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EKSTRANODAL MARJINAL ZON LENFOMALAR

OZET

Ekstranodal marjinal zon lenfomalar (EMZL); gastrik, non-gastrik ve deri
lenfomalar olmak lizere 3 grupta incelenir. En sik lokalizasyon mide ve alt
tip MALT lenfoma olup etyolojide inflamasyon-infeksiyoz etyoloji 6nemlidir.
Hasta yonetiminde de infeksiyoz ajan varsa oncelikle anti-mikrobiyal
tedavi, yoksa lokal tedaviler 6n plandadir. Lokal tedavide en sik radyasyon
kullanilirken secilmis olgularda cerrahi gerekebilir. Yagin ya da niiks/direncli
olgularda, diger diisiik dereceli lenfomalarda etkin oldugu bilinen sistemik
kemoterapi kombinasyonlari kullanilir.

TANIM

Marjinal zon lenfomalar (MZL) dalak, lenf nodlari ve lenfoid dokularin marjinal
zonunda normal olarak bulunan B lenfositlerden kéken alan bir grup B hiicre
neoplazileridir (1, 2). Mukoza iliskili lenfoid dokunun (MALT) ekstranodal
MZL’s1, nodal MZL ve splenik MZL olmak Uzere baslica 3 grupta toplanir.
MALT; gastrointestinal, solunum ve urogenital kanallarda epitel altinda
lokalize olan lenfoid dokudur, kiigiik hiicre baskinhgi vardir.

SIKLIK-ETYOLO]Ji

MZL’lar, NHL'larin %10’unu teskil eder en sik MALT lenfoma goriilar ki bunlar
da NHL’larin %5’ini teskil eder (3). MALT lenfomalarda gastrointestinal kanal
en sik tutulan yer olup (%50) bunlarin da %80 kadari midede lokalizedir (4,5).
Nongastrik bolgeler orbita (%7-12), akciger (%8-14) ve deridir (%9-12) (4,6).
MALT lenfomada Ki tutulumu %15-20 civarindadir (4,6,7).
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Ekstranodal MZL’lar; gastrik, non-gastrik ve kutanéz olmak Uzere 3
grupta incelenir. Primer gastrointestinal lenfoma serisinde (n: 371) en sik
histolojik alt tip MALT olup en sik lokalizasyon mide olarak bulunmustur
(8). Etyolojide infeksiyoz patojenlerle veya inflamasyon ile kronik immiin
uyarim suclanmaktadir. H pylori, C psittaci, C jejuni, B burgdorferi ve HCV
patogenezde énemlidir (1). Non-gastrik MALT lenfomalarda HCV, olgularin
%35 kadarinda saptanmaktadir (9).

MALT1 veya Bcl10’u kapsayan kromozomal aberasyonlar MALT lenfomada

sik olup anatomik bélgeye gore farkhliklar gosterir. Gastrik lokalizasyonda
t(1:18), ekstragastrik lokalizasyonda t(14:18) siktir (10-13).

KUTANOZ MZL

Sikhik

Kutandz B hiicreli lenfomalar, primer deri lenfomalarinin %25’ini teskil
ederken deri kitan6z MZL, deri lenfomalarinin %7’sini teskil eder (14-16).
Etyolojide kronik uyarim: intradermal antijenler; dévme, isirik deride B hiicre
proliferasyonunda 6énemlidir, B burdorferi etyoloide sorumlu tutulmustur (14).

immun Fenotip

CD20, CD79b, CD3, CD5, CD10, Bcl-2, Bcl-6, Ki-67, A, k, IRF/MUM1
degerlendirilmelidir. Bcl-6 ve CD10 (-) iken Bcl-2 (+)’tir.

Klinik

Genellikle yavas seyirli olup kemik iligi (Ki) tutulum sikhgr %2 civarindadir
(17). Bu nedenle Kl incelemesi opsiyoneldir, 6zellikle lenfositoz varsa akis
sitometri ile ylzey antijenleri degerledirilmelidir Deri rekiirrensleriyle
oldukga 1hmh gidis gosterir, nadiren deri disi yayihm saptanir (14). 300
olguluk seride primer deri MZL'da deri disI tutulum %8.5 bulunmustur (18).

467 olguluk B hiicreli deri lenfoma serisinde MZL %31 iken deri disI tutulum
%6 bulunmustur (19).

