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Tiirkiye
Marjinal zon lenfoma (MZL), Non-Hodgkin Lenfoma (NHL)nin yavas seyirli bir alt tipidir. Mukoza iliskili lenfoid dokunun
ekstranodal MZLs1 (MALT lenfoma), nodal MZL, splenik MZL, primer kutanéz MZL olmak tizere dért alt tipi vardir. Heteroje-
nitesi ve nadirligi sebebiyle MZLda tedavi yonetimi net olarak tanimlanamamustir. Bu ¢alijmada MZL tanili 36 hastanin klinik
ozellikleri ve sagkalim verileri incelenmistir. Hastalarin toplam takip siiresi ortalama 64.5 aydi. Takip siireleri 6-240 ay arasindaydi.
Hastalarin 32’si (%88.8) hayattaydi. Ortanca OS 54 aydi. Olen 4 hasta (%11.1), relaps olan 22 (%61) hasta vardi. Ortanca PFS 45
ayd1. On alt1 (%44.5) hasta CHOP veya R-CHOP, 13 (%36.1) hasta haftalik rituksimab, 3 (%8.3) hasta rituksimab-bendamustin
tedavileri almist. Tedavi yanutlar1 degerlendirildiginde 22 (%61.1) hastada tam yanit, 9’'unda (%25) stabil hastalik, 5’inde (%13.9)
kismi yanit saptandi. [k sira tedavi bitiminde yapilan yanit degerlendirilmesinde progresif hastalik goriilmedi. Galismamizda yas,
cinsiyet, evre, MALT-IPI skoru, tedavi yaniti, laktat dehidrogenaz (LDH), B2-mikroglobulin, albiimin, tan1 aninda kemik iligi
infiltrasyonu, karaciger tutulumu ve hematopoetik olmayan alan tutulumu gibi degiskenlerin sagkalim iizerine etkileri incelendi
ancak OS iizerine istatistiksel olarak anlamli etkileri saptanmadi (p>0.05). MALT-IPI skoru (p=0.029) ve f2-mikroglobulin yiik-
sekliginin (p=0.041) tek degiskenli sagkalim analizine gore PFS iizerine olumsuz etkileri olan birer risk faktorii olduklar: gorildi.
Coklu degiskenli analiz sonuglarina gore ise sagkalim tizerine istatistiksel olarak anlaml etkileri saptanmadi (p>0.05). MALT-IPI
skoru hastalik prognozunu 6ngérmede kullanilabilir ancak ¢alismamizdan elde edilen sonuglara gore bu skora p2-mikroglobulin
eklenmesi diistiniilebilir. MZL alt tiplerinin ayr1 ayr1 degerlendirilmesi hasta heterojenitesine bagh sonuglarin yorumlanmasindaki
glicliigii azaltacaktur.
Anahtar Kelimeler: Marjinal zon lenfoma, Mon hodgkin lenfoma, Progresyonsuz sagkalim

Abstract

Marginal zone lymphoma (MZL) is a slowly progressing subtype of Non-Hodgkin Lymphoma (NHL). There are four subtypes:
extranodal MZL of mucosa-associated lymphoid tissue (MALT lymphoma), nodal MZL, splenic MZL, and primary cutaneous
MZL. Due to its heterogeneity and rarity, treatment management in MZL has not been clearly defined. In this study, clinical fea-
tures and survival data of 36 patients with MZL were examined. The mean total follow-up period of the patients was 64.5 months.
Follow-up periods ranged from 6 to 240 months. Thirty-two (88.8%) of the patients were alive. The median OS was 54 months.
There were 4 patients (11.1%) who died and 22 (61%) patients who had relapsed. The median PFS was 45 months. Sixteen (44.5%)
patients received CHOP or R-CHOP, 13 (36.1%) patients received weekly rituximab, 3 (8.3%) patients received rituximab-ben-
damustine. When treatment responses were evaluated, complete response was found in 22 (61.1%) patients, stable disease in 9
(25%) and partial response in 5 (13.9%). No progressive disease was observed in the response evaluation performed at the end
of the first-line treatment. In our study, the effects of variables such as age, gender, stage, MALT-IPI score, treatment response,
Correspondence: lactate dehydrogenase (LDH), B2-microglobulin, albumin, bone marrow infiltration at the time of diagnosis, liver involvement
Fatih YAMAN and non-hematopoietic area involvement on survival were examined. No significant effects were found (p>0.05). MALT-IPI score
Eskisehir Osmangazi Universitesi, (p=0.029) and B2-microglobulin elevation (p=0.041) were found to be risk factors with adverse effects on PFS according to uni-
Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, variate survival analysis. According to the results of multivariate analysis, no statistically significant effects on survival were found
Eskisehir, Tiirkiye (p>0.05). MALT-IPI score can be used to predict disease prognosis, but according to the results obtained from our study, adding
B2-microglobulin to this score may be considered. Evaluating MZL subtypes separately will reduce the difficulty in interpreting
results due to patient heterogeneity.
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Marjinal Zon Lenfomal: Hastalarin Klinik ve Laboratuvar Ozellikleri

