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Birgül TOK 1

ANJİOİMMUNOBLASTİK T HÜCRELİ 
LENFOMA

GIRIŞ

Anjioimmunoblastik T Hücreli Lenfoma 
(AİTL) lenfadenopati, sistemik hastalıklar ile iliş-
kili immun yetmezlik ve immundisregülasyon 
ile karekterli spesifik periferik T hücreli lenfoma 
türüdür (1). Hastalık ilk olarak 1954’de Forste ve 
Moeschlin tarafından isimlendirildi (2).

1974 yılında bu lezyonlar daha ayrıntılı ola-
rak incelenmiş ve disproteinemili anjioimmu-
noblastik lenfadenopati (AİLD), immunoblastik 
lenfadenopati, lenfogranülomatozis X ile birlikte 
anjioimmunoblastik lenfadenopati isimleriyle 
adlandırılmıştır. Genel olarak AİLD terimi kul-
lanılmıştır (2-4).

Yapılan immunfenotipik, sitogenetik ve mo-
leküler teknikler sonucunda AİLD vakalarında 
anormal immunfenotip, sitogenetik özellikler 
ve T hücresi monoklonalitesinin moleküler ka-
nıtına sahip olduğu gösterilmiştir. 1994’de Av-
rupa Amerika Lenfoma (REAL) sınıflamasında 
AİDL’nin malign olduğu ve Anjioimmunoblastik 
T Hücreli Lenfoma (AİTL) olarak tanımlandığı 
bildirildi (5).

AİTL beyazlarda Afrika ve Asyalı Amerikalı-
lara göre çok daha yaygındır (6).

AİTL foliküler T yardımcı hücrelerden(FTH) 
ortaya çıktığı düşünülen monoklonal T hücreli 
bir neoplazmdır (7).

AİTL tüm Thücreli lenfomaların %15-20’sini, 
Non-Hodgkin Lenfomaların %1-2’sini oluşturur. 
Medyan yaş 59-64’dür (8).

Birincil hastalık bölgesi lenf düğümleri olup 
tüm vücud da lenfadenopati olur. Ayrıca dalak, 
deri, karaciğer, kemik iliği tutulumu görülür 
(9-12).

Hastalar kliniğe tipik olarak sistemik semp-
tomlar (ateş, kilo kaybı, gece terlemesi), yaygın 
lenfadenopati, hepatosplenomegali ile gelir. Ba-
zen deri döküntüsü ve kaşıntı olabilir. Ayrıca 
plevral effüzyon, asit ve artritte görülebilir. Has-
taların laboratuar değerlerinde poliklonal hiper-
gamaglobülinemi, sedimentasyon artışı, laktat 
dehidrogenaz yüksekliği, anemi sıktır. Ayrıca 
otoantikor yüksekliği olur (13).

Normal follikül T yardımcı hücreler, lenfoid 
foliküllerde bulunur ve folikülerin oluşumu ve 
bakımı için gereklidir. Bu hücreler çoğu AİTL 
vakasında neoplastik hücreler için geçerli olduğu 
gibi tipik olarak CD4, CD10, Bcl-6 ve CXCL13’ü 
ekspresse ederler (7, 14).
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duğunu göstermiştir (7). Dorfman ve arkadaşları 
CD28 kostimülatör reseptör ailesinin bir üye-
si olan programlanmış hücre ölümü -1( PD-1), 
AİTL da germinal merkezlerle ilişkili T hücre-
lerde ekspresse edildiğini göstermiştir. AİTL’da 
PD-1 boyanma paterni %86-100 vakada CD10 
ile benzerlik göstermektedir (32). De Leval ve ar-
kadaşları AİTL da gösterilen tümör hücrelerinin 
normal foliküler yardımcı T hücrelerinin özelliği 
olan CXCL13’ü aşırı ekspresse ettiğini göster-
miştir (28). CXCL13 ve PD1 AİTL’nın germinal 
merkezdeki yardımcı T hücrelerinden oluşan bir 
neoplazm olduğunu gösteriyor (33). CD21 ile pa-
tern Tip 1’de foliküler dentritik hücrelerin (FDC) 
ince/hiç genişlememiş olduğunu görülürken, 
patern Tip2 ve Tip3’de damarları çevreleyen be-
lirgin FDH genişlemesi izlenmiştir(17). Bu araş-
tırmacılar bu immunfenotiplerin AİTL’yı atipik 
parakortikal hiperplazi ve diğer periferik T hüc-
reli lenfomalardan ayırmada ve ayrıca var olan 
ekstranodal yayılmayı göstermede yardımcı ol-
duğunu söylüyor (31). Vakaların %97’sinde EBV 
ile enfekte olan B immünoblastlarında genişleme 
vardır (19).

GENETIK

Geleneksel sitogenetik çalışmalar ile AİTL’la-
rın %75’inde yapısal anomali olduğu gösterilmiş-
tir. Sıklıkla kromozom 3, 5, 21 ve X’de trizomi 
tesbit edilmiştir (34). Moleküler çalışmalarda bu 
hastaların büyük bir çoğunluğunda TET2, DN-
MT3A ve IDH2 genlerinde mutasyonlar gösteril-
miştir (18).

AYIRICI TANI

Klasik Hodgkin Lenfoma (KHL) ve T hücre-
den zengin B hücreli lenfomalardan(THZBHL) 
ayırmada neoplastik hücrelerin B hücre immun-
histokimyasal boyaları ile boyanmaları ve boyut-
larının büyük olması ile ayrılır. Ayrıca THZBHL 
ve KHL’da TCR re-aranjmanı yoktur.

Periferik T Hücreli Lenfoma (NOS) vakala-
rından ayrımda AİTL da görülen histolojik pa-
tern değişikliklerinin olmaması faydalıdır.

İlaçlara bağlı reaktif değişiklikler yada geçiril-
miş viral enfeksiyona ikincil lenf nodunun parsi-
yel tutulumu AİTL’ya benzetilebilir. Viral enfek-
siyonlarda lenfomada görülen foliküler dentritik 
hücre proliferasyonu görülmez. Ayrıca CD10 ve/
veya foliküler yardımcı T hücre immunhistokim-
yasal boyaları (BCL-6, CXCL13, PD1) ile boya-
nan atipik T lenfositler viral enfeksiyonlar ve re-
aktif değişikliklerde görülmez (35).

TEDAVI
Yeterli tedavi ile ilgili fikir birliği yoktur. 

Kombine KT ve sonrasında otolog hematopoetik 
kök hücre nakli yapılır (36).

Medyan sağ kalım süresi 3 yıldan az olan agre-
sif bir hastalıktır (37-38).

Erkek cinsiyet, mediastinal lenfadenopati, 
anemi, immunsistem durumu prognozu etkiler. 
AİTL’ nın histolojik tipleri ile prognoz arasında 
korelasyon yoktur (36).
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