Tedavi

En sik eksizyon yapilir, rituksimab veya sistemik kemoterapi verilebilirse
de radyoterapi oldukca etkindir (20, 21). Lokal tedavilerde yanit orani
daha yuksek bulunmustur (19). 34 olguluk seride radyoterapi ile 5 yillik
hastaliksiz sagkalim (HSK) %72, toplam sagkalim (TSK) %100, niiks orani
%29 bildirilmistir (20, 21). Jeneralize deri tutulumu (T3) varsa klorambusil
veya rituksimab verilebilir. Topikal tedavi, intra-lezyonal steroid, kombine
kemoterapi (CVP+R) de uygun seceneklerdir (22-27).

Prognoz

Hastaliga 6zgiin 5 yillik yasam %99-100’dir (14). Genisce seride 5 yillik TSK
%97 bulunmustur (19).

GASTRIK MALT LENFOMA

Sikhik-Etyoloji

Onceden de bahsedildigi gibi MALT lenfomalarda gastrointestinal kanal en
sik lokalizasyon olup %80 kadari midede yer almaktadir (4, 5). Olgularin en
az %80’inde H pylori (+) bulunur ve alinan biyopsi sayisi arttikca pozitiflik
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sansi da artar (28). H pylori patogenezde kritik rol oynadigi icin eradikasyonu
timor regresyonu saglar (1). Olgularin %5-10 kadarinda H pylori (=) olup bu
olgularda PCR ve/veya FISH ile t(11:18) saptanir. Bu translokasyon yaygin
hastalik ve antibiyotige direng ile iliskilidir (28). Lenfoma derinlig arttikca H
pylori pozitifligi azalir.

immiin Fenotip

CD20, CD3, CD5, CD10, CD21, CD23, CCND1, A, k, Bcl-2, Bcl-6 bakilmasi
Onerilir. Akis sitometri ile de CD19, CD20, CD5, CD23 ve CD10 analizi
onerilir. Tipik olarak CD5 ve CD10 ile cyclinD1 ve Bcl-2 negatif iken CD20
(+), CD23 ve CD43 -/+ bulunur.

Klinik
Dispepsi, refli, karin adrisi, bulanti, kanh kusma olabilir (1). Endo-
ultrasonografi tani ve takipte énemli olup mide duvar tutulumu yanisira

benign-malin ayirimi i¢in de oldukca yararl bir aractir. Bilgisayarli tomografi
de evreleme icin 6nemlidir (29).

Tedavi

Evre IE - lIE, H pylori (+) ise antibiyotik tedavisi: Proton pompa inhibitéra,
klaritromisin, amoksisilin veya metronidazol 6nerilir ve kullanilir (1). Tedavi
sonrasl 3. ve 6. ayda endoskopik kontrol onerilir. Antibiyotik sonrasi tam
remisyon 12 ay kadar zaman alabilir. Mukozaya kisitli hastalikta yanit %90
iken lamina propriyayl gecen lezyonda iyilesme sansi %50 kadardir (28).
Uzun sireli takipte H pylori eradikasyonu ile 5 yillik TSK %90-95 iken HSK
%75-80 kadardir (30-32). Eradikasyondan 3 ay sonra da endoskopik biyopsi
onerilmektedir. Ancak antibiyotik sonrasi ge¢ niksler olabilecegi icin daha
uzun takip gereklidir. Yiilksek dereceli lenfomada da H pylori (+) ise antibiyotik
verilmelidir (28). Dokuda incelemenin yanisira seroloji ve lire-nefes testi de
takipte kullanilabilir. ESMO; tedaviden 6 hafta sonra ure-nefes testi veya
gaita testi ile izlem 6nermektedir (34). H pylori (-) ise radyoterapi onerilir
(33). 167 MALTOMA iceren bir seride 25 gastrik MALT lenfomada ortalama
30Gy radyasyon ile ¢ok yuksek tam yanit orani bulunmustur (35). Optimal
radyoterapi dozu net olmamakla birlikte 30-36 Gy doz siklikla kullanilan
dozdur (36). Uzun sireli takiplerde H pylori eradikasyon basarisizliginda
radyoterapi basarili bulunmustur (32,37,38).

