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Y akõn tarihlere kadar kuta-
nöz lenfomalar primer veya 
sekonder olmalarõ göz önü-
ne alõnmaksõzõn nodal non-

Hodgkin lenfomada kullanõlan sõnõflama 
şemalarõ esas alõnarak değerlendirilmiş-
tir. Ancak son yõllarda primer kutanöz 

lenfomalarõn (PKL) karakteristik klinik 
ve histolojik özelliklere sahip olduğu ve 
biyolojik davranõşlarõnõn farklõ olduğu 
anlaşõlmõştõr. 1997�de Kutanöz Lenfoma 
Çalõşma Grubu tarafõndan önerilen kli-
nik, histolojik, immunohistokimyasal ve 
genetik kriterlere dayalõ EORTC (Euro-
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Background.- Until recently, cutaneous lymphomas were evaluated according to the classification 
shemas used for nodal non-Hodgkin lymphomas without considering whether they are primary or 
cutaneous involvement of systemic lymphomas. In time, it is realized that primary cutaneous 
lymphomas displayed distinct biological behavior. As a result, EORTC (the European Organization 
for Research and Treatment of Cancer) classification, considering each lymphoma as an entity with 
their clinical, histological, immunohistochemical and genotypic features altogether, was offered.  

Design.- In our project, 25 non-mycosis fungoides (MF)/Sezary syndrome (SS) primary cutaneous 
T cell lymphomas (PCTL), 13 primary cutaneous B cell lymphomas (PCBL), 35 MF and 8 
pseudolymphomas whose diagnosis was established in our department, were taken into our study 
group and they were evaluated in a multidisciplinary approach. 

Results.- Among the PCL diagnosed in our department 82.2 % showed T cell phenotype while 
17.8 % were B cell phenotype. MF constituted 58.3 % of all PCTL and 47.9 % of all PCL. Besides, 
non-MF PCTL were 34.2 % of all PCLs. Histologically, especially the early lesions of MF caused 
difficulties in the differential diagnosis of benign lichenoid and spongiotic dermatitis. Out of 9 cases 
of lymphomatoid papulosis (LP) in our study group, 6 were LP type A while 3 were type C. Using 
PCR, 20 % of LP type A and 50 % of type C displayed clonal rearrangement in TCR genes. Out of 
7 CD 30(+) PCTL, 3 cases arised in a background of MF, and showed an aggressive course. Only 
in one case, translocation(2:5) was detected. Out of 6 CD 30(-) PCTL, one developed from a 
preexisting pagetoid reticulosis. Progression to a systemic lymphoma in another case, as well as 
frequent recurrences in the other cases, pointed out the aggressive course in this type of 
lymphomas, as suggested by EORTC. Among the PCBL, 4 were follicle center cell lymphoma 
(FCCL), 8 were marginal zone lymphoma (MZL) and one was T cell rich B cell lymphoma. All 
FCCLs had a diffuse pattern and composed of mainly large cells. Only one case out of 4, 
developed systemic lymphoma. Neither of the 8 cases of MZL, had recurrence or progression to 
systemic lymphoma in a rather short period of follow-up. Both T and B cell pseudolymphomas in 
our study group, showed 50 % of clonal rearrangement in Ig heavy chain genes using PCR. During 
the follow-up period of 3-15 months, none of them turned out to be a frank lymphoma. 

Conclusion.- Although there were some controversies in PBCL category, EORTC classification is 
yet found to be the best classification for primary cutaneous lymphomas. 

Demirkesen C. Primary cutaneous lymphoma: A retrospective and prospective evaluation based on 
EORTC classification. Cerrahpaşa J Med 2002; 33: 145-159. 



pean Organisation for Research and 
Treatment of Cancer) sõnõflamasõ bugün 
için en uygun PKL sõnõflamasõ adayõ-
dõr.1 

Çalõşmanõn amacõ Ocak 1995-Tem-
muz 2000 arasõnda Anabilim dalõmõzda 
Mikozis fungoides (MF) / Sezary send-
romu (SS) dõşõ primer kutanöz T hücreli 
lenfoma (PKTL) ve primer kutanöz B 
hücreli lenfoma (PKBL) tanõsõ almõş 38 
olguyu EORTC sõnõflamasõna göre yeni-
den değerlendirmek ve histolojik, immu-
nofenotipik, genotipik ve klinik özellik-
leri multidisipliner bir yaklaşõmla orta-
ya koymaktõr. 

 
YÖNTEM VE GEREÇLER 

Çalõşma grubumuz, Ocak 1995 ila Tem-
muz 2000 yõllarõ arasõnda bölümümüze baş-
vuran ve lenfoproliferatif lezyon (lenfoma 
ve/veya psödolenfoma) kategorisinde değer-
lendirilen toplam 151 adet olgu arasõndan 
seçilerek oluşturulmuştur. Tüm PKL ler E-
ORTC sõnõflamasõna göre değerlendirilmiş-
tir (Tablo I).1 Bu kapsamda öncelikle 25 a-
det MF/SS dõşõ PKTL ve 13 adet PKBL ça-
lõşma grubuna alõnmõştõr. Bunlarõn dõşõnda 
histolojik ve klinik özellikleri tipik olan 35 
adet MF ve 8 adet psödolenfoma da diğer 
lenfomalarla kõyaslamak amacõyla çalõşma 
grubuna katõlmõştõr (Tablo II). Hastalarla 
ilgili klinik bilgiler ve izleme bulgularõ Cer-
rahpaşa Tõp Fakültesi Dermatoloji Anabilim 
Dalõndan ve Vakõf Gureba SSK Hastanesi 
Dermatoloji bölümünden temin edildi. 

Histopatolojik incelemeler için punch ya 
da cerrahi biopsiler % 10 luk tamponlu for-
molde fikse edilerek rutin işlemlerden sonra 
parafine gömüldü. Parafin bloklardan hazõr-
lanan 5-6 µ luk seri kesitler Hematoksilen 
eosin (H&E) ile boyandõ. İmmunohisto-
kimyasal inceleme için CD 30, CD 20, CD 
45RO, CD 3, Ki-67, kappa ve lambda mono-
klonal antikorlarõ (DAKO-Copenhagen) kul-
lanõldõ. MF vakalarõnõn bir kõsmõnda CD 4 
ve CD 8 (DAKO-Copenhagen) çalõşõldõ. 
İmmunohistokimyasal çalõşma için doku 

bloklarõndan 5-6 µ kalõnlõğõnda alõnan kesit-
ler deparafinize ve rehidrate edildi. Yüzde 3 
lük H2O2 ile muamele edilerek tamponlu 
sitrat solüsyonlarõnda durulandõ. 650-750 
W. mikrodalgada işlem yapõldõktan sonra 30 
dak.-2 saat arasõnda değişen sürelerde pri-
mer antikorlarla inkübe edildi. Streptavi-
din-biotin metoduyla boyandõ. Kromogen 
olarak 3-amino-9-ethyl carbazole (AEC) kul-
lanõldõ. 

DNA analizi parafin bloklardan alõnan 
10-15 µm�lik kesitlerden aşağõdaki yöntem 
ile DNA izole edilerek yapõlmõştõr.  
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Tablo I. PKL�larda EORTC Sõnõflamasõ 

Kutanöz T hücreli lenfoma 
İyi seyirliler:  
MF 
MF+foliküler müsinoz 
Pagetoid retiküloz 
CD 30 (+) büyük hücreli PKTL 
LP 
Agresif seyirliler: 
SS 
CD 30 (-) büyük hücreli PKTL 

Provizyonel: 
Granülomatöz gevşek deri 
Pleomorfik, küçük hücreli PKTL 
Subkutanöz pannikulit benzeri PKTL 

Kutanöz B hücreli lenfoma 
İyi seyirliler: 
Primer kutanöz immunositoma/marginal zon lenfoma 
Primer kutanöz folikül merkez hücreli lenfoma 
İntermediate: 
Bacağõn primer kutanöz büyük B hücreli lenfoma 
Provizyonel: 
Primer kutanöz plazmositom 
İntravasküler büyük B hücreli lenfoma 

MF: Mikozis fungoides, PKTL: primer kutanöz T hücreli 
lenfoma, LP: lenfomatoid papülozis, SS: Sezary 
sendromu, 



İzole edilen DNA�nõn 1-5 µl�si PZR reak-
siyonunda kalõp olarak kullanõlmõştõr. 
Klonal γδ T hücre reseptörü olup olmadõğõ-
nõn saptanmasõ için iki aşamalõ nested PZR 
yöntemi uygulanmõştõr. Bu amaçla 50 mµ 
KCl, 10 mµ Tris-HCl (pH 9.0), % 0.1 Triton 
X-100, 2.5 mµ MgCl2, 0.2 mµ dNTP ve 25 
pmol her bir primerden içeren 50 µl�lik reak-
siyon ortamõ içerisinde 1 µg genomik DNA 1 
µ Taq polimeraz ile inkübe edilmiştir. 

