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Primer kutanöz lenfomalar (PKL) farklı klinik 
görünüm, histoloji, immünofenotip ve prog-
noz ile T ve B lenfositlerinden köken alan 

heterojen bir grup lenfomalardır. Klinik olarak 
deriye sınırlı, tanı konduğunda ve 6 ay sonrasına 
kadar deri dışı belirti göstermeyen lenfositik neop-
laziler olarak tanımlanır. Sekonder kutanöz lenfo-
malar ise yaygın nodal veya ektranodal lenfomanın 
deriyi infiltre etmesidir. 

Primer Kutanöz T Hücreli Lenfoma (KTHL)

Primer kutanöz lenfomaların %65’ini T hücreli 
lenfomalar oluşturur. Mikozis fungoides (MF), en 
yaygın görülen kutanöz lenfomadır. Tüm primer 
kutanöz lenfomaların  yaklaşık %40’ını oluşturur. 
İnsidansı 0.3-1.0/100.000 dir.

Hastaların çoğu erişkindir ve ortalama 40 yaş 
civarında başlar. Ancak çocuk ve adölesan  gru-
bunda da başlayabilir. Erkekler daha fazla etkile-
nir, E/K =1,6-2/1. Klinik olarak yama, plak, tümör 
ve eritrodermi evreleri olmak üzere 4 evrede izlenen 
klasik Alibert-Bazin tipi veya atipik deri belirtileri 
gösteren farklı klinik formlarda görülebilmektedir. 
Bu farklı kinik tipler; Primer Kutanöz T Hücreli 
Lenfomaların 2004 yılı Ocak ayında yapılan WHO-
EORTC Sınıflandırması’na göre; MF’in klinik var-
yantlarının davranışları klasik MF’e benzediği için 
farklı olarak kabul edilmemesine karşın, MF’in 
subtipleri klinikopatolojik olarak farklı özelliklere 
sahiptir, bu nedenle ayrı değerlendirilmesi gerekir 
sonucuna varılmıştır.

Mikozis Fungoides (MF)

Klasik Alibert-Bazin tipi mikozis fungoides

A-Yama Evresi: Erken yama evresinde tek 
veya çok sayıda, eritemli skuamlı maküller izlenir.

Boyutları değişmekle birlikte sınırları belirgindir. 
Rengi turuncudan morumsu-kırmızıya kadar deği-
şebilir. Genellikle vücudun kapalı yerlerinde yer-
leşir. Hafif kaşıntılı veya kaşıntısız olabilir. Zaman 
zaman kendiliğinden kaybolup, yeniden çıkabilir. 
Yama veya erken plak döneminde MF’in  klinik 
tanısı oldukça güç olabilir. Bu evrede deri lezyon-
larının başlangıcından kesin tanı konulana kadar 
geçen süre ortalama 4-6 yıldır, bu süre birkaç 
aydan 5 dekata kadar değişebilir. Tedaviye dirençli 
dermatozlu hastalarda tanı kesinleşene kadar üçer 
aylık aralarla multiple deri biyopsileri alınmalıdır. 
Histolojik bulgular her zaman tanısal değildir. 

B- Plak Evresi: Yama döneminden aylar veya 
yıllar sonra başlayabileceği gibi, doğrudan plaklar 
ile de başlayabilir. Plaklar keskin sınırlı deriden 
hafif kabarık, kırmızıdan mor, kahverengine deği-
şen renkte, infiltrasyon gösterir. Dağılım yine yama 
evresinde olduğu gibidir, yaygın plaklı hastalarda 
baş, boyun ve ekstremitelerde de lezyonlar buluna-
bilir.  Hastaların büyük bir çoğunluğunda şiddetli 
kaşıntı vardır. Plakların büyüklüğü ve kalınlığı 
yavaşca artış gösterir, bu plakların ortasında yer 
yer keskin sınırlı normal deri adaları bulunabilir. 
Spontan gerileme görülebilir. Lezyonlar anüler, 
polisiklik ve at nalı şeklini alabilir. Nadiren bakteri-
yel enfeksiyonun eşlik etmesiyle plaklar erode veya 
ülsere olabilir ve ağrı eşlik edebilir. Bu dönemde 
lenfadenopati bulunabilir, fakat çoğunlukla der-
matopatikdir. Histoloji oldukça tanısaldır.

