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Özet
Amaç: Bu çalýþmada primer kutanöz lenfoma tanýsý ile
Dermatoloji ve Hematoloji Klinikleri tarafýndan ortak
izlenen hastalarýn demografik ve klinik özelliklerinin
belirlenmesi amaçlandý.
Hastalar ve Yöntem: Ocak 1989-Haziran 2004 tarihleri
arasýnda izlenen 34 hasta retrospektif olarak taný,
evrelendirme, tedavi ve klinik seyir açýsýndan  deðerlendirildi.
Bulgular: Hastalarýn 12�si (%35.3) erkek, 22�si (%64.7)
kadýn olup, yaþlarý taný aldýklarýnda  46.6 yýl idi. EORTC
sýnýflamasýna göre bir hasta anjiosentrik lenfoma, bir hasta
CD 30 (+) anaplastik büyük hücreli lenfoma ve geri kalan
32 hasta da mikozis fungoides olarak taný aldý. Ýlk taný
tarihlerinde bu hastalarýn 15�i (%44.1) evre IA, yedisi
(%20.6) evre IB, yedisi (%20.6) evre IIA, üçü (%8.8) evre
IIB ve ikisi (%5.9) evre III olarak deðerlendirildi.
Sonuç: Primer kutanöz lenfomalý hastalarýn yaþam süresini
ve yaþam kalitesini doðrudan  etkilediði için erken taný
hastalýðýn progresif seyretmesinin önlenmesi ve mortalite
oranýnýn düþürülmesi açýsýndan önemlidir.

Anahtar Kelimeler:Lenfoma, T-hücresi, kutanöz; Mikozis
fungoides; Retrospektif çalýþma.

Giriþ
Primer kutanöz lenfomalar, karakteristik klinik ve
histolojik özelliklere sahip olup biyolojik davranýþlarý
nodal lenfomalardan farklýdýr. Önceleri klinik olarak
deriye sýnýrlý, taný konulduðunda ve altý ay sonrasýna
kadar deri dýþý belirti göstermeyen lenfositik neoplaziler
olarak tanýmlanýrken son yýllarda iki nedenden dolayý
bu görüþ önemini yitirmiþtir. Birincisi deride ortaya
çýkan agresif lenfomalar altý aylýk dönemden önce
yayýlým gösterebilir, ikincisi ve daha da önemlisi
hastalarýn baþvurularýndan itibaren tedaviye ihtiyaçlarý
vardýr ve kesin taný hemen konulmalýdýr.
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Abstract
Purpose: In this study, we aimed to determine the
demographic and clinical features of patients with primary
cutaneous lymphoma.
Patients and Method: Thirty-four patients were evaluated
in terms of diagnosis, staging, treatment and clinical progress
retrospectively between January 1989-June 2004.
Results: There were 12 (35.3%) men and 22 (66.7%) women
(mean age 46.6 years) at diagnosis. According to EORTC
classification, 32 patients were diagnosed with mycosis
fungoides, one patient was diagnosed with angiocentric
lymphoma and one with CD30+ anaplastic large-cell
lymphoma. Of the 34 patients, 15 (44.1%) were assessed to
be at stage IA, seven (20.6%) at stage IB, seven (20.6%) at
stage IIA, tree (8.8%) at stage IIB and two (5.9%) at stage
III at the time of diagnosis.
Conclusion: Early diagnosis is critical to prevent progression
of primary cutaneous lymphoma and to decrease mortality
rate, because it directly affects the survival and quality of
life of patients.
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Gastrointestinal lenfomalardan sonra en sýk görülen
ekstra nodal non-Hodgkin lenfoma olan primer deri
lenfomalarýnýn yýllýk insidansý 0.5-1/100 000 olarak
tahmin edilmektedir. Etyolojide virüsler, onkojenler,
kromozom anomalileri, sitokinler, mesleki ve çevresel
faktörler, ailesel eðilim üzerinde durulmuþsa da
etiyopatogenez hala aydýnlatýlamamýþtýr (1-6). Avrupa
Kanser Araþtýrma ve Tedavi Organizasyonu
(EORTC)�nun Kutanöz Lenfoma Çalýþma Grubu,
1997 yýlýnda kutanöz malign lenfomalarýn klinik
davranýþlarýnýn histolojik karakteristikleri ile paralel
olduðunu kabul ederek yaptýðý sýnýflandýrma  bugün
en uygun  primer kutanöz lenfoma sýnýflamasý olarak
görülmektedir (1). Tedavi ve prognoz açýsýndan klinik
evrelendirme oldukça önemlidir. Bu çalýþmada
kliniðimizde primer kutanöz lenfoma tanýsý ile izlenen
hastalarýn, demografik ve klinik özelliklerinin
belirlenmesi amaçlandý.

