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Olgu

* 13yas kiz hasta, 2019 aralik ayinda yaklasik 5-6aydir sagli
deride yavas yavas biyiyen sislik sikayeti ile dis merkeze
basvuruyor.

* O doneme eslik eden gece terlemesi, halsizlik, kilo kaybi,
kemik agrisi sikayetleri yokmus.

* Yakin zamanda gegirilmis enfeksiyon veya travma
tariflemiyor.



ézgegmis

* Prenatal oykistinde 6zellik yok. Miadinda 3000 g C/S ile
(mikerrer C/S) dogmus, postnatal 6zellik yok.

* Bilinen bir hastaligi yok.

* Asilari tam.



Soygecmis

* Anne, 42y sag-saglikli,

* Baba, 46y sag-saglikli,

* Anne-baba arasinda akrabalik yok.
* 1. Cocuk 17yas erkek, sag-saglikl

* 2. Cocuk hastamiz



Fizik baki:

Ates: 36,9°C

Nabiz:90/dk

Solunum sayisi:20/dk
Tansiyon: 110/70mmHg
Spo2: %100

Boy: 166cm (10-25p; -1,1 sds)
Kilo: 65kg (5-10p; -1,5 sds)

Genel durum: Iyi

Cilt: Turgor, tonus dogal. Odem, ikter, siyanoz,
petesi, purpura, pigmentasyon bozuklugu yok, frontal
bolgede kafa derisinde sag dokiilmesine neden
olan, yumusak kivamli, yaklasik 3x2 cm
boyutlarinda nodiiler lezyon,

Bas boyun: Kafa yapisi simetrik. Boyunda kitle yok.
Ele gelen patolojik boyutta lenfadenopati yok.
Gozler: Isik refleksi bilateral mevcut. Pupiller
izokorik. 6oz kirelerin her yone hareketi dogal.
Kulak-burun- bogaz: Bilateral kulak zarlari dogal.
Burun tikanikhgi, akintisi yok. Orofarenks
hiperemik, tonsiller dogal

Kardiyovaskiiler: S1, S2 dogal. S3 yok. Ufiirim yok.
AFN her iki alt ekstremitede aliniyor. Kalp tepe
atimi 5. interkostal aralikta.

Solunum sistemi: Her iki hemitoraks solunuma esit
katiliyor. Toraks deformitesi yok. Retraksiyon yok.
Dinlemekle ral, ronkiis, ekspiryum uzunlugu yok.
Gastrointestinal sistem: Batin normal bombelikte.
Barsak sesleri dogal. Palpasyonla defans, rebound
yok. Hepatomegali ve splenomegali yok. Traube alani
acik.

Genitoliriner sistem: Haricen kiz. Anomali yok.
Noromdskiiler sistem: Biling agik. Koopere, oryante,
cevreyle ilgili.Ense sertligi, kernig, brudzunski
negatif. Babinski, klonus negatif. Kranial sinir
muayeneleri dogal.

Ekstremiteler: Kas kitlesi ve tonusu dogal.
Deformite yok. Kas kuvvetleri alt ve st
ekstremitelerde 5/5



Periferik yaymasinda, atipik hiicre yok, blast yok.

Test Adl Sonug Durum Birim Referans Dederler

Sedimentasyon a mm/h = 20

Feriferik Yayma lade

Hemagram
WBC 8,550 X1003uL 3.6 10,2
MEL 5,342 X1003uL 1.7 - 7.6
MEL % 62,459 Oa 435 - 735
LY 2176 ¥1043uL 1 - 32
LYW % 25 45 Bg 152 - 433
MOMO 08086 1043uL 03 - 11
MOMO % 947 Do 55 - 13,7
EQS 0173 X1003ul 0 - 05
EQS % 2 02 Oa 0ag - 8.1
BASO 0,053 X1043ul 0- 01
BASO % 0,62 Og 02 - 15
MRBC 0,005 ¥1043uL 0 - 0,03
MERAY 0,06 MOOWBC 0 - 06
REBC 4 725 X106/l 406 - 563
HGB 12,96 g/dL 12.5 16,3
HCT 29,41 % 36,7 - 471
MCWV 83,34 fL 73 - 862
MCH 27,43 pQ 238 - 334
MCHC 32,90 g/dL 325 - 36,3
PLT 397 1 Yo o103/l 152 - 348
MPY 5,82 D fL 7.4 11,4
ROV 13,46 Do 12,1 16,2
ROW-3D 39,38 fL 36,5 - 4579



Test Adi SonuUG
MDRD (GFR Hesaplama) 213,37
ezFR (CKD-EPI Pediatrik] 196,43
Achik Kan Sekeri (AKS) 83,2
Urea 24 33
BUIN { Kan tre azotu ) 11
Kreatinin 0,42
Bilirubin, Total 0,46
Bilirugin, Direkt 0,09
Bilirubin, indirekt 037
AST (2G0T