Cerrahi de secenek olabilir. Ancak ¢ok merkezli Alman kayit ¢alismasinda
lokalize gastrik lenfoma olgularinda (n:151) radyoterapi, radyoterapi+cerrahi
ile kiyaslanmis; 42 aylik takipte HSK ve TSK %88 ve %93’e karsl %72 ve
%82.5 saptanmis olup radyoterapiye cerrahi eklenmesi yaniti artirmamistir
(37). 1997-2007 SEER verileri Evre IE 1134 olguluk seride olgularin %21’i
radyoterapi %24’ kemoterapi ile tedavi edildiginde radyoterapi ile daha iyi
lokal kontrol saptanmistir. Sistemik kemoterapi alanlardan da rituksimab
alanlarda daha iyi yanit saptanmistir (3).

Hpylori eradikasyonuna niiks/refrakter 27 olguda rituksimab ile %46’si
tam yanit olmak lzere %77 yanit alinmistir (39). Tek ajan ya da kombine
kemoterapi kullanilabilir. Klorambusil veya siklofosfamid 12-24 ay siire ile
kullanildiginda 31 olguluk seride %75 yanit alinmistir (40). Prospektif bir
calismada ise kladribin ile %84 yanit alinmistir; yanit gastrk MALT gurubunda
%100 iken non-gastrik grupta %43 bulunmustur (41). Fludarabin ve
rituksimab kombinasyonu ile kiiclik bir seride gastrik MALT lenfomada %100
yanit alinirken niks olgularda %77 yanit bildirilmistir (42,43). Kemoterapi
bu olgularda etkin gériinmektedir ancak uzun takip gereklidir. Evre HIE-IV
olgularda, semptomatik olgularda (gastrointestinal kanama, yiiksek timor
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ylkdi, progresyon) veya hasta tercihine gore indiiksiyon immiino-kemoterapi
veya loko-rejyonel radyoterapi uygulanabilir. Yonetimde folikiiler lenfomadan
analoji yapmak akilcidir.

Ozetle Evre I-ll olgularda H pylori (+) ise eradikasyon, (-) ise, dzellikle
translokasyon var ise tutulu alan radyoterapisi uygundur. Radyoterapiye
kontrendikasyon varsa rituksimab kullanilabilir (39). Lokal tedavilerden
radyoterapi ile cerrahinin kiyaslandigi calismalar da vardir. Randomize
kontrolli 241 olguluk bir calismada lokalize gastrik MALT lenfomada 10
yilhk HSK cerrahi, radyoterapi ve kemoterapi kollarinda sirasiyla %52, 52
ve 87 olarak saptanmis iken TSK farksiz bulunmustur (%80, 75, 87) (44).
Lokalize gastrik MALT lenfomada H pylori eradikasyonu veya radyoterapi
ile tedavi daha uygun iken niiks/refrakter olgularda kemoterapi-rituksimab
kombinasyonu dikkate alinmalidir (45).

NON-GASTRIK MALT
Sikhk

Parotis ve diger tuikriik bezleri veya diger bas-boyun bolgeleri, gastrointestinal
sistemden ince ve kalin barsak, meme, akciger, okuler adneks, , over, prostat
MALT icin yerlesim yeri olabilir (46). Bu bolgelerden en sik yerlesim yeri parotis
olup olgularin %18-26’siI parotiste lokalizedir. Deride sikhk %12-26 iken,
konjonktiva/orbitada %7-14, bas-boyunda %11, akcigerde %8-9, tiroidde %6,
memede %2-3 oraninda saptanmaktdir (46, 47). Non-gastrik lenfomalar degisik
patojenlerle iliskilendirilmisse de yonetimde test edilme kosulu tartismalidir.

immiin Fenotip

Diger MALT lenfomalar igin onerilen panel kullanilabilir. Tipik olarak CD5
(-)’tir. t(11:18) gerekli olabilir, ayrica sitogenetik veya FISH ile t(3:14), (11:14),
(14:16) test edilebilir.

