ANJIOIMMUNOBLASTIK T HUCRELI
LENFOMA

GIRIS

Anjioimmunoblastik T Hiicreli Lenfoma
(AITL) lenfadenopati, sistemik hastaliklar ile ilis-
kili immun yetmezlik ve immundisregiilasyon
ile karekterli spesifik periferik T hiicreli lenfoma
taradir (1). Hastalik ilk olarak 1954’de Forste ve
Moeschlin tarafindan isimlendirildi (2).

1974 yilinda bu lezyonlar daha ayrintili ola-
rak incelenmis ve disproteinemili anjioimmu-
noblastik lenfadenopati (AILD), immunoblastik
lenfadenopati, lenfograniilomatozis X ile birlikte
anjioimmunoblastik lenfadenopati isimleriyle
adlandirilmistir. Genel olarak AILD terimi kul-
lanilmigtir (2-4).

Yapilan immunfenotipik, sitogenetik ve mo-
lekiiler teknikler sonucunda AILD vakalarinda
anormal immunfenotip, sitogenetik ozellikler
ve T hiicresi monoklonalitesinin molekiler ka-
nitina sahip oldugu gosterilmistir. 1994’de Av-
rupa Amerika Lenfoma (REAL) siniflamasinda
AIDL’nin malign oldugu ve Anjioimmunoblastik
T Hiicreli Lenfoma (AITL) olarak tanimlandig
bildirildi (5).

AITL beyazlarda Afrika ve Asyali Amerikali-
lara gore ¢ok daha yaygindir (6).

1

Birgiil TOK!

AITL folikiiler T yardimci hiicrelerden(FTH)
ortaya ¢iktig1 diisiiniilen monoklonal T hiicreli
bir neoplazmdir (7).

AITL tim Thiicreli lenfomalarin %15-20’sini,
Non-Hodgkin Lenfomalarin %1-2’sini olusturur.
Medyan yas 59-64’diir (8).

Birincil hastalik bolgesi lenf diigiimleri olup
tiim viicud da lenfadenopati olur. Ayrica dalak,
deri, karaciger, kemik iligi tutulumu goriiliir
(9-12).

Hastalar klinige tipik olarak sistemik semp-
tomlar (ates, kilo kaybi, gece terlemesi), yaygin
lenfadenopati, hepatosplenomegali ile gelir. Ba-
zen deri dokiintiisii ve kasinti olabilir. Ayrica
plevral effiizyon, asit ve artritte goriilebilir. Has-
talarin laboratuar degerlerinde poliklonal hiper-
gamaglobiilinemi, sedimentasyon artisi, laktat
dehidrogenaz yiiksekligi, anemi siktir. Ayrica
otoantikor yiiksekligi olur (13).

Normal follikill T yardimcr hiicreler, lenfoid
folikiillerde bulunur ve folikiilerin olusumu ve
bakimi igin gereklidir. Bu hiicreler cogu AITL
vakasinda neoplastik hiicreler i¢in gegerli oldugu
gibi tipik olarak CD4, CD10, Bcl-6 ve CXCL13’i1
ekspresse ederler (7, 14).
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dugunu gostermistir (7). Dorfman ve arkadaslar1
CD28 kostimiilator reseptor ailesinin bir iiye-
si olan programlanmis hiicre 6liimii -1( PD-1),
AITL da germinal merkezlerle iligkili T hiicre-
lerde ekspresse edildigini gostermistir. AITL’ da
PD-1 boyanma paterni %86-100 vakada CD10
ile benzerlik gostermektedir (32). De Leval ve ar-
kadaglar1 AITL da gosterilen tiimér hiicrelerinin
normal folikiiler yardimci T hiicrelerinin 6zelligi
olan CXCL13’li asir1 ekspresse ettigini goster-
mistir (28). CXCL13 ve PD1 AITL’nin germinal
merkezdeki yardimci T hiicrelerinden olugan bir
neoplazm oldugunu gésteriyor (33). CD21 ile pa-
tern Tip 1’de folikiiler dentritik hiicrelerin (FDC)
ince/hi¢ genislememis oldugunu goriiliirken,
patern Tip2 ve Tip3’de damarlar1 ¢evreleyen be-
lirgin FDH genislemesi izlenmistir(17). Bu aras-
tirmacilar bu immunfenotiplerin AITL’y1 atipik
parakortikal hiperplazi ve diger periferik T hiic-
reli lenfomalardan ayirmada ve ayrica var olan
ekstranodal yayillmay1 gostermede yardimc ol-
dugunu soylityor (31). Vakalarin %97’ sinde EBV
ile enfekte olan B immiinoblastlarinda genisleme
vardir (19).

GENETIK

Geleneksel sitogenetik caligmalar ile AITLla-
rin %75’inde yapisal anomali oldugu gosterilmis-
tir. Siklikla kromozom 3, 5, 21 ve X’de trizomi
tesbit edilmistir (34). Molekiiler ¢aligmalarda bu
hastalarin bityiik bir ¢ogunlugunda TET2, DN-
MT3A ve IDH2 genlerinde mutasyonlar gosteril-
migstir (18).

AYIRICI TANI

Klasik Hodgkin Lenfoma (KHL) ve T hiicre-
den zengin B hiicreli lenfomalardan(THZBHL)
ayirmada neoplastik hiicrelerin B hiicre immun-
histokimyasal boyalari ile boyanmalar1 ve boyut-
larinin biiyiik olmasi ile ayrilir. Ayrica THZBHL
ve KHL’da TCR re-aranjmani yoktur.

Periferik T Hiicreli Lenfoma (NOS) vakala-
rindan ayrimda AITL da gériilen histolojik pa-
tern degisikliklerinin olmamasi faydalidir.

[laglara bagh reaktif degisiklikler yada gegiril-
mis viral enfeksiyona ikincil lenf nodunun parsi-
yel tutulumu AITL’ya benzetilebilir. Viral enfek-
siyonlarda lenfomada goriilen folikiiler dentritik
hiicre proliferasyonu goriilmez. Ayrica CD10 ve/
veya folikiiler yardimci T hiicre immunhistokim-
yasal boyalar1 (BCL-6, CXCL13, PD1) ile boya-
nan atipik T lenfositler viral enfeksiyonlar ve re-
aktif degisikliklerde goriilmez (35).

TEDAVi

Yeterli tedavi ile ilgili fikir birligi yoktur.
Kombine KT ve sonrasinda otolog hematopoetik
kok hiicre nakli yapilir (36).

Medyan sag kalim siiresi 3 yildan az olan agre-
sif bir hastaliktir (37-38).

Erkek cinsiyet, mediastinal lenfadenopati,
anemi, immunsistem durumu prognozu etkiler.
AITL’ nin histolojik tipleri ile prognoz arasinda
korelasyon yoktur (36).
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