C-Tümör Evresi: Plaklar üzerinde gelişebildiği 
gibi doğrudan tümör olarak da başlayabilir. Doğru-
dan başlayan tipinde erken evre belirtilerinden her-
hangi biri olmaksızın hızla büyüyen büyük tümöral 
oluşumlar vardır ve “tumor demblee” olarak isim-
lendirilir. Ancak son yıllarda böyle vakaların primer 
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kutanöz lenfomaların diğer varyantları (pleomorfik, 
orta veya büyük hücreli, CD30+ veya CD30- T hüc-
reli lenfoma) olduğu kabul edilmektedir.

Tümoral evre lezyonları herhangi bir vücut 
bölgesinde bulunmasına rağmen  en sık  yüz ve 
kıvrım bölgelerinde yerleşir. Nodüller kırmızı kahve 
veya morumsu kırmızı renkte düz yüzeylidir ama 
genellikle ülsere olur ve sekonder olarak enfeksi-
yon gelişir. Değişik büyüklükte olabilirler. Çoğu 
hastada sistemik belirtiler eşlik eder. Çok seyrek 
de olsa spontan gerileme görülebilir. Tümoral 
dönemde prognoz yama ve plak evrelerine göre 
oldukça kötüdür, bu nedenle melanomanın Bres-
low kalınlığı gibi infiltrasyonun kalınlığının prog-
nostik faktör olabileceği düşünülmektedir. Geniş 
bir seride yapılan çalışmada kalın plaklı hastaların 
ince plaklı veya yama evresindeki hastalara göre 
prognozunun daha kötü olduğu ve evreleme siste-
minin modifiye edilmesi önerilmiştir.

D-Eritrodermi Evresi: Doğrudan başlayabile-
ceği gibi MF’in diğer lezyonlarından da gelişebilir.  
Nadir görülür. Vücudun %80’inden fazlası parlak 
kırmızı eritem ve skuamla kaplıdır, karakteristik 
olarak simetrik sağlam deri adacıkları bulunur. 
Yüz tutulumu aslan yüzü görünümüne neden 
olur. Ateş, titreme, iştahsızlık, kilo kaybı ve çok 
şiddetli kaşıntı vardır. El-içi, ayak-tabanında da 
eritem, skuam ve fissürler bulunabilir. Lenfade-
nopati genellikle vardır. Alopesi, ektropion, tırnak 
distrofisi olabilir. Bu dönemin histolojisi oldukça 
değişkendir. Eritrodermiye neden olan diğer der-
matozlar ile ayırıcı tanısı yapılmalıdır.

Sezary Sendromu (SS): Tarihsel olarak eritro-
dermi, periferal LAP, periferik kanda %5’den daha 
fazla atipik mononükleer hücre (Sezary hücresi) 
bulunması olarak tanımlanmaktadır. 2002 yılında 
uluslar arası kutanöz lenfoma topluluğu SS tanısı 
için aşağıdaki kriterlerden bir veya daha fazlasının 
bulunması gerektiğini bildirmektedir;

1)Total lenfosit sayısının %20’sinden fazlası-
nın veya mm³’te yaklaşık 1000 Sezary hücresinin 
bulunması 

2) CD4/CD8 oranının 10’dan fazla olması ve/
veya pan T-hücre antijenleri (CD2, CD3, CD4, 
CD5)’nden biri veya hepsinin kaybının akım sito-
metrisi ile gösterilmesi

3)Artmış lenfosit sayısı ile birlikte molekü-
ler veya sitogenetik metotlar ile periferal kanda 
T-hücre klonunun gösterilmesi 

4) Kromozomal olarak anormal bir T-hücre 
klonu.

Tüm KTHL’ların %5’inden daha azını oluşturur, 
hemen hemen tümü erişkinlerde görülür. Belirgin 
eksfoliasyon, ödem ve likenifikasyonun eşlik etti-
ği, şiddetli kaşıntılı eritrodermi ile karakterizedir.  
Lenfadenopati, alopesi, ektropion, onikodistrofi ve 
palmoplantar hiperkeratoz ve fissürler, hepatosple-
nomegali yaygın bulgulardır. 