Reaksiyon 1 dak. 94º C�ta denaturasyon, 
30 san. 57º C�de primer bağlanmasõ ve 30 
san. 72º C�de sentez aşamalarõnõ içeren 35 
döngüden oluşmuştur. İkinci PZR aynõ ko-
şullarda ilk reaksiyon ürününün % 10�u kul-
lanõlarak yapõlmõştõr. Sadece primer bağlan-

ma aşamasõ 60º C�de 1 dak., sentez aşamasõ 
da 72º C�de 1.5 dak olmak üzere değiştiril-
miştir. PZR ürününün 15 µl�si % 12� lik 
poliakrilanit jelinde yürütüldükten sonra 
tZBr ile boyanarak UV altõnda sonuçlar de-
ğerlendirilmiştir. Her PZR reksiyonunda 
sağlõklõ bir bireyden elde edilen DNA�yõ içe-
ren örnek negatif kontrol olarak ve TCR-δ 
yeniden düzenlenmesi olduğu bilinen bir 
DNA örneği de pozitif kontrol olarak kulla-
nõlmõştõr.  

Kullanõlan primerler aşağõda verilmiştir: 
Γo: 5�-CTACATCCACTGGTACCT-3� 
Jo: 5�-ACCTGTGACAACAAGTGTT-3� 
Γ1:5�-TAATACGACTCACTATAGGGAGCC 
     AGGGTTGTGTTGGAATCA-3� 
J1: 5�-GACAACAAGTGTTGTTCCAC-3� 

 
BULGULAR 

PRİMER KUTANÖZ T HÜCRELİ LENFOMALAR: 

Mikozis Fungoides (MF) 

Klinik olarak MF lerin çoğunluğu 
makül, plak, ileri evrelerde nodül ve tü-
mör şeklindeydi. Bunlarõn dõşõnda poi-
kilodermi ve eritrodermi tablolarõ da 
MF lerin bir kõsmõnda gözlendi. Çocuk-
luk çağõ MF lerinde nadir olmayarak 
bildirilen bir klinik form olan hipopig-
mente maküller MF li bir çocukta tespit 
edildi. Foliküler müsinöz (FM) ile as-
sosiye MF lerde ise plaklar üzerinde bir 
kõsmõnda foliküler nitelikleri seçilebilen 
papüller mevcuttu. Histolojik olarak 
granülomatöz MF saptanan 2 hastada 
�gevşek deri� (granulomatous slack skin) 
tespit edildi. 

Klinik olarak makül, histolojik açõ-
dan erken dönem olarak tanõmlanan 
MF lerde çoğunlukla papiller dermiste 
band oluşturan küçük ve orta boy, kõv-
rõntõlõ nüveye sahip, koyu kromatinli 
lenfoid hücrelerden oluşan infiltrasyon 
gözlendi (Şekil 1A, B). Nadiren papiller 
dermisteki infiltrasyon perivasküler ni-
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Tablo II. Çalõşma Grubu Kapsamõna  
Alõnan Olgular  

TANILAR 
 

OLGU 
SAYISI 

KLONALİTE 
GÖSTEREN  

OLGU SAYISI* 
MF   

Erken (patch) dönem 12 8 
Plak dönem 12 6 
Tümoral dönem 3 2 
Granülomatöz MF 2 2 
Eritrodermik MF 4 3 
Foliküler müsinöz ile 
assosiye MF 

2 1 

MF ten CD 30(+) lenfomaya 
dönüşüm 

3 2 

Pagetoid retikülozdan CD 
30(-) lenfomaya dönüşüm 

1 Bakõlamadõ 

LP 9 2/7** 
CD 30 (+) PKTL (anaplastik 

büyük hücreli tip) 
4 1 

CD 30 (-) PKTL (büyük hüc-
reli pleomorfik tip) 

5 3 

PKTL pleomorfik küçük/orta 
boy 

3 2 

Marginal zon lenfoma 8 7/7*** 
Folikül merkez hücreli 

lenfoma 
4 2 

T hücrelerinden zengin B 
hücreli lenfoma 

1 Bakõlamadõ 

Psödolenfoma 8 4 

MF: Mikozis fungoides, PKTL: primer kutanöz T hücreli 
lenfoma, LP: lenfomatoid papüllozis 
*Klonalite: γδ T hücre reseptörler genlerinde veya Ig ağõr 
zincir genlerinde klonal yeniden düzenlenme 
**LP tanõlõ 9 olgudan 7 sinde PZR ile γδ T hücre reseptör-
ler genlerinde klonal yeniden düzenlenme araştõrõlabildi  
***MZL tanõlõ 8 olgudan 7 sinde Ig ağõr zincirde klonal yeni-
den düzenlenme araştõrõlabildi 



telikteydi. Epidermiste ise benzer hücre-
ler tek tek veya küçük gruplar halindey-
di. Çarpõcõ bir özellikte dermoepidermal 
bileşkede dizelenen lenfoid hücrelerin 
varlõğõ idi. Epidermis genelde atrofik o-
lup papiller dermiste ondülan kollagen 
demetler halinde izlenen fibrozis mev-
cuttu. Plak dönemindeki MF lerde ise 
epidermis daha kalõn olarak izlendi. 
Dermal infiltrasyon içinde eozinofil poli-
morflar, daha nadir olarak da plazmo-
sitler görüldü. Olgularõn önemli bir kõs-
mõnda Pautrier mikroabseleri olarak ad-
landõrõlan, epidermis içinde lenfoid hüc-
re gruplarõ saptandõ. Tümöral dönem 
MF�lerde ise dermal infiltrasyon derin 
olup, küçük ve orta boy hücrelerin 
yanõsõra iri nüveli, nispeten açõk kroma-
tinli hücreler daha yüksek oranlarda gö-
rüldü. İnfiltrasyon içinde yine sõkça 

eozinofil polimorflarõn varlõğõ dikkati 
çekti. Tümöral dönemdeki 3 MF olgu-
sundan sadece birinde epidermis tutulu-
mu saptandõ. İki olguda granülom for-
masyonu dikkati çekti. Bu olgulardan 
birinde çok çekirdekli dev hücrelerin si-
toplazmalarõnda fagosite edilmiş elastik 
lifler (elastofaji) saptandõ. İki olguda da 
MF infiltrasyonunun yanõsõra folikül 
epiteli içinde alsian mavisi ile 
metakromazi gösteren mukopoli-
sakkarid birikimi görüldü. Bu olgular-
dan birinde infiltrasyon folikülosentrik 
bir dağõlõm göstermekteydi. Bu nedenle 
pilotropik MF olarak adlandõrõldõ. 
İmmunohistokimyasal yöntemle 14 

MF olgusunda epidermis ve dermiste 
infiltrasyonu oluşturan hücrelerde CD 4 
ve CD 8 oranõna bakõldõ. Oran epidermis 
için 2:1 ila 5:1, dermis için ise 3:1 ila 
10:1 arasõnda değişmekteydi. İnfilt-
rasyonu oluşturan hücrelerin hemen ta-
mamõ T hücre fenotipi (CD 45RO pozitif) 
göstermekteydi. 

Genotipik özellikleri gözönüne alõndõ-
ğõnda PZR ile γδ T hücre reseptörler 
genlerinde klonal yeniden düzenlenme 
erken dönem MF lerde 8/12 (% 66.7), 
plak dönemde 6/12 (% 50), tümöral dö-
nemde 2/3 (% 66.7), granülomatöz tipte 
2/2 (% 100), eritrodermik tipte 3/4 (% 
75), foliküler müsinöz (FM) ile assosiye 
tipte ise 1/2 (% 50) oranõnda tespit edil-
di. 