Klinik

Primer okuler adneksal MALT lenfoma, NHL'larin %2’si, ekstranodal
lenfomalarin %5-15'ini teskil ederken bunlarin %35-80’i MALT lenfomadir,
%75’ orbitada, %25’i konjonktivada (genellikle bilateral) lokalizedir. C psittaci
genetik instabilite ve proliferasyona yol acan kromozomal aberasyon ya da
DNA oksidatif hasara bagl olarak lenfomaya yol acabilir. Genellikle kadinda
ve 4. dekadda saptanir ve %38’inde en az bir ekstranodal tutulum vardir.
Primer okuler adneksal lenfomali 25 olguluk seride ise ortalama yas 60 (35-
80), erkek baskinligr saptanmistir (48). Klinik tutulan yere goére degisir:
ekzoftalmus %27, palpabl kitle %19, ptoz %6, diplopi %2 oraninda gorilirken
ve daha az da kapakta nodiil, orbital 6dem, epifora, ve géz hareketlerinde
kisithhk saptanir. Sistemik yayilim olgularin %5-10’unda saptanir (49).

Tedavi: Yas, otoimmiin hastalik, lokalizasyon, evre ve cerrahiye elverisli
olup olmadigina goére tedavi degdisir. Cerrahi sinira gore ek radyoterapi
veya sistemik yayilim var ise kemoterapi verilir (49). Lokalize hastalikta
radyoterapi iyi secenektir ancak katarakt, retinal bozukluk, gézde kuruluk
ve glokoma yol acabilir. Klorambusil yararh olabilir. Rituksimab, radyoterapi
komplikasyonlarina goére avantajlidir. Antibiyotik tedavisi ile %60-70
regresyon saglayabilir ancak sonuclar celiskilidir (49). Ancak Ferreri ve
arkadaslarinin 44 olguluk serisinde chlamydia eradikasyonu yanit oranini
yaklasik 2 kat artirdigi saptanmistir ve bu veriler antibiyotik tedavisinin bu
olgularda eklenmesinin yararini isaret etmektedir (50). Diger yandan 25
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olguluk seride 12’sinde cerrahi uygulanmis, 3 olguda niks bulunmustur.
Radyoterapi uygulanan 5 olgunun 3’Gnde niiks saptanmis, immiino-
kemoterapi verilen 8 olgunun tamaminda ise tam remisyon saglanmistir (48).

Laringeal MALT

25 kadar olguda tanimlanmistir. Bazi olgularda H pylori (+) bulunmustur
ve bu da kronik inflamatuvar etyolojiyi telkin etmektedir. Kollagen doku
hastaligi ile iliskili olabilir. Lokal radyoterapi seckin tedavidir (51).

Pulmoner MALT

BALT (brons iliskili lenfoid doku) primer AC lenfomalarinin %80’i BALT dir.
BALT, Sjogren sendromu, disgamaglobulinemi, amiloid depozitleri, H pylori
ve AIDS ile iliskili olabilir. Tedavi tartismalidir. Seriler kicik ve heterojen
oldugu icin cerrahi ve radyoterapi tartismalidir, fonksiyonel kayba yol acabilir.
Kemoterapiye ve/veya immuinokemoterapiye yanit cok iyidir (52).

Tiroid MALT

Genellikle inflamatuvar degisikliklerle iliskilidir. Hasimoto tiroiditi, 6zellikle
MALT ile iliskilidir, bu olgularda tiroid lenfoma insidensi %0.56’dir (53).
Lokalize duistik dereceli lenfoma icin radyoterapi uygundur. Kiiclik bir seride
ise cerrahi yeterli bulunmustur. Yiksek derecelide immiinokemoterapi ve
takiben radyoterapi uygundur (54).

Tiikriik Bezi MALT

Ekstra-nodal lenfomalarin %12’si bas-boyun bolgesindedir. En sik yerlesim
yeri ise parotis olup ortalama yas 7. dekaddir. Cogu B hiicre ve dusiik
derecelidir, en sik olani da MALT tiptir. Sjogren sendromu ile birlikte gorilebilir.
Bu olgularin %50 kadarinda miyo-epitelyal siyaladenit vardir (54). Az sayida
da olsa rayoterapiye karsin radyoterapi+kemoterapi kiyasliyan randomize
calismada fark bulunmamistir (55).

