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Hemofagositik Sendromla Prezente Olan Nodal EBV +
Sitotoksik T-Hiicreli Lenfoma Vakasi
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Giris

Periferik T hiicreli lenfomalar (PTHL) 2016 Diinya Saglik Orgiitii (DSO) Mature
T-cell ve NK-cell neoplazmlar siniflandirmasi baslig1 altinda yer alan heterojen
bir hastalik grubudur. Periferik T hiicreli lenfoma, baska tiirlii siniflandirilamayan

(PTHL ,BTS) alt grubu ise ; PTHL ‘m en yaygin goriilen ve yaklasik %25 ini
olusturan alt tipidir (1).

Sitotoksik molekiil(SM)—pozitif PTHL, BTS ( diger ad1 Sitotoksik T hiicreli
lenfoma(STL)) ayr1 bir kategori olarak yer almaktadir. Patogenezi EBV pozitifligi
ile sik1 bir iligkiye sahip olup vakalarin yaklasik %50 sinde EBV pozitifligi
saptanmaktadir (2).

Nodal EBV+ STL tanist i¢in; lenfadenopati (LAP), en az bir tane T hiicre
antijeni (CD3, CD 4, CDS5, CD8), sitotoksik molekiiller veya iligkili antijenler
(Granzim B, granzim M, perforin, TIA-1 )bulunmalidir. Yaklasik %50 vakada
sentroblastoid morfoloji goriilmektedir (3).

Tan1 aninda lenfadenopati ile beraber B semptomlart (ates, gece terlemesi,
kilo kaybu), sitopeniler, hepatik tutulum, kemik iligi tutulumu, gastrointestinal
trakt tutulumu, yumusak doku tutulumu gériilebilir (3). Nodal EBV+ STL tanis1
oncesi mutlaka iist solunum ve sindirim yolu tutulumlari olup olmadigi ekarte
edilmelidir (4).
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uzamis ates, lenfadenopati, organomegali, asir1 sitokin iiretimi ((Interferon-
gamma (INF-¥), Interlokin-6 (IL-6), interldkin-8 (IL-8), Interlokin-10( IL-
10), Interldkin-12( IL-12), interlokin-18( IL-18), Tiimér nekrozis faktdr-o
(TNF-0)), Makrofaj Inflamatuvar protein 1-o (MIP 1-0)), hipertrigliseridemi,
hiperferritinemi ve hipofibrinojemi ile karakterize bir hastaliktir (13, 14). Kemik
iliginde baslangicta veya sonraki asamalarda hemofagositoz goriilmesi tantya
yardimcidir. HLH primer (genetik) form ve cesitli enfeksiyonlar, otoimmiin
hastaliklar ve kimyasallarin sebep oldugu sekonder (akkiz) form olmak tizere iki
ana gruba ayrilir (14).

HLH-2004 ¢alisma grubunun HLH tan1 kriterleri kilavuzuna gore tani igin
HLH ile uyumlu olusturulan 8 kriterden 5’i hastada olmalidir (Tablo-1). (15).
HLH hastada hayati tehlike olusturabilecek bir drumdur,miidahle siirecinde hizli
davranilmalidir. HLH tedavisinde ilk dnce hiperinflamatuvar durum kontrol
altina alinmal1 sonrasinda altta yatan etyoloji tanimlanip tedavisi uygulanmalidir.

Tablo -1: HLH-2004 calisma grubunun HLH tam kriterleri

Ates
Splenomegali

En az iki seride sitopeni
Hemoglobin <9 g/DI(Yenidoganda <10 g/dL)
Platelet sayis1 <100 x 103/Ml
Notrofil sayis1 <1 x 10°/Ml
Hipertrigliseridemi (>265 mg/dL) veya hipofibrinojenemi (<150 mg/dL)

Hiperferritinemi (>500 ng/mL)
Soluble CD25 >2400 U/mL (veya laboratuvar normal araliklarina kiyasla yiiksek)
Kemik iligi, dalak, lenf diiglimleri veya karacigerde hemofagositoz

Diisiik veya tespit edilemeyen NK hiicre sitotoksisitesi
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