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rimer kutanoéz lenfomalar (PKL) farkli klinik
Pgérﬁnﬁm, histoloji, immunofenotip ve prog-

noz ile T ve B lenfositlerinden koéken alan
heterojen bir grup lenfomalardir. Klinik olarak
deriye sinirli, tan1 kondugunda ve 6 ay sonrasina
kadar deri dis1 belirti géstermeyen lenfositik neop-
laziler olarak tanimlanir. Sekonder kutanéz lenfo-
malar ise yaygin nodal veya ektranodal lenfomanin

deriyi infiltre etmesidir.

Primer Kutanéz T Hiicreli Lenfoma (KTHL)

Primer kutanéz lenfomalarin %65’ini T hicreli
lenfomalar olusturur. Mikozis fungoides (MF), en
yaygin gorilen kutandz lenfomadir. Tim primer
kutano6z lenfomalarin yaklasik %40’1in1 olusturur.
Insidans1 0.3-1.0/100.000 dir.

Hastalarin cogu eriskindir ve ortalama 40 yas
civarinda baslar. Ancak cocuk ve addélesan gru-
bunda da baslayabilir. Erkekler daha fazla etkile-
nir, E/K =1,6-2/1. Klinik olarak yama, plak, timoér
ve eritrodermi evreleri olmak tizere 4 evrede izlenen
klasik Alibert-Bazin tipi veya atipik deri belirtileri
gosteren farkli klinik formlarda gortlebilmektedir.
Bu farkli kinik tipler; Primer Kutanéz T Hticreli
Lenfomalarin 2004 yili Ocak ayinda yapilan WHO-
EORTC Smiflandirmasi’na gére; MF’in klinik var-
yantlarinin davranislar: klasik MF’e benzedigi icin
farkli olarak kabul edilmemesine karsin, MF’in
subtipleri klinikopatolojik olarak farkli 6zelliklere
sahiptir, bu nedenle ayr1 degerlendirilmesi gerekir
sonucuna varilmistir.

Mikozis Fungoides (MF)

Klasik Alibert-Bazin tipi mikozis fungoides

A-Yama Evresi: Erken yama evresinde tek
veya cok sayida, eritemli skuaml makdller izlenir.
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Boyutlar1 degismekle birlikte sinirlar1 belirgindir.
Rengi turuncudan morumsu-kirmiziya kadar degi-
sebilir. Genellikle viicudun kapali yerlerinde yer-
lesir. Hafif kasintili veya kasintisiz olabilir. Zaman
zaman kendiliginden kaybolup, yeniden c¢ikabilir.
Yama veya erken plak déneminde MF’in klinik
tanist oldukca gui¢ olabilir. Bu evrede deri lezyon-
larinin baslangicindan kesin tani konulana kadar
gecen sUre ortalama 4-6 yildir, bu slre birkac
aydan 5 dekata kadar degisebilir. Tedaviye direncli
dermatozlu hastalarda tani kesinlesene kadar ticer
aylik aralarla multiple deri biyopsileri alinmalidir.
Histolojik bulgular her zaman tanisal degildir.

B- Plak Evresi: Yama doneminden aylar veya
yillar sonra baslayabilecegi gibi, dogrudan plaklar
ile de baslayabilir. Plaklar keskin sinirli deriden
hafif kabarik, kirmizidan mor, kahverengine degi-
sen renkte, infiltrasyon gosterir. Dagilim yine yama
evresinde oldugu gibidir, yaygin plakli hastalarda
bas, boyun ve ekstremitelerde de lezyonlar buluna-
bilir. Hastalarin buytuk bir cogunlugunda siddetli
kasint1 vardir. Plaklarin buyuakligt ve kalinligi
yavasca artis gosterir, bu plaklarin ortasinda yer
yer keskin sinirli normal deri adalari bulunabilir.
Spontan gerileme gorulebilir. Lezyonlar antiler,
polisiklik ve at nali seklini alabilir. Nadiren bakteri-
yel enfeksiyonun eslik etmesiyle plaklar erode veya
Ulsere olabilir ve agri eslik edebilir. Bu dénemde
lenfadenopati bulunabilir, fakat cogunlukla der-
matopatikdir. Histoloji oldukca tanisaldir.

