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Yetmis yedi yasinda kadin hastada primer kutanoz folikiil merkezli lenfoma

Primary cutaneous follicle center lymphoma in a 77-year-old woman

Goknur Kalkan?, Zennure Takct?, Celile Giilfer Akbay?, Emel Giingdr?, Aysegiil UnerS, Hatice Meral Eksioglu3

OzET

Kiutan6z B hicreli lenfoma, B lenfositlerin monoklonal
proliferasyonu ile karakterize genellikle deriye sinirli ka-
lan lenfoma tipidir. Primer kiitandz folikliil merkez hiicreli
lenfoma, sentrosit ve sentroblastlarin folikiler veya diffliz
paternde klonal proliferasyonu sonucu olusan kitanéz B
hiicreli lenfomalarin en sik gorilen tipidir. Burada sagh
deride kasintili kabarikliklar sikayeti ile bagvurup, kitanéz
folikiil merkez hiicreli lenfoma tanisi konulan 77 yasindaki
kadin hasta, hastaligin nadir gérilmesi nedeniyle sunul-
maktadir. Boylelikle, ginlik pratikte ¢ok sik olarak karsi-
lasmadigimiz bu hastalik grubunu; bu olgu vasitasiyla ha-
tirlatmak ve bu tur lezyonlarin ayirici tanisinda lenfomayi
distinmek gerektigini vurgulamak istedik.

Anahtar kelimeler: B hicreli lenfoma, primer kitanoz, B
lenfositler

GiRiS

Primer kutandéz B hucreli lenfomalar; tani aninda
ve ilk evreleme degerlendirmesi sonrasi, ekstraku-
tandz hastalik tutulumunun olmadigi B hucreli len-
foma tipidir. Kiitandz B hicreli lenfomalarin en sik
goOrulen tipi olan primer kiitandz folikil merkezli len-
foma, neoplastik folikil merkez hicrelerinin timori
olarak tanimlanir. Etyolojisi tam olarak bilinmemekle
birlikte kronik antijenik stimtlasyon ve immdun disre-
gllasyon Uzerinde durulmaktadir [1,2]. Burada sacli
deride kasintili kabarikliklar sikayeti ile basvurup
kitanoz folikil merkez hicreli lenfoma tanisi alan
77 yasinda kadin hasta hastaligin nadir gérilmesi
nedeniyle sunulmustur.

OLGU

77 yasinda kadin hasta sacli deride kasintili kaba-
rikliklar sikayeti ile bagvurdu. Bir yil énce alin sol

ABSTRACT

Cutaneous B-cell ymphoma is characterized by monoclo-
nal proliferation of the B-lymphocytes and usually limited
to the skin. Primary cutaneous follicle center lymphoma
is the most common cutaneous B-cell lymphoma, which
is formed by clonal proliferation of centrocytes and cen-
troblasts in follicular or diffuse pattern. Here we present a
case of 77-year-old woman patient who had acomplaint of
pruritic swellings on her scalp and diagnosed as primary
cutaneous follicle center lymphoma. In this manner, we
would like to remind this disease which we do not fre-
quently meet in daily practice and emphasize to consider
lymphoma in the differential diagnosis of these kind of le-
sions. J Clin Exp Invest 2013; 4 (4): 521-524

