MIKOZIS FUNGOIDES

TANIM VE TARIHCE

Mikozis fungoides (MF) Jean-Louis-Marc
Alibert tarafindan 1806 yilinda tanimlanmuistir.
Alibert klinik olarak deri tiimorii olan olgularin
gogunda mantar benzeri goriinim tanimlama-
s1 nedeniyle bu isim verilmistir. MF serebriform
niikleuslu kiigiik-orta boyutta T lenfositlerin de-
gisken epidermotropizmi ile karakterli primer
kutanéz T hiicreli non-hodgkin lenfomadir (1).

EPIDEMIiYOLOJI VE PATOGENETIK
OZELLIKLER

MF derinin en sik goriilen T hiicreli lenfomasi
olup tiim primer kutanoz lenfomalarin yaklagik
%50’sini olusturmaktadir (2). Hastalarin ¢ogu
orta-ileri yasta olmakla birlikte ¢ocuklar ve ado-
lesanlarda da bildirilmistir (3-4). Cinsiyetler ara-
sinda erkeklerde daha sik goriilmekte olup erkek/
kadin orani yaklasik 2/1dir (5). Bolgesel farkli-
liklar olmakla birlikte diinya genelinde insidans:
yaklasik olarak 1 milyonda 10 olgu seklindedir
(6). Siyahi popiilasyonda daha yiiksek insidansta
goriildigt bildirilmistir (7). Petrokimya, tekstil
ve metal endiistrisi gibi mesleklerde ¢aliganlarda
ortaya ¢ikma risk artmustir (8). Ayrica obezite ve
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sigara Oykiisii de ytiksek risk faktorleri arasinda
sayllmaktadir (9).

Etyopatogenezde immun dendritik hiicreler,
sitotoksik ve regulatuar T hiicreler gibi deride-
ki mikrogevrenin 6nemli rolii oldugu yoniinde
bulgular bildirilmistir. Literatiirde son dénem-
lerde yapilan calismalarda STAT3 aktivasyonu,
pl4, p15, pl6 ifadesinde azalma, JUNB ampli-
tikasyonu, CDKN2A ve CDKN2B bolgelerinde
delesyonlar, CpG ada metilasyonu gibi epigene-
tik degisikliklerin varhigindan s6z edilmektedir.
Ayrica intraepidermal neoplastik lenfositlerde
CLA (kutanoz lenfosit antijen), CCR4 ve CCR8
ifadelerinin epidermotropizmde rolii oldugu dii-
stintilmektedir. Sonug olarak MF olgularindaki
patogenetik profil ¢ok cesitli olup, neoplastik len-
foid hiicrelerde DNA tamir mekanizmalari, hiicre
siklusu, apoptotik diizenleyiciler, genom biitiin-
lagii ve epigenetik diizenleyicilerdeki etkilenim-
leri kapsamaktadir (10-14).

KLINIK OZELLIKLER

MF yavas seyirli bir klinige sahip olup yama,
plak ve tiimor evresi olmak tizere ti¢ donemi bu-
lunmaktadir. Tipik olgularin yama dénemi ile
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1 yetiskin T-hiicreli lenfoma gibi diger kutanoz
lenfomalar bulunur. Bu durumda olgulardaki
immunfenotipik 6zellikler, lenfositlerin dagilimi,
lezyonlarin dagilimi, lenfadenopati, organome-
gali varlig1 ya da yoklugu, T hiicre klonalitesinin
gosterilmesi, molekiiler alterasyonlarin varhig:
gibi klinik, patolojik ve molekiiler bulgular esli-
ginde degerlendirilmesi ve ayiric1 taniya gidilme-
si gerekmektedir.

PROGNOSTIK FAKTORLER

Bes yillik beklenen ortalama yasam siiresi kla-
sik MF i¢in %88, folikiilotropik MF icin %80, pa-
jetoid retikiilozis i¢in %100, granulomatoz gevsek
deri hastalig1 i¢in %100 olarak bildirilmistir. Kli-
nik evreleme lezyonlarin tipine (yama, plak, tii-
mor), viicutta dagilim yiizdesine, eritem varligina,
lenf nodu ya da uzak organ metastazina ve kanda
Sezary hiicresi varligina gore yapilmaktadir. Has-
taligin progresyonunda etkili olan risk faktorleri;
biiyiik hiicre transformasyonu, biiyiik pautrier
mikroabseleri (>10 atipik lenfosit varlig1), dermal
infiltratta CD8(+) hiicrelerin az olmasi ve atipik
lenfosit varlig1 seklindedir. Ileri klinik evre, perife-
rik kanda klonal T-hiicre varligy, folikiilotropizm,
laktat dehidrogenaz yiiksekligi kotii prognozla
iliskilendirilmis faktorlerdir. Ayrica klinik olarak
hipopigmentasyon ve poikilodermik goriiniim ile
lenfomatoid papiilozis-MF birlikteligi uzamis ya-
sam siiresi ile iligkili bulunmugtur (51-52).
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