C-Tiimor Evresi: Plaklar Uizerinde gelisebildigi
gibi dogrudan tiimér olarak da baslayabilir. Dogru-
dan baslayan tipinde erken evre belirtilerinden her-
hangi biri olmaksizin hizla bliytiyen buiytik timéral
olusumlar vardir ve “tumor denrmbleen” olarak isim-
lendirilir. Ancak son yillarda béyle vakalarin primer
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kutanéz lenfomalarin diger varyantlar (pleomorfik,
orta veya buyuk htuicreli, CD30+ veya CD30- T htic-
reli lenfoma) oldugu kabul edilmektedir.

Tuamoral evre lezyonlar1 herhangi bir vicut
bolgesinde bulunmasina ragmen en stk ylz ve
kivrim bolgelerinde yerlesir. Nodtuller kirmizi kahve
veya morumsu kirmizi renkte diiz ylzeylidir ama
genellikle ulsere olur ve sekonder olarak enfeksi-
yon gelisir. Degisik buyuklukte olabilirler. Cogu
hastada sistemik belirtiler eslik eder. Cok seyrek
de olsa spontan gerileme gorulebilir. Ttmoral
dénemde prognoz yama ve plak evrelerine gore
oldukca koétudur, bu nedenle melanomanin Bres-
low kalinligr gibi infiltrasyonun kalinliginin prog-
nostik faktoér olabilecegi dustnutlmektedir. Genis
bir seride yapilan ¢alismada kalin plakli hastalarin
ince plakli veya yama evresindeki hastalara gore
prognozunun daha kétt oldugu ve evreleme siste-
minin modifiye edilmesi énerilmistir.

D-Eritrodermi Evresi: Dogrudan baslayabile-
cegi gibi MF’in diger lezyonlarindan da gelisebilir.
Nadir goraltar. Vicudun %80’inden fazlasi parlak
kirmizi eritem ve skuamla kaplidir, karakteristik
olarak simetrik saglam deri adaciklari bulunur.
Ytz tutulumu aslan ylzd goérintimulne neden
olur. Ates, titreme, istahsizlik, kilo kaybi ve cok
siddetli kasinti vardir. El-ici, ayak-tabaninda da
eritem, skuam ve fissurler bulunabilir. Lenfade-
nopati genellikle vardir. Alopesi, ektropion, tirnak
distrofisi olabilir. Bu dénemin histolojisi oldukca
degiskendir. Eritrodermiye neden olan diger der-
matozlar ile ayirici tanisi yapilmalidir.

Sezary Sendromu (SS): Tarihsel olarak eritro-
dermi, periferal LAP, periferik kanda %5’den daha
fazla atipik monontikleer hiicre (Sezary hticresi)
bulunmasi olarak tanimlanmaktadir. 2002 yilinda
uluslar arasi kutanéz lenfoma toplulugu SS tanisi
icin asagidaki kriterlerden bir veya daha fazlasinin
bulunmas: gerektigini bildirmektedir;

1)Total lenfosit sayisinin %20’sinden fazlasi-
nin veya mm?®te yaklasik 1000 Sezary huicresinin
bulunmasi

2) CD4/CD8 oraninin 10’dan fazla olmasi ve/
veya pan T-huicre antijenleri (CD2, CD3, CD4,
CDS5)’nden biri veya hepsinin kaybinin akim sito-
metrisi ile gésterilmesi

3)Artmis lenfosit sayisi ile birlikte molekti-
ler veya sitogenetik metotlar ile periferal kanda
T-hticre klonunun goésterilmesi

4) Kromozomal olarak anormal bir T-hucre
klonu.
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Tum KTHL’larin %5’inden daha azini olusturur,
hemen hemen timu eriskinlerde goérultir. Belirgin
eksfoliasyon, 6dem ve likenifikasyonun eslik etti-
gi, siddetli kasintili eritrodermi ile karakterizedir.
Lenfadenopati, alopesi, ektropion, onikodistrofi ve
palmoplantar hiperkeratoz ve fisstuirler, hepatosple-
nomegali yaygin bulgulardir.