Hastalar ve Yöntem
Kliniðimizde Ocak 1989-Haziran 2004  tarihleri
arasýnda klinik ve histopatolojik inceleme sonucu
primer kutanöz lenfoma tanýsý  ile takip edilen 34
olgunun verileri retrospektif olarak incelendi. Kiþisel
öykü, aile öyküsü, ayrýntýlý fizik muayene, tam kan
sayýmý ve Sezary hücresi yönünden periferik kan
incelemesi, rutin biyokimyasal tetkikler, akciðer grafisi,
deri biyopsisi ve gereken olgularda kemik iliði ve lenf
bezi biyopsisi sonuçlarý; ayrýca sistemik tutulum için
yapýlmýþ olan diðer tetkik ve görüntüleme yöntemleri,
tedavide kullanýlan yöntemler  kayýt edildi. Bu klinik,
laboratuar bulgularý ve histopatolojik verilere dayanan
TNM sistemine göre evrelendirmeleri yapýldý. Tedavi
ve klinik seyir açýsýndan deðerlendirildi.

Bulgular
Bu süre içinde takip edilen hastalarýn 12 (%35.3)�si
erkek, 22 (%64.7)�si kadýn olup, yaþlarý taný
aldýklarýnda 11-81 (ort ±SD: 46.61±17.04) yaþ, taný
tarihine kadar olan hastalýk süreleri ise 2-360 (ort
±SD:61.41±77.86) ay arasýnda deðiþmekteydi. Bu
hastalarýn klinik özellikleri Tablo 1�de görülmektedir.
EORTC sýnýflamasýna göre bir hasta anjiosentrik
lenfoma, bir hasta CD 30 (+) anaplastik büyük hücreli

lenfoma ve geri kalan 32 hasta da mikozis fungoides
(MF) olarak taný aldý. MF�li hastalarýn deri lezyonlarý
yama, plak, poikilodermi, tümör ve eritrodermi
þeklindeydi. Ýlk taný tarihlerinde bu hastalarýn 15�i
(%44.1) evre IA, yedisi (%20.6) evre IB, yedisi
(%20.6) evre IIA, üçü (%8.8) evre IIB ve ikisi (%5.9)
evre III olarak deðerlendirildi.

Baþlangýç tedavisi olarak evre IA için öncelikle topikal
potent kortikosteroid ve/veya psoralen+UVA (PUVA),
evre IB için öncelikle PUVA, kontrendikasyon varsa
UVB veya dar bant UVB tedavisi uygulandý. Tedaviye
y e t e r l i  y a n ý t  a l ý n a m a y a n   h a s t a l a r d a
fototerapi/fotokemoterapiye sistemik interferon alfa
eklendi. Evre III ve daha ileri evrelerdeki hastalara,
tedaviye yanýtlarýna göre fotoforez ve kemoterapi
yöntemleri eklendi. Ortalama 26.12± 41.75 (1-185)
aylýk takip süresi sonunda beþ hastada tam remisyon,
yedi hastada parsiyel remisyon saðlanýrken, 15 hastada
çok az iyileþme oldu veya deðiþiklik yoktu. Bir hastada
ilerleme görülürken altý hasta öldü. Bu hastalardan
ikisi  evre IIB; biri anjiosentrik lenfoma (tanýdan dokuz
ay sonra), diðeri MF tümoral dönem (tanýdan 32 ay
sonra), ikisi evre III (biri tanýdan 13 ay, diðeri 68 ay
sonra), biri evre IIA (tanýdan iki ay sonra
kardiovasküler arrest nedeni ile), biri evre IB+meme
karsinomu (tanýdan 1 ay sonra ölüm) idi.