1. Giris

Marjinal zon lenfoma (MZL), Non-Hodgkin
Lenfoma (NHL)nin yavas seyirli bir alt

tipidir. Tim NHL’nin %7’sini
olusturmaktadir (1). Mukoza iligkili lenfoid
dokunun  ekstranodal MZL’st (MALT

lenfoma), nodal MZL, splenik MZL, primer
kutanéz MZL olmak iizere dort alt tipi vardir
(2). MZL alt tiplerinin teshisi ve
siniflandiriimasi,  siklikla  karistk  klinik
senaryolar nedeniyle pratikte zor olabilir.
Hastalarin  %50-70’ini  ekstranodal MZL,
%20’sini splenik MZL, 10’unu nodal MZL
olusturmaktadir (3,4). Cogu vakada optimal
tedavi, klinik sunumun cesitliligi ve klinik
calismalarda MZL'y1 folikiiler lenfoma ile
gruplandirma egilimi nedeniyle iyi
tanimlanmamustir.

MZL insidans1 yasla birlikte artar. Tiikiiriik
bezinde ortaya ¢ikan ekstranodal MZL'lar
harig, erkeklerde daha siktir (1,5). Sjogren
sendromu ve Hashimoto tiroiditi gibi
otoimmiin hastaliklar, tiikiiriik bezi ve tiroidde
ekstranodal MZL riskinin artmasiyla iliskilidir
(6). MALT lenfoma ile iligkili enfeksiyonlar
arasinda hepatit C viriisii, Helicobacter pylori
(mide), Chlamydophila psittaci (konjonktiva,
okiiler adneks), Borrelia burgdorferi (deri) ve
Achromobacter  xylosoxidans (akciger)
bulunur (7). Genetik agidan bakildiginda
ekstranodal MZL'larda, en sik kromozom 14
tizerinde immiinoglobulin agir zincir lokusunu
(IGH) igeren translokasyonlar goriiliir. t(1;14)
(p22;932) ve t(14;18) (q32;921), swrasiyla
BCL10 ve MALT1'in upregiilasyonuna,
t(11;18) (g21;921) translokasyonu da MALT1
flizyon proteini olugmasma yol acar. Bu
mutasyonlar B-hiicresi reseptorii ve niikleer
faktor kB (NF-KB)’yi aktive ederek normal
marjinal zon hiicrelerinin homeostazin1 bozar

4.

Gastrik  MALT  lenfoma  ekstranodal
MZL’larin %30’unu olusturur (8). Diger sik
tutulan bolgeler arasinda okiiler adneks,
tiikiirik bezleri, deri, konjonktiva, akcigerler,
tiroid ve meme yer alir. MALT lenfomanin
klinik prezentasyonu tutuldugu yerlere gore
degisiklik gosterir. Tipik olarak indolent
seyirlidir (10). Cogu MALT lenfoma lokalize
olmasina ragmen, yaklasik %20'si evre IV'tiir
ve bu durumda ekstranodal yayilim tipiktir.
MALT lenfomalar, %25’e varan oranda g¢ok

odakl1 tek organ tutulumu ve sistemik yayilim
gosterebilmesine ragmen, karakteristik olarak
uzun siireler boyunca lokalize kalirlar (11).
fleri evre hastaligi olan hastalar daha kotii
prognoza sahiptir ve lokalize hastalif1 olan
hastalardan ~ farkli  terapotik  stratejiler
gerektirir. Kemik iligi tutulumu hastalarin
%10'undan azinda mevcuttur (12). MALT
Uluslararast Prognostik indeksi’nde (MALT-
IPI), prognoz i¢in faydali olabilecek ii¢ faktor
(ileri evre hastalik, >70 yas ve yliksek laktat
dehidrojenaz) tanimlanmstir (13).