Prognoz koét, tanidan itibaren ortalama yasam
stiresi 2-4 yil olarak bildirilmektedir, 5 yillik
yasam sansi %10-20 arasidir. Oliim nedeni genel-
likle siddetli firsatct enfeksiyonlar veya hastaligin
daha agresif anaplastik btiytik hticreli lenfomaya
dontusmesidir.

MPF’in klinik varyantlar:

Klinik davranislari klasik MF’e benzedigi icin
farkli olarak kabul edilmemektedir. Hastaligin bu
varyantlarina sahip hastalarda siklikla viicutlari-
nin diger alanlarinda ayni zamanda klasik mikozis
fungoides 6zelliklerini tasiyan lezyonlar bulunur.

Vezikiilo-biilloz MF

Yaslilarda gorultir (ort:66yas), cinsiyet farki
yoktur. Klinik olarak gevsek vezikiil veya biller
multiple ve yaygin olarak normal deride, eritem-
li zeminde veya tipik MF plaklar1 veya ttmoral
lezyonlar1 Uzerinde gorulebilir. Nekrotik Ulseras-
yonlar eslik edebilir'®. Goévde ve ekstremiteler en
cok bulunan viicut boélgeleridir. Gevsek bullerde
Nikolski fenomeni pozitif olabilir. Eger lezyonlar
tipik MF lezyonlarina eslik ediyorsa veya 6nceden
MF o6yktist varsa tani kolay olabilir. Aksi halde
tani problemlidir. Eritema multiformeye benzer
targetoid lezyonlarda bildirilmistir. MF’de bulloz
lezyonlar kétti prognoz belirtisidir, ¢ctinkti hastala-
rin %50’si bir yil icinde kaybedilmektedir.

Syringotropik/Adneksotropik MF

Kutanoéz T hucreli lenfoma ekrin bezleri infilt-
re ederek mutiple kuctik paptllere neden olur.
Klinik olarak kirmizi-kahverengi yamalar, hafifce
infiltre skuamli plaklar veya kticuk kirmizi veya
deri renginde papuller olarak gorultir. Tutulan
alanlarda kil kaybi siklikla bulunur, anhidrozis
vakalarin 1/3inde vardir. Ulserasyon son derece
nadirdir. GUnumutze kadar yalniz erkek olgular
bildirilmistir.

Thein ve arkadaslar1 syringotropik MF’in ken-
dine has punktat eritem veya daha yaygin olarak
folliktilotropik lezyonlarin eslik ettigi MF’in farklh
bir klinikopatolojik varyantini olusturdugunu bil-
dirmislerdir. Literatiir gézden gecirildiginde prog-
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nozlarinin diger MF tiplerinden farkli olmadig:
bildirilmektedir.

Hipopigmente MF

Hipopigmente MF, siklikla, koyu deri renkli
Hintli veya Afrika-Amerika orjinli genclerde gorul-
mesine ragmen zaman zaman acik deri rengine
sahip kisilerde de gorulebilir. Hastalar genellikle
asemptomatik veya hafif kasintili dtizensiz kenarl
skuamsiz  hipopigmente yamalar ile basvurur.
Ozellikle pelvik bélge ve gévde tutulur. Bir dereceye
kadar tipik yama, plak veya timorler hipopigmente
lezyonlara eslik edebilir. Eger bunlar yoksa MF’den
stphelenilmez. Histopatolojik bulgular, klinik seyir
ve prognoz yama evresi MF gibidir. MF lezyonla-
rindaki hipopigmentasyonun nedeni hentiz tam
olarak bilinmemektedir.

Hiperpigmente MF

MF’in bu tipi tek klinik 6zellik olarak diffliz,
makduler hiperpigmentasyon (ashy dermatozuna
benzer) ile karakterizedir.