Tartýþma
Kutanöz lenfomalarýn görülme sýklýðý yaþla birlikte
artýþ göstermekte olup, en sýk 30-70 (ortalama 50)
yaþlarýnda ortaya çýkmaktadýr. Bununla birlikte 20 yaþ
altý çocuklarda veya 80 yaþ üstü çok yaþlý kiþilerde
de hastalýk gözlenebilir. Bizim serimizde on bir yaþýnda
bir çocuk olgu bulunmaktaydý. Erkeklerde kadýnlara
göre iki-üç kat daha fazla olduðu bildirilmektedir.
Bizim olgu serimizde, literatürle uyumlu olarak
ortalama baþlangýç yaþý 46 olmasýna raðmen, kadýnlar
erkeklere göre daha fazla etkilenmiþti (kadýn/erkek:
22/11). Bu sonuca, olgularýmýzýn çoðunluðunun evre
IA (%44.1)�da bulunduðu göz önüne alýnýrsa,
kadýnlarýn deri belirtilerine daha çok önem verdikleri
için erken dönemde hekime baþvurmalarýnýn neden
olduðunu düþünmekteyiz.
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PUVA), radyoterapi (lokal, elektron beam). [2]-
Sistemik belirtilere yönelik tedaviler: Retinoidler
(beksaroten, izotretinoin, etretinat, asitretin), interferon
alfa, ekstrakorporal fotoferez, sistemik kemoterapi
(metotreksat, klorambusil/siklofosfamid, pentostatin
/diðer pürin nükleosid analoglarý, kombine kemoterapi),
denileukin diftitox tedavileridir. Ayrýca kemik iliði ve
kök hücre nakli tedavide kullanýlabilmektedir (10).
Bizim kliniðimizde baþlangýç tedavisi olarak evre IA
için öncelikle topikal potent kortikosteroid ve/veya
PUVA, evre IB için öncelikle PUVA (kontrendikasyon
varsa UVB veya dar bant UVB) tedavisi uygulandý.
Tedaviye yeterli yanýt alýnamayan  hastalarda
fototerapi/fotokemoterapiye sistemik interferon alfa
eklendi. Evre III ve daha ileri evrelerdeki hastalara
tedaviye yanýtlarýna göre fotoforez ve kemoterapi
yöntemleri eklendi. Ortalama 26 aylýk takip süresi
sonunda beþ hastada tam remisyon, yedi hastada
parsiyel remisyon saðlanýrken, 15 hastada çok az
iyileþme oldu veya  deðiþiklik yoktu. Bir hastada
ilerleme görülerken altý hasta öldü. Sonuç olarak hasta
sayýsý az olmasýna raðmen erken evrede olan hastalarýn
tedaviye yanýtlarýnýn daha iyi olduðu ve tümör
evresinden sonra hastalýðýn oldukça agresif seyrettiði
sonucuna varýlmýþtýr. Bu nedenle primer kutanöz
lenfomalý hastalarýn yaþam süresini ve yaþam kalitesini
doðrudan  etkilediði için erken taný hastalýðýn progresif
seyretmesinin önlenmesi ve mortalite oranýnýn
düþürülmesi açýsýndan önemli olmakla birlikte
hastalýðýn baþlangýcýnda deri bulgularý ve histopatolojik
bulgularýn nonspesifik seyretmesi nedeni ile tanýda
güçlük yaþanabilmektedir. Büyük taklitçi olarak da
tanýmlanan hastalýðýn genel sosyodemografik
özelliklerinin, tipik klasik gidiþinin ve atipik
varyantlarýnýn iyi bilinmesi erken taný ve takip açýsýndan
önemlidir.

