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GIRIS

Klasik olarak eritrodermi, jeneralize lenfadenopati ve kan dolasiminda bulunan
serebriform gekridekli malign T lenfositleriyle (Sezary hiicresi) ile karakterize
olan Sezary sendromu (SS) kutandz T hiicreli lenfomalarin (KTHL) nadir bir
formudur. Ilk kez 1938 yilinda Albert Sezary tarafindan tanimlanmistir. Gegmis
yillarda SS'nun mikozis fungoidesin (MF) 16semik bir varyant1 oldugu diisiiniil-
se de giiniimiizde SS ve MF’in farkl: spesifik fonksiyonel T-hiicre alt gruplarinda
koken alan iki ayr1 antite oldugu diisintilmektedir (Jonak ve ark., 2021).

Hastalik tiim deri lenfomalarinin yaklasik %3’tinti olusturdugu diistiniilmek-
le birlikte insidans hiz1 giderek artmaktadir. Hastalarin tan1 aninda ortalama yas:
60 civarindadir. Erkeklerde kadinlara gore 2 kat daha fazla gériilmektedir. SSnun
prognozu kétii olup giincel tedavi yaklagimlarina ragmen hastaligin mortalitesi
%20-42 arasinda degismektedir (Lim ve ark., 2019). Bu nedenle sag kalim1 art-
tirabilmek i¢in SS tanisinin olabildigince erken koyulup tedavinin baglatilmas:
gerekmektedir.

KLINIK BULGULAR

Sezary sendromunun en tipik klinik bulgusu eritrodermidir. Tutulan deri bolge-
lerinde yalnizca hafif eritem goriilebildigi gibi bir¢ok olguda likenifikasyon, jene-
ralize eksfoliasyon da izlenebilir. Hastalarda kasint1 oldukea siktir. Yogun eksfo-
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nin yiiksek olmasi nedeniyle uzun siireli etkinlikleri kanitlanmis az sayida tedavi
secenegi bulunmaktadir. Ancak molekiiler diizeyde yapilmakta olan birgok
calisma gelecekte hedefe yonelik yeni tedavi ajanlarinin olugmasina katkida bu-
lunabilir. SS hastalarinda tedavi karari verilirken hastaligin ilerleme hizi, hastalik
yikii, gegmis tedavileri, klinik bulgular1 degerlendirilerek multidisipliner has-
ta-ozgiil bir yaklagim uygulanmalidir.

SONUC

Sezary sendromu kutanéz T hiicreli lenfomalarin nadir bir formudur. Giincel
literatiir verilerine SS, MFden farkli bir antite olarak kabul edilmektedir. SS ve
MF arasinda klinik 6zellikler, histopatoloji, hematolojik tutulum ve prognoz
acisindan da farkliliklar mevcuttur. SS klinik olarak eritodermi ve jenerali-
ze lenfadenopati gibi iyi tanimlanmis bulgularla ortaya ¢iksa da nadiren farkli
klinik prezentasyonlar izlenebilir. Hastaligin tanisim1 koyabilmek i¢in klinik,
histopatolojik, immiinofenotipik olmak iizere biitiinciil bir yaklasim gereklidir.
Hastaligin prognozu koétii olmakla birlikte hentiz tam kiir saglayan bir tedavi
bulunmamaktadir. Ancak giintimiizde molekiiler diizeydeki ¢alismalarin devam
ediyor olmasi gelecekte hastaligin koken aldig1 T hiicre alt grubunun tam olarak
tanimlanmasi ve yeni, hedefe yonelik tedavi ajanlarinin gelistirilebilecek olmasi
acisindan umut vadedicidir.
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