Prognoz kötü, tanıdan itibaren ortalama yaşam 
süresi 2-4 yıl olarak bildirilmektedir, 5 yıllık 
yaşam şansı %10-20 arasıdır. Ölüm nedeni genel-
likle şiddetli fırsatçı enfeksiyonlar veya hastalığın 
daha agresif anaplastik büyük hücreli lenfomaya 
dönüşmesidir.

MF’in klinik varyantları

Klinik davranışları klasik MF’e benzediği için 
farklı olarak kabul edilmemektedir. Hastalığın bu 
varyantlarına sahip hastalarda sıklıkla vücutları-
nın diğer alanlarında aynı zamanda klasik mikozis 
fungoides özelliklerini taşıyan lezyonlar bulunur.

Vezikülo-büllöz MF

Yaşlılarda görülür (ort:66yaş), cinsiyet farkı 
yoktur. Klinik olarak gevşek vezikül veya büller 
multiple ve yaygın olarak normal deride, eritem-
li zeminde veya tipik MF plakları veya tümoral 
lezyonları üzerinde görülebilir. Nekrotik ülseras-
yonlar eşlik edebilir13. Gövde ve ekstremiteler   en 
çok bulunan vücut bölgeleridir. Gevşek büllerde 
Nikolski fenomeni pozitif olabilir. Eğer lezyonlar 
tipik MF lezyonlarına eşlik ediyorsa veya önceden 
MF öyküsü varsa tanı kolay olabilir. Aksi halde 
tanı problemlidir. Eritema multiformeye benzer 
targetoid lezyonlarda bildirilmiştir. MF’de büllöz 
lezyonlar kötü prognoz belirtisidir, çünkü hastala-
rın %50’si bir yıl içinde kaybedilmektedir.

Syringotropik/Adneksotropik MF

Kutanöz T hücreli lenfoma ekrin bezleri infilt-
re ederek mutiple küçük papüllere neden olur. 
Klinik olarak kırmızı-kahverengi yamalar, hafifçe 
infiltre skuamlı plaklar veya küçük kırmızı veya 
deri renginde papüller olarak görülür. Tutulan 
alanlarda kıl kaybı sıklıkla bulunur, anhidrozis 
vakaların 1/3’ünde vardır. Ülserasyon son derece 
nadirdir. Günümüze kadar yalnız erkek olgular 
bildirilmiştir.

Thein ve arkadaşları syringotropik MF’in ken-
dine has punktat eritem veya daha yaygın olarak 
follikülotropik lezyonların eşlik ettiği MF’in farklı 
bir klinikopatolojik varyantını oluşturduğunu bil-
dirmişlerdir. Literatür gözden geçirildiğinde prog-
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nozlarının diğer MF tiplerinden farklı olmadığı 
bildirilmektedir. 

Hipopigmente MF

Hipopigmente MF, sıklıkla, koyu deri renkli 
Hintli veya Afrika-Amerika orjinli gençlerde görül-
mesine rağmen zaman zaman açık deri rengine 
sahip kişilerde de görülebilir. Hastalar genellikle 
asemptomatik veya hafif kaşıntılı düzensiz kenarlı 
skuamsız  hipopigmente yamalar ile başvurur. 
Özellikle pelvik bölge ve gövde tutulur. Bir dereceye 
kadar tipik yama, plak veya tümörler hipopigmente 
lezyonlara eşlik edebilir. Eğer bunlar yoksa MF’den 
şüphelenilmez. Histopatolojik bulgular, klinik seyir 
ve prognoz yama evresi MF gibidir. MF lezyonla-
rındaki hipopigmentasyonun nedeni henüz tam 
olarak bilinmemektedir. 

Hiperpigmente MF

MF’in bu tipi tek klinik özellik olarak diffüz, 
maküler hiperpigmentasyon (ashy dermatozuna 
benzer) ile karakterizedir.