Mide MZL'lar1 olan hastalar epigastrik agr1 vb
dispeptik semptomlar, kilo kayb1 veya
gastrointestinal kanama ile basvurur. Okiiler
adneks MZL'da, yavag biiyiiyen kitleler veya
goz kizarikligr saptanir. Tikiiriik bezi ve
tirold MZL'da yavas biiyliyen ve agrisiz
siglikler goriiliir. Kutanéz MZL'lar, govde
veya kollarda lokalize olan kirmizimsi veya
morumsu cilt papiilleri, plaklar veya nodiiller
olarak kendini gosterir. Akciger MZL'lar
genellikle asemptomatiktir ve goriintiileme
calismalarinda tesadiifen saptanan akciger
nodiilleri izlenir.

Ekstranodal MZL, splenik MZL ve nodal
MZL  tanisi; asemptomatik  lenfositoz,
splenomegali veya periferik lenfadenopati
nedeniyle yapilan tetkikler sonucu konabilir.
Sitopeni ve masif splenomegaliyle iligkili
semptomlar  bulunabilir ancak sistemik
semptomlar nadir olup agresif bir lenfomaya
doniisiim  stiphesini uyandirmalidir.  Serum
immiinoglobulin paraproteini, splenik MZL
veya ekstranodal MZL'1 hastalarin yaklasik
%30'unda saptanir (14).

Bu calismada  Eskisehir =~ Osmangazi
Universitesi I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali
Hematoloji Bilim Dali’nda 2005-2022 yillari
arasinda MZL tanis1 almis hastalarin klinik ve
laboratuvar  ozelliklerini ~ degerlendirmeyi
amagladik.

2. Gerec¢ ve Yontemler

Calismamizda Eskisehir Osmangazi
Universitesi I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali
Hematoloji Bilim Dali’nda 2005-2022 yillan
arasinda MZL tanis1 almig 39 hastanin verileri
retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin
demografik ve klinik 0&zellikleri hasta
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dosyalar1 ve hastane bilgi kayit sisteminden
temin edildi. Tedavisi devam eden ve heniiz
yanit  degerlendirmesi  yapilmamis olan
hastalar ¢alismadan diglandi. Hastanin ilk tani
tarihinden son basvuru tarihi ya da Oliim
tarihine kadar olan siire genel sagkalim (OS),
tedaviye baslangi¢ tarihinden relapsin ortaya
cikma tarihine, progresyon goriilmeyen
hastalarda son kontrol tarihine, progresyon
goriilmeden oOlen hastalarda O6liim tarihine
kadar olan siire pogresyonsuz sagkalim (PFS)
olarak belirlendi.

Yanit  degerlendirme  birinci  segenek
kemoterapi kiirleri tamamlandiktan sonra
yapildi. Kemik iligi dahil olmak iizere hig
hastalik kaniti bulunmamasi tam yanit (TY)
olarak kabul edildi. Kismi yanit (KY) lenf
nodu boyut ve sayilarinda %50 den fazla
azalma olarak tanimlandi. Stabil hastalik (SH)
ilk tanidaki bir semptomun veya hastalik
lokasyonunun ayn1 sekilde devam etmesi
olarak degerlendirildi. Progresif hastalik (PH)
yeni semptomlarin veya hastalik yerlerinin
varlig1 veya lenf nodu boyutlarinda %50’den
fazla artis olarak belirlendi.

Calisma icin Eskisehir Osmangazi
Universitesi ~ Girisimsel ~ Olmayan  Etik
Kurul’undan 04.10.2022-28 numarali onay
alind1.