Tedavi

Evre I-I'de tutulmus alan radyoterapisi veya cerrahi ya da takip Onerilir.
Genelde radyoterapi etkin bir secenektir, tutulu alana 25-35 Gy dozda
verildiginde 10 yillhik HSK ve TSK sirasiyla %74 ve 89 bulunmustur (56). Ancak
lenfoma lokalizasyonuna gore yanit cok degiskendir. 10 yillik HSK, tiroidde
%95, tikrik bezinde %68, gozde %71 bulunmustur (56). Cerrahi sinir (+) ise
lokorejyonel radyoterapi, (-) ise takip onerilir. Evre llI-1V hastalikta folikiler
lenfoma gibi tedavi 6nerilir. Lokal niiks varsa radyoterapi verilebilir. Sistemik
niks durumunda folikiler lenfoma gibi izlem 6nerilir. ESMO 6nerilerine gore
de bu lenfomalarda bir tedavinin digerine Ustiinligu yoktur. Ancak t(11:18)
varliginda alkilleyiciye yanit yoktur. Hastaliga 6zgi yasamda rituksimab ve
kemoterapi daha etkin gibi gériinmektedir.

Prognoz

MALT lenfomalar yavas seyirlidir. Retrospektif seride HSK gastrik MALT da
9 yil iken non-gastrik olgularda 5 yil kadardir, 10 yilhik TSK ortalama %75
civarindadir (5). Multipl ekstanodal bélge tutulumu biyolojik olarak diger
ekstranodal tutulumlardan farkhdir. Bu olgularda her bolge ayri ayri, eksizyon
veya radyoterapi ile tedavi edilebilir.Tiroid ve mide MALT lenfomada tedaviye
yanit diger bélge lenfomalarindan daha iyidir (56).
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AGIR ZINCIiR HASTALIGI (AZH)

OZET

Hafif zincir olmaksizin monoklonal agir zincir tretimi ile karakterize, oldukca
nadir gorilen, alfa-gama-miu alt tipleri olan B hiicre neoplazileridir. Oldukca
az goriulmeleri nedeniyle tanisal yaklasimdan hastanin yonetimine kadar her
nokta deneyimli klinisyen ve laboratuvar calisanlarinca sorgulanarak hasta
degerlendirilmelidir. Tani siuresince gecirilen zaman, bazi olgularda ciddi
beslenme sorunlarina yol actigindan bu durum o6zellikle dikkate alinmalidir.
infeksiyoz koken olan alfa alt tipte uzun siireli antibiyotik tedavisi kiir
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saglayabilir. Gama ve mi tiplerde asemptomatik hasta sadece izlenmelidir.
Semptomatik ve/veya llerlemis/infiltratif histopatolojik 6zellikleri olan
olgularda sistemik kemoterapiler uygulanir

Hafif zincir olmaksizin monoklonal immiin globulin agir zincir Gretimi ile
karakterize, nadir B hiicre -lenfoplazmositer plazma hiicre proliferatif
bozukluklardir. 3 temel Ig sinifini kapsayan AZH vardir. En sik olani alfa
AZH’dir ve uniform prezentasyonu vardir. Gama ve mi AZH’lari ise dedisken
klinik ve histopatoloji gdsterir ve NHL’larin varyant tipleri olarak diistinilebilir.
Alfa AZH, MALT lenfomanin ekstra-nodal marjinal zon lenfomasi olarak
saptanir. Gama AZH; lenfoplazmositoid lenfoma, mi AZH: kiicik lenfositik
lenfoma/kronik lenfositik lenfoma olarak bulunur (1). Tablo I'de 3 tip AZH’na
ait 6zellikler 6zetlenmistir (1).

ALFA AZH

1968’de tanimlanmis olup olgularin cogu kuzey Afrika, israil ve orta-dogu’dan,
az sayida olgu santral/giiney Afrika, dogu Asya ve santral Amerika’dan rapor
edilmistir. Gelismis ulkelerde go¢menlerde goriilir. Erkeklerde daha sik ve
ortalama 20-30 yaslarinda goérulmektedir. Intestinal organizmalarla kronik
antijenik uyarimin etyolojide rolii oldugu disiinilmektedir. Antibiyotiklere
yanit verir, fakat spesifik mikro-organizma gosterilmemistir (1). Ancak
molekiler ve immun-histokimya calismalar ile Campylobacter jejuni ile
imminoproliferatif ince barsak hastaligi (iPSID) iliskisi gésterilmistir (2).