Poikilodermik MF

Klinik lezyonlar yaygın veya izole hipo-
hiperpigmentasyon, kuruluk, atrofi ve telenjiekta-
zinin bir arada bulunduğu poikiloderma ile karak-
terizedir, Bu lezyonlar sıklıkla daha önceki yama 
alanlarında genellikle de giysilerin kronik ola-
rak sürtünme bölgelerinde ortaya çıkar. Vücudun 
başka alanlarında MF’in tipik yama veya plakları 
bulunabilir. Genellikle gövde tutulur, göğüsler ve 
pelvik alanlarda etkilenebilir. 

Palmoplantar MF

MF’in seyri sırasında el içi-ayak tabanı tutu-
lumu vakaların %11,5’unda görülür. Lezyonların 
el içi-ayak tabanından başlaması veya öncelikle 
etkilenmesi palmoplantar MF olarak adlandırılır ve 
%0,6 oranındadır. Klinik çeşitleri anüler, hiperpig-
mente yama ve plaklar, hiperkeratotik lezyonlar, 
veziküler veya dishidrotik lezyonlar, püstüller, ver-
rüköz değişiklikler, psoriasiform plaklar, ülseras-
yon ve tırnak distrofisi şeklinde olabilir. Lezyonlar 
sadece el içi-ayak tabanına sınırlı olableceği gibi 
ayaklar, kollar, parmaklara doğru yayılabilir. Eğer 
bu lezyonlara vücudun diğer bölgerinde tipik MF 
lezyonları eşlik etmiyorsa tanı güçleşir. Klinik seyir 
genellikle iyidir, çoğu vakada başlangıç alanına 
sınırlı kalır, nadiren ekstremiteler ve gövdeye yayı-
labilir. Deri dışı tutulum bildirilmemiştir.  

Hiperkeratotik/Verrüköz MF

Hiperkeratotik ve verrüköz plaklar olarak 
bacaklar, yüz, ve gövdede görülebilir. Klasik MF 
lezyonları veya el içi-ayak tabanı tutulumu eşlik 
edebilir.

Vegetatif/Papillomatöz MF

Bu lezyonlar aksilla, inguinal bölge gibi fleksu-
ral alanlar, boyun, göğüsler (areola ve meme başı) 
de  ortaya çıkar. Dağılım, büyüklük ve rengine 
bağlı olarak seboreik keratoz veya akantozis nigri-
kansa benzer. 

Pigmente purpura benzeri MF

Uzun süreli pigmente purpurik lezyonlar ile 
karakterizedir. MF’in bu tipini pigmente purpu-
rik dermatozdan ayırt edebilmek için yakın takip 
gerekmektedir. 

Püstüler MF

Püstüler erüpsiyon palmoplantar alana sınır-
lı  veya jeneralize olabilir. MF’de püstüler lez-
yonların gelişiminde IL-8’in önemli rol oynadığı 
düşünülmektedir. 

İktiyoziform MF

Nadir görülen klinik varyant olup son serilerde 
%1,8 olarak bildirilmektedir. Yaygın iktiyosiform 
lezyonlara sıklıkla komedo benzeri lezyonlar ve/
veya foliküler keratotik papüller eşlik eder. Özel-
likle ekstremiteler olmak üzere tüm vücut yüzeyi 
tutulabilir. Şiddetli pruritusa bağlı ekskoriasyonlar 
yaygındır, klasik MF lezyonları eşlik edebilir.

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

Yapılan bir literatür taramasında 2000 yılına 
kadar MF tarafından taklit edilen 25 farklı deri 
hastalığı olduğu bildirilmiştir. Daha sonra litera-
türde pitriyazis likenoides, granüloma anülare, 
tinea corporis, fasyal erizipel benzeri, folliküler 
hiperkeratoz ve kistler, Ofuji’nin papülo eritroder-
ması, lineer verrüköz epidermal nevus benzeri, 
Langerhans hücreli histiyozis benzeri MF formları 
da tanımlanmıştır.