[statistiksel analiz

Windows 24 programi ile analiz edildi.
Tanimlayicr istatistikler i¢in numerik veriler
medyan (min-max) olarak, kategorik veriler
sayl ve ylizde olarak ifade edildi. Bireysel
klinik 6zellikler ile OS ve PFS arasindaki tek
degiskenli iligki, log-rank testi kullanilarak
belirlendi. OS ve PFS igin relatif riski
hesaplamak i¢in Cox tek degiskenli analizi
yapildi. Cok degiskenli analizler i¢in Cox
regresyon analizi kullanildi. Sagkalim verileri
Kaplan-Meier Yontemi ile hesaplandi.
Istatiksel degerlendirmede p<0.05 anlamli
olarak kabul edildi.

3. Bulgular

Caligmaya dahil edilen 36 hastanin 20’si
(%55.6) erkek, 16’s1 (%44.4) kadindi.
Ortalama yag 55.8 (31-81) olarak hesaplandi.
Hastalarm %66.6’s1 (n=24) ekstranodal MZL,
%19.4 ‘4 (n=7) nodal MZL, %11.1’i (n=4)
splenik MZL, %2.9’u (n=1) primer kutandz
MZL taniliydi. Ann Arbor evrelemesine gore
hastalarin %27.8’i (n=10) evre I, %19.4’i
(n=7) evre 11, %8.3’1 (n=3) evre III, %44.4’1
(n=16) evre IV’tii. Hastalari %22.22’si (n=8)
lenf nodundan, 922.22’si (n=8) kemik
iliginden, %19.4’1 (n=7) akcigerden, %11,1’1
(n=4) mideden, %8.3’i (n=3) tiikiirik
bezinden, %16.6’s1 (n=6) diger bdlgelerden
tan1  almustt. MALT-IPI skoru hastalarin
%27.8’inde (n=10) 0, %33.3’iinde (n=12) 1,
%33.3’linde (n=12) 2, %5.6’sinda (n=2)

Calismada elde edilen bulgular SPSS 3 tu.Hastglarm Klinik 5 ve labc?ratpvgr
. . . ozellikleri Tablo-1°de verilmistir.
(Statistical Package for Social Sciences) for
Tablo 1. Hastalarin klinik ve laboratuvar 6zellikleri
Ozellikler Deger
Yas (ortalama, arahk) 55,8 (31-81)
Cinsiyet (E/K) 20(%55,6)/16(%44,4)
Evre
1 10 (%27,8)
2 7 (%19,4)
3 3 (%8,3)
4 16 (%44.4)
Histolojik alt tip
Ekstranodal MZL 24 (%66,6)
Nodal MZL 7 (%19,4)
Splenik MZL 4 (%11,1)
Primer kutanoz MZL 1 (%2,7)
MALT-IPI skoru
0 10 (%27,8)
1 12 (%33,3)
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2 12 (%33.3)

3 2 (%5,6)
Tutulum yeri

Periferik lenfadenopati 20 (%55)

Mediastinal lenfadenopati 15 (%41)

Intraabdominal lenfadenopati 11 (%30)

Dalak 9 (%25)

Kemik iligi 9 (%25)

Karaciger 6 (%16)

AKciger 6 (%16)

Mide 4 (%l11)

Diger 7 (%19)
Hemoglobin (g/dL) 12,1 (5,8-16,7)
Trombosit (x10°/L) 215 (66-364)
Lokosit (x10%/L) 7,94 (0,5-49,3)
Notrofil (x10°/L) 4,35 (1,43-10,3)
Lenfosit (x10°/L) 2,76 (0,6-39,8)
LDH (U/L) 277 (150-832)
B2-mikroglobulin (mg/L) 3,4(0,2-7,9)
Albiimin (g/dL) 4,2 (2,2-5,1)
Tamida 20 hastada  (%55) periferik  %22.2’sinde (n=8) lenfadenopati,

lenfadenopati, 15 (%41) hastada mediastinal
lenfadenopati, 11 (%30) hastada
intraabdomidal  lenfadenopati, 9 (%25)
hastada dalak, 9 (%25) hastada kemik iligi
tutulumu, 6 (%16) hastada karaciger, 6 (%16)
hastada akciger, 4 (%11) hastada mide, 7
(%19) hastada diger alanlarda tutulum vardi.
Hastalarin tamdaki semptom ve bulgularina

%22.2’sinde (n=8) kitle, %16.6’sinda (n=6)

karin agrisi, %11.1’inde (n=4)
trombositopeni, %8.3’linde (n=3)
splenomegali, %38.3’linde (n=3) dispne,

%?2.7’sinde (n=1) cilt lezyonlari, %2.7’sinde
(n=1) lokositoz saptandig1 goriildii. Hastalarin
%8.3’ti  (n=3) tesadifen tam1 almust1.
Hastalarin tan1 anindaki semptom/bulgulari

bakildiginda  %25’inde  (n=9) anemi, Tablo-2’de verilmistir.

