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Gülen GÜL 1

PLAZMABLASTİK LENFOMA

GIRIŞ

Plazmablastik lenfoma (PBL), CD20 negatif 
plazmasitik fenotipte, çoğunlukla B immunoblast 
ya da plazmablastlara benzeyen büyük neoplastik 
hücrelerin diffüz olarak prolifere olduğu çok ag-
resif bir lenfomadır.

Başlangıçta oral kavitede ve sıklıkla HIV en-
feksiyonu ile birlikte tanımlansa da; ağırlıklı ola-
rak ekstranodal olmak üzere diğer bölgelerde ve 
immunyetmezliğin diğer nedenleri ile de ilişkili 
olarak görülebilmektedir. Plazmablastik diferan-
siasyon gösteren diğer Diffüz büyük B hücreli 
lenfomalar (ALK pozitif BHL ve insan herpes vi-
rüsü 8 (HHV8) ilişkili lenfoproliferatif hastalık) 
bu kategoriye dahil değildir (1).

EPIDEMIYOLOJI

PBL lenfoma, ağırlıklı olarak immunyetmez-
liği olan erişkinlerde görülmektedir. En sık im-
munyetmezlik nedeni HIV enfeksiyonu olmakla 
birlikte transplantasyon ve otoimmun hastalık 
nedenli iatrojenik immunsupresyon ya da yaşlı 
hastalardaki olası immunsenesens de etken ola-
bilir (2-5).

Tanı anındaki medyan yaş yaklaşık 50’dir. Bu-
nunla birlikte, HIV pozitif hastalarda (medyan 

yaş 40), HIV negatif hastalara (medyan yaş >50) 
göre başvuru yaşı daha düşüktür. Çeşitli analiz 
serilerine göre erkeklerde (vakaların %75) daha 
baskındır (6).

Ayrıca PBL, HIV enfeksiyonu nedenli im-
munyetmezlik sonucunda çocuklarda da görüle-
bilir (1).

ETYOLOJI

Çeşitli nedenlere bağlı immunyetmezlik PBL 
gelişimi için yatkınlık oluşturur. Çoğu hastada tü-
mör hücreleri EBV ile enfektedir (2, 4, 5, 7).

LOKALIZASYON

Özellikle oral kavite olmak üzere en sık ola-
rak baş boyunun ektstranodal bölgelerinde kitle 
şeklinde prezente olur. Gastrointestinal traktus 
2. sıklıktadır. Vakaların %1’inden fazlasında ra-
porlanan diğer bölgeler deri, kemik, genitoüriner 
traktus, nazal kavite, paranazal sinüsler, santral 
sinir sistemi, karaciğer, akciğer ve orbitalardır. 
Nodal tutulum tüm olguların %10’undan azında 
görülmekteyken bu oran post-transplant olgular-
da %30’dur (2-7).
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lastik diffüz büyük B hücreli lenfomada PBL’nin 
aksine, pan-B hücre antijenleri (CD20, CD19 ve 
PAX-5 gibi) eksprese edilmektedir (10,13).

GENETIK PROFIL

İmmunglobulin ekspresyonu tespit edilemese 
de klonal IGH yeniden düzenlenimi gösterilebilir. 
Genetik çalışmalar kompleks karyotipleri ortaya 
çıkartmıştır. MYC translokasyonu yaklaşık %50 
olguda gösterilebilir ve EBV negatif tümörlere 
göre (%43) EBV pozitif tümörlerde (%74) daha 
sıktır. Yeniden düzenlenim sıklıkla IG genleri ile 
olur (8, 13, 18, 19).

Son olarak, Blimp1 proteinini kodlayan bir 
gen olan PRDM1’deki tekrarlayan mutasyonlar, 
analiz edilen 16 vakanın 8’inde tanımlanmıştır. 
PRDM1’deki bu mutasyonlar, bu lenfomalarda 
MYC dahil olmak üzere farklı hedeflerin düzen-
lenmesini değiştirebilir (6).

PROGNOZ VE PREDIKTIF 
FAKTÖRLER

Prognoz genellikle kötüdür; ¾’den fazla has-
ta hastalıktan ölmektedir ve medyan sağ kalım 
6-11 aydır (3,16). Üç yüz hastanın dahil edildiği 
bir kohort çalışmanın çok değişkenli analizi, iyi 
prognozun düşük Uluslararası Prognostik İn-
deks (IPI) ve tam yanıt ile pozitif olarak ilişkili 
olduğunu göstermiştir. HIV durumu, hastaların 
prognozu ve sağ kalımındaki farklılıkları belir-
leyecek gibi görünmese de bazı çalışmalar, HIV 
pozitif hastaların, HIV negatif hastalara kıyasla 
daha iyi bir sonuca sahip olabileceğini öne sür-
mektedir (1). Bu daha iyi sağ kalım, kısmen, 
cART tedavileri ile immünolojik restorasyon ve 
daha yoğun kemoterapi tedavileriyle ilişkilendi-
rilebilecek HIV pozitif hastaların daha düşük ya-
şıyla açıklanabilir. EBV durumunun prognostik 
etkisi net değildir ve analiz edilen hasta serileri-
ne ve alt gruplarına bağlı olarak değişmektedir 
(6).

Prognostik parametrelerin değerlendirilme-
sinde tutarlı bir sonuca ulaşılamamakla birlikte 
MYC translokasyonu iki çalışmada kötü klinik 
gidiş ile ilişkilendirilmiştir (3,16).
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