IMMUN YETMEZLIK ZEMININDE OLUSAN
LENFOPROLIFERATIF BOZUKLUKLAR

Fatos TEKELIOGLU !

GIRIS

Konjenital, kazanilmis veya iatrojenik neden-
lere bagl olarak gelisen immiin yetmezlik olgu-
larinda normal popiilasyona oranla lenfoprolife-
ratif gelisme riski daha siktir. Immiinyetmezlik
iliskili lenfoproliferatif hastaliklar Diinya Saglik
Orgiitii hematopoietik ve lenfoid timor sinif-
lamasinda ayr1 bir baslik olarak yer almaktadir.
Altta yatan nedene bagli olarak klinik ve patolojik
ozellikleri farkliliklar igerir.

Ancak gelisen lenfomalarin ¢ogu B lenfosit
kaynakli olup agresiv histopatolojik o6zellikler
tagimaktadir. Siklikla Epstein-Barr viriis (EBV)
ile iliskilidir. Immiinyetmezlikli hastalarda si-
totoksik T lenfositler tarafindan EBV’ye karsi
yanitin bozuklugu sonucu, EBV enfekte B hiic-
relerinin ¢ogalmasi kontrol disi hal almaktadir
(1-3).

Immiin yetmezlikli hastalarda; onkojenik
ve tiimor baskilayici genlerdeki kalitimsal veya
sonradan kazanilan genetik degisiklikler, kronik
antijenik uyarim, onkojenik viriis enfeksiyonlari,
lenfoproliferatif hastaliga yol agabilen diger fak-
torlerdendir (4). Ekstranodal bolge tutulumu di-
ger lenfomalara oranla progresyon daha hizl ve
tedaviye yanitlar1 kétidiir.

DSO tarafindan immiinyetmezlik iligkili len-
foproliferatif hastaliklar 4 ana gruba ayrilmistir
(5).

1. Primer immiin bozukluklar ile iliskili len-
foproliferatif hastaliklar

2. Insan Immiin Yetmezlik Viriisii (Human im-
munodeficiency viriis, HIV) Enfeksiyonu ile
iliskili Lenfomalar

3. Nakil sonrasi lenfoproliferatif bozukluklar

(NSLB)

4. Diger latrojenik immiin yetmezlik ile iligkili
lenfoproliferatif bozukluklar

1. PRIMER IMMUN BOZUKLUKLAR
ILE ILISKILI LENFOPROLIFERATIF
HASTALIKLAR

Primer immiin bozukluk (PIB) ile iligkili
lenfoproliferatif hastaliklar primer immiin yet-
mezlie veya immiin diizenleme bozukluklari-
na bagli immiin yetmezlik kosullarinda ortaya
¢ikar. 60’tan fazla PIB’in patoloji ve patogenezi
heterojen oldugu igin bu lenfoproliferatif has-
taliklarda tablo olduk¢a degiskendir. Lenfopro-
liferatif hastaliklara en sik iligkiye sahip PiB’ler;
Ataksi-Telenjiektazi (AT), Wiskot-Aldrich Send-
romu (WAS), Yaygin Degisken Immiin Yetmez-
lik (YDIY), Siddetli Kombine Immiin Yetmezlik
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EBV pozitifligi ive DBBHL-dis1 lenforproliferatif
hastalik ile iligkili iken >70 hasta yas1 ve DBBHL
tipi daha kisa sag kalim gostergesidir (73).

SONUC

Sonug olarak immiin yetmezlik durumu kli-

nik olarak bilinen veye siiphe edilen olgularda

ayrintili klinik anamnez ile birlikte patolojik de-

gerlendirilmelerinin birlikte yapilmasi dogru tani

agisindan oldukga yardimci ve gereklidir. Ilave

edilmesi veya ilave edilmemesi gereken kemote-
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kalim durumunda biiyiik rol sahibidirler.
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