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Ozet

Marjinal zonlenfomalar(MZL) sekonderlenfoidfollikiillerinmarjinalzonunda bulunan B lenfositlerden kéken alan diisik
dereceli lenfomalardir. Diinya Saglik Orgiitii (WHO)'niin siniflandirmasina gére marjinalzonlenfomalar, ekstranodal MALT
lenfoma, splenikMZL ve nodalMZL olmak iizere 3 alt gruba ayrilir. Her 3 grubun kromozomal, genetik ve imminfenotipik
yonden benzerlikleri vardir. Ekstranodal MALT lenfomalar kemik iligi ve periferik lenf nodu tutulusunun gok nadir gorildig,
uzun siire lokalize bir kitle olarak kalan, mukoza ile iliskili lenfoid dokuyu (MALT) tutan yavas seyirli lenfomalardir. Biz burada
halsizlik, yorgunluk sikayeti ile bagvuran ve marjinalzonlenfoma tanisi konan 84 yasindaki bayan olgu sunmayr amacladik

Anahtar Kelimeler: Splenik Marginal Zone Lenfoma, periferik yayma, kemik iligi akim sitometrisi

Abstract

Marginal zone lymphomas (MZL) represent a group of low grade lymphomas whose cells originate from B lymphocytes
normally present in marginal zone of the secondary lymphoid follicles. According to World Healt Organization (WHO) clas-
sification, MZL is described with three subtypes: extranodal MALT lymphoma, splenic MZL and nodal MZL. All threemar-
ginal zone cell lymphomass hareimmuno-phenotypic, genetic and chromosomal similarities. Extranodal MALT lymphoma
is an indolent disease that presents within volvement of mucosa associated lenfoid tissue (MALT) by a long-persistent
local-ized mass with less frequent bone marrow and peripheral lymphnode involvement. We would like to report a 84 year
old woman with splenic marginal zone lymphoma who presented with weak ness and fatigue

Keywords: Splenic Marginal Zone Lymphoma, peripheral smear, bone marrow flowcy tometry




e sz 120

Ozet

SplenikMarjinal zonlenfomalar (SMZL), sekonderlenfoidfoli-
kdllerinmarjinalzon (MZ) olarak adlandirilan mikroanatomik
lokalizasyonunda yer alan Blenfositlerden kéken alan yavas
seyirli B hicreli lenfomalardir’2. MZ,yogun antijen girisinin
oldugu dalagin beyaz pulpasi, ince barsaklarinPeyerplaklari,
tonsil gibi lenfoid organlarda iyi gelismistir; buna karsin me-
zenterdisi lenf nodlarinda daha az belirgindir3.

SplenikMZL siklikla periferik kan ve kemik iligi tutulumuyla
seyreden ve splenomegali ile karekterize bir hastaliktir. Eks-
tranodal tutulus ve periferik lenf nodu tutulusu cok nadirdir.

Olgu

84 yasinda bayan hasta halsizlik, yorgunluk ve istahsizliksika-
yeti ilei¢ hastaliklar poliklinigine basvurdu. Ates37.20C, TA
110170 mmHg, nabiz 98/dk olarak degerlendirildi. Fizik mu-
ayenesi splenomegali disinda normaldi.Laboratuvar inceleme-
sinde |6kosit: 19700/mm3, hemoglobin 9.7 g/dL, trombosit
sayist 154.000/mm3,noétrofil: 3800/mm3, lenfosit: 15000 |
mm3, glikoz:105mg/d|, tre: 48 mgldl, kreatinin: 0.7 mg/d|,
ALT: 5 IUIL, AST: 12 IU/IL, Na: 140 mmollL, K: 3.9 ve LDH:
319 U/L mmol/Lidi. C-reaktif protein 19 mgldL, sedimantas-
yon 44 mmisaat olarak saptanan hastanin idrar mikroskopi-
si normaldi.PA akciger grafisi normal olan hastada anemi ve
splenomedqalietyolojisine yonelik cekilen bilgisayarli batin to-
mografisinde (BT) hepatomegali ve splenomegali disinda pa-
toloji saptanmadi. Hasta hematoloji poliklinigine yénlendirildi.
Hastaya burada periferik yayma yapildi.Periferik yaymada ati-
pik lenfositler izlendi. Kemik iligi asirasyon biyopsisinde atipik
kicuk B hiicre lenfosit infiltrasyonu izlendi. Kemik iligi akim
sitometrisinde CD19, CD20, CD22, CD45, Lambda ve HLADR
pozitif, CD5 ve CD23 negatif saptandi. CD5 ve CD23' Un ne-
gatif olmasi nedeniyle olguya Splenik Marginal Zon Lenfoma
tanisi konuldu. Pozitron emisyon tomografi (PET)-BT yapilan
hastada dalak ve kemik iligi utulumu ( SUVmax 4.8) saptan-
di. Hasta evre 4A ve uluslararasi prognoz indeksi(IPI) skoru 4
olmasina ragmen, olgunun yasi ve genel durumu beraber de-
Gerlendirildiginde, yakin takip ve tedavisiz izlem karari alind.

