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PERİFERAL T HÜCRELİ LENFOMA, NOS

GIRIŞ
Periferal T hücreli lenfomalar (PTHL) klinik 

olarak agresif seyirli, kötü prognozlu heterojen 
bir lenfoma grubudur (1). Periferal T hücreli len-
foma sınıflandırılamayan (PTHL, NOS ), PTHL’ 
nin en sık görülen alt tipi olup, olguların yakla-
şık %25-30’unu oluşturmaktadır(2). PTHL, NOS, 
hodgkin dışı lenfomaların %5 ini oluşturur (3).

Periferal T hücreli lenfoma (NOS) mevcut 
WHO sınıflandırmasında diğer tanımlanmış ol-
gun T hücre lenfoma kategorileriyle eşleşmeyen 
heterojen bir nodal ve ekstranodal olgun T hüc-
resi lenfoma grubudur.  Periferik lenf düğümleri 
en yaygın tutulum bölgesidir, ancak herhangi bir 
bölge tutulabilir (4).

KLINIK ÖZELLIKLER
Klinik olarak agresif seyirlidirler. Genellikle 

ileri evrelerde tanı konulur. Nodal sınıflandır-
mada yer alırlar; fakat ekstranodal tutulum da 
yaygın görülür. Erkeklerde daha sıktır. Genellikle 
55-60 yaşlarında tanı alırlar (5). PTHL, NOS’ lu 
hastaların çoğu, ekstranodal hastalığı olan veya 
olmayan jeneralize lenfadenopati ile başvurur(6).

Vakaların çoğunda lenf nodu tutulumu baskın 
olsa da, bu lenfomalar sıklıkla kemik iliği, kara-
ciğer, dalak ve ekstranodal tutulum gösterir. Na-

diren lösemik prezentasyon izlenir(7,8). Deri ve 
gastrointestinal sistem en sık tutulan ekstranodal 
bölgelerdir (9). Daha az sıklıkta tutulan bölgeler 
arasında akciğer, tükürük bezi ve merkezi sinir 
sistemi bulunur. Hastalarda B semptomları öy-
küsü sıktır (10). Bazı vakalarda eozinofili, kaşıntı, 
hemofagositik sendrom gibi paraneoplastik özel-
likler görülebilir (7).

PATOLOJIK ÖZELLIKLER

Periferal T hücreli lenfoma (NOS), matür T 
hücrelerinden oluşan ve herhangi bir diğer T hüc-
reli neoplazinin spesifik özelliklerini içermeyen 
lenfomaları içerir (10, 11).

Lenf nodunun normal mimarisi bozulmuş 
olup genellikle parakortikal ya da diffüz infiltra-
yon görülür (Resim 1). Neoplastik hücreler geniş 
bir sitolojik spektrum sergileyebilir. Küçük, orta 
veya büyük çaplı lenfoid hücrelerin biri baskın 
olabilir ya da mikst bir infiltrasyon görülebilir 
(12,13).

Neoplastik hücreler, belirgin nükleollü, ple-
omorfik, düzensiz, veziküler veya hiperkroma-
tik çekirdekler içerir ve çok sayıda mitotik figür 
sergiler (Resim 2, Resim 3). Berrak sitoplazmalı 
büyük hücreler  ve  Reed-Sternberg benzeri hüc-
reler  bazı durumlarda görülebilir. Postkapiller 
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Hem PTHL, NOS hem de klasik Hodgkin len-
foma (HL), inflamatuar bir zeminde Reed-Stern-
berg hücrelerine benzeyen hücreler içerebilir. Na-
diren PTHL, NOS, CD30’u eksprese edebilir ve 
nadiren, klasik HL formlarında tipik olarak pozi-
tif olan belirteç olan CD15 için pozitiftir. Bunun-
la birlikte PTHL, NOS, HL’ nin çoğu vakasında 
görülen B hücresine özgü bir faktör olan PAX5’in 
negatif olması ve T hücre belirteçlerinin ekspres-
yonu ile HL’den farklıdır (4,11,14).

PROGNOZ

PTCL, NOS’un klinik seyri agresiftir ve nüks-
ler yaygındır. 5 yıllık genel sağkalım %30 dur(10, 
21). Hem tanı anındaki hastalık evresi hem de di-
ğer Hodgkin dışı lenfomalar için kullanılan ulus-
lararası prognostik indeks (IPI) skoru, bu hasta-
larda genel sağkalım ile korelasyon göstermiştir 
(22).

Uluslararası prognostik indeks(IPI) T hüc-
reli lenfomalar için de tanımlanmıştır. Bu skor-
lamada ileri yaş (>60), artmış LDH düzeyi, kötü 
performans skoru, kemik iliği tutulumu olması, 
ekstranodal tutulum olması risk faktörü olarak 
belirlenmiştir. IPI skoru arttıkça ortalama yaşam 
süresinin azaldığı bildirilmiştir (23).

Evre ve uluslararası prognostik indeks (IPI) 
skoru en iyi belirlenmiş prognostik faktörlerdir. 
Kemik iliği tutulumu, Ki67 proliferasyon indek-
sinin %70’ ten fazla olması, trombositopeni, gen 
ekspresyon profiline göre GATA3 alt tipi diğer 
yüksek riskli prognostik özelliklerdir (4,11,14).
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