Key words: B-cell ymphoma, primary cutaneous, B-lym-
phocytes

yaninda sagli deri sinirinda, 9 ay once sacli deride
kasintili, kirmizi, deriden kabarik lezyonlar ortaya
¢ikmis. Dermatolojik muayenede vertekste 3x2 cm
boyutunda eritemli viyolase renkte, keskin sinirli,
palpasyonda hassas olmayan plak ve alin sol ya-
ninda sagh deri sinirinda 1 cm c¢apinda viyolase
renkli papul tespit edildi (Figir 1 ve 2). Hastanin
sistemik muayenesinde anormal bir bulguya rast-
lanmadi. Lezyondan alinan biyopsinin histopatolojik
incelemesinde; normal epidermis altinda grenz zon
ve derin dermis ve subkltan dokuya kadar uzanan
irreguler nukleer kontlrlt kiiglk lenfosit ve arada iri
lenfoid hicrelerin olusturdugu diffiiz lenfoid infiltras-
yon saptandi (Figir 3 ve 4). imminhistokimyasal
incelemede; CD 20 pozitif, CD22 pozitif, CD79a po-
zitif, CD5 negatif, CD30 negatif, fokal bcl-6 pozitif,
kappa negatif saptandi (Figir 5). Ki-67’nin derine
dogru arttigi (%30-40) klonal B hiicre proliferasyonu
tespit edildi. Hastanin laboratuvar incelemelerinde;
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tam kan sayimi, biyokimya, eritrosit sedimantasyon
hizi, ASO, CRP ve RF duzeyleri, tiroid fonksiyon
testleri, imminglobulinler, kompleman dizeyleri
ve protein elektroforezi normal sinirlarda saptandi.
Borrelia burgdorferi IgM ve IgG negatifti. PA akciger
grafisi, tiroid USG, tiroid sintigrafisi, ylizeyel boyun
USG, aksiller USG, inguinal USG, abdominal USG,
toraks BT, tim abdominal BT incelemeleri ve ke-
mik iligi aspirasyon biyopsisi normal olarak deger-
lendirildi. Boylelikle, sistemik hastalik ve lenfoma
acisindan yapilan tarama tetkiklerinde herhangi bir
tutulum olmadigi gorildi. Bu bulgularla hastaya k-
tandz foliklil merkez hiicreli lenfoma tanisi konuldu.

Figur 1. Vertekste 3x2 cm boyutunda eritemli viyolase
renkte, keskin sinirli, palpasyonda hassas olmayan plak

Figur 4. Derin dermis ve subkitan dokuya kadar diffiiz
lenfoid infiltrasyon, irregiler nlkleer konturli kiguk lenfo-
sit, arada iri lenfoid hiicreler

Figur 2. Alin sol yaninda sagli deri sinirinda 1 cm ¢apinda
viyolase renkli papdil

Figiir 5. immiinhistokimyasal inceleme: CD20 (+), CD22
(+),CD79a (+), CD5 (-), CD30 (-), Fokal bcl-6 (+)
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TARTISMA

Kitandz B hicreli lenfomalarda cilt tutulumu primer
kitanoz timorler veya sistemik lenfomalara se-
konder olarak olusur [3]. Primer kiitandz B-hicreli
lenfomalar (PKBHL), tim kutandz lenfomalarin yak-
lasik %20-25'ini olusturur [4]. Codu duslk derece-
li, yavas seyirli ve iyi prognozludur. Dinya Saglik
Orglti’'niin 2008 siniflama sistemine gore primer
kutanoz B huicreli lenfomalar Gi¢ ana grupta toplana-
bilir: Primer kiitandz folikil merkezli lenfoma, primer
kitan6z marjinal zon lenfoma, primer kitanéz bu-
yuk B hucreli lenfoma bacak tip [1-4].

Primer kutanéz folikil merkezli lenfoma (PK-
FML) katan6z B hacreli lenfomalarin %40’ ini olug-
turan ve en sik gortlen tipidir [1,4]. Derideki sentro-
sitler ve sentroblastlari igeren, morfolojik ve immun-
fenotipik olarak folikil merkez hlcrelerini andiran,
neoplastik B hicrelerini icerir. Hastalik primer olarak
orta yas ve Uzerinde goér0lur [1,5,6]. Hastaligin ge-
lisimi ile ilgili net tanimlanmis risk faktérleri ya da
kalitimsal bir yatkinlik bulunmamaktadir. Borrelia
burgdorferi ile iliski PKFMLde nadir olarak bildiril-
mistir. Tipik olarak bas, boyun ve gévdede lokalize,
soliter veya grup yapmis, sert eritemat6z, agrili, ka-
sintili olmayan paplil, plak ya da timér seklinde kar-
simiza gikar [4,6,7]. Yaklasik %5’inde bacaklarda ve
%15’inde multifokal deri dékintuleri olabilmektedir.
Lezyonlar genellikle duzgin yuzeylidir, tipik olarak
Ulserlesmez, yuzeyel bir kepeklenme gdzlenebilir.
Cevrede papdler olabilen anller bir eritem tanim-
lanmistir [6,7]. Hastamizda da dermatolojik muaye-
nede vertekste eritemli viyolase renkte, plak ve alin
sol yaninda sagh deri sinirinda viyolase renkli papul
tespit edildi. Hasta bu lezyonlar diginda asempto-
matikti. Sistemik hastalik ve lenfoma agisindan ya-
pilan tarama tetkiklerinde anormallik saptanmadi.

