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Girifl

Primer deri lenfomalar›n›n %75’ini oluflturan T hücreli
lenfomalar, pek çok alt tipten oluflan bir hastal›k
spektrumudur. Kutanöz T hücreli lenfoma olgular›nda
öncelikle yap›lmas› gereken olgunun mikozis fungoides
(MF) veya non-MF ayr›m›n› yapmakt›r. MF’i di¤er nadir
görülen KTHL alt tiplerinden, transforme hastal›ktan,
periferal T hücreli lenfomalardan ay›rmak her zaman
kolay olmamaktad›r. Do¤ru tan› için klinik kadar histo-
loji de son derece önemlidir ve klinikopatolojik kore-
lasyon olmadan do¤ru tan›ya var›lamaz. Özellikle
MF’in nadir görülen varyantlar› pek çok farkl› deri 
hastal›¤›n› taklit edebilece¤inden ilk muayenede 
yanl›fl tan› riski bulunmaktad›r. Hastal›¤›n ait oldu¤u
alt tipi ve evresini belirlemek tedavi yaklafl›m› ve  prog-
noz aç›s›ndan önemlidir. Yak›n zamana kadar Dünya
Sa¤l›k Örgütü (World Health Organization, WHO) ve
Avrupa Kanser Tedavi ve Araflt›rma Organizasyonu
(European Organization for Research and Treatment
of Cancer , EORTC) taraf›ndan iki farkl› s›n›flama kulla-
n›lmaktayd›. Ancak bu s›n›fland›rmalar yetersizlik ve
kavram karmaflas› nedeniyle 2005 y›l›nda revize 
edilerek birlefltirilmifltir.  
Yine 2009 y›l›nda ‘’International Society of Cutaneous
Lymphoma’’ (ISCL)/EORTC taraf›ndan MF/SS, TNMB s›n›f-
lamas› için yap›lan son revizyonda lenf nodu  ve perife-
rik kan tutulumu ile ilgili de¤erlendirme de¤ifltirilmifltir.
Daha önceki TNMB s›n›flamas›nda palpabl lenf nodu
(LAP) olmamas›na ra¤men patolojik örnekleme yap›l-
mas› tavsiye edilir ve  atipik hücre görülmesi durumun-
da nod evrelendirmesininde ileri bir aflama (N2) olarak
kabul edilirdi. Ancak pratik uygulamada palpabl lenf
nodu olmamas› durumunda patolojik örnekleme

al›nmamakta ve evrelendirmede bu durum kar›fl›kl›¤a
sebep olmaktayd›. Yeni evrelendirmede bu kar›fl›kl›k gi-
derilmifl ve palpabl LAP olmad›kça LAP biyopsisi öneril-
memifltir. Palpabl lenf nodu varsa al›nan patolojik ör-
neklerde atipik hücre varl›¤› ve bu hücrelerin yol açt›¤›
destrüksiyon durumuna göre evrelendirme yap›l›r. 
Kan tutulumu aç›s›ndan eski evrelendirmede tek belir-
teç, periferik kanda atipik hücre varl›¤› olarak kabul
edilirken yap›lan revizyon sonras› bu yaklafl›m terk
edilmifltir. Yeni de¤erlendirmeye göre Sezary hücresi
olarak bilinen atipik lenfositlerin normal görünümlü
lenfositlere oran› ve bu hücrelerin klonalitesi de evre-
lendirmede dikkate al›nmaktad›r. 
Eski uygulamada sadece Evre1A ve Evre1B erken evre
olarak kabul edilirken yeni uygulamada Evre2A’da er-
ken evre grubuna dahil edilmifl, Evre3 ise periferik kan
tutulum derecesine göre Evre3A ve Evre3B olarak iki
alt gruba ayr›lm›flt›r. Hastal›¤›n erken ya da ileri evre
olmas› prognoz ve tedavinin seçimi aç›s›ndan önem ka-
zanmaktad›r. Erken evre hastalarda kemik ili¤i biyop-
sisi, bilgisayarl› tomografi gibi sofistike, pahal› ve zah-
metli tetkiklere art›k gerek duyulmamaktad›r. Yine bu
hasta grubunda tedavi seçiminde ilk basamak olarak
yerel kortikosteroidler, fototerapi (UVB, UVA-1) gibi
yan etkileri göreceli olarak daha az olan  tedavi yön-
temler düflünülmelidir. ‹leri evre hastalarda bu tedavi
yaklafl›mlar› vakit kayb› olmakta, ilk etepta interferon-
alfa (INF-α), psoralen+UVA (PUVA) düflünülmeli, duru-
ma göre yeni sentetik retinoid olan Beksaroten ya da
daha önce hematolojik malinitelerde kullan›lan histon
deasetilaz inhibitörü, Vorinostat gibi yeni tedavi yakla-
fl›mlar› göz önünde bulundurulmal›d›r. 
Primer kutanöz deri lenfomalar› bugün hala derma-
toloji biliminde üzerinde s›kça araflt›rma yap›lan 
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konular›n bafl›nda gelmektedir. Ancak gerek arada kalan
hastal›k formlar› gerekse tedaviye yan›ts›z olgular nedeniyle
halen pek çok bilinmeyen bulunmakta ve yeni çal›flmalara 
ihtiyaç duyulmaktad›r.