Tablo 2. Tanidaki semptom ve bulgular

Bulgu/semptom n %

Anemi 9 25

Lenfadenopati 8 22,2

Kitle 8 22,2

Karin agrisi 6 16,6

Trombositopeni 4 11,1

Splenomegali 3 8,3

Dispne 3 8,3

Cilt lezyonlar: 1 2,7

Lokositoz 1 2,7

Tesadiifi bulgular 3 8,3

Hastalarin performans durumlarma  Ileum tutulumu nedeniyle bakilan bir hastada
bakildiginda %91°1 (n=33) Eastern ve dispeptik sikayetleri olan 2 ekstranodal

Cooperative Oncology Group (ECOG) 0,
%9u (n=3) ECOG 1°di. Tamida genetik
tetkikler  hastalarin =~ %33’linde  (n=12)
bakilmigti. Bakilan hastalarin  sitogenetik
analizlerinde %751 normal olarak sonuc¢landi.
Iki hastada t(14,18) mutasyonu, 1 hastada
monozomi 7 mevcuttu. Helicobacter pylori
antijeni bakilan 8 hasta vardi. Mide tutulumlu
MZL olan 4 hastanin 3’{inde pozitif saptandi.

MZL tanili hastada da pozitiflik goriildi.
Dispepsi nedeniyle tetkik edilen bir nodal
MZL tanili hastada ise negatif olarak
sonuclandi. Hastalarin 3’{inde (%38.3) Hepatit
B viriis pozitif saptandi. Hepatit C viriis ve
insan immun yetmezlik viris (HIV) pozitif
saptanan hasta yoktu. Komorbid hastalig
olmayan 16 (%44) hasta vardi. Hastalarin
10’unda (%27) hipertansiyon, 8’inde (%22)
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diyabetes mellitus, 5’inde (%13) hipotiroidi,
4’iinde (%]11) koroner arter hastaligi, 3’tinde
(%8) solid malignite tanilari mevcuttu. Bir
hastada Sjogren sendromu, bir hastada
sistemik lupus eritematozus olmak {izere
romatolojik hastalik tanisi olan 2 hasta (%5)
vardi.

Pozitron emisyon tomografisi-bilgisayarl
tomografi (PET-BT) ¢ekilen 17 (%47) hasta
vardi. PET-BT ¢ekilen hastalarda median
standardize edilmis maksimum tutulum degeri
(SUV max) 6.2°ydi (0-13). Paraproteinemi ile
ilgili tetkikler sadece 20 (%55) hastada
bakilmisti. Bu hastalarin 14’tinde (%70)
protein  elektroforezi normal  saptandu.
Monoklonal gammopatisi olan 4 (%20),
hipogamaglobiilinemisi olan 2 (%10) hasta
vardi.

Hastalarin toplam takip siiresi ortalama 64.5
aydi. Takip siireleri 6-240 ay arasindaydi.
Hastalarin 32’si (%88.8) hayattaydi. Ortanca
OS 54 aydi. Olen 4 hasta (%11.1), relaps olan
22 (%61) hasta vardi. Ortanca PFS 45 aydi.

Sekil-1  ve  2’de  sagkalim  egrileri
gosterilmistir.  On  altt  (%44.5) hasta
siklofosfamid, vincristin, doksorubisin,

metilprednizolon (CHOP) veya rituksimab,
siklofosfamid, vincristin, doksorubisin,
metilprednizolon (R-CHOP), 13 (%36.1)
hasta haftalik rituksimab, 3 (%8.3) hasta
rituksimab- bendamustin tedavileri almuisti.
Hastalarin 4’1 (%]11.1) tedavisiz izlenmisti.
Radyoterapi verilen ve/veya splenektomi
yapilan hasta yoktu.