Biyopside, epidermisin her zaman korundugu,
retikiler dermis ve subkitan dokuda diffiiz veya
noddler infiltrasyon tarzinda bir dizi perivaskiler ve
peri-adneksiyel infiltrasyon gdsteren malign hic-
reler g6zlenir. Papiller dermiste net bir grenz zon
mevcuttur. Lezyonlar ¢ogunlukla, orta buyuklikte
ve genis sentrositlerden ve degisken buyuklikteki
sentroblastlardan olusur. Blyime; folikuler, foliki-
ler ve diffiz veya diffiiz paternde olabilir [2,6,7,8].
immiinfenotipik incelemede olgularin %60-70’inde
monoklonal yeniden dizenleme pozitif izlenir. B
hicre fenotipleri olan CD19, CD20, CD22 ve CD79a
pozitiftir [2]. Bcl-6 pozitif ve siklikla CD10 pozitif ve
CD5 negaitiftir. Bcl-2 proteininin negatif olmasi ve
t(14:18) translokasyonu olmamasi sistemik nodal
foliktler lenfomalardan ayirt ettirici 6zelligidir. Aktive
B hiicresi belirtecleri olan MUM-1/IRF4 ve FOXP1 ile

boyanma olgularin gogunda negatif izlenir [2,4,6,7].
Hastamizdaki lezyondan alinan biyopsinin histo-
patolojik incelemesinde normal epidermis altinda
grenz zon ve derin dermis ve subkitan dokuya ka-
dar uzanan diffiiz lenfoid infiltrasyon saptandi. im-
munhistokimyasal incelemede CD20 pozitif, CD22
pozitif, CD79a pozitif, CD5 negatif, CD30 negatif,
fokal bcl-6 pozitif, kappa negatif olarak tespit edildi.

PKFML'de, evreleme ve prognoz arasi baglanti
net olarak ortaya konmadigindan rutin olarak evre-
leme yapilmaz. Tani cilt biyopsisi ile (genelde eksiz-
yonel) ve kutan6z olmayan hastaliklarin diglanmasi
ile konmaktadir. Ayirici tanida; sistemik lenfomalar,
reaktif infitrasyonlar, primer kitanéz buyuk B hic-
reli lenfoma bacak tip, primer kitandz marjinal zon
lenfoma, kitandz T hicreli lenfoma ve intravaskdler
lenfoma yer alir [6-9].

Lezyonlar yavas ilerlemeye meyillidir, herhangi
bir tani konulmasindan 6nce 20 yildan fazladir mev-
cut olabilirler. Sistemik B semptomlari 84 olguluk bir
seride sadece 2 olguda bildirilmistir [2,9]. Tedavisiz
birakildiginda lezyonlar genigler. Deri disi yayilim
nadirdir [2]. Evreleme icin yapilan gdgdus, karin ve
pelvis BT leri ve kemik iligi incelemesi tani sirasinda
negatiftir [2,8,9].

Tedavi yaklagimlari, lezyonlarin sayisi, lokali-
zasyonu ve lezyonlarla iligkili semptomlarin varligi-
na bagl olarak degismektedir. Hastaligin sistemik
yayihmi ve iligkili oldugu éltimler nadirdir. Olim 10
yillik bir zaman boyunca yaklasik olarak hastalarin
%5 veya %10’'unda goérulmektedir [8-10]. Tedavi
secenekleri; radyoterapi, eksizyon, intralezyonel in-
terferon alfa, Rituximab, multiajanli kemoterapi (ge-
nelde CHOP) seklindedir [8,10]. Blyume paternleri
ve blast hicrelerinin sayisi dikkate alinmaksizin
prognoz c¢ok iyidir. Olgularin %30’unda lezyonlar-
da tekrarlama gorilmektedir, ancak bu durum koétu
prognoz gostergesi degildir [4,5,8,9]. Onkoloji bolu-
mune yonlendirdigimiz hastaya radyoterapi tedavisi
planlandi.

Sonug olarak, glnlik pratikte ¢ok sik olarak
karsilasmadigimiz bu hastalik grubunu; saglh deri-
de eritemli papul ve plak 6rnegi ile karsimiza gikan
bu olgu vasitasiyla hatirlatmak ve bu tur lezyonlarin
ayirici tanisinda lenfomayi disinmek gerektigini
vurgulamak istedik.
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