Otuz beş MF olgusunun 24 ünün ta-
kip süresi 2 ay ila 10 yõl arasõnda değiş-
mektedir. Bu hastalardan bir plak dö-
nem MF olgusu aynõ zamanda varolan 
malign melanoma nedeniyle 3 ay içinde 
kaybedildi. Bunun dõşõnda biri gra-
nülomatöz MF, diğeri tümöral dönem 
MF olgusu 6. ve 2. yõlda kaybedildi. 
Kaybedilen granülomatöz MF olgusu ilk 
tanõ konduğunda çocuk yaşta idi ve yak-
laşõk 48 ay takip edildi. Çalõşma kapsa-
mõna alõnan diğer 9 MF ise tanõ konduk-
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Şekil 1. Erken dönem mikozis fungoides:              
A. Epidermiste iri, kõvrõntõlõ nüveli, koyu  

kromatinli atipik mononükleer hücreler (HE X 
200); B. Gerek epidermis içinde, gerekse dermal 
infiltrasyonda CD 4(+) hücre üstünlüğü (X 400). 



tan sonra kontrollere gelmemiştir. 

Pagetoid retikulozis (PR) 

PR tanõsõ alan tek olgu alt ekstremi-
tede lokalize ülsere soliter plak lezyon 
ile başvurmuştu. Alõnan multipl biyopsi-
lerde psoriasiform hiperplazi gösteren 
epidermis içinde tek veya küçük gruplar 
oluşturan iri çekirdekli, koyu kromatinli 
hücreler gözlendi. Dermisin üst kõsõmla-
rõnda ise lenfosit, histiosit ve eozinofil 
polimorflardan oluşan banal bir infilt-
rasyon mevcuttu. Uygulanan immuno-
histokimyasal yöntemle epidermis için-
deki atipik hücrelerde CD 45RO ve CD 
30 ekspresyonu saptandõ. Hastada yak-
laşõk bir yõl sonra multipl plak ve 
nodüller ortaya çõktõ. Bu lezyonlardan 
alõnan biyopsilerinde epidermiste aynõ 
immunofenotipik özellikleri gösteren 
atipik hücrelerin yanõ sõra dermisin de-
rinliklerine uzanan iri çekirdekli, koyu 
kromatinli mononükleer hücrelerin o-
luşturduğu diffüz infiltrasyon gözlendi. 
Dermal infiltrasyonu oluşturan hücre-
lerde T hücre fenotipi gözlenmekle bir-
likte CD 30 ekspresyonuna rastlanmadõ. 
Bu bulgular õşõğõnda PR zemininde geli-
şen CD 30 (-) kutanöz büyük T hücreli 
lenfoma tanõsõ kondu. Bu olguda klo-
nalite çalõşõlamadõ.Hasta yaklaşõk 1 yõl 
takip altõnda tutuldu, lezyonlarõn ilk çõ-
kõşõndan 20 ay sonra kaybedildi.  

CD 30 (+) kutanöz  
büyük T hücreli lenfoma  

Çalõşma kapsamõna alõnan toplam 7 
CD 30(+) büyük T hücreli lenfomanõn 3 
ünde daha önceden veya eş zamanlõ MF 
saptandõ. CD 30(+) kutanöz büyük T 
hücreli lenfomaya transforme MF ola-
rak kabul edilen bu olgularda klinik 
prezentasyon plak ve nodül şeklindeydi. 
Diğer 4 olguda ise sadece multipl nodül-
ler gözlendi. Nodüller 1 olguda lokalize 
idi. 
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Histolojik olarak çoğunlukla dermisin 
derinliklerine kadar uzanan, bazen 
yüzeyel subkutan yağlõ dokuya da giren 
diffüz veya perivasküler yoğun infilt-
rasyon görüldü. İnfiltrasyon, iri nüveli, 
açõk kromatinli, bir veya birkaç nük-
leolusa sahip belirgin sitoplazmalõ hüc-
reler ve bunlara değişik oranlarda eşlik 
eden lenfosit, histiosit ve eosinofil poli-
morflardan oluşmaktaydõ (Şekil 2). Uy-
gulanan immunohistokimyasal yöntem-
le CD 30 eksprese eden atipik hücreler 
% 75 in üzerindeydi. Olgularõn biri hariç 
diğerlerinde T hücre fenotipi gözlendi. 
Bir olgu ise T veya B fenotipi gösterme-
diğinden �null� fenotip olarak değerlen-
dirildi. Histolojik ve immunohisto-
kimyasal özellikler birarada değerlendi-
rildiğinde bu olgularõn tamamõ CD 30(+) 
kutanöz büyük T hücreli lenfoma, ana-
plastik tip olarak yorumlandõ. 

MF ile birlikte gözlenen 3 olgunun 2 
sinde γδ TCR genlerinde klonal yeniden 
düzenlenme saptandõ. Bu olgulardan bi-
rinde t 2:5 tespit edildi. Diğer 4 CD 30
(+) kutanöz büyük T hücreli lenfoma ol-
gusunun sadece birinde γδ TCR genle-
rinde klonal yeniden düzenlenme göz-
lendi. 

Olgular biri haricinde 3 ay ila 10 yõl 

Şekil 2. Primer kutanöz CD 30 (+) anaplastik 
büyük hücreli lenfoma: İri nüveli, açõk kromatin-

li, bir veya birkaç nukleolusu bulunan atipik 
mononükleer hücreler, seyrek reaktif lenfositler 

(HE X 400) 



arasõnda takip edildi. MF ile beraberlik 
gösteren 3 olgudan 2 si 10 yõl ve 15 ayda 
kaybedildi. Üçüncü olgu 3 yõldõr takip 
altõnda olup sistemik lenfomaya dönü-
şüm gösterdi. MF ile beraberlik göster-
meyen CD 30(+) kutanöz büyük T hüc-
reli lenfomalardan kaybedilen olmadõ. 

Lenfomatoid papülozis (LP) 

Çalõşma grubuna dahil edilen 9 LP 
nin klinik prezantasyonlarõ nodül, in-
filtre papül ve tek bir olguda plak şek-
lindeydi. Lezyonlarõn hemen tamamõ 
multifokaldi. Hastalarõn büyük çoğunlu-
ğunda lezyonlar atrofik skarlar bõraka-
rak kendiliğinden geriliyordu. 

Histolojik olarak 6 olguda dermiste 
damarlar etrafõnda lenfosit, histiosit, eo-
zinofil polimorf ve seyrek nötrofil 
polimorf da içeren mikst infiltrasyon 
gözlendi. İnfiltrasyon içinde ayrõca iri 
nüveli, açõk kromatinli, bir veya birkaç 
nükleolusu bulunan, belirgin sitoplaz-
malõ atipik mononükleer hücreler mev-
cuttu (Şekil 3A). Bu hücreler infilt-
rasyon içinde tek tek veya küçük grup-
lar halinde seçiliyordu. İmmuno-
histokimyasal yöntemle uygulanan CD 
30 antikoru ile atipik mononükleer hüc-
relerde boyanma saptandõ (Şekil 3B). 

Arada az sayõda çok çekirdekli dev 
hücreler birkaç olguda rastlandõ. Beş ol-
gu bu bulgular doğrultusunda LP tip A 
olarak yorumlandõ. Geri kalan 3 olguda 
ise lezyonlarõn ortasõnda �V� şeklinde 
nekrotik alanlar mevcuttu. Yukarõda ta-
nõmlanan atipik mononükleer hücreler 
damarlar etrafõnda daha az sayõda len-
fosit, histiosit ve eozinofil polimorfla bir-
likte topluluklar oluşturuyor ve bazen 
damar duvarlarõ içinde de gözleniyordu. 
Nekroza yakõn ve uzak birkaç damar 
duvarõnda da fibrinoid madde birikimi 
saptandõ. Atipik mononükleer hücreler-
de CD 30 ekspresyonu tespit edildi ve bu 
olgular LP tip C olarak değerlendirildi. 

Konsültasyon için bölümümüze gel-
miş ve bloklarõ temin edilemeyen iki ol-
gu haricinde 7 olguda γδ TCR genlerin-
de klonal yeniden düzenlenme araştõrõl-
dõ. LP tip A tanõlõ olgulardan sadece bi-
rinde klonal yeniden düzenlenme tespit 
edildi (1/5). PZR çalõşõlan LP tip C tanõlõ 
2 olgudan birinde de γδ TCR genlerinde 
klonal yeniden düzenlenme saptandõ. 