MF’in subtipleri

Klinikopatolojik olarak farklı özelliklere sahip-
tir, bu nedenle ayrı değerlendirilmelidir.
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Folliküler musinozis 

Follikülotropik MF (en uygun terim olarak ter-
cih edilmektedir), pilotropik MF, follükülosentrik 
MF, MF’in eşlik ettiği folliküler müsinozis olarak 
da adlandırılır. Belirgin olarak erkek dominantlığı 
gösterir E/K=4-5/1. Klinik olarak akneiform lez-
yonlar, komedon benzeri tıkaç formasyonu, epider-
mal kistler, folliküler papüller, folliküler keratoz, 
eritematöz yama ve plaklar ve etkilenen alanlarda 
kıl kaybı vardır. Bazı hastalarda musinore gelişir. 
Yüz, gövde ve üst gövde en sık etkilenen alanlardır. 
Şiddetli kaşıntı eşlik eder. 

Alman lenfoma grubunun son çalışmasına göre 
foliküler MF’in klasik MF’e göre daha agresif davran-
dığı ve prognozunun daha kötü olduğu belirtilmiş-
tir. Tümör ve eritrodermi gelişimi daha sıktır. Alman 
grubu klinik görünümüne rağmen bu hastaların 
evrelendirmede tümöral evre gibi değerlendirilmesi 
gerektiğini vurgulamaktadır. Neoplastik infiltrasyo-
nun derinliği, peri veya interfoliküler lokalizasyo-
nundan dolayı klasik MF hastalarında kullanılan 
standart tedavi metodlarına yanıt daha az olabilir. 

Follikülotropizmin tam nedeni bilinmiyor. Fol-
liküler MF idiyopatik foliküler müsinozisden ayırt 
edilmelidir. 

Pagetoid retikülozis

Bu terim yalnızca lokalize Woringer-Kolopp tipi 
için kullanılmalıdır [daha önceden yaygın  formu 
olarak bilinen “Ketron-Goodman” tipi yeni sınıf-
lamaya göre CD8+ KTHL, kutanöz gamma/delta 
pozitif T-hücreli lenfoma veya tümör evre MF ola-
rak kabul edilmektedir].

Neoplastik T hücrelerinin intraepidermal pro-
liferasyonu ile lokalize yama ve plaklar ile karak-
terize MF formudur.  Tipik lezyonlar vücudun 
%5’inden daha azını tutan tek, belirgin keskin 
sınırlı lokalize skuamlı psöriasiform veya hiperke-
ratotik plaktır, genellikle ekstremitelerin distaline 
yerleşir, yavaş büyüme gösterir ve ekstrakutanöz 
tutulum yoktur. Prognoz oldukça iyidir. 

Granülomatöz gevşek deri sendromu

KTHL’ların oldukça nadir görülen bir subtipidir 
ve majör deri kıvrımlarında kıvrım veya gevşek deri 
gelişimi ile karakterizedir. En sık aksilla ve ingui-
nal bölgede görülür. Bildirilen vakaların 1/3’ünde 
Hodgkin lenfoma ve MF ile  birliktelik rapor edil-
miştir. Hastaların çoğu iyi seyir gösterir. Orta yaşlı 

erişkin kadınlarda daha sık görülür. Hastalarda 
poikiloderma ile büyük infiltre alanlar gelişir, atro-
fik hal alır ve atrofik deri kıvrımlarında elastik lifle-
rin kaybı ile sonuçlanır. Deride yer yer gevşeklik ve 
sarkıklıklar, yer yer fibrotik bantlar vardır. 

CD30+Lenfoproliferatif Hastalıklar

İkinci en sık KTHL formunu oluştururlar (h37). 
Bu grupda lenfomatoid papülozis, primer kutanöz 
anaplastik büyük hücreli lenfoma (PKABHL) ve 
borderline olgular yer alır. 

Lenfomatoid Papülosis: Kronik seyirli aynı 
anda papüler, papülonekrotik ve nodüler lezyon-
lar bir arada bulunabilir. Lezyonlar kendiliğin-
den skar bırakarak iyileşip nüksedebilir. Klinik 
tablo oldukça benign görünmesine rağmen histo-
lojik olarak büyük hücreli anaplastik lenfoma, MF 
veya Hodgkin hastalığına benzeyen üç farklı tipi 
bulunur. Hastaların %10-20’si malign lenfomaya 
dönüşebilir. 