Poikilodermik MF

Klinik lezyonlar yaygin veya izole hipo-
hiperpigmentasyon, kuruluk, atrofi ve telenjiekta-
zinin bir arada bulundugu poikiloderma ile karak-
terizedir, Bu lezyonlar siklikla daha énceki yama
alanlarinda genellikle de giysilerin kronik ola-
rak strttinme bélgelerinde ortaya c¢ikar. Viicudun
baska alanlarinda MF’in tipik yama veya plaklari
bulunabilir. Genellikle gévde tutulur, gogusler ve
pelvik alanlarda etkilenebilir.

Palmoplantar MF

MF’in seyri sirasinda el ici-ayak tabani tutu-
lumu vakalarin %11,5'unda gorultir. Lezyonlarin
el ici-ayak tabanindan baslamasi veya oncelikle
etkilenmesi palmoplantar MF olarak adlandirilir ve
%0,6 oranindadir. Klinik cesitleri antler, hiperpig-
mente yama ve plaklar, hiperkeratotik lezyonlar,
vezikller veya dishidrotik lezyonlar, pustuller, ver-
rukoz degisiklikler, psoriasiform plaklar, tlseras-
yon ve tirnak distrofisi seklinde olabilir. Lezyonlar
sadece el ici-ayak tabanina sinirli olablecegi gibi
ayaklar, kollar, parmaklara dogru yayilabilir. Eger
bu lezyonlara viicudun diger bélgerinde tipik MF
lezyonlar: eslik etmiyorsa tani giiclesir. Klinik seyir
genellikle iyidir, cogu vakada baslangic alanina
sinirl kalir, nadiren ekstremiteler ve gévdeye yayi-
labilir. Deri dis1 tutulum bildirilmemistir.
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Hiperkeratotik/Verriikoz MF

Hiperkeratotik ve verrtikéz plaklar olarak
bacaklar, ytiz, ve gévdede gorulebilir. Klasik MF
lezyonlar: veya el ici-ayak tabani tutulumu eslik
edebilir.

Vegetatif/Papillomatoz MF

Bu lezyonlar aksilla, inguinal boélge gibi fleksu-
ral alanlar, boyun, gégusler (areola ve meme basi)
de ortaya cikar. Dagilim, buyuklik ve rengine
bagl olarak seboreik keratoz veya akantozis nigri-
kansa benzer.

Pigmente purpura benzeri MF

Uzun suUreli pigmente purpurik lezyonlar ile
karakterizedir. MF’in bu tipini pigmente purpu-
rik dermatozdan ayirt edebilmek icin yakin takip
gerekmektedir.

Piistiiler MF

Pustiler ertipsiyon palmoplantar alana sinir-
Ii veya jeneralize olabilir. MF’de pustuler lez-
yonlarin gelisiminde IL-8’in 6nemli rol oynadigi
dustunulmektedir.

iktiyoziform MF

Nadir gortlen klinik varyant olup son serilerde
%1,8 olarak bildirilmektedir. Yaygin iktiyosiform
lezyonlara siklikla komedo benzeri lezyonlar ve/
veya foliktiler keratotik paptiller eslik eder. Ozel-
likle ekstremiteler olmak Uizere tim vicut ylzeyi
tutulabilir. Siddetli pruritusa bagl ekskoriasyonlar
yaygindir, klasik MF lezyonlar: eslik edebilir.

MF’in bu subtipinde oral retinoidlerin PUVA
veya UVA tedavisi ile kombinasyonunun en etkili
tedavi oldugu gosterilmistir.

Yapilan bir literattir taramasinda 2000 yilina
kadar MF tarafindan taklit edilen 25 farkli deri
hastaligi oldugu bildirilmistir. Daha sonra litera-
tirde pitriyazis likenoides, grantiloma antlare,
tinea corporis, fasyal erizipel benzeri, folliktiler
hiperkeratoz ve kistler, Ofuji'nin paptlo eritroder-
masi, lineer verrikodz epidermal nevus benzeri,
Langerhans hticreli histiyozis benzeri MF formlar:
da tanimlanmistir.