Derinin  T-hücre ve NK hücreli lenfoma s›n›flamas› WHO-EORTC 

Derinin  T-hücre ve NK hücreli lenfomalar›
Mikozis Fungoides (MF)
MF varyantlar› ve subtipleri

Folikülotropik MF
Pagetoid retiküloz
Granülomatöz gevflek deri

Sezary sendromu
Eriflkin T-hücreli lösemi/lenfoma
Primer kütanöz CD 30+ lenfoproliferatif hastal›k

Primer kütanöz anaplastik büyük hücreli lenfoma
Lenfomatoid papüloz

Subkutan pannikülit tipi T hücreli lenfoma
Ekstranodal NK/T hücreli lenfoma, nazal tip
Primer kutanöz periferik T hücreli lenfoma

Primer kutanöz agresif epidermotropik 
CD8+ T hücreli lenfoma (geçici)
Kutanöz    /     T hücreli lenfoma (geçici)
Primer kutanöz CD4+ küçük/orta pleomorfik 
T hücreli lenfoma (geçici)
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MF ve SS evrelendirmesi  (ISCL/EORTC revizyonu)

T N M B
IA 1 0 0 0,1
IB 2 0 0 0,1
IIA 1,2 1,2 0 0,1
IIA 3 0,2 0 0,1
IIIA 4 0,2 0 0
IIIB 4 0,2 0 1
IVA1 1,4 0,2 0 2
IVA2 1,4 3 0 0,2
IVB 1,4 0,3 1 0,2

MF ve SS revize s›n›flamas› ISCL/EORTC

TNMB s›n›flamas› Özellikler
Deri 
T1 S›n›rl› papül, yama, plak < %10 

a: sadece yama b: plak
T2 BSA> %10

a: sadece yama
b: plak

T3 Bir veya daha fazla say›da tümör >1 cm
T4 BSA > %80 eritem (Eritrodermi) 
Nod
N0: LAP yok
N1 LAP var, atipik lenfosit yok/ 3-6 atipik hücre

N1a: Klon (-) N1b:Klon (+)
N2 LAP var, atipik hücreler nodal yap›y› bozmam›fl

N2a: Klon (-) N2b: Klon (+)
N3 LAP var, atipik hücreler nodal yap›y› bozmufl
Nx LAP var ancak histopatolojik do¤rulama yok 
‹ç organ tutulumu
M0 Yok
M1 Var (patolojik do¤rulama olmal›)
Kan 
B0 Sezary hücresi %5  B0a: Klon (-) B0b: Klon (+)
B1 Sezary hücresi <%5 Düflük kan tümör yükü

B1a: Klon (-)  B1b: Klon (+)
B2 Sezary hücre say›s› >1000 μL Yüksek

kan tümör yükü, 
Klon (+)

Erken dönem MF tan› algoritmas› uluslar aras› deri lenfoma cemiyeti (ISCL)

Kriter Skor
Temel Ek Di¤er 2 puan 1 puan

Klinik Tekrarlayan ve/veya 1-Günefl görmeyen bölge                               -Temel kriterler Temel kriterler
ilerleyici yama/ince plak 2-Farkl› çap/ flekil için 2 puan                  için 1 puan

3-Poikiloderma -Ek kriterler için -Ek kriterler
2 puan için 1 puan

Histopatoloji Yüzeyel lenfositik infiltrat 1-Spongiyozsuz Temel kriterler Temel kriterler
epidermotropizm 2 puan                   için 1 puan
2-Atipik lenfositler -Ek kriterler için              -Ek kriterler için

2 puan 1 puan
Moleküler biyoloji Klonal T-hücre 

resptör  
düzenlenmesi

‹mmunopatolojik < %50 CD2, CD3 Bir veya daha
ve/veya CD5 fazla kriter için
hücreleri 1 puan
< %10 CD7 
hücreleri

CD2,CD3,CD5 
veya CD7 

hücrelerinin 
Epidermal/dermal 

uyumsuzlu¤u
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