Primer Kutanöz Anaplastik Büyük Hücreli 
Lenfoma (PKABHL)

Daha çok erişkinlerde görülür, MF’e daha loka-
lizedir. Çoğu hastada tek veya çok sayıda ülsere 
olabilen kırmızı kahverenkli nodüller bulunur. Böl-
gesel lenf nodu tutulumu olsa bile 5 yıllık yaşam 
şansı %95 dir. Eksizyon ve radyoterapi tek lez-
yonlar için ilk seçenektir. Düşük doz metotreksat 
gruba veya multiple lezyonlar için etkilidir.

Subkutan pannikülit benzeri KTHL: Kutanöz 
lenfomaların %1’ini oluşturur. Alt ekstremite, kollar, 
gövde, nadiren yüzde lokalize subkutan derin yerle-
şimli kırmızı mor renkli tümoral nodüller ile karak-
terizedir. Nadiren spontan gerileyebilir veya genç 
hastalarda sebat eder. Sistemik semptomlar eşlik 
edebilir. Prognoz iyi, 5 yıllık yaşam şansı %80’dir.

Primer Kutanöz B Hücreli Lenfomalar

Follikül merkez hücreli lenfoma

Kutanöz B hücreli lenfomaların %40’ını oluştu-
ran en sık görülen tipidir. Klinik olarak skuamsız 
tek veya grup halinde lokalize papüller, plaklar 
ve/veya tümörlerden oluşur. Bu lezyonların etrafı 
eritematöz bir halka ile çevrilmiş olabilir. Vakaların 
çoğunda lezyonlar baş, boyun veya gövde de iyi 
sınırlı alanlar şeklindedir. Tedavi edilmeyen hasta-
larda yıllar içinde lezyonların büyüklüğünde artar 
fakat ektrakutanöz yayılım nadirdir. 
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İmmünositoma

Monotipik sitoplazmik immünoglobülin eks-
presse eden küçük lenfositler, lenfoplasmositoid 
hücrelerve plasma hücrelerinin proliferasyonu ile 
karakterize , iyi prognoza sahip nadir bir lenfoma 
tipidir. Özellikle ekstremitelerde lokalize olan tek 
veya multipl subkutan nodüller vardır.Lenfoma 
gelişiminde Borrelia burgdorferinin rol oynayabil-
diği vakalar bildirilmiştir. 

Marginal zone B hücreli lenfoma

Histolojik ve immünohistokimyasal özellikleri 
folliküler marjinal zona benzeyen düşük grade’li 
derinin B hücreli lenfomasıdır. Bu hastaların 
MALT lenfomalar ile yakından ilişkili olabilir. 

Klinik olarak tek veya grup halinde papül ve 
nodüller özellikle ekstremitelerde lokalize olur. Bazı 
vakalarda Borrelia burgdorferi veya Helikobakter 
pilori (Özellikle MALT) birlikteliği bulunabilir. 

Bacağın büyük B hücreli Lenfoması

Özellikle yaşlı kadın hastalarda; bir veya her 
iki alt ekstremitede kırmızı veya mavimsi nodül ve 
tümörlerler ile karakterize lenfomadır. Orta derece-
de agresivite gösterir, 5 yıllık yaşam şansı %50 ‘dir. 

İntravasküler Kutanöz B hücreli lenfoma

Malign anjiyoendotelioma olarakda bilinen 
tutulan deride malign hücrelerin intravasküler 
olarak prolifere olduğu diffüz büyük B hücreli len-
fomadır. Alt ekstremite ve gövde de sıklıkla indure 
ve ağrılı yama, hemorajik plaklar, ülsere tümörler 
ve/veya subkutan nodüller ile karakterizedir. Has-
talık dissemine olarak MSS ve AC leri tutabilir ve 
agresif bir seyir gösterir.

Kutanöz Plasmositoma

Primer kutanöz plasmositoma oldukça nadirdir. 
Ektrameduller plasmositomaların ancak %5’ini 
oluşturur. Lezyonlar tek veya multiple kırmızı veya 
violase kutanöz nodüllerdir. Primer olgularda kli-
nik seyir iyidir. 
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