LP olgularõnõn sadece 3 ü 4 ila 31 ay 
takip edildi. Biri haricinde hepsinde 
nüks saptandõ. Nüks saptanan olgular-
da ise remisyon süresi birkaç gün ila 6 
ay arasõnda değişmekte idi. Nüks görül-
meyen olguda ise remisyon süresi 22 ay 
olarak saptandõ. Takip edilebilen 3 olgu-
dan sürekli nükslerle giden ve remisyon 
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Şekil 3. Lenfomatoid papüllozis: A. İri,  
düzensiz  nüveli, açõk kromatinli atipik 

mononükleer hücreler, lenfositler ve 
eosinofil polimorflardan oluşan infiltrasyon 
(HE X 400); B. CD 30 ekspresyonu gösteren 

atipik hücreler (X 400) 



süresi birkaç günle sõnõrlõ olan olgu LP 
tip C, diğerleri ise LP tip A idi. LP tip C 
tanõlõ olguda lezyonlarõn 4 yõldõr varol-
duğu bildirilmekteydi. 

CD 30(-) kutanöz büyük T hücreli lenfoma 

CD 30(-) kutanöz büyük T hücreli 
lenfoma tanõlõ 5 olguda hastalarda görü-
len lezyonlar nodül şeklindeydi. Bu ol-
gulardan birinde nodül soliter, diğerle-
rinde ise multifokaldi. Bazõ nodüller bü-
yük boyutlara ulaşmõş (en büyük nodül 
çapõ 12 cm) ve üzerleri ülsere idi.  

Histolojik incelemede dermiste, sub-
kutan yağlõ dokuya da yayõlan genellik-
le diffüz, bazen de damarlar etrafõnda 
yoğunlaşan infiltrasyon gözlendi. İnfilt-
rasyonu oluşturan hücreler orta boy ve-
ya iri nüveye sahip, koyu kromatinli, ba-
zõlarõnõn nükleoluslarõ seçilebilen hücre-
lerdi. Arada az sayõda reaktif lenfoid 
hücreler, immunoblast benzeri hücreler, 
birkaç olguda ise eozinofil polimorflar 
mevcuttu.  

İmmunohistokimyasal incelemede in-
filtrasyonu oluşturan hücreler T hücre 
fenotipi (CD 45RO pozitif) göstermekte 
olup CD 30 eksprese etmemekteydiler. 

Beş olgunun 3 ünde γδ TCR genlerin-
de klonal yeniden düzenlenme saptandõ. 

CD 30(-) kutanöz büyük T hücreli 
lenfoma tanõlõ 5 olgudan 3 ü 6 ila 20 ay 
boyunca takip edildi. Yirmi ay takip edi-
len olgu hiç remisyona girmeden, tanõ 
konulmasõnõ izleyen 8 ay içinde tonsil, 
servikal bölge ve akciğerde kitleleri or-
taya çõkarak sistemik lenfomaya dönüş-
tü. Hasta lezyonlarõn ortaya çõkõşõnõ ta-
kiben 2 yõl içinde kaybedildi. Diğer olgu-
larõn birinde nüks görülmezken (remis-
yon süresi 9 ay, takip süresi 9 ay), diğe-
rinde 2 aylõk remisyon süresini takiben 
nüks gözlendi (takip süresi 8 ay). 
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Pleomorfik küçük/orta boy hücreli  
kutanöz T hücreli lenfoma 

Klinik incelemelerinde pleomorfik 
küçük/orta boy hücreli kutanöz T hücre-
li lenfoma tanõsõ alan 3 olgunun 2 sinde 
soliter nodül, birinde lokalize multipl 
ülsere nodüller saptandõ.  

Histolojik olarak dermiste damarlar 
etrafõnda yoğunlaşan, alt kõsõmlarõnda 
difüz olarak izlenen çoğunluğu küçük ve 
orta boy, düzensiz nüveli, koyu kroma-
tinli atipik mononükleer hücrelerden o-
luşan infiltrasyon gözlendi. İnfiltrasyon 
içinde sayõlarõ yaklaşõk % 30 u aşmayan 
iri çekirdekli atipik mononükleer hücre-
ler, yine az sayõda reaktif lenfoid hücre-
ler, eozinofil polimorflar seçildi. Epi-
dermis tutulumu olgularõn hemen hep-
sinde mevcuttu. 
İmmunohistokimyasal incelemede 

infiltrasyonu oluşturan hücreler T hücre 
fenotipi (CD 45RO pozitif) göstermekte 
olup CD 30 eksprese etmemekteydi. Bir 
olguda neoplastik hücreler CD2+, CD3+, 
CD4+,CD5+/-, granzyme B+ ve TIA-1+ 
olduğu, arada CD8+ hücrelerinde bulun-
duğu saptandõ. Bu bulgular doğrultu-
sunda bu olgunun pleomorfik küçük/
orta boy hücreli kutanöz T hücreli 
lenfoma grubu içinde yeralan sitotoksik 
primer kutanöz T hücreli lenfoma oldu-
ğu yorumu yapõldõ. Bu olguda γδ TCR 
genlerinde klonal yeniden düzenlenme 
saptandõ. Ayrõca diğer 2 olgunun birinde 
klonal düzenlenme tespit edildi. 

 
PRİMER KUTANÖZ B HÜCRELİ LENFOMALAR 

Primer kutanöz marginal zon B hücreli 
lenfoma (MZL) (sinonim: Primer kutanöz  
immunositoma) 

MZL tanõsõ ile çalõşma grubu kapsa-
mõ içine alõnan 8 olgunun klinik 
prezantasyonlarõ 2 sinde multifokal 
nodül, 5 inde soliter nodül, birinde ise 
eritemli plak lezyon olarak tespit edildi. 



 Histolojik incelemelerinde dermiste 
çoğunlukla nodüler bazõ alanlarda diffüz 
tarzda yoğun infiltrasyon saptandõ. İn-
filtrasyon içinde abortif germinal mer-
kez yapõlarõ gözlendi. İnfiltrasyonu oluş-
turan hücreler monomorfik görünümlü 
küçük, soluk sitoplazmalõ hücreler olup 
daha periferik kõsõmlarda lenfoplaz-
mositer hücreler ve plazmositler mev-
cuttu. Arada reaktif lenfositler, az sayõ-
da immunoblastlar ve seyrek çok çekir-
dekli dev hücreler görüldü.  
İmmunohistokimya çalõşõlan olgula-

rõn biri haricinde hepsinde lenfoplaz-
mositer hücrelerde kappa hafif zincir 
ekspresyonuna rastlanõrken lambda ha-
fif zincir ile tek tük hücrede boyanma 
saptandõ. B hücre fenotipi (CD 20 pozi-
tif) gösteren hücrelerin oluşturduklarõ 
nodüler yapõlar immunohistokimyasal 
incelemede daha belirgin olarak gözlen-
di. 

Olgularõn 7 sinde PZR ile Ig ağõr zin-
cir genlerinde klonal yeniden düzenlen-
me bakõldõ. Hepsinde klonal yeniden dü-
zenlenme saptandõ. 

Bu olgulardan 6 sõ 1 ila 24 ay arasõn-
da değişen sürelerde takip edildi. Bu ol-
gularõn hiç birinde nüks görülmedi. 

Primer kutanöz folikül  
merkez hücreli lenfoma (FMHL) 

Primer kutanöz FMHL tanõsõ alan 4 
olgunun 2 sinde ilk klinik prezantas-
yonlarõnda soliter nodül, birinde 
lokalize multipl nodül, bir diğerinde ise 
palpasyonla farkedilen eritemli infiltre 
bir plak saptandõ. 

Histolojik olarak olgularõn hepsinde 
epidermisin altõnda korunmuş bir zon 
bõrakarak tüm dermis ve yüzeyel sub-
kutan yağlõ dokuda diffüz ve/veya yoğun 
perivasküler infiltrasyon gözlendi. 
İnfiltrasyonu oluşturan hücrelerin % 50 
sinden fazlasõ büyük hücre niteliğindey-
di (Şekil 4). Büyük hücrelerin bazõlarõ 

çentikli (sentrosit benzeri), bazõlarõ ise 
çentiksiz (sentroblast benzeri) idi. Arada 
multilobüle görünümde hücreler, 
immunoblastlar ve reaktif lenfositler 
yer almaktaydõ. 
İmmunohistokimyasal incelemede 

infiltrasyonu oluşturan hücrelerin he-
men tamamõ B hücre fenotipi (CD 20 po-
zitif) göstermekteydi. Seyrek T hücre 
fenotipi (CD 45RO pozitif) gösteren 
reaktif lenfositler neoplastik hücrelerin 
yanõ sõra gözlendi. 