Klinik

Cogu gastrointestinal semptomlarla kendini gosterir. ishal, karin agrisi ve
malabsorbsiyon ile karakterize bir hastaliktir. Fizik muayenede asit, tetani,
o6dem, comaklasma vardir. Hepatosplenomegali ve periferik lenfadenopati

nadirdir. Amenore, alopesi ve bllyiime gecikmesi, malabsorbsiyon ile paraleldir.
Hastalik solunum yoluna kisith olabilirse de bu durum oldukca nadirdir (3).

Patoloji

Tipik olarak ince barsagin tist yarisinive mezenterik lenfnodlarini kapsar. Hastalk
3 evrede incelenir. Evre A’da lamina propriada difliz-dens matiir plazmasitik
veya lenfoplazmositer infiltrasyon ve degisen oranda vill6z atrofi saptanir. Evre
B’de submukozaya kadar uzanan plazmasitik veya lenfoplazmasitik hiicreler,
atipik immiuinoblast benzeri hiicreler saptanir. Evre Cde immiunoblastik
lenfoma saptanir, tlsere timorler veya ince barsak segmentlerini infiltre eder.
Farkli evreler ayni zamanda bulunabilecegi icin gercek patolojik evreleme
icin laparatomi ve multipl biyopsiler gerekir. 1960’larda tanimlanan Akdeniz
lenfomasi ile kavram kargasasi varken 1976’da konsesnsus saglanmistir. Alfa
AZH ve akdeniz lenfomasi, hastaligin benign, intermediate ve malin evrelerini
icerir ve IPSID terimi kullanilir. MALT lenfomanin bir tipidir (2,4,5).

Laboratuvar

Hafif-illmh  anemi,  hipopotasemi,,  hipokalsemi,  hipomagnesemi,
hipoalbuminemi, intestinal alkalen fosfataz artisi ve parazit saptanmasi siktir.
Monoklonal gamopatinin sivri piki serum protein elektroforezinde bulunmaz.
Olgularin yarisinda alfa-2 ve beta globulin bélgesinde bir anormal genis bant
bulunur. Diger yarisinda serum protein elektroforezinde anormal protein
gorilmez. Alfa AZH proteini, intestinal / gastrik sivida da gosterilebilir (6).
Bilgisayarl tomografi ve ultrasonografi klinikte kullanilir. Endoskopik biyopsi
duodenum ve jejunumdan alinmalidir. infiltratif-ilseratif-mozaik, mukozal
fold kalinlasmasi seklinde endoskopik bulgular saptanir.
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Tedavi

Beslenmenin diizenlenmesi ve intestinal patojenlere maruziyetin azaltilmasi
Onerilir. Evre A’da yani barsak ve nodlarina kisith hastalikta oral antibiyotikler,
parazit gosterilmediyse, tetracycline, metranidazol veya ampicillin uygundur. H
Pylori eradikasyonu tam remisyon saglayabilir (7,8). Tetracyclin 6 ay giinde 1-2
gram seklinde verilmelidir. Lenfomaya transformasyon riski yiiziinden yakin
takip gereklidir. Evre B ve C’'de malabsobsiyon sendromu icin anti-paraziter
antibiyotik yararlidir. Evre B ve C ve 6 aylk antibiyotik tedavisine yanitsiz Evre
A’da kemoterapi verilir. Doksorubisin iceren kemoterapi kombinasyonlari,
icermeyenlerden daha etkilidir (1,2). Fokal veya transmural lenfoma var ise
cerrahi yapilabilir. Tedaviye yanitsiz olgularda kok hiicre nakli dustintlebilir (1).

Takip

Serum, idrar ve intestinal sekresyonlarda alfa AZH proteini izlenmelidir.
Baryumlu radyografik tetkikler ve 6zefago-gastro-duodenal endoskopi ¢o k
sayida biyopsi gereklidir.

Prognoz

Degiskendir, ancak antibiyotik ve/veya kemoterapi verilmezse genellikle
progresyon saptanir (1). Ulkemizden yayimlanan 23 olguluk seride 5 yillik
toplam sagkalim %70 iken imminoblastik lenfomada sagkalim 7 ay olarak
bildirilmistir (9).

GAMA AZH

ilk kez 1964’de tanimlanmis bir lenfoplazmositer neoplazidir. Kadinlarda
daha siktir, nedeni bilinmemektedir ve ortalama yas 68 (42-87) olarak
bildirilmistir (10, 11). Klinik olarak 3 tiptir.

