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PRİMER KUTANÖZ ANAPLASTİK BÜYÜK 
HÜCRELİ LENFOMA

GIRIŞ
Primer kutanöz anaplastik büyük hücreli 

lenfoma (ABHL), primer kutanöz CD30(+) len-
foproliferatif hastalıklar spektrumunda yer alan 
bir antitedir. Bu spektrumda lenfomatoid papü-
lozis ve primer kutanöz ABHL yanı sıra her iki 
lezyon grubunun özelliklerini taşıyan borderli-
ne lezyonlar yer almaktadır (1). Primer kutanöz 
ABHL’ler anaplastik, pleomorfik ya da immünob-
lastik sitomorfolojiye sahip iri hücrelerle karak-
terli lezyonlardır. Lezyonları oluşturan neoplastik 
hücrelerin büyük kısmı (>%75) CD30(+) im-
münfenotip sergiler. Tanı anında sistemik tutu-
lum olmadan, yalnızca deri lezyonları ile prezente 
olurlar. Klinik olarak indolan seyir gösterirler (2).

EPIDEMIYOLOJI
Primer kutanöz ABHL’nin de aralarında yer 

aldığı CD30(+) lenfoproliferatif hastalıklar, pri-
mer kutanöz lenfomaların yaklaşık %25-30’luk 
kısmını oluşturmaktadır (1,3). Bu grup lezyon-
lar, mikozis fungoides (MF)’in ardından, derinin 
ikinci en sık görülen klonal T hücreli neoplazile-
rini oluştururlar. Nadir gözlenen antiteler olduk-
ları için net insidansları bilinmemektedir. Sür-
veyans, Epidemiyoloji ve Nihai Sonuçlar (SEER) 
veritabanı baz alınarak yapılmış 2008 tarihli bir 

analiz çalışmasında, 30 yılı aşkın bir süreyi kap-
sayan dönemde, primer lokalize CD30(+) len-
foproliferatif hastalık olarak raporlanmış yalnızca 
157 adet olgu saptanmıştır (4). Primer kutanöz 
ABHL’ler erişkinlerde (50-70 y) görülür. Tanı 
anındaki medyan yaş 60’tır (2). Bununla birlikte 
pediatrik yaş grubundan olgular da bildirilmiştir 
(5,6,7). Cinsiyetler arasında görülme oranı, er-
kek:kadın=2-3:1 şeklindedir (5).

KLINIK ÖZELLIKLER

Primer kutanöz ABHL olguları, asemptoma-
tik, deri bölgelerine sınırlı, soliter, gruplaşma 
gösterebilen ya da multifokal olabilen papüller ya 
da nodüllerle prezente olur (1,2,5). Lezyonlar ge-
nellikle gövdenin üst yarısı yerleşimlidir ve birkaç 
santimetre boyuttadır. En az 3-4 hafta devamlılık 
gösteren, bazen aylar boyunca sebat eden lezyon-
lar şeklinde klinik öykü bulunur. Nodüller za-
manla ülsere olabilir (1,2). Spontan olarak parsi-
yel ya da komplet regresyonun görüldüğü olgular 
bildirilmiştir (1,2,5). Olguların %20-42 (bazı kay-
naklara göre %50) kadarında spontan regresyon 
izlenmekle birlikte, bu olguların yarısında rekür-
rens saptanmaktadır. Multifokal lezyonlarla pre-
zentasyon %20 kadar olguda izlenir. %10 kadar 
olguda ekstrakutanöz yayılım gözlenir, tutulum 
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likte, bu özellik diğer çalışmalarla desteklenme-
miştir (36). Kas veya derin fasya ya da diğer derin 
dokuların tutulumunun da daha kötü prognozla 
ilişkili olabileceği düşünülmektedir (37). Multi-
fokal deri lezyonları ile prezente olan ve bölgesel 
lenf nodu tutulumunun izlendiği olguların prog-
nozu, yalnızca lokalize deri lezyonları bulunan 
olgular ile benzerdir (2,5). İzole lenfatik tutulum-
la prezente olan olgularda, bu özelliğin prognoza 
etkisine dair bilgi bulunmamaktadır. Anaplastik 
histomorfolojik özelliklere sahip ve non-anaplas-
tik (pleomorfik ya da immünoblastik) histomor-
folojik özelliklere sahip olgular arasında klinik 
prezentasyon, klinik davranış ya da prognoz açı-
sından farklılık bildirilmemiştir (2).

Tedavi sonrasında görülen relapsların deriye 
sınırlı olması beklenmektedir. Ancak relapsların 
%27’sinde ekstrakutanöz tutulum bildirilmiştir, 
bu olguların yarısında bölgesel nodal tutulum 
vardır (11,31). Visseral metastazlar, ilk tanıdan 
sonraki 2.ay ile 10.yıllar arasındaki zaman dili-
minde bildirilmiştir (11). Metastatik hastalığa 
ilerleme, daha ileri T kategorisine geçiş ile her za-
man birliktelik göstermemektedir (11).
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