PLAZMABLASTIK LENFOMA

GIRIS

Plazmablastik lenfoma (PBL), CD20 negatif
plazmasitik fenotipte, cogunlukla B immunoblast
ya da plazmablastlara benzeyen biiyiik neoplastik
hiicrelerin diffiiz olarak prolifere oldugu ¢ok ag-
resif bir lenfomadr.

Baslangigta oral kavitede ve siklikla HIV en-
teksiyonu ile birlikte tanimlansa da; agirlikli ola-
rak ekstranodal olmak tizere diger bolgelerde ve
immunyetmezligin diger nedenleri ile de iligkili
olarak goriilebilmektedir. Plazmablastik diferan-
siasyon gosteren diger Diffiiz biiyiik B hiicreli
lenfomalar (ALK pozitif BHL ve insan herpes vi-
risit 8 (HHVS) iliskili lenfoproliferatif hastalik)
bu kategoriye dahil degildir (1).

EPIDEMIYOLOJi

PBL lenfoma, agirlikli olarak immunyetmez-
ligi olan eriskinlerde goriilmektedir. En sik im-
munyetmezlik nedeni HIV enfeksiyonu olmakla
birlikte transplantasyon ve otoimmun hastalik
nedenli iatrojenik immunsupresyon ya da yash
hastalardaki olas1 immunsenesens de etken ola-
bilir (2-5).

Tan1 anindaki medyan yas yaklasik 50dir. Bu-
nunla birlikte, HIV pozitif hastalarda (medyan
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yas 40), HIV negatif hastalara (medyan yas >50)
gore bagvuru yas1 daha disiiktiir. Cesitli analiz
serilerine gore erkeklerde (vakalarin %75) daha
baskindir (6).

Ayrica PBL, HIV enfeksiyonu nedenli im-
munyetmezlik sonucunda ¢ocuklarda da goriile-
bilir (1).

ETYOLOJI

Cesitli nedenlere bagl immunyetmezlik PBL
gelisimi i¢in yatkinlik olusturur. Cogu hastada tii-
mor hiicreleri EBV ile enfektedir (2, 4, 5, 7).

LOKALIZASYON

Ozellikle oral kavite olmak iizere en sik ola-
rak bas boyunun ektstranodal bolgelerinde kitle
seklinde prezente olur. Gastrointestinal traktus
2. sikliktadir. Vakalarin %1’inden fazlasinda ra-
porlanan diger bolgeler deri, kemik, genitotiriner
traktus, nazal kavite, paranazal siniisler, santral
sinir sistemi, karaciger, akciger ve orbitalardir.
Nodal tutulum tiim olgularin %10’undan azinda
gortilmekteyken bu oran post-transplant olgular-
da %30dur (2-7).
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lastik diffiiz bityiik B hiicreli lenfomada PBLnin
aksine, pan-B hiicre antijenleri (CD20, CD19 ve
PAX-5 gibi) eksprese edilmektedir (10,13).

GENETIK PROFIL

Immunglobulin ekspresyonu tespit edilemese
de klonal IGH yeniden diizenlenimi gosterilebilir.
Genetik ¢aligmalar kompleks karyotipleri ortaya
¢ikartmistir. MYC translokasyonu yaklagik %50
olguda gosterilebilir ve EBV negatif tiimorlere
gore (%43) EBV pozitif timorlerde (%74) daha
siktir. Yeniden diizenlenim siklikla IG genleri ile
olur (8, 13, 18, 19).

Son olarak, Blimpl proteinini kodlayan bir
gen olan PRDMI1deki tekrarlayan mutasyonlar,
analiz edilen 16 vakanin 8’inde tanimlanmustir.
PRDM1deki bu mutasyonlar, bu lenfomalarda
MYC dahil olmak tizere farkli hedeflerin diizen-
lenmesini degistirebilir (6).

PROGNOZ VE PREDIKTIF
FAKTORLER

Prognoz genellikle koétiidiir; %'den fazla has-
ta hastaliktan 6lmektedir ve medyan sag kalim
6-11 aydir (3,16). Ug yiiz hastanin dahil edildigi
bir kohort ¢alismanin ¢ok degiskenli analizi, iyi
prognozun diisitk Uluslararasi Prognostik In-
deks (IPI) ve tam yanit ile pozitif olarak iliskili
oldugunu gostermistir. HIV durumu, hastalarin
prognozu ve sag kalimindaki farkliliklar1 belir-
leyecek gibi goriinmese de bazi ¢alismalar, HIV
pozitif hastalarin, HIV negatif hastalara kiyasla
daha iyi bir sonuca sahip olabilecegini one siir-
mektedir (1). Bu daha iyi sag kalim, kismen,
cART tedavileri ile immiinolojik restorasyon ve
daha yogun kemoterapi tedavileriyle iligskilendi-
rilebilecek HIV pozitif hastalarin daha diisiik ya-
styla agiklanabilir. EBV durumunun prognostik
etkisi net degildir ve analiz edilen hasta serileri-
ne ve alt gruplarina bagh olarak degismektedir
(6).

Prognostik parametrelerin degerlendirilme-
sinde tutarli bir sonuca ulagilamamakla birlikte
MYC translokasyonu iki ¢aligmada kotii klinik
gidis ile iliskilendirilmistir (3,16).
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