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Giriş

Periferik	T	hücreli	lenfomalar	(PTHL)	2016	Dünya	Sağlık	Örgütü	(DSÖ)	Mature	
T-cell	ve	NK-cell	neoplazmlar	sınıflandırması	başlığı	altında	yer	alan	heterojen	
bir	hastalık	grubudur.	Periferik	T	hücreli	lenfoma,	başka	türlü	sınıflandırılamayan	
(PTHL	,BTS)	alt	grubu	ise	 ;	PTHL	‘ın	en	yaygın	görülen	ve	yaklaşık	%25	ini	
oluşturan	alt	tipidir	(1).

Sitotoksik	molekül(SM)–pozitif	PTHL,	BTS	(	diğer	adı	Sitotoksik	T	hücreli	
lenfoma(STL))	ayrı	bir	kategori	olarak	yer	almaktadır.	Patogenezi	EBV	pozitifliği	
ile	 sıkı	 bir	 ilişkiye	 sahip	 olup	 vakaların	 yaklaşık	 %50	 sinde	 EBV	 pozitifliği	
saptanmaktadır	(2).

Nodal	EBV+	STL	 tanısı	 için;	 lenfadenopati	 (LAP),	 en	 az	 bir	 tane	T	 hücre	
antijeni	 (CD3,	CD	4,	CD5,	CD8),	 sitotoksik	moleküller	veya	 ilişkili	antijenler	
(Granzim	B,	granzim	M,	perforin,	TİA-1	 )bulunmalıdır.	Yaklaşık	%50	vakada	
sentroblastoid	morfoloji	görülmektedir	(3).

Tanı	 anında	 lenfadenopati	 ile	 beraber	B	 semptomları	 (ateş,	 gece	 terlemesi,	
kilo	 kaybı),	 sitopeniler,	 hepatik	 tutulum,	 kemik	 iliği	 tutulumu,	 gastrointestinal	
trakt	tutulumu,	yumuşak	doku	tutulumu	görülebilir	(3).	Nodal	EBV+	STL	tanısı	
öncesi	mutlaka	üst	 solunum	ve	sindirim	yolu	 tutulumları	olup	olmadığı	ekarte	
edilmelidir	(4).
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uzamış	 ateş,	 lenfadenopati,	 organomegali,	 aşırı	 sitokin	 üretimi	 ((Interferon-
gamma	 (INF-¥),	 İnterlökin-6	 (IL-6),	 İnterlökin-8	 (IL-8),	 İnterlökin-10(	 IL-
10),	 İnterlökin-12(	 IL-12),	 İnterlökin-18(	 IL-18),	 Tümör	 nekrozis	 faktör-α	
(TNF-α),	 Makrofaj	 İnflamatuvar	 protein	 1-α	 (MIP	 1-α)),	 hipertrigliseridemi,	
hiperferritinemi	ve	hipofibrinojemi	ile	karakterize	bir	hastalıktır	(13,	14).	Kemik	
iliğinde	 başlangıçta	 veya	 sonraki	 aşamalarda	 hemofagositoz	 görülmesi	 tanıya	
yardımcıdır.	 HLH	 primer	 (genetik)	 form	 ve	 çeşitli	 enfeksiyonlar,	 otoimmün	
hastalıklar	ve	kimyasalların	sebep	olduğu	sekonder	(akkiz)	form	olmak	üzere	iki	
ana	gruba	ayrılır	(14).

HLH-2004	 çalışma	grubunun	HLH	 tanı	 kriterleri	 kılavuzuna	 göre	 tanı	 için	
HLH	 ile	 uyumlu	oluşturulan	 8	 kriterden	5’i	 hastada	 olmalıdır	 (Tablo-1).	 (15).	
HLH	hastada	hayati	tehlike	oluşturabilecek	bir	drumdur,müdahle	sürecinde	hızlı	
davranılmalıdır.	 HLH	 tedavisinde	 ilk	 önce	 hiperinflamatuvar	 durum	 kontrol	
altına	alınmalı	sonrasında	altta	yatan	etyoloji	tanımlanıp	tedavisi	uygulanmalıdır.

Tablo -1: HLH-2004 çalışma grubunun HLH tanı kriterleri

	Ateş
	 Splenomegali
	 En	az	iki	seride	sitopeni
	Hemoglobin	<9	g/Dl(Yenidoğanda	<10	g/dL)
	Platelet	sayısı	<100	×	103/Ml
	Nötrofil	sayısı	<1	×	103/Ml
	Hipertrigliseridemi	(>265	mg/dL)	veya	hipofibrinojenemi	(<150	mg/dL)
	Hiperferritinemi	(>500	ng/mL)
	Soluble	CD25	>2400	U/mL	(veya	laboratuvar	normal	aralıklarına	kıyasla	yüksek)
	Kemik	iliği,	dalak,	lenf	düğümleri	veya	karaciğerde	hemofagositoz
	Düşük	veya	tespit	edilemeyen	NK	hücre	sitotoksisitesi
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