Tablo 3. OS ile ilgili progrostik faktorler

Yanitlar degerlendirildiginde 22 (%61.1)
hastada TY, 9 (%25) hastada SH, 5 (%13.9)
hastada KY saptandi. Ilk sira tedavi bitiminde
yapilan yanmit  degerlendirilmesinde PH
goriilen hasta yoktu. ikinci sira tedavi alan 21
(%58.3) hasta vardi. lkinci basamak tedavi
segenekleri rituksimab- bendamustin 9 (%25),
haftalik rituksimab 5 (%13.9), CHOP/R-
CHOP 3 (%8.3), deksametazon, sitarabin,
sisplatin (DHAP)/ rituksimab, deksametazon,
sitarabin, siplatin (R-DHAP) 2 (%S5.6),
rituksimab- lenalidomid 1 (%2.8), rituksimab-
ibrutinib 1 (%2.8)’di. Niiks olan hastalardan
5’ine (%13.8) otolog kok hiicre nakli
yapilmist. Ugiincii sira tedavi alan 6 hasta
(%16.6) vard1 ve aldiklan tedaviler R-DHAP
3 (%8.3), ibrutinib 2 (%5.6), rituksimab-
bendamustin 1 (%2.8)’di.

Caligmamizda yas, cinsiyet, evre, MALT-IPI
skoru, tedavi yaniti, laktat dehidrogenaz
(LDH), p2-mikroglobulin, albiimin, tani
aninda kemik iligi infiltrasyonu, karaciger
tutulumu ve hematopoetik olmayan alan
tutulumu gibi degiskenlerin sagkalim {izerine
etkileri incelendi ancak OS iizerine
istatistiksel olarak anlaml1 etkileri saptanmadi
(p>0.05). MALT-IPI skoru (p=0.029) ve P2-
mikroglobulin yiiksekliginin (p=0.041) tek
degiskenli sagkalim analizine gore PFS
iizerine olumsuz etkileri olan birer risk faktorii
olduklar1 gorildi. Coklu degiskenli analiz
sonuclarina gore ise sagkalim {izerine
istatistiksel olarak anlamli etkileri saptanmadi
(p>0.05). OS ve PFS igin prognostik
faktorlerle yapilan analiz sonuglart Tablo-3,
Tablo-4 ve Tablo-5’te verilmistir.

Degisken RD %95 GA P

Yas <65 33,6-74,40 ,69
Cinsiyet kadin 34,85-65,14 ,96
Evre 1-2 37,18-66,82 ,75
MALT-IPI 0-1 40,36-67,63 ,36
Yanit TY 19,95-84,04 ,72
LDH Normal 25,12-78,87 42
B2-mikroglobulin Normal 22,44-85,55 55
Albiimin Normal 44,23-59,76 ,44
Kemik iligi infiltrasyonu Yok 36,91-67,08 ,80
Karaciger tutulumu Yok 37,24-70,75 75
Non-hematopoetik alan tutulumu Yok 45,04-66,95 28

RD: Referans Deger GA: Giiven Araligi, LDH: Laktat dehidrogenaz, MALT-IPI: Mukoza [liskili Ekstranodal

Marjinal Zon Lenfoma- Uluslararast Prognostik Indeksi
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Tablo 4. PFS ile ilgili prognostik faktorler

Degisken RD %95 GA P
Yas <65 37,72-56,27 27
Cinsiyet Kadin 12,94-107,05 47
Evre 1-2 22,58-97,41 ,50
MALT-IPI 0-1 30,67-89,32 ,029*
Yanit TY 40,23-57,76 ,68
LDH Normal 35,21-58,78 ,36
2-mikroglobulin Normal 58,07-165,64 ,041%*
Alblimin Normal 30,65-67,35 ,083
Kemik iligi infiltrasyonu Yok 38,03-55,96 ,90
Karaciger tutulumu Yok 30,84-67,61 27
Non-hematopoetik alan tutulumu Yok 39,27-110,91 79

RD: Referans Deger, GA: Giiven Araligi, LDH: Laktat dehidrogenaz, MALT-IPI: Mukoza Liskili Ekstranodal
Marjinal Zon Lenfoma- Uluslararast Prognostik Indeksi

