MANTLE HUCRELI LENFOMA

GIRIS

Mantle hiicreli lenfoma (MHL) lenf nodu
mantle zonunun i¢ kismindaki ¢ogunlugu
pre-germinal merkez kokenli kiigiik-orta boyut-
lu sentrosit benzeri B-hiicreli lenfoid hiicrelerden
olusan bir non Hodgkin grubu lenfomadir. Matiir
B-hiicreli lenfoid neoplaziler altinda siniflandiril-
makta ve Hodgkin dis1 lenfomalarin yaklasik %3-

10’unu olusturmaktadir (1-2).

Kromozom 114de, siklin D1 (CCND1)’in abe-
ran asir1 ekspresyonuna neden olan (11;14) (q13;
q32) translokasyonu tanisal olup olgularin %95’inde
izlenmektedir (3).

Bagsta gastrointestinal sistem olmak {izere eks-
tranodal tutulum bulgulari siklikla izlenmekte ve
klinik olarak ¢ogunlukla agresif seyretmektedir.
Nadir olarak izlenen indolen seyirli l6semik non
nodal ve in situ Mantle hiicreli neoplazi tipleri de
tanimlanmuigtir (4,5). Olgularin ¢ogu tani aninda
ileri evre hastalik bulgularina sahip ve Ann Arbor
evre III-IV evresindedir (6).

Diinya Saghk Orgiitii (DSO) siniflamasina gére
blastoid, pleomorfik, kiigiik hiicreli ve marjinal zon
benzeri olmak tizere 4 farkli morfolojik varyant ve
nodal, 16semik non nodal ve in situ Mantle hiicreli
lenfoma olarak 3 farkli subtipi vardir (7).

Oguzhan OKCU*

Lenf nodu, doku veya kemik iligi biyopsisi ile
¢ogu olguda MHL tanis1 konulmaktadir. Atipik
morfolojik ve immiinohistokimyasal bulgular
izlenen az sayida olguda sitogenetik ve FISH ile
t (11,14) varlig: tanida yardimei olarak kullanil-
maktadir (8).

EPIDEMIYOLOJi

Mantle hiicreli lenfoma genellikle 6 ve 7. de-
katta olmak iizere orta-ileri yasta ve erkeklerde
kadinlara gore daha siklikla izlenmektedir (9).

KLINiK OZELLIiKLER

Hastalar siklikla Ann Arbor evre IIT ya da IV
evresinde, lenfadenopati ve hepatosplenomegali
ile prezante olmaktadir (6). Evreleme amagh ya-
pilan kemik iligi biyopsilerinde olgularin ¢ogun-
da kemik iligi tutulumu ve flow sitometri ile gogu
olguda periferik kanda anormal lenfositler izlen-
mektedir (10,11).

Yaygin kemik iligi tutulumunda periferik
kanda sitopeni goriilebilmektedir. Baz1 olgularda
akut 16semi ve kronik lenfosittik 16semi benzeri
lenfositoz saptanmaktadir. Olgularin 1/3’tinde B
semptomlar1 yariya yakininda serum f3-2-mik-
roglobulin ve laktat dehidrojenaz (LDH) yiiksek-
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Tablo 1: Diisiik Dereceli B Hiicreli lenfoma olgularinda ayrici tanida immiinohistokimyasal belirtegler

CD5 CD10 CD20 CD23 CD1llc BCL-6 SiklinD-1 SOX-11 TRAP MUM-1
MHL + - + - - - + + - -+
FL - + + - - + - - - -
KLL + - 4 4 - - - - - -/+
MZL - - + -/+ - - - - - -
HCL - - A - 3 - - - A -
LPL - - + - +/- - - - - -

MHL: Mantle hiicreli lenfoma; FL: Folikiiler lenfoma; KLL: Kiigiik lenfositik lenfoma; MZL: Marjinal zon lenfoma; HCL:

Hairy cell 16semi, LPL: Lenfoplazmasitik lenfoma,

foid hiicrelerin sitolojik 6zellikleri ile CD3, CD5,
CD10, CD 11¢, CD23, BCL-6, Siklin D1, SOX-11,
MUM-1 ve TRAP ‘dan olugsan immiinohistokim-
yasal panel yardimcidir (7). Tablo 1'de diistik de-
receli B hiicreli lenfoma olgularinda ayric1 tanida
kullanilabilecek immiinohistokimyasal boyalar
gosterilmigtir.

Blastoid ve pleomorfik varyant MHL olgula-
rinda ayric1 tanisinda lenfoblastik lenfoma, Bur-
kit lenfoma ve diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma da
dikkate alinmaktadir. Bu olgularda ayric1 tanida
TdT, Siklin D1, CD5, SOX-11, CD10, BCL-6 im-
miinohistokimyasal belirtecler ve t (11;14) (q13;
q32) translokasyonu yardimcidir (7).

PROGNOSTIK OZELLIiKLER

Mantle hiicreli lenfoma agresif seyirli B hiicre-
li lenfoma tiirtidiir. Mantle hiicreli lenfoma kiira-
tif olmay1p ortalama sag kalim 4-5 yildir (6). Piir
mantle zon patern iyi prognoz, blastoid ve pleo-
morfik varyantlar ise kétii prognostik faktorlerdir
(30).

Mantle hiicreli lenfoma olgularinda en sik
kullanilan prognostik belirte¢ LDH, periferik kan
lenfosit sayisi, yas, fiziksel performans durumu
ve Ki-67 proliferasyon indeksi degerlerine gore
hesaplanan Mantle Cell Lymphoma International
Prognostic Index (MIPI) skorlama sistemidir (1).

Prognozu etkileyen diger faktorler arasinda
B semptomlari, santral sinir sistemi, dalak ve ke-
mik iligi tutulumu, periferik kan monosit sayisi,
hemoglobin ve albiimin degerleri, TP53, NSD2,
ATM mutasyonu ve MYC translokasyonu yer al-
maktadir (31-33).

Yiiksek mitotik indeks (>10/10 BBA) ve %30
tizeri Ki-67 proliferasyon indeksi izlenen olgular-
da agresif bir seyir beklenmektedir.

B semptomlar1 olmayan, LDH seviyesi normal
sinirlarda olan, non nodal 16semik varyant ve dii-
siik Ki-67 proliferasyonu izlenen olgularin teda-
visiz takip edilebilecegi bildirilmistir (34).
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