Tartisma
Splenik Marjinal Zon Lenfoma (SMZL), baskin olarak kiguk
hicrelerin olusturdugu ve dalagin beyaz pulpafolikdllerini,

splenikhiler lenf nodlarini, kemik iligini ve siklikla periferik
kanitutan B hiicreli bir neoplazidirz. NHL'larin %1'den azini
olusturan nadirgorilen dusitk dereceli bir lenfoma alt tipidir3.
SMZ hucreli lenfoma terimiilk kez 1992 yilinda Schmid tara-
findan SMZ hicrelerini animsatan morfolojikve imminfenoti-
pikozellikleri ile primersplenik dustk dereceli lenfomali 4kadin
hasta ile iliskili calismasinda kullanilmistir®. SMZL'nin ortanca
gorilme yasi degisik serilerde 60-70 arasinda degisir4.Baz
serilerde erkeklerde daha sik gorulurken (E/K orani 1.7), di-
gerlerinde hafifkadin baskinligi (E/K orani 0.9) vardir’. Hastalar
genellikle asemptomatiktir,ancak muayenede splenomedgali
saptanir. Hepatomegali seyrek gorilir.Bizim olgumuzdada
hastada masif splenomegali vardi ancak hepatomegali yoktu.
En sik semptomgenellikle hafif-orta diizeyde var olan anemi
ile iliskilidir. Anemi ile birlikte veyaolmaksizin trombositope-
ni esliginde lenfositozluldkositoz en sik tanimlananperiferik
kan anormallikleridir®>®. Sitopeniler genellikle hipersplenizm-
leiliskilidir. Hemoglobin 11g/dl'nin altinda anemi %30-50,
100000/pl'ninaltinda trombositopeni olgularin yaklasik %20
‘sinde gorular’. Hastalarindnemli bir kisminda lenfositozun
esliginde |6kositoz bulunmasina karsin,tani sirasinda I6kopeni
de bulunabilir’. Bizim olgumuzda da anemiyle beraber trom-
bositopeni vardi ve periferik yaymada lenfositozaldkositoz
eslik ediyordu.SMZL'yaotoimmun olaylar eslik edebilir. %10-
20 olguda otoimminhemolitikanemi, immintrombositopeni,
edinselkoagulasyon bozukluklari veya direktCoombs pozitifligi
tanimlanmistire-8. Kemik iligi infiltrasyonu olgularin yaklasik
%90'inda saptanir5,8,9.Cogunlukla infiltrasyonnoduler vel
veya interstisyeldir, daha az siklikladifiizdir. intrasiniizoidalin-
filtrasyon sekli SMZL'nin bir 6zelligidir 41°.