Tablo 5. Cok degiskenli analiz sonuglari

Degisken RD RR %95 GA P
MALT-IPI 0-1 1,97 0,75-5,17 0,16
2-mikroglobulin Normal 1,99 0,79-4,99 0,14

RD: Referans Deger, GA: Giiven Araligi, RR: Relatif Risk, LDH: Laktat dehidrogenaz, MALT-IPI: Mukoza liskili
Ekstranodal Marjinal Zon Lenfoma- Uluslararast Prognostik Indeksi

Toplam sagkalim

Kiimilatif sagkalim
e
T

T T T T T T
Lt 50,00 100,00 150,00 200,00 250,00

Zaman (ay)

Sekil 1. Genel sagkalim egrisi

Progresyonsuz sagkalim

Kimdlatif sagkalim

T T T T T T
00 50,00 100,00 150,00 20000 25000
Zaman (ay)

Sekil 2. Progresyonsuz sagkalim egrisi
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4. Tartisma

MZL, lenfomalar iginde nispeten nadir bir
gruptur ve literatiirde MZL ile ilgili az sayida
calisma mevcuttur. Farkli alt tipleri olmas1 ve
klinik prezentasyonlarin ¢esitliligi nedeniyle
prognostik belirteglerin degerlendirilmesi ve

optimal tedavinin  belirlenmesi  pratikte
zorluklara yol agmaktadir.
MZL  insidans1 yasla  birlikte artar.

Literatlirdeki vakalarda ortanca yas 60’dir.
Erkeklerde daha sik  gorilir (15,16).
Hastalarin  %50-70’ini  ekstranodal MZL,
%20’sini splenik MZL, 10’unu nodal MZL
olugturmaktadir (3,7). Bizim c¢alismamizda
ortalama yas 55.8°’di ve hastalarin %551
erkekti. Hastalarmm %11.1°1 splenik MZL,
%19.4°1 nodal MZL, %66.6’s1 ekstranodal
MZL, %2.7’si primer kutanéz MZL olarak
bulundu. Hastalarin yas, cinsiyet ve MZL alt
tipleri literatiir ile uyumluydu.

Cogu MALT lenfoma lokalize olup yaklasik
%20’si evre IV’tir (17,18). Dissemine
tutulum vakalarin  %25’inde, kemik iligi
infiltrasyonu %20’sinde  goriiliir. (20,21).
Calismamizda hastalarin %25’inde kemik iligi
tutulumu meveuttu. Kemik iligi tutulumu
literatiirle benzer olmakla birlikte evre IV
hasta sayis1 literatlire oranla yiiksek (%44)
olarak bulundu. Yiiksek oranmn dahil edilen
hasta popiilasyonunun 6zellikleri ve/veya
merkezlerin kemik iligi biyopsisi yapma
aligkanliklarindaki farklilik nedeniyle
olabilecegi diisiiniildii.

Yavas seyirli olmas1 nedeniyle genel olarak
MZL’nin  rutin  evrelemesinde PET-CT
taramasinin kullanilmasi tavsiye edilmez (22).
Treglia ve arkadaglarinin ¢aligmasinda MALT
lenfomali hastalarda PET-BT’de tutulum
oran1 %71’di  (23). Bizim c¢alismamizda
hastalarin %47’sine PET-BT ¢ekilmisti. PET-
BT ¢ekilen hastalarin %76.5’unda tutulum
goriildii. Tutulum oranmin yiiksek olmasi
nedeniyle PET-CT’nin MZL’da 1.basamak
standart ~ goriintiileme  yOntemi  olarak
Onerilebilecegi diisiiniildii.

Genel olarak, sik relapslara ragmen, MALT
lenfomalar1 ¢ogunlukla indolent bir seyir
stirdiiriir. Goda ve arkadaglarimin radyoterapi
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ile tedavi edilen lokalize MALT lenfomali
hastalarla yaptiklar1 bir ¢alismada 10 yillik OS
%87 ve PFS %76 bulunmustur (17). Zucca ve
arkadaslarinin ¢alismasinda 5 yillik OS %90,
PFS %60 bulundu (18). Teckie ve
arkadaslarinin ¢aligmasinda ise 10 yillik OS
%79 ve PFS %57 olarak goriildii (19). Knauf
ve arkadaglarinin ¢aligmasinda 5 yillik OS 76,
PFS %67 olarak saptand1 (28).

