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GIRIS-TARIHCE

Blastik Plazmasitoid Dendtritik Neoplazi (BPDHN); ¢ok agresif klinik gidise sa-
hip, cilt tutulumu, kemik iligi tutulumu ve 16semik formda prezente olabilen, na-
dir goriilen bir hematolojik malignitedir (1). Diinya Saglik Orgiitii (WHO) 2016
siniflamasinda (2) ve 2022 yilinda yayimnlanan WHO Hematopoetik Neoplaziler
5.Giincellemesinde; Myeloid/Dendritik ve Histiyositik Neoplaziler béliimiinde
ayr1 bir baglikta ele alinmaktadir (3).

[lk olarak 1995 yilinda; CD4 pozitif agraniiler NK hiicreli 16semi olarak ta-
nimlanmistir (4). 1998 yilinda, kutanéz agraniilar CD2/CD4+/CD56+ lenfoma
terminolojisi kullanilmistir (5). Morfolojik olarak blastik ve agraniiler goriiniim-
de olmasi ve NK hiicre marker1 olan CD56(+) olmasi nedeni ile sonrasinda blastik
NK hiicreli lenfoma olarak adlandirilmigtir. 2002 yilinda; agraniiler CD4+CD56+
hematodermik neoplazm/tiimor olarak isimlendirilmistir (6). 2003 yilinda erken
plasmasitoid dendritik hiicreli I6semi/lenfoma(7) tanimi sonrasinda, WHO 2008
glincellemesinde, AML siniflamast altinda blastik plazmasitoid dendritik neopla-
zi olarak yer almistir (8).

Epidemiyoloji

Oldukga nadir goriilen bir hematolojik neoplazi olmasi, uzun yillar terminolo-
jisinin net olmamasi nedeni ile tam insidansi bilinmemektedir. Tiim cilt lenfo-
malarinin %0.4’tint olusturdugu ifade edilmis olsa da, cilt tutulumu olmadan da
prezente olabilmesi nedeni ile insidansi net bilinmemektedir (9), (10). Tiim yas
gruplarinda goriilebilmekle birlikte; 6-7. dekattaki eriskinlerde daha sik izlenir ve
medyan tani yas1 65-67’dir. Erkeklerde kadinlara gore daha fazla goriilmektedir
(2.5:1) (9). %80-90 vakada izole olarak ortaya ¢iksa da, hastalarin %10-20’sinde
bir diger hematolojik malignitenin (MDS, AML, KMML gibi) seyrinde de go-
rilebilir (10). Dikkat edilmesi gereken bir diger nokta ise; matiir, CD56 negatif
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BPDHN"de etkinligini gosteren bir kag vaka takdimi bulunmaktadir (46). Halen
venetoclax’in BPDHN’de etkinligi arastiran klinik ¢aligmalar (NCT03485547),
venetoclax + tagraxofusp kombinasyon ¢aligmalar1 (NCT04216524) ve yine alltta
yatan MDS/KMML tanist olan hastalarda Tagraxofusp + Venetoclax + Azasitidi-
ne ¢aligmasi da devam etmektedir (NCT04216524).

CD123 hedefleyen CART hiicre tedavisi olan MB-102"nin AML, MDS, BP-
DHN’de ¢alismalar1 (NCT04109482); CD123 ve CD3’e baglanan bir BiTE olarak
gelistirilen XmAb14045’in ¢aligmalar: yine devam eden ¢alismalar arasindadir
(NCT02730312). Mevcut onayli tedaviler dogrultusunda, BPDHN tedavi algorit-
mast Sekil 1 ve Sekil 2°de gosterilmistir.

| Clinical features + microscopic morphology + immunophenotype + chromosomal abnormalities |

1
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