1-Dissemine lenfoplazmositer hastalik olgularin %57-66’sin1 teskil eder.
Lenfadenopati (%56-62) ve konstitusyonel semptomlar siktir. Hepatomegali
olgularin %8-37’sinde, splenomegali %38*52’sinde saptanir (12,13).

2- Lokalize proliferatif hastalik: Ekstramediiller olabilir veya yalnizca kemik
iligi tutulabilir (10). En sik ekstrameddller tutulum alani deridir, parotis veya
orofarinks de olabilir (10).

3-Gorunen proliferatif hastalik yoktur, olgularin %9-17’sini teskil eder.
Cogunda altta yatan oto-immin bozukluk: romatoid artrit, otoimmin
sitopeniler, hemolitik anemi, idiyopatik trombositopenik purpura, lupus
eritematozus, Sjogren sendromu, miyastenia gravis, tiroidit, vaskilit
saptanabilir (10).

Patoloji

Sabit bir patolojik bulgu yoktur. En sik kemik iligi ve/veya lenf nodunda
lenfoplazmasitik proliferasyon saptanir (13,14).

Laboratuvar

Anemi siktir, Coombs pozitif hemolitik anemi, idiyopatik trombositopenik
purpura, kronik lenfositik 16semi, plazma hicreli |6semi saptanabilir (1).
Kemik iligi aspirasyonunda plazma hiicresi, lenfosit veya plazmositoid
hicreler Waldenstrom makroglobulinemisine benzeyebilir (1). Olgularin
%60-86’sinda monoklonal pik saptanir. B1 ve B2 bélgesinde immiinfiksasyon
ve immiin elektroforez yararhdir (10).

Tedavi

Heterojendir, tedavi altta yatan hastaliga gére degisir. Asemptomatik hastaya
tedavi gerekmez. (1). Semptomatik hastada diisiik dereceli lenfoplazmasitik
neoplaziler gibi klorambusil, plazma hiicresi baskin ise melfalan-prednizolon
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ve yuksek dereceli lenfoma var ise CVP, CHOP, fludarabin, etoposid secenek
olabilir. CD20 pozitifligi nedeniyle rituksimab ve ya rituksimab-fludarabin
yararl bulunmustur (10,15,16).

Prognoz oldukc¢a degiskendir; asemptomatik hastaliktan hizli progresyon
gosteren ve birkac haftada 6lime yol acan hastaliga kadar degisen spektrum
vardir. Serum protein elektroforezi ile malin olay genellikle paraleldir (1).

Hastalik tipi

Klinik
Tanimlanigi yil 1968 1964 1969

Anor monklonal protein IgA IgG IgM

idrar monk hafif zincir Yok Yok

LN, Ki, dalak LN, Ki, KC,
dalak

ince barsak,
mezenterik LN

Tutulan alanlar

infeksiyon, Otoimmiin

lliskili hastaliklar malabsorbsiyon hastaliklar

MU AZH

1969’da tanimlanmis olan bu antite de oldukg¢a nadirdir. Sebebi bilinmez,
ortalama yas 58 (15-80) olarak bildirilmistir (17).

Klinik
En cok lenfoproliferatif hastaliklara eslik eder, 27 olgunun 22’sinde
lenfoproliferatif hastalik saptanmistir. Hepato/splenomegali siktir (17).

Patoloji

Lenfoplazmasitik hiicre infiltrasyon bozuklugu olup lenfoma, Waldenstrom
makroglobulinemisi, multipl miyeloma, lenfoma saptanabilir.

Laboratuvar

Anemi sik iken lenfositoz/trombositopeni nadirdir. Kemik iligi incelemesinde
lenfositoz, plazma hiicresi veya plazmasitoid lenfositler saptanabilir. Serum
protein elektroforezinde olgularin yarisinda monoklonla pik saptanir.
Hipogamaglobulinemi ve benje jones proteini saptanabilir (17).

Tedavi: Spesifik tedavi yoktur. Asemptomatik hasta izlenmelidir. Semptomatik
hastada antrasklin iceren ya da icermeyen kombine kemoterapi uygulanabilir
(17). Prognoz oldukca degiskendir; ortalama yasam stiresi 2 yildir, 1 ay ile 11
yil arasinda degismektedir (1,17).
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