Chacon ve arkadaslarinin splenik MZL’I
hastalarla yaptiklar1 ¢aligmada ortalama OS
103 ay bulundu. Ortanca PFS 40 aydi (24).
Bizim calismamizda hastalarin toplam takip
stiresi ortalama 64.5 aydi. Ortanca OS 54 ay,
PFS 45 aydi. Hastalarin 1 yillik OS oranlar 1
yilim1  doldurmamus  hastalar nedeniyle
hesaplanamadi. Hastalarin %88’1 hayattaydi.
OS siiresinin kisa olmasi hasta sayimizin az
olmasina ve ortalama takip sliremizin kisa
olmasina bagh diigiinilda.

Oh ve arkadaglarinin ¢alismasinda hastalara
rituksimab, siklofosfamid, vincristin,
metilprednizolon (R-CVP) tedavisi verilmis
ve %44 TY, %49 KY, %7 SH elde edilmistir
(25). Alderuccio ve arkadaglarinin yaptiklari
calismada rituksimab- bendamustin ile %81
TY, %11 KY, %2 SH, %3 PH elde edilmistir
(27). Knauf ve arkadaglarinin c¢aligmasinda
hastalarin ~ %80’ine  bendamustin  bazl
kemoterapi verilmis ve %32 TY, %48 KY ve
%5 SH elde edilmistir (28). Calismamizda
hastalarm %75°1 rituksimab bazli kemoterapi
(haftalik rituksimab, R-CHOP, rituksimab-
bendamustin) almistir ve %61 TY, %25 SH,
%13.9 KY elde edilmistir. Yanit oranlarindaki
farkliliklar, hastalarm farkli MZL alt tipi
olmasina, hastalik evresine ve kullanilan
kemoterapi rejimlerinin ¢esitliligine bagh
olabilir.

Troussard ve arkadaglarinin c¢aligmasinda
16kosit sayis1 >30x109/1 veya lenfosit sayisi
<4x109/1 olan veya baglangicta kemoterapi ile
tedavi edilen hastalarin genel sagkalimlari
diger hastalardan daha distkti (p<0.001)
(16). Thiblemont ve arkadaslarmin yaptiklari
bir ¢aligmada ortanca sagkalim 10.5 yild1 ve
bir monoklonal protein varligi, yliksek (2-
mikroglobulin  seviyesi, 10kosit sayisi>
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20x109/L  ve lenfositler> 9x109/L olan
hastalarda anlamli  olarak daha kisa
bulunmugtur. Kismi yanit verenlerde, tam
yant verenlere gore hastaligin ilerlemesi
onemli Ol¢lide daha sikti (P<0.005), ancak
0OS’da anlaml fark goriilmemistir (29).

MALT  lenfomada  prognozun;  diisiik
perfomans durumu, bulky kitle ve yiiksek
LDH, B2-mikroglobulin ve serum albiimini
dahil olmak iizere lenfoma i¢in prognostik
faktorlerden etkilendigi bildirilmistir (30-31).
Zucca ve arkadaglarinin ¢alismasinda evre IV
hastalik, yliksek LDH, ekstranodal tutulum,
IPI skorunun yiiksek olmast OS ve PFS ile
iligkili bulunmustur (p<0.05) (18). Chacon ve
arkadaslarinin  ¢alismasinda tedavi yaniti
(p=0.026 ve p=0.023) ve non-hematopoetik
alanlarda tutulum olmasi (p=0.05 ve 0.049)
hem OS, hem de PFS ile iliskili bulunmustur
(24).

Knauf ve arkadasglarinin caligmasinda yas
(p<0.001), LDH yiiksekligi (0.042), kemik
iligi infiltrasyonu (p=0.023) PFS ile iliskili
bulunmustur. OS ile sadece yas (p<0.001)
iligkili oldugu goriilmiistiir (28). Montalban
ve arkadaslarinin  yaptiklar1  c¢aligmada
hemoglobin 10 gr/dl’den diisiik olmasi
(p<0.001), trombosit sayisinin 100x109/L’den
disik olmas1 (p<0.012), LDH yiiksekligi
(p<0.001), ekstrahiler lenf nodu olmasi
(p<0.001), albiimin 3.5 g/dL’den diisiik
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