PERIFERAL T HUCRELI LENFOMA, NOS

GIRIS

Periferal T hicreli lenfomalar (PTHL) klinik
olarak agresif seyirli, kotii prognozlu heterojen
bir lenfoma grubudur (1). Periferal T hiicreli len-
foma siniflandirilamayan (PTHL, NOS ), PTHL
nin en sik goriilen alt tipi olup, olgularin yakla-
sik %25-30’unu olusturmaktadir(2). PTHL, NOS,
hodgkin dis1 lenfomalarin %5 ini olusturur (3).

Periferal T hiicreli lenfoma (NOS) mevcut
WHO smiflandirmasinda diger tanimlanmis ol-
gun T hiicre lenfoma kategorileriyle eslesmeyen
heterojen bir nodal ve ekstranodal olgun T hiic-
resi lenfoma grubudur. Periferik lenf digiimleri
en yaygin tutulum boélgesidir, ancak herhangi bir
bolge tutulabilir (4).

KLiNiK OZELLIiKLER

Klinik olarak agresif seyirlidirler. Genellikle
ileri evrelerde tani konulur. Nodal siniflandir-
mada yer alirlar; fakat ekstranodal tutulum da
yaygin goriiliir. Erkeklerde daha siktir. Genellikle
55-60 yaslarinda tani alirlar (5). PTHL, NOS’ lu
hastalarin ¢ogu, ekstranodal hastalig1 olan veya
olmayan jeneralize lenfadenopati ile bagvurur(6).

Vakalarin ¢ogunda lenf nodu tutulumu baskin
olsa da, bu lenfomalar siklikla kemik iligi, kara-
ciger, dalak ve ekstranodal tutulum gosterir. Na-
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diren l6semik prezentasyon izlenir(7,8). Deri ve
gastrointestinal sistem en sik tutulan ekstranodal
bolgelerdir (9). Daha az siklikta tutulan bolgeler
arasinda akciger, tikiiriik bezi ve merkezi sinir
sistemi bulunur. Hastalarda B semptomlar1 &y-
kiisii siktir (10). Bazi1 vakalarda eozinofili, kasinti,
hemofagositik sendrom gibi paraneoplastik 6zel-
likler goriilebilir (7).

PATOLOJiK OZELLIKLER

Periferal T hiicreli lenfoma (NOS), matiir T
hiicrelerinden olugan ve herhangi bir diger T hiic-
reli neoplazinin spesifik 6zelliklerini icermeyen
lenfomalart igerir (10, 11).

Lenf nodunun normal mimarisi bozulmus
olup genellikle parakortikal ya da diffiiz infiltra-
yon goriiliir (Resim 1). Neoplastik hiicreler genis
bir sitolojik spektrum sergileyebilir. Kiigiik, orta
veya biiyiik ¢apli lenfoid hiicrelerin biri baskin
olabilir ya da mikst bir infiltrasyon goriilebilir
(12,13).

Neoplastik hiicreler, belirgin niikleollii, ple-
omorfik, diizensiz, vezikiiler veya hiperkroma-
tik ¢ekirdekler icerir ve ¢ok sayida mitotik figtir
sergiler (Resim 2, Resim 3). Berrak sitoplazmali
biiyiik hiicreler ve Reed-Sternberg benzeri hiic-
reler bazi durumlarda goriilebilir. Postkapiller
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Hem PTHL, NOS hem de klasik Hodgkin len-
foma (HL), inflamatuar bir zeminde Reed-Stern-
berg hiicrelerine benzeyen hiicreler igerebilir. Na-
diren PTHL, NOS, CD30u eksprese edebilir ve
nadiren, klasik HL formlarinda tipik olarak pozi-
tif olan belirte¢ olan CD15 i¢in pozitiftir. Bunun-
la birlikte PTHL, NOS, HL nin ¢ogu vakasinda
goriilen B hiicresine 6zgii bir faktor olan PAX5’in
negatif olmasi ve T hiicre belirteglerinin ekspres-
yonu ile HLden farklidir (4,11,14).

PROGNOZ

PTCL, NOS'un klinik seyri agresiftir ve niiks-
ler yaygindir. 5 yillik genel sagkalim %30 dur(10,
21). Hem tan1 anindaki hastalik evresi hem de di-
ger Hodgkin dis1 lenfomalar i¢in kullanilan ulus-
lararasi prognostik indeks (IPI) skoru, bu hasta-
larda genel sagkalim ile korelasyon gostermistir
(22).

Uluslararas1 prognostik indeks(IPI) T hiic-
reli lenfomalar i¢in de tanimlanmigtir. Bu skor-
lamada ileri yas (>60), artmis LDH diizeyi, kot
performans skoru, kemik iligi tutulumu olmasi,
ekstranodal tutulum olmasi risk faktorii olarak
belirlenmigtir. IPI skoru arttik¢a ortalama yasam
stiresinin azaldig: bildirilmistir (23).

Evre ve uluslararasi prognostik indeks (IPI)
skoru en iyi belirlenmis prognostik faktorlerdir.
Kemik iligi tutulumu, Ki67 proliferasyon indek-
sinin %70’ ten fazla olmasi, trombositopeni, gen
ekspresyon profiline gore GATA3 alt tipi diger
yiiksek riskli prognostik ozelliklerdir (4,11,14).
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