EORTC sýnýflamasýna göre bir hasta anjiosentrik
lenfoma (%2.9), bir hasta CD30(+) anaplastik büyük
hücreli lenfoma (%2.9), geri kalan 32 (%94.2) hastamýz
da MF tanýsý aldý. Kutanöz B hücreli lenfoma tanýlý
hastamýz bulunmamaktaydý. Zackheim ve arkadaþlarý,
1995-1998 yýllarý arasýnda izlemiþ olduklarý 755 primer
kutanöz lenfomalý olgularý sunmuþlar ve bu hastalarýn
621�i (%82.3) MF/Sezary sendromu, 71�i (%9.4)
lenfomatoid papülozis, 7�si (%0.9) anaplastik CD30(+)
büyük hücreli lenfoma, 22�si (%2.9) periferal T hücreli
lenfoma, bir hastanýn da anjiosentrik lenfoma tanýsý
aldýðýný bildirmiþlerdir. Primer kutanöz lenfomalar
arasýnda en sýk gözlenen MF bir çok geniþ seri
çalýþmalarda ortalama %50-80 oranýnda bildirilmiþtir
(1,7). Bizim olgu serimizdeki oranýn daha fazla olduðu
görülmüþtür.

Kutanöz lenfomalarda evrelendirme hem klinik
çalýþmalarda hem de pratikte tedavi seçimi  ve
prognozu deðerlendirmek bakýmýndan faydalýdýr.
Günümüzde deriye uyarlanan kanser TNM sýnýflamasý
kullanýlmaktadýr, bu sýnýflama 1978 yýlýnda Bunn ve
Lamberg tarafýndan bildirilmiþtir (8). Bu sisteme göre
yaptýðýmýz evrelemede olgularýmýzýn çoðunluðunun
(%44.1) evre IA olmasý daha erken evrelerde taný
konulduðunun bir göstergesidir.

En uygun tedavi seçeneðine karar verirken deri
tutulumunun yaygýnlýðý, hastalýðýn evresi, hasta yaþý,
genel durumu ve hastanýn tedaviye uyumu gibi etkenler
dikkate alýnmalýdýr (9). Bu tedavi seçenekleri baþlýca
deri bulgularýna yönelik ve sistemik belirtilere yönelik
tedaviler olmak üzere ikiye ayrýlmaktadýr. [1]- Deri
belirtilerine yönelik tedaviler: Topikal potent
kortikosteroidler, topikal kemoterapi (nitrojen mustard,
karmustin),  topikal retinoid (beksaroten),
fototerapi/fotokemoterapi (UVB, dar bant UVB,
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Erkek (n=12) Kadýn (n=22) Toplam (n=34)

Yaþ (yýl)
Ort±SD (Min-Maks) 39.83±17.34 (11-75) 50.31±16.06 (23-81) 46.61±17.04 (11-81)

Hastalýk süresi (ay)
Ort±SD (Min-Maks) 30.41±22.36 (3-60) 78.31±91.73 (2-360) 61.41±77.86 (2-360)

Taný
MF*
T1 6 9 15
T2 4 10 14
T3 1 1
T4 2 2

Anjiosentrik lenfoma 1 1

CD 30 (+) anaplastik
büyük hücreli lenfoma 1 1

Evre
IA 6 9 15
IB 3 4 7
IIA 1 6 7
IIB 2 1 3
III 2 2
2

Klinik Seyir
Tam iyileþme 5 5
Kýsmi iyileþme 3 4 7
Deðiþiklik yok 7 8 15
Ýlerleme 1 1

Sað kalým
Sað 11 17 28
Ölü 1 5 6

Tablo 1. Kutanöz lenfomalý 34 olgunun cinsiyete göre klinik özellikleri

*: MF: Mikozis Fungoides
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