Olgularõn tamamõnda PZR çalõşõlarak 
Ig ağõr zincir genlerinde klonal yeniden 
düzenlenme araştõrõldõ. İkisinde klonal 
yeniden düzenlenme saptanõrken diğer 
2 olguda tespit edilmedi. 

Bu olgularõn 3 ü 20 ay ila 3 yõl ara-
sõnda değişen sürelerde takip edildi. İki-
sinde nüks görülmezken bir olguda 
multifokal dağõlõm gösteren nodüller or-
taya çõktõ ve 5 yõl içinde servikal lenf 
düğümü tutulumu saptandõ. Lezyon-
larõn ilk çõkõşõndan yaklaşõk 15. yõl son-
ra karaciğer, dalak ve plevra tutulumu 
tespit edildi. 

T hücrelerinden zengin B hücreli lenfoma  

Klinikte multifokal nodülleri olan T 
hücrelerinden zengin B hücreli lenfoma 
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Şekil 4. Primer kutanöz folikül merkez hücreli 
lenfoma: Difüz infiltrasyon oluşturan iri nüveli, 

açõk kromatinli, bir veya birkaç nükleolusu     
bulunan atipik mononükleer hücre infiltrasyonu   

(HE X 400) 



tanõlõ tek olgunun histolojik inceleme-
sinde dermiste damarlar etrafõnda ve 
diffüz tarzda infiltrasyon saptandõ. 
İnfiltrasyonu oluşturan hücreler tek tek 
veya küçük topluluklar halinde immu-
nohistokimyasal incelemede B hücre 
fenotipi (CD 20 pozitif) gösteren, iri nü-
veli açõk kromatinli atipik mononükleer 
hücreler ve aralarõnda çok sayõda T hüc-
re fenotipi (CD 45RO pozitif) gösteren 
reaktif lenfositlerdi. Az sayõda eozinofil 
ve nötrofil polimorf da mevcuttu. 

Olgu konsültasyon amacõyla bölümü-
müze geldiğinden PZR çalõşõlamadõ ve 
takibi yapõlamadõ. 

T HÜCRELİ PSÖDOLENFOMALAR 

Biri ilaca bağlõ T hücreli psödolen-
foma, diğerleri lenfomatoid kontakt der-
matit tanõsõ almõş 4 olgu çalõşma grubu-
muzun kapsamõna alõndõ. Tüm T hücreli 
psödolenfomalarda klinik prezantasyon 
multifokal plak şeklindeydi. Tek bir ol-
guda plaklarõn yanõ sõra nodüle de rast-
landõ. 

Histolojik incelemede ilaca bağlõ T 
hücreli psödolenfoma olgusunda dermis-
te perivasküler ağõrlõklõ yoğun in-
filtrasyon gözlendi. İnfiltrasyonu oluştu-
ran hücreler lenfosit, histiosit, eosinofil 
polimorf ve arada seyrek iri nüveli, açõk 
kromatinli atipik mononükleer hücreler-
di. İmmunohistokimyasal incelemede in-
filtrasyonu oluşturan hücrelerin çoğun-
luğunun T hücre fenotipi (CD 45RO po-
zitif) gösteren hücreler olduğu, ancak 
arada B hücre fenotipi (CD 20 pozitif) 
gösteren hücrelerinde bulunduğu sap-
tandõ. CD 30 eksprese eden hücre görül-
medi. 

Lenfomatoid kontakt dermatit tanõlõ 
olgularda ise histolojik incelemede ço-
ğunlukla psoriasiform hiperplazi göste-
ren, spongiotik epidermis mevcuttu. Üst 
dermiste damarlar etrafõnda lenfosit, 
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histiosit ve az sayõda iri, kaba kromatin-
li atipik hücreler gözlendi. Bu hücreler-
den bazõlarõnda mitotik aktivite tespit 
edildi. İmmunohistokimyasal inceleme-
de ise atipik hücrelerin yanõsõra diğer 
lenfoid hücrelerde de T hücre üstünlüğü 
saptandõ. 

Genotipik incelemede 4 lenfomatoid 
kontakt dermatit tanõlõ olgunun ikisinde 
γδ TCR genlerinde klonal yeniden dü-
zenlenme gözlendi. 

Bu olgulardan ilaca bağlõ T hücreli 
psödolenfomada ilaç kesimini takip eden 
3 ay içinde lezyon kayboldu. Onaltõ ay-
lõk takip süresi içinde nüks görülmedi. 
Lenfomatoid kontakt dermatit tanõlõ ol-
gulardan 2 si 3 ve 8 ay takip edildi. Bu 
süre zarfõnda nüks gözlenmedi. 

B HÜCRELİ PSÖDOLENFOMALAR 

B hücreli psödolenfoma tanõsõ almõş 4 
olgunun klinik prezantasyonu multipl 
papül, nodül ve plak şeklindeydi. Bu ol-
gulardan birinde lezyonlar lokalize idi.  

Histolojik incelemede dermiste daha 
ziyade damarlar etrafõnda yoğunlaşan 
bazõ alanlarda interstisyuma da yayõlan 
yoğun infiltrasyon gözlendi. İnfiltras-
yonu oluşturan hücreler lenfosit, his-
tiosit, seyrek immunoblast benzeri hüc-
reler ve seyrek eosinofil polimorflardõ. 
İnfiltrasyonun periferik kõsõmlarõnda 
birkaç olguda plazmositler de gözlendi. 
Arada küçük germinal merkez yapõlarõ 
çoğu olguda seçilmekteydi.  
İmmunohistokimyasal incelemede ise 

B hücre üstünlüğü görülmekle birlikte 
arada T hücreleri de mevcuttu. Uygula-
nan kappa ve lambda hafif zincir eks-
presyonuna eşit oranlarda rastlandõ.  

PZR ile Ig ağõr zincir genlerinde klo-
nal yeniden düzenlenme 2 olguda tespit 
edildi. 

Bu hastalardan 3 ü 2 ila 24 ay takip 
edildi. İkisinde nüks görülmez iken di-



ğerinde lezyonlar aynõ boyutlarõnõ koru-
yarak persiste ettiler (bu olgunun takip 
süresi 24 aydõr). 

 TARTIŞMA 

Primer kutanöz (T hücreli) lenfoma 
terimi ilk kez Edelson tarafõndan 1975�-
de ortaya atõlmõştõr.2 1970�lerin başõnda 
yegane bilinen kutanöz lenfomalar 
Mikozis fungoides ve onun varyantõ ola-
rak kabul edilen pagetoid retiküloz, 
Sezary sendromu ve lenfomatoid papü-
lozis idi. Diğer tüm kutanöz lenfoma ol-
gularõ literatürde malign retiküloz veya 
retikulum hücreli sarkom olarak adlan-
dõrõlmaktaydõ. 1970�lerin sonunda im-
munohistokimyanõn keşfiyle lenfomalar-
da B ve T hücreli ayõrõmõ yapõlabildi. O 
dönemde Avrupa�da T ve B hücreli 
kutanöz lenfomalar Kiel sõnõflandõrmasõ 
ile daha detaylõ olarak incelenmeye baş-
landõ. Avrupa�da sentrositik ve sentro-
blastik lenfoma, immunositoma, pleo-
morfik T hücreli lenfoma gibi terimler 
ortaya atõldõ. Bu sõrada U.S.A�da hema-
to-onkologlarõn ortaya attõklarõ, T ve B 
hücreli lenfoma ayõrõmõ yapmayan 
Working Formulation kullanõlmaya baş-
landõ ve bu sõnõflama kõsa sürede büyük 
popülarite sağladõ. Ancak her iki kõtada 
farklõ terminoloji ve sõnõflamalarõn kul-
lanõmõ literatürde kargaşa yaratmak-
taydõ. Bunun üzerine 1994�te her iki kõ-
tadan 19 hematopatologun biraraya gel-
mesiyle Revised European-American 
Lymphoma Classification (REAL) adõ 
altõnda yeni bir sõnõflama önerildi.3 Bu 
sõnõflama modern bir lenfoma anlayõşõnõ 
da beraberinde getirdi. Bu sõnõflamaya 
göre hastalõklar birer antite olarak ele 
alõndõ ve morfolojik, immunolojik, gene-
tik ve klinik özellikleriyle değerlendiril-
di. Aralõk 1998�de ise yeni bilgilerin õşõ-
ğõnda bu sõnõflama modifiye edilerek ö-
nerilmiş WHO sõnõflamasõ yayõnlandõ.4 
Ancak tüm bu sõnõflandõrmalarda kuta-

