma “>50 yaş 
limiti” antiteden kaldırılmıştır (1). EBV pozitif 
lenfomaların yukarıda ifade edilen daha spesifik 
türlerini ayrıca vurgulamak için bu tanımlamaya 
‘‘sınıflandırılamayan tip (NOS)’’ ibaresi eklenmiş-
tir. Çoğu vakada ayırt ettirici histolojik görünüm 
olmasına rağmen tüm vakaların tanımlanabilme-
si için rutin EBV testi yapılması gerekmektedir 
(1). Ancak henüz tümör hücrelerinde EBER pozi-
tifliği konusunda açıkça kabul edilmiş bir cut-off 
değer mevcut değildir. Daha önce yayınlanan ça-
lışmalarda %10-50 arasında değişen farklı cut-off 
değerleri kullanılmıştır (4).

EPIDEMIYOLOJI

EBV (+) DBBHL’lar altta yatan immün yet-
mezlik durumu bulunmayan Asya ve Latin Ame-
rika’daki DBBHL’ların %10-15 kadarını ve batı 
toplumundaki hastaların %5’ten azını oluştur-
maktadır (1). Vakaların çoğu 50 yaş üzeridir ve 
8. dekatta pik yapmaktadır (5). Ancak 3. dekat-
ta daha küçük bir pikle birlikte sporadik olarak 
gençlerde de görülebilmektedir (6). EBV pozitif 
DBBHL erkeklerde daha sık görülmektedir. E/K 
oranı 1,2-3,6/1’dir (1).
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olduğunu bildirmişlerdir (7). PDL-1 ekspresyonu 
ile EBV durumunu ilişkilendiren pek çok çalışma 
mevcut olup, PD1-PDL1 yolağını hedefleyen ilaç-
ların, potansiyel tedavi olanakları sunacağı düşü-
nülmektedir (21).

SONUÇ

EBV(+) DBBHL, NOS; 2016 DSÖ lenfoid ne-
oplazm sınıflamasına dahil edilen, kronik EBV 
enfeksiyonu ile ilişkili ve standart kemoteropa-
tik tedavi yaklaşımı ile kötü prognozlu, agresif B 
hücreli bir neoplazmdır(13). Daha kötü prognoz-
lu olsa da hastalığın evreleme, tedavi ve yönetimi 
EBV (-) DBBHL ile benzerdir. CD30 ekspresyonu 
brentuximap vedotin gibi ilaçlarla hedeflenebilir 
olması dolayısıyla potansiyel bir iyi prognostik 
faktör olarak ön plana çıkmaktadır(13).

AYIRICI TANI

Ayırıcı tanıda; plazmablastik lenfoma, kro-
nik inflamasyonla ilişkili DBBHL, primer efüz-
yon lenfoma, HHV8 (+) DDBHL, NOS ve EBV 
pozitif mukokutanöz ülser yer almaktadır (13). 
EBV(+) DBBHL, NOS tanısının, bir dışlama tanı-
sı olduğu unutulmamalıdır. Tanı verilmeden önce 
EBV ile ilişkili B hücre neoplazilerinin dışlanması 
gerekmektedir. Post-transplant lenfoproliferatif 
bozukluk gibi antitelerde immünsupresyon du-
rumu dikkat çekicidir ve klinik olarak öncelikle 
sorgulanmalıdır.
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