MF’in subtipleri

Klinikopatolojik olarak farkli 6zelliklere sahip-
tir, bu nedenle ayr1 degerlendirilmelidir.
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Follikiiler musinozis

Folliktilotropik MF (en uygun terim olarak ter-
cih edilmektedir), pilotropik MF, follikulosentrik
MF, MF’in eslik ettigi folliktiler muisinozis olarak
da adlandirilir. Belirgin olarak erkek dominantligi
gosterir E/K=4-5/1. Klinik olarak akneiform lez-
yonlar, komedon benzeri tika¢ formasyonu, epider-
mal kistler, folliktiler paptller, folliktiler keratoz,
eritematdz yama ve plaklar ve etkilenen alanlarda
kil kaybi1 vardir. Bazi hastalarda musinore gelisir.
Yuz, gbévde ve Ust gévde en sik etkilenen alanlardir.
Siddetli kasint1 eslik eder.

Alman lenfoma grubunun son calismasina gore
foliktiler MF’in klasik MF’e gore daha agresif davran-
dig1 ve prognozunun daha kot oldugu belirtilmis-
tir. TGmor ve eritrodermi gelisimi daha siktir. Alman
grubu klinik gérintimine ragmen bu hastalarin
evrelendirmede ttimoral evre gibi degerlendirilmesi
gerektigini vurgulamaktadir. Neoplastik infiltrasyo-
nun derinligi, peri veya interfoliktiler lokalizasyo-
nundan dolay1 klasik MF hastalarinda kullanilan
standart tedavi metodlarina yanit daha az olabilir.

Folliktilotropizmin tam nedeni bilinmiyor. Fol-
liktiler MF idiyopatik foliktiler mutisinozisden ayirt
edilmelidir.

Pagetoid retikiilozis

Bu terim yalnizca lokalize Woringer-Kolopp tipi
icin kullanilmalidir [daha 6nceden yaygin formu
olarak bilinen “Ketron-Goodman” tipi yeni sinif-
lamaya gore CD8+ KTHL, kutandéz gamma/delta
pozitif T-hticreli lenfoma veya timoér evre MF ola-
rak kabul edilmektedir]|.

Neoplastik T htcrelerinin intraepidermal pro-
liferasyonu ile lokalize yama ve plaklar ile karak-
terize MF formudur. Tipik lezyonlar viicudun
%5’inden daha azimi tutan tek, belirgin keskin
sinirl lokalize skuamli psériasiform veya hiperke-
ratotik plaktir, genellikle ekstremitelerin distaline
yerlesir, yavas buytime goOsterir ve ekstrakutanoéz
tutulum yoktur. Prognoz olduke¢a iyidir.

Graniillomato6z gevsek deri sendromu

KTHLlarin oldukca nadir goértilen bir subtipidir
ve major deri kivrimlarinda kivrim veya gevsek deri
gelisimi ile karakterizedir. En sik aksilla ve ingui-
nal bolgede gortiltir. Bildirilen vakalarin 1/37tinde
Hodgkin lenfoma ve MF ile birliktelik rapor edil-
mistir. Hastalarin ¢ogu iyi seyir gosterir. Orta yash
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eriskin kadinlarda daha sik goéraltir. Hastalarda
poikiloderma ile btiytik infiltre alanlar gelisir, atro-
fik hal alir ve atrofik deri kivrimlarinda elastik lifle-
rin kaybz ile sonuclanir. Deride yer yer gevseklik ve
sarkikliklar, yer yer fibrotik bantlar vardir.

CD30+Lenfoproliferatif Hastaliklar

Ikinci en sik KTHL formunu olustururlar (h37).
Bu grupda lenfomatoid paptlozis, primer kutanéz
anaplastik buytuk htucreli lenfoma (PKABHL) ve
borderline olgular yer alir.

Lenfomatoid Papiilosis: Kronik seyirli ayni
anda paptler, paptlonekrotik ve nodtler lezyon-
lar bir arada bulunabilir. Lezyonlar kendiligin-
den skar birakarak iyilesip nuksedebilir. Klinik
tablo oldukca benign gértinmesine ragmen histo-
lojik olarak buyuik htuicreli anaplastik lenfoma, MF
veya Hodgkin hastalifina benzeyen U¢ farkl tipi
bulunur. Hastalarin %10-20’si malign lenfomaya
doénusebilir.

Primer Kutan6z Anaplastik Biiyiik Hiicreli
Lenfoma (PKABHL)

Daha cok erigkinlerde gorultir, MF’e daha loka-
lizedir. Cogu hastada tek veya cok sayida ulsere
olabilen kirmizi kahverenkli noduller bulunur. Bél-
gesel lenf nodu tutulumu olsa bile 5 yillik yasam
sans1 %95 dir. Eksizyon ve radyoterapi tek lez-
yonlar icin ilk secenektir. Dlisiik doz metotreksat
gruba veya multiple lezyonlar i¢in etkilidir.

Subkutan pannikiilit benzeri KTHL: Kutanoz
lenfomalarin %1’ini olusturur. Alt ekstremite, kollar,
govde, nadiren yutizde lokalize subkutan derin yerle-
simli kirmizi mor renkli tiimoral noduller ile karak-
terizedir. Nadiren spontan gerileyebilir veya geng
hastalarda sebat eder. Sistemik semptomlar eslik
edebilir. Prognoz iyi, 5 yillik yasam sansi %80°dir.

Primer Kutanoz B Hiicreli Lenfomalar

Follikiil merkez hiicreli lenfoma

Kutan6z B hiticreli lenfomalarin %40’in1 olustu-
ran en sik goérulen tipidir. Klinik olarak skuamsiz
tek veya grup halinde lokalize paptiller, plaklar
ve/veya timoérlerden olusur. Bu lezyonlarin etrafi
eritemat6z bir halka ile cevrilmis olabilir. Vakalarin
cogunda lezyonlar bas, boyun veya goévde de iyi
sinirl alanlar seklindedir. Tedavi edilmeyen hasta-
larda yillar icinde lezyonlarin buytkltiginde artar
fakat ektrakutanéz yayilim nadirdir.
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Immiinositoma

Monotipik sitoplazmik immunoglobtlin eks-
presse eden kucuk lenfositler, lenfoplasmositoid
hticrelerve plasma hticrelerinin proliferasyonu ile
karakterize , iyi prognoza sahip nadir bir lenfoma
tipidir. Ozellikle ekstremitelerde lokalize olan tek
veya multipl subkutan noduller vardir.Lenfoma
gelisiminde Borrelia burgdorferinin rol oynayabil-
digi vakalar bildirilmistir.

Marginal zone B hiicreli lenfoma

Histolojik ve immunohistokimyasal o6zellikleri
folliktiler marjinal zona benzeyen dustk grade’li
derinin B htcreli lenfomasidir. Bu hastalarin
MALT lenfomalar ile yakindan iliskili olabilir.

Klinik olarak tek veya grup halinde papil ve
noduller 6zellikle ekstremitelerde lokalize olur. Bazi
vakalarda Borrelia burgdorferi veya Helikobakter
pilori (Ozellikle MALT) birlikteligi bulunabilir.

Bacagin biiyiik B hiicreli Lenfomas1

Ozellikle yash kadin hastalarda; bir veya her
iki alt ekstremitede kirmizi veya mavimsi nodtil ve
timorlerler ile karakterize lenfomadir. Orta derece-
de agresivite gosterir, 5 yillik yasam sans1 %50 ‘dir.

Intravaskiiler Kutan6z B hiicreli lenfoma

Malign anjiyoendotelioma olarakda bilinen
tutulan deride malign htcrelerin intravaskuler
olarak prolifere oldugu difftiz btiytik B htuicreli len-
fomadir. Alt ekstremite ve govde de siklikla indure
ve agrili yama, hemorajik plaklar, tlsere timorler
ve/veya subkutan noduller ile karakterizedir. Has-
talik dissemine olarak MSS ve AC leri tutabilir ve
agresif bir seyir gosterir.

Kutanoz Plasmositoma

Primer kutan6z plasmositoma oldukca nadirdir.
Ektrameduller plasmositomalarin ancak %5’ini
olusturur. Lezyonlar tek veya multiple kirmizi veya
violase kutanéz nodullerdir. Primer olgularda kli-
nik seyir iyidir.
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