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MANTLE HÜCRELİ LENFOMA

GIRIŞ

Mantle hücreli lenfoma (MHL) lenf nodu 
mantle zonunun iç kısmındaki çoğunluğu 
pre-germinal merkez kökenli küçük-orta boyut-
lu sentrosit benzeri B-hücreli lenfoid hücrelerden 
oluşan bir non Hodgkin grubu lenfomadır. Matür 
B-hücreli lenfoid neoplaziler altında sınıflandırıl-
makta ve Hodgkin dışı lenfomaların yaklaşık %3-
10’unu oluşturmaktadır (1-2).

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

Başta gastrointestinal sistem olmak üzere eks-
tranodal tutulum bulguları sıklıkla izlenmekte ve 
klinik olarak çoğunlukla agresif seyretmektedir. 
Nadir olarak izlenen indolen seyirli lösemik non 
nodal ve in situ Mantle hücreli neoplazi tipleri de 
tanımlanmıştır (4,5). Olguların çoğu tanı anında 
ileri evre hastalık bulgularına sahip ve Ann Arbor 
evre III-IV evresindedir (6).

Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ) sınıflamasına göre 
blastoid, pleomorfik, küçük hücreli ve marjinal zon 
benzeri olmak üzere 4 farklı morfolojik varyant ve 
nodal, lösemik non nodal ve in situ Mantle hücreli 
lenfoma olarak 3 farklı subtipi vardır (7).

Lenf nodu, doku veya kemik iliği biyopsisi ile 
çoğu olguda MHL tanısı konulmaktadır. Atipik 
morfolojik ve immünohistokimyasal bulgular 
izlenen az sayıda olguda sitogenetik ve FISH ile 
t (11,14) varlığı tanıda yardımcı olarak kullanıl-
maktadır (8).

EPIDEMIYOLOJI

Mantle hücreli lenfoma genellikle 6 ve 7. de-
katta olmak üzere orta-ileri yaşta ve erkeklerde 
kadınlara göre daha sıklıkla izlenmektedir (9).

KLINIK ÖZELLIKLER

Hastalar sıklıkla Ann Arbor evre III ya da IV 
evresinde, lenfadenopati ve hepatosplenomegali 
ile prezante olmaktadır (6). Evreleme amaçlı ya-
pılan kemik iliği biyopsilerinde olguların çoğun-
da kemik iliği tutulumu ve flow sitometri ile çoğu 
olguda periferik kanda anormal lenfositler izlen-
mektedir (10,11).

Yaygın kemik iliği tutulumunda periferik 
kanda sitopeni görülebilmektedir. Bazı olgularda 
akut lösemi ve kronik lenfosittik lösemi benzeri 
lenfositoz saptanmaktadır. Olguların 1/3’ünde B 
semptomları yarıya yakınında serum ß-2–mik-
roglobulin ve laktat dehidrojenaz (LDH) yüksek-
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foid hücrelerin sitolojik özellikleri ile CD3, CD5, 
CD10, CD 11c, CD23, BCL-6, Siklin D1, SOX-11, 
MUM-1 ve TRAP ‘dan oluşan immünohistokim-
yasal panel yardımcıdır (7). Tablo 1’de düşük de-
receli B hücreli lenfoma olgularında ayrıcı tanıda 
kullanılabilecek immünohistokimyasal boyalar 
gösterilmiştir.

Blastoid ve pleomorfik varyant MHL olgula-
rında ayrıcı tanısında lenfoblastik lenfoma, Bur-
kit lenfoma ve diffüz büyük B hücreli lenfoma da 
dikkate alınmaktadır. Bu olgularda ayrıcı tanıda 
TdT, Siklin D1, CD5, SOX-11, CD10, BCL-6 im-
münohistokimyasal belirteçler ve t (11;14) (q13; 
q32) translokasyonu yardımcıdır (7).

PROGNOSTIK ÖZELLIKLER
Mantle hücreli lenfoma agresif seyirli B hücre-

li lenfoma türüdür. Mantle hücreli lenfoma küra-
tif olmayıp ortalama sağ kalım 4-5 yıldır (6). Pür 
mantle zon patern iyi prognoz, blastoid ve pleo-
morfik varyantlar ise kötü prognostik faktörlerdir 
(30).

Mantle hücreli lenfoma olgularında en sık 
kullanılan prognostik belirteç LDH, periferik kan 
lenfosit sayısı, yaş, fiziksel performans durumu 
ve Ki-67 proliferasyon indeksi değerlerine göre 
hesaplanan Mantle Cell Lymphoma International 
Prognostic Index (MIPI) skorlama sistemidir (1).

Prognozu etkileyen diğer faktörler arasında 
B semptomları, santral sinir sistemi, dalak ve ke-
mik iliği tutulumu, periferik kan monosit sayısı, 
hemoglobin ve albümin değerleri, TP53, NSD2, 
ATM mutasyonu ve MYC translokasyonu yer al-
maktadır (31-33).

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

B semptomları olmayan, LDH seviyesi normal 
sınırlarda olan, non nodal lösemik varyant ve dü-
şük Ki-67 proliferasyonu izlenen olguların teda-
visiz takip edilebileceği bildirilmiştir (34).
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Tablo 1: Düşük Dereceli B Hücreli lenfoma olgularında ayrıcı tanıda immünohistokimyasal belirteçler

CD5 CD10 CD 20 CD23 CD 11c BCL-6 SiklinD-1 SOX-11 TRAP MUM-1
MHL  +  -  +  -  -  -  + +  - -/+
FL - + + - - + - - - -
KLL  +  -  + +  -  - -  -  -  -/+
MZL - - + -/+ - - - - - -
HCL - -  + - +  - -  -  + -
LPL  - - + - +/- - - - - -
MHL: Mantle hücreli lenfoma; FL: Foliküler lenfoma; KLL: Küçük lenfositik lenfoma; MZL: Marjinal zon lenfoma; HCL: 
Hairy cell lösemi, LPL: Lenfoplazmasitik lenfoma,
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