Bizim olgumuzda da kemik iliginde interstisyeltipte atipik
kiicik B hucre lenfosit infiltrasyonu vardi. Olgularin 2/3'Gnde
SMZL tanisi dalak histolojisi olmaksizin periferik kandabulu-
nan lenfoma hucreleri velveya kemik iligi biopsi érneklerinin
sitolojikve akis sitometrisi ile incelenmesi sonucu konur®. Hlc-
reler daima B hlicreantijenleri CD19 ve CD20'yi ekspresse eder
ve orta veya kuvvetli yogunluktaytzey Ig ile hafif zincir mo-
noklonalitesi gdsterir. Agir zincir genellikle IgDile birlikte veya
olmaksizin IgM'dir. Cogu olguda CD22, CD24 ve FMC7 po-
zitifdir®. Olgularin cogunlugunda neoplastik lenfositler CD5,
CD23,CD10 ve CD103negatifdir. CD11c yaklasik %50'sinde,
CD25 ise 1/4'Undepozitif olabilir, ancak CD25 pozitifligi ti-
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pik thyld hicreli l6semi fenotipini gdstermez3. Klasik olarak
SMZL'larCD5 ekspresyon yoklugu ile karakterizedir.

Bizim olgumuzda da kemik iligi akis sitometrisinde CD19,
CD20, CD22, CD45, Lambda ve HLADR pozitif, CD5 ve CD23
negatif saptand.

SMZL'li hastalarin %70-80'in desitogenetik anomaliler sapta-
nir2®. Daha siklikla kompleks karyotipik anomali seklindedir.
Geriye donlk calismalarda sitogenetikanomaliler ile prognoz
arasindabir iliski saptanamamistir®. SMZL'lar genellikle yavas
seyirli lenfomalardir ve 5 yilda %70-90 toplam sag kalim, or-
tanca 10.5-13 yillik toplam yasam suresi ile prognoz genellik-
leiyidir#>78. Tedavi tanimlanmis standart bir tedavi yaklasimi
yoktur. Tani sirasinda 2/3 hastaasemptomatiktir ve hastalarin
onemli bir kisminda asla tedavi gereksinimi ortaya gikmaya-
caktir. Erken tedavinin agik bir avantaji gosterilememistir.Has-
talarda onemli semptom ve bulgularin gelisimi durumunda;
ciddisitopeniler, semptomatiksplenomegali, tekrarlayan infek-
siyonlar vesistemik semptomlarin varliginda tedavi endikasyo-
nu vardir. Bekle ve goryaklasimi, semptomsuz hafif sitopenileri
ve masif olmayan splenomegalisiolan hastalarda uygun yakla-
sim olabilir. Asemptomatik hastalar sadece fizikmuayene ve
kan sayimlari ile yillarca progresyon olmadan izlenebilir'3¢.ve
prognostik dzellikler de iyi tanimlanmamistir.

Bizim vakamizda hafif anemi ve sitopeni vardi. Ancak masif
splenomeqali, sistemik semptom ve enfeksiyonun da olma-
masi nedeniyle tedavisiz takip karari verildi.ilk basamak tedavi
yaklasimi igin baslica 3 secenek s6z konusu olabilir:
Splenektomi,

Splenikradyoterapi,

Kemo-immunoterapi.

Tedavi karari verilen semptomatik velveya sitopenili SMZL'li
hastalarda ilk yayinlanan genis geriye dénik calismalarin so-
nuclari esliginde son déneme kadar ilk basamak tedavinin
splenektomi olmasi gerektigi konusunda goérusbirligi olmus-
tur23®. Dalak Uzerine radyoterapi (RT) hasta serilerinde sinirli
sayida hastaya uygulanmistir. Kemo-imminoterapi tedavisi
ise splenektomiye uygun olmayan veya daha agresif hastalig
olan SMZL'li hastalarda kullanilmistir. Bu ajanlarin etkinligi ile
iliskili veriler geriye donuk ve oldukca az sayida hasta iceren,

homojen olmayan serilere dayanir. Bu nedenle ginimuizde
ne zaman ve nasil uygulanacag konusunda goris birligi yok-
tur. SMZL'larda 5 yilda %70-90 toplam sag kalim ile ortan-
ca yasam sdresi 10.5-13 yildir>#78, Tani sirasinda hastalarin
%90'dan fazlasiileri evre hastaliga sahiptir>%'°. B semptomlari
seyrek gorulur >1°. Hastalarin performansi genellikle iyidir &1°.
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