nöz lenfomalarõn biolojik davranõşlarõ, 
prognozlarõ ve tedavi yaklaşõmlarõna de-
ğinilmemekteydi. Oysa 1990�lõ yõllarõn 
başõndan itibaren yayõnlanan çalõşma-
larda primer kutanöz lenfomalarõn aynõ 
histolojik özellikler gösteren nodal 
lenfomalardan farklõ olarak daha iyi 
prognoza sahip olduklarõ savunulmaya 
başlandõ.5,6 Bu nedenle tedavi şemala-
rõnda değişiklikler yapõlmasõ gerektiği 
ve agresif kemoterapiye ihtiyaç olmadõğõ 
öne sürüldü. Zaman içinde rutin histolo-
jik incelemede gözlenen bir tablonun tek 
bir hastalõkta değil, birkaç hastalõkta 
görülebileceği ortaya kondu. Dolayõsõyla 
primer kutanöz lenfoma tanõsõnõn tek 
başõna histolojik bulgularla konamaya-
cağõ ve tanõ için klinikopatolojik korelas-
yonun gerekliliği vurgulandõ.2 Detaylõ 
klinikopatolojik çalõşmalar sonucu 
primer kutanöz lenfomalar için EORTC 
sõnõflamasõ bir alternatif olarak önerildi. 
Ancak bu sõnõflama başta organa spesi-
fik bir sõnõflama olmasõ nedeniyle yoğun 
eleştiriler almaktadõr. Aslõnda primer 
kutanöz T hücreli lenfomalarõn 
EORTC�de önerilen sõnõflandõrmasõ yay-
gõn olarak kabul görmekle birlikte B 
hücrelilerle ilgili kõsõm terminoloji ve 
sõnõflandõrma açõsõndan kargaşaya yol 
açmaktadõr. 

Bu çalõşmanõn amacõ özellikle MF dõ-
şõ primer kutanöz lenfomalarõn rastlan-
ma sõklõğõnõ, histolojik, immunofeno-
tipik, genotipik özelliklerini ortaya koy-
mak, biyolojik davranõşlarõnõ multidisip-
liner bir anlayõşla incelemek ve en uy-
gun sõnõflandõrmayõ araştõrmaktõr. Bu 
çerçevede Cerrahpaşa Tõp Fakültesi Pa-
toloji Anabilim dalõnda tanõ almõş 9 
lenfomatoid papülozis, 7 CD 30(+) 
anaplastik büyük hücreli lenfoma, 5 CD 
30(-) primer kutanöz T hücreli lenfoma 
(PKTL), 3 PKTL-pleomorfik küçük-orta 
boy hücreli, 8 marginal zon lenfoma, 4 
folikül merkez hücreli lenfoma, 1 T hüc-
relerinden zengin B hücreli lenfoma, 1 
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pagetoid retikülozdan CD 30(-) PKTL�ye 
dönüşüm gösteren olgu çalõşma kapsa-
mõna alõndõ. Bunlarõn yanõsõra 35 MF 
olgusu (12 erken dönem, 12 plak dönem, 
3 tümoral dönem, 2 granülomatöz tip, 4 
eritrodermik tip, 2 foliküler musinöz ile 
assosiye MF) da genotipik özelliklerini 
incelemek açõsõndan çalõşma grubuna 
alõndõ. Primer kutanöz B ve T hücreli 
lenfomalarla ayõrõcõ tanõ açõsõndan da 8 
psödolenfoma olgusu çalõşma grubuna 
katõldõ (Tablo II).  

Serimizde primer kutanöz lenfomala-
rõn oranlarõ göz önüne alõndõğõnda T 
hücreliler % 82.2, B hücreliler % 17.8 
oranõnda görülmüştür. MF, T hücreli 
lenfomalarõn % 58.3 ünü, tüm PKL larõn 
% 47.9 unu oluşturmaktadõr. Serimizde 
tüm PKL ler içinde MF dõşõ T hücreli 
lenfomalar ise % 34.2 oranõndadõr. Lite-
ratürde T hücreli primer kutanöz 
lenfomalar % 65, B hücreliler % 20-25 
oranõnda bildirilmektedir.1,7 

MF plak ve tümoral dönem lezyonlarõ 
histolojik bazda önemli ayõrõcõ tanõ prob-
lemi oluşturmazken erken dönem 
lezyonlarõn çoğu zaman benign likenoid 
veya spongiotik dermatitlerle ayõrõmõ 
zordur. Histolojik olarak epidermis için-
de ve dermoepidermal bileşkede diziler 
halinde atipik mononükleer hücrelerin 
varlõğõ, epidermal atrofi, üst dermiste 
band oluşturma eğilimi gösteren bazõla-
rõ atipik mononükleer hücre infiltras-
yonu ve fibrozis MF erken dönem lehine 
önemli bulgulardõr.8 Ancak yine de bu 
bulgularõn bazõ durumlarda tek başõna 
yardõmcõ olamadõğõ ortaya konmuştur. 
Bu nedenle immunohistokimyasal yön-
temlerden yararlanõlmaya çalõşõlmõş ve 
bu doğrultuda CD4:CD8 oranlarõ ince-
lenmiştir. MF lehine birtakõm oranlar 
belirlenmişsede bunlarõn bugün için fay-
dalõ olmadõğõ görüşü yaygõn olarak ka-
bul görmektedir.9 Çalõşmamõzda da 
CD4:CD8 oranlarõnõn değişken olduğu 
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saptandõ. Genotipik incelemede ise tüm 
MF lerin % 62.86 sõnda PZR ile γδ TCR 
genlerinde klonal yeniden düzenlenme 
saptandõ. Bu oran literatürde % 50 ila 
83 arasõnda değişmektedir.10 

Çalõşmamõz kapsamõnda değerlendi-
rilen 7 CD 30(+) PKTL�nin prognozlarõ 
göz önüne alõndõğõnda MF zemininde ge-
lişen 3 olgunun literatür bilgileriyle u-
yumlu olarak agresif seyir gösterdiği iz-
lendi.1 Olgulardan birinde t(2:5) saptan-
dõ. PZR ile γδ TCR genlerinde klonal ye-
niden düzenlenme % 37.5 oranõnda tes-
pit edildi. 

Willemze tarafõndan tariflenen LP 
tip C, histolojik olarak CD 30(+) PKTL 
düşündüren, ancak klinik bulgular 
(uzun yõllardan beri varolan, zaman za-
man ortaya çõkan, spontan remisyonlar-
la seyreden, atrofik skarlar bõrakan lez-
yonlar) ile birarada değerlendirildiğinde 
LP şeklinde yorumlanan bir antitedir.1 
EORTC sõnõflandõrmasõnda özellikle LP 
ve CD 30(+) PKTL ayõrõcõ tanõsõnda kli-
nikopatolojik korelasyonun önemi vur-
gulanmaktadõr. Bu noktadan yola çõka-
rak 9 LP olgusundan 3 ü LP tip C ola-
rak değerlendirildi. Geri kalan 6 olgu 
ise LP tip A olarak yorumlandõ. PZR ile 
γδ TCR genlerinde klonal yeniden dü-
zenlenme LP tip A da % 20, LP tip C de 
ise % 50 oranõnda saptandõ. 

CD 30(-) primer kutanöz T hücreli 
lenfoma tanõsõ almõş 5 olgunun 3 ü 6-20 
ay takip edildi. Bu hastalardan birinde 
sistemik tutulum gelişmesi, diğerinin 
ise nükslerle seyretmesi EORTC sõnõfla-
masõnda belirtildiği gibi bu lenfomalarõn 
agresif seyir gösterdiklerine işaret et-
mektedir.1 Ancak olgu sayõsõ az ve takip 
süreleri kõsadõr. CD 30(-) primer ku-
tanöz T hücreli lenfomalarda PZR ile 
saptanan γδ TCR genlerinde klonal ye-
niden düzenlenme oranõ çalõşmamõzda 
% 60�dõr. 



Pleomorfik küçük/orta boy hücreli 
kutanöz T hücreli lenfoma tanõsõyla 
takip edilen 3 olguda ise PZR ile klon-
alite oranõ çalõşmamõzda % 100 olarak 
tespit edildi. Ayrõca olgulardan birinde 
CD 8 fenotipi saptanarak sitotoksik tip 
olarak yorumlandõ. Literatürde bu sito-
toksik PKTL lerin agresif seyir göster-
diği bildirilmektedir.2 Ancak olgunun 
takip süresi 6 ayla sõnõrlõ olduğundan 
bu konuda yoruma gidilememiştir.  

    EORTC sõnõflamasõnda primer ku-
tanöz marginal zon lenfoma (MALT tipi 
lenfoma) bir antite olarak kabul edilme-
mektedir. Alternatif terim olarak immu-
nositoma önerilmektedir. REAL ve öne-
rilmiş WHO sõnõflandõrmasõnda immu-
nositomanõn sistemik bir hastalõk oldu-
ğu ve kemik iliği, lenf düğümü tutulu-
mu, Walderström makroglobulinemisi 
ile kendini gösterdiği vurgulanmõştõr.11 
EORTC içinde de primer kutanöz margi-
nal zon lenfoma (MALT tipi lenfoma) 
konusunda bir konsensus yoktur. E-
ORTC içinde yer alan Cerroni ve ark.12 
EORTC sõnõflamasõnõn yayõnlanmasõn-
dan hemen sonra yaptõklarõ bir yayõnda 
primer kutanöz marginal zon lenfoma 
(MALT tipi lenfoma) ile immunositomun 
farklõ antiteler olduğuna değinmişlerdir. 
Ayrõca yine EORTC içinde yer alan 
Santucci ve ark.13 primer kutanöz 
marginal zon lenfoma (MALT tipi 
lenfoma) diye bir antitenin varlõğõna de-
ğinmişler ve SALT (Skin associated 
lymphoid tissue) lenfoma terminolojisini 
öne sürmüşlerdir. Slater,14 Bailey ve 
ark.15 ve Tomazewski ve ark.16 da pri-
mer kutanöz marginal zon lenfomanõn 
(MALT tipi lenfoma) ayrõ bir antite ol-
duğunu vurgulamõşlardõr. Bazõ yazarlar 
immunositomalarõn aslõnda lenfoplaz-
mosit ve plazmosit yönünde diferansiye 
primer kutanöz marginal zon lenfoma 
(MALT tipi lenfoma) olduğunu öne sür-
mektedir.11 Çalõşmamõzda yer alan 
primer kutanöz marginal zon lenfoma 

(MALT tipi lenfoma) tanõlõ 8 olgudan bi-
rinde lenfoplazmosit ve plazmositlerden 
oluşan monoton infiltrasyon gözlendi. 
Literatür bilgileri õşõğõnda bu tip immu-
nositoma olarak kabul edilebileceği dü-
şünüldü. Bu hastanõn yapõlan sistemik 
incelemesinde sistemik hastalõk yönün-
de bulgu saptanmadõ. Literatürde bu 
hastalarda 5 yõllõk survi % 100 olarak 
bildirilmektedir. Olgularõmõzdan 6�sõ 1 
ila 24 ay takip edildi ve bu hastalarda 
sistemik lenfomaya dönüşüm veya nüks 
gözlenmedi. Literatürde primer kutanöz 
marginal zon lenfoma (MALT tipi 
lenfoma) da Ig ağõr zincir genlerinde 
klonal yeniden düzenlenme saptanma 
oranõ literatürde % 70 olarak bildiril-
mekte olup, bizim olgularõmõzda ise bu 
oran % 100 olarak tespit edilmiştir.12 

EORTC�nin eleştiriye maruz kaldõğõ 
konulardan biri de primer kutanöz fo-
likül merkez hücreli lenfoma terimidir. 
Burada kastedilen diffüz veya nodüler 
patern sergileyen, germinal merkez hüc-
relerini (sentrosit, sentroblast) içeren, 
iyi seyirli bir lenfoma olup tüm primer 
kutanöz B hücreli lenfomalarõn büyük 
çoğunluğunu oluşturmaktadõr.2,17 Oysa 
REAL sõnõflandõrmasõnda tanõmlanan 
folikül merkez hücreli lenfomalar veya 
WHO sõnõflandõrmasõnda tanõmlanan 
foliküler lenfomalar foliküler patern o-
luşturan, CD 10 (+), bcl-2 eksprese eden 
ve t(14:18) içeren lenfomalardõr.2,11 Pri-
mer kutanöz folikül merkez hücreli len-
fomalar ise çoğunlukla diffüz patern o-
luşturup büyük hücreler içermektedir. 
Bunun yanõsõra CD 10 (-)tir, bcl-2 eks-
presyonu veya t(14:18) nadiren gözlenir. 
EORTC sõnõflamasõna göre primer ku-
tanöz folikül merkez hücreli lenfomalar 
erken dönemde küçük hücre hakimiyeti, 
geç dönemde ise büyük hücre hakimiye-
ti gösterirler.1 Bu noktada yine soru işa-
retleri belirmekte ve REAL/WHO sõnõf-
lamasõna göre küçük hücre hakimiyeti 
gösterenler ekstranodal marginal zon 
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lenfoma, büyük hücre hakimiyeti göste-
renler ise diffüz büyük hücreli tip olarak 
sõnõflandõrõlmaktadõr. Gerçek primer 
kutanöz foliküler (folikül merkez hücre-
li) lenfomalarõn ise çok küçük bir oran 
oluşturduğu öne sürülmektedir. Bizim 
olgularõmõz gözönüne alõndõğõnda pri-
mer kutanöz folikül merkez hücreli len-
foma tanõlõ 4 olgumuzda da histolojik 
olarak difüz patern gözlendi. Bunlarõn 
tamamõ büyük hücrelerden oluşmaktay-
dõ. Bu hastalardan sadece birinde 5 yõl-
dan sonra sistemik tutulum (nodal tutu-
lum) saptandõ. Bu hasta da sistemik tu-
tuluma rağmen 15 yõldõr takip edilmek-
tedir. Bir diğer hasta tanõ sonrasõ radyo-
terapi ile remisyona girdi. Dört yõllõk ta-
kip süresince nüks görülmedi. Hastalar-
dan birinde ise aldõğõ yoğun antibiotik 
tedavisi sonrasõ lezyon geriledi ve 20 ay-
lõk takipte nüks gözlenmedi. Bu olgu dü-
şük gradli primer kutanöz B hücreli 
lenfomalarõn etyolojilerinde rolü olabile-
ceği öne sürülen Borrelia burgdorferi i-
lişkisini gündeme getirdi ancak bu has-
tada bu yönde bir inceleme yapõlamadõ. 
Literatürde primer kutanöz folikül mer-
kez hücreli lenfomalarda 5 yõllõk survi % 
97 olarak bildirilmektedir. Biz de az sa-
yõdaki olgularõmõzda prognozun iyi oldu-
ğunu gözlemledik. Bu nedenle REAL ve 
WHO sõnõflandõrmasõnda primer 
kutanöz yerleşim için ayrõcalõklõ bir yak-
laşõm yer almadõğõndan EORTC sõnõfla-
masõnõn primer kutanöz lenfomalarõn 
prognostik değerlendirmesi açõsõndan 
daha uygun bir sõnõflama olduğu görü-
şündeyiz. 

Klonalite tayininin önceleri lenfoma-
psödolenfoma ayõrõmõnda önemli olabile-
ceği düşünülmüş ancak daha sonra li-
ken planus, pitriyazis likenoides, aller-
jik kontakt dermatit, psoriasis gibi be-
nign dermatozlarõn bazõlarõnda ve psö-
dolenfomada da klonalitenin görülebildi-
ği saptanmõştõr. Psödolenfomalarda klo-
nalite oranõ literatürde % 4 ila 50 olarak 
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bildirilmiştir. Klonalite saptanan olgu-
larõn bazõlarõnda zaman içinde lenfo-
maya dönüşüm saptanmõştõr. Çalõşma-
mõzda genotipik incelemede hem T hem 
de B hücreli psödolenfomalarõn % 50sin-
de Ig ağõr zincir veya γδ TCR genlerinde 
klonal yeniden düzenlenme tespit edildi. 
Bu olgular 3-15 ay arasõnda değişen ta-
kip sürelerinde lenfomaya dönüşüm göz-
lenmedi.  

Sonuç olarak eşdeğer nodal lenfo-
malardan farklõ seyir gösteren primer 
kutanöz lenfomalarõn tanõsõnda klinik, 
histolojik, immunohistokimyasal ve ge-
notipik özellikler bir arada değerlendiri-
lerek yoruma gidilmelidir. Bugün için 
bu yaklaşõmõ sağlayabilmesi açõsõndan 
EORTC sõnõflamasõnõn primer kutanöz 
lenfomalar için en uygun sõnõflama oldu-
ğu inancõndayõz. 

 
ÖZET 

Yakõn tarihlere kadar kutanöz lenfo-
malar primer veya sistemik lenfomala-
rõn deri tutulumu olmalarõ gözönüne a-
lõnmaksõzõn nodal non-Hodgkin lenfo-
malar için kullanõlan sõnõflamalarla de-
ğerlendirilirlerdi. Zaman içinde primer 
kutanöz lenfomalarõn (PKL) biolojik 
davranõşlarõnõn farklõ olduğu anlaşõldõ 
ve her bir lenfomayõ klinik, histolojik, 
immunohistokimyasal ve genotipik özel-
liklere dayanarak birer antite olarak 
kabul eden EORTC (European Organi-
sation for Research and Treatment of 
Cancer) sõnõflamasõ ortaya atõldõ. Proje-
de Anabilim dalõmõzda tanõ almõş 25 
mikozis fungoides (MF)/Sezary send-
romu (SS) dõşõ PKTL, 13 PKBL, 35 MF 
ve 8 psödolenfoma olgusu çalõşma kap-
samõna alõnarak multidisipliner bir yak-
laşõmla değerlendirildi. Anabilim Dalõ-
mõzda incelenen PKL�larõn %82.2 si T 
hücreli, %17.8 i B hücreli idi. MF tüm T 
hücreli lenfomalarõn % 58.3 ünü, tüm 
PKL lerin ise %47.9 unu oluşturmaktay-
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dõ. MF dõşõ T hücreli lenfomalarõn oranõ 
da tüm PKL�ler içinde % 34.2 idi. Histo-
lojik olarak, MF in özellikle erken dö-
nem lezyonlarõnda benign likenoid ve 
spongiotik dermatitlerle ayõrõcõ tanõ zor-
luklarõ yaşandõ. Çalõşma grubunda yer 
alan 9 lenfomatoid papüloz (LP) olgusu-
nun 6 sõ tip A, 3 ü tip C olarak değerlen-
dirildi. PZR ile γδ TCR genlerinde 
klonal yeniden düzenlenme oranõ tip A 
da % 20, tip C de ise % 50 olarak bulun-
du. Yedi CD 30(+) PKTL nõn prognozlarõ 
gözönüne alõndõğõnda MF zemininde ge-
lişen 3 olgu agresif seyir gösterdi. Olgu-
lardan birinde t(2:5) saptandõ. CD 30(-) 
PKTL tanõsõ almõş 6 olgunun biri page-
toid retiküloz zemininde gelişti. Bir di-
ğer olgunun sistemik lenfomaya dönüş-
mesi, diğerlerinde de nükslerin görül-
mesi bu lenfomalarõn EORTC de belir-
tildiği gibi agresif seyirli lenfomalar ol-
duğunu düşündürdü. PKBL larõn 4 ü 
folikül merkez hücreli lenfoma (FMHL), 
8 i marginal zon lenfoma (MZL), biri ise 
T hücrelerinden zengin B hücreli len-
foma idi. FMHL larõn hepsi difüz ve bü-
yük hücreli idi. Bu hastalarõn sadece bi-
rinde sistemik lenfomaya dönüşüm sap-
tandõ. Sekiz MZL olgusunun kõsa süreli 
takiplerinde nüks veya sistemik tutulu-
ma rastlanmadõ. Çalõşmamõzda T ve B 
hücreli psödolenfomalarda RZR ile Ig 
ağõr zincir genlerinde klonal yeniden dü-
zenlenme oranõ % 50 olarak tespit edil-
di. Bu olgularõn 3-15 aylõk takiplerinde 
ise lenfomaya dönüşüm saptanmadõ.  

Bugün için özellikle B hücreli lenfo-
malarda aksõyan yönleri olmakla birlik-
te EORTC sõnõflamasõnõn primer kuta-
nöz lenfomalar için en uygun sõnõflama 
olduğu inancõndayõz. 

TEŞEKKÜR  
Bu çalõşmamda morfolojik değerlendirmede 

yardõmlarõndan dolayõ Cerrahpaşa Tõp Fakültesi 
(CTF) Patoloji Anabilim Dalõndan Prof. Dr. Nük-
het Tüzüner�e, genotipik çalõşmada katkõlarõ ne-

deniyle İÜ Moleküler Onkoloji ve Hematopatoloji 
Araştõrma ve Uygulama Merkezinden Doç. Dr. 
Nur Sayhan'a, klinik bilgi ve izleme bulgularõnõ 
temin etmemde yardõmcõ olan CTF Dermatoloji 
Anabilim Dalõndan Prof. Dr. Oya Oğuz�a ve Prof. 
Dr. Ertuğrul Aydemir�e, Vakõf Gureba SSK Has-
tanesi Dermatoloji Bölümünden Doç. Dr. Nahide 
Onsun ve Dr. Yasemin Kural�a teşekkür ederim. 

Bu çalõşma İÜ Rektörlüğü Araştõrma Fonu 
tarafõndan desteklenmiştir (Proje No: 1168 / 
070998). 



Cutaneous T-Cell Lymphoma. Refinement in 
the Application of Controversial Histologic 
Criteria. Dermatologõc Clinics 1999; 17: 601. 

10. Bergman R. How Useful Are T-Cell Receptor 
Gene Rearrangement Studies as an Adjunct 
to the Histopathologic Diagnosis of Mycosis 
Fungoides? Am J Dermatopathol 1999: 21; 
498. 

11. Norton AJ. Classification of Cutaneous 
Lymphoma. A Critical Appraisal of Recent 
Proposals. Am J Dermatopathol 1999; 
21:279. 

12. Cerroni L, Signoretti S, Höfler G ve ark. 
Primary Cutaneous Marginal Zone B-Cell 
Lymphoma: A Recently Described Entity of 
Low-Grade Malignant Cutaneous B-Cell 
Lymphoma. Am J Surg Pathol 1997; 21: 
1307. 

13. Gianotti B, Santucci M. Skin-Associated 
Lymphoid Tissue (SALT-) Related B-Cell 
Lymphoma (Primary Cutaneous B-Cell 
Lymphoma). A Concept and a 
Clinicopathologic Entity. Arch Dermatol 
1993; 129: 353. 

14. Slater D. Primary Cutaneous B-Cell 
Lymphoma. Arch Dermatol 1997; 133: 1604. 

15. Bailey EM, Ferry JA, Harris ML ve ark. 
Marginal zone lymphoma ( low-grade B-cell 
lymphoma of mucosa-associated lymphoid 
tissue type) of the skin and the subcutaneous 
tissue. A study of 15 patients. Am J Surg 
Pathol 1996; 20:1011. 

Temmuz-Eylül 2002 PRİMER KUTANÖZ LENFOMA: EORTC SINIFLAMASI; DEMİRKESEN 159 

16. Tomazewski MM, Abbondanzo SL, Lupton 
GP. Extranodal Marginal Zone B-Cell 
Lymphoma of the Skin: A Morphologic and 
Immunophenotypic Study of 11 Cases. Am J 
Dermatopathol 2000; 22: 205. 

17. Willemze R, Rijlaarsdam JU, Meijer CJLM. 
Are most primary cutaneous B-cell 
lymphomas �marginal cell lymphomas?� Br J 
Dermatol 1995; 133: 950. 

18. Ing MR. Early surgical alignment for 
congenital esotropia. Ophthalmology 1983; 
90: 132-135. 

19. Helveston EM, Ellis FD, Plager DA, Miller 
KK. Early Surgery for essential infantil 
esotropia. J Pediatr Ophthalmol Strabismus 
1990; 27: 115-118. 

20. Tolun H, Oral Y. Ambliyopi ile birlikte 
bulunan şaşõlõklarda cerrahi tedavinin 
zamanlamasõ. TOD XXIX. Ulusal Kong Bült 
1994; 15-17. 

21. Lam GC, Repka MX, Guyton DL. Timing of 
amblyopia therapy relative to  strabismus 
surgery. Ophthalmology 1993; 100: 1751-
1756. 

22. Roger GL, Chazan S, Fellows R, Tsou BH..
Strabismus surgery and its effect upon infant 
development in congenital esotropia. 
Ophthalmology 1982; 89: 479-483. 

23. Öztürk F. Strabismik ve anizometropik 
ambliyopide füzyon ve stereopsis 
karşõlaştõrõlmasõ. Medikal Network, 1999; 6: 
69-72.     


