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Kontrol kemik iliği normal olarak değerlen
dirilen hastada uzun süreli ve tedaviye yanıt 

alınamayan karın ağrısı ve anoreksi tablosu, 
geçirilen hepatit, EBV ve HSV pozitiflikleri, 
küçük yuvarlak hücreli tümör olarak bildirilen 
patoloji bulgusu, derin mantar enfeksiyonu için 
tipik olmayan ve amfoterisin-B tedavisine yanıt
sız karaciğer lezyonu ile akciğerde izlenen 
nodüler lezyonlar, böbreklerde diffüz tutulma 
olması ve son olarak parotis bezi tutulumu len
foproliferatif hastalığı düşündürdü. Daha sonra 
gelişen kranial tutulum ve uygun tedaviye yanıt 
alınması da tanıyı dolaylı olarak destekledi. Beş 
gün süre ile 500 mg/kg/gün dozunda lVIG, 
ı500 mg/m2/gün asiklovir ve 2 milyon ünite 
sc a-interferon tedavisine başlandı. Hastaya 
diffüz tutulum nedeniyle iki gün ı gr/m2 do
zunda siklofosfamid ve antiödem tedavi ama
cıyla deksametazon uygulandı. Nötropeniye giren 
hastaya 5 )lg/kg dozunda G-CSF başlandı. 

Hastanın kusmalarının azaldığı, beslenmeye baş
ladığı görüldü. Bir ay sonra çekilen MRG'de 
lezyonlarda belirgin gerileme olduğu belirlendi. 
Gerileme saptandıktan sonra idame tedavisine 
de devam edilen hastaya tutulum nedeniyle 
ısoo cGy kranial radyoterapi uygulandı. 

Asiklovir ve a-interferon tedavisi tüm lezyonla
rın düzelmesi üzerine dokuzuncu ayında son
landırıldı. Hasta halen idame tedavisini de 
tamamlamış olarak ı. 5 yıldır tedavisiz olarak 
izlenmektedir. 
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Lenfoproliferatif hastalık, lenfoid ve retikülo
endotelyal sistem hücrelerinin sıklıkla ölümcül 
olan maliyn bir hastalığıdır (1). Çocukta nadir 
görülür. Organ ya da kök hücre aktanını yapıl
mayan kanser hastalarında, belirlenmiş herhan-gi 
bir immün bozukluğu olmayan kişilerde görül
mesi nadirdir. Literatürde kaoserli hastada 
lenfoproliferatif hastalık gelişimi bildirilen az 
sayıda hasta vardır (2-8). Genellikle ağır kom
bine immün yetmezliği olan hastalarda, organ 
ya da hematopoetik kök hücre alıcılarında, 

kazanılmış immünyetmezlik sendromu (AİDS) 
hastalarında ve sıklıkla Ebstein-Barr virus (EBV) 
ile ilişkili olarak görülür (9-11). Hastalık etkeni 
olarak diğer herpes viruslar, HİV ve H. pylori 
de saptanabilmektedir (1,12). 

Ebstein-Barr virus (EBV) enfeksiyonunda başlıca 
immün koruyucu primer enfeksiyon sırasında 
gelişen EBV'a özgü sitotoksik T lenfosittir. 
immün yetmezliği olan hastalarda T hücre 
immünitesi bozuk olduğundan EBV ile enfekte 
B hücre çoğalması kontrol edilemez (13-15). 

Lösemili çocuklardaki EBV'a bağlı lenfopro
liferatif hastalık patolojik özellikleri ve klinik 
bulgulan diğer immün yetmezliği olan hastalar
dakilere benzer. Lenfoproliferasyonun en sık 

tuttuğu yerler lenf bezleri, karaciğer, akciğer, 

böbrek, kemik iliği, ince barsak, dalak, santral 
sinir sistemi, kalın barsak, tonsiller, adrenal bez
ler, cilt ve yumuşak dokular, kan, kalp ve 
tükrük bezleridir (1,16,17). En sık görülen belirti 
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ve bulgular ise ateş, lenfadenopati, akut batın 
kliniğine kadar değişebilen gastrointestinal belir
tiler, hepatit, tonsillit ya da farenjit, akciğer 

bulguları, santral sinir sistemi bulguları ve kilo 
kaybıdır. Başvuru bulguları hastalık yerine, has
talığın ağırlığına ve birlikte enfeksiyon bulun
masına göre değişir. 

Ebstein-Barr virus'a (EBV) bağlı lenfoprolife
ratif hastalık konjenital immün yetmezliği olan 
hastalarda genellikle ölümcül iken kazanılmış 

immün yetmezlik durumlarında altta yatan im
mün baskılarımanın giderilmesine göre düzelme 
gösterebilmektedir (1,9,15,16). Tedavi hastalığın 

yaygınlığına göre bazı değişiklikler göstermekle 
. birlikte etkene yönelik destek tedavi uygulanır. 
İmmünosupresif tedavinin kesilmesi ya da ara 
verilmesi tedavide en önemli basamaktır. Ancak 
kemoterapisi devam etm~kte olan hastalarda 
sorun olabilmektedir. Sitokinler ya da intrave
nöz immünglobülinler gibi immün cevabı arttı
ran immün modülatörlerin kullanımı diğer bir 
yöntemdir. Diğer tedavi yöntemleri hastalığın 
patogenezinde rol oynayan immün hücrelere 
karşı monoklonal anti-B hücre antikorları kul
lanımı, sitotoksik kemoterapi ve gerekirse cer
rahi yaklaşımdır (1,9,16). Anti-CD20 antikor 
preparatının (Rituximab, Roche) 4 hafta süre 
ile haftada bir 375 mg/m2/gün dozunda uygu
lanmasının etkin olduğu ve kısa sürede tedavi 
olanağı sağladığı belirtilmektedir (18). 
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