SANTRAL SINIR SiSTEMil\]iN PRIMER
DIFFUZ BUYUK B HUCRELI LENFOMASI
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GIRIS

Beyin tiimorlerinin yaklagik %4-7’sini primer
santral sinir sistemi lenfomalar1 olusturmaktadir
(1). Primer santral sinir sistemi lenfomalarinin
yaklasik %90-95’1 diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma-
lardir (DBBHL) (2). Primer santral sinir sistemi
diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma (PSSS DBBHL)
beyin, spinal kord, leptomeninks ya da géz lokali-
zasyonlarinda goriilen DBBHLYyi kapsar (3). PSSS
DBBHLnin insidans1 0,47/ 100 000dir (4). Erkek-
lerde siklig1 daha fazla olmakla birlikte bagisiklik
problemi bulunmayan kisilerde goriilme yas1 sik-
likla 60 yasin tizeridir (5, 6). HIV/AIDS'li hasta-
larda daha erken yaslarda tani konmakta olup bu
hastalarda PSSS DBBHLnin median goriilme yas1
40,7 olarak saptanmuigtir (7).

ETiYOLOJi

Primer santral sinir sistemi diffiiz biyiik
B hiicreli lenfoma i¢in en 6nemli risk faktori
konjenital veya edinsel immiin yetmezliktir (5).
Immiin yetmezligi bulunmayan popiilasyonda
etiyoloji heniiz tam olarak aydimlatilamamigtir.
Yapilan ¢aligmalarda EBV, HHV6, HHVS, polyo-
mavirus ile iliski saptanamamigtir (8-11). HIV/
AIDS, iatrojenik immiinsiipresyon ve konjenital

immiin yetmezlik sendromlarinda primer santral
sinir sistemi lenfomalarinin goriilme riski yakla-
stk %4’tlr (5).

LOKALIZASYON

Primer santral sinir sistemi diffiiz biyilk B
hiicreli lenfoma beyin, spinal kord, leptomeninks
ve gozde yerlesim gosteren DBBHLleri icermek-
tedir (12). Tumorlerin yaklasik %601 supratento-
riyal yerlesimlidir (13). Vakalarin %30-40"1 mul-
tipl odaklar halinde izlenir (14).

Primer intraokiiler DBHHLler siklikla vitreus
swvist ve retinada yerlesim gosterir (15). Hasta-
larin yaklagik % 20’si intraokiiler lezyonlar ile
basvurur; intraokiiler DBBHLIi olgularda %90%a
ulagan oranda kontralateral timor varlig: ve kra-
nial sinir sisteminin parankimal tutulumu gori-
lar (3).

PSSS DBBHLlerde %5 oraninda leptomeninks
tutulumu goriiliirken merkezi sinir sisteminin se-
konder lenfomalari siklikla dura ve leptomenink-
se uzanim gostermekte; intraokiiler tutulumlarda
koroid yerlesimi beklenmektedir (13, 16).

Primer beyin lenfomalarinda niiksler %90-95

oraninda beyin ile sinirhidir. Timoriin sistemik
yayilimi nadiren gorilebilmektedir (3, 17-20).
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lenfoma, NOStan ayirmak gerekir (33, 72). Yiik-
sek dereceli B hiicreli lenfoma, NOS, morfolojik,
immiinofenotipik ve genetik ozellikleri DBBHL
ve Burkitt lenfomaya benzeyen heterojen bir ma-
tiir B hiicre lenfomasi grubudur (3). MYC gen re-
arranjmanlar1 goriilebilse de hem MYC ve BCL2
ve / veya BCL6 rearranjmanlar1 negatiftir (3).
Neoplastik hiicreler blastoid morfolojili ve biiyiik
olarak izlenir (3). Morfolojik olarak tingible body
makrofajlar, daginik mitotik figiirler ve apopto-
tik kalintilar iceren monomorfik hiicre tabakalar:
goriilebilse de Burkitt lenfoma ile uyumsuz olan
immiinohistokimya ve molekiiler genetik bulgu-
lar gosterirler (3). Blastoid morfolojili olgularda
ayrica B-lenfoblastik lenfoma / 16semi (TdT ve /
veya CD34 pozitif) ve mantle hiicreli lenfomanin
blastoid varyanti (Bcl-1 / siklin D1 pozitif ve /
veya SOX11) da ekarte edilmelidir (12).

Glioblastomlarda goriilen cografik nekrozlar
PSSS DBBHLlerde goriilebilir. Ancak PSSS DB-
BHLlerde mikrovaskiiler proliferasyon ve psédo-
palizatlagma goriilmez. Tiimor hiicreleri sitolojik
olarak siklikla glioblastom hiicrelerinden daha
biiyiik ve daha yuvarlaktir, pleomorfizm daha az-
dir (48).

Intravaskiler biiyiik B hiicreli lenfomada, kii-
¢iik kan damarlar1 (6zellikle kapiller) liimeninde
izlenen neoplastik hiicreler goriiliir. Damar digin-
da infiltrasyon nadirdir (48).

ALK+ anaplastik biiyiik hiicreli lenfoma klinik
olarak enfeksiyoz hastaliklar: taklit eder. Beyin
parankiminin yani sira %75 olguda leptomeninks
ve dura tutulumu gosterir. Hallmark hiicreleri iz-
lenir. Immiinhistokimyasal olarak T antijenleri ve
CD30, ALK pozitifligi beklenir (48).

HIV enfeksiyonu iligkili DBBHLIi olgularda
CD4+ T hiicre oran1 ¢ok diisiik izlenir. Siklikla
immiinoblastik morfoloji hakimdir. EBV olgula-
rin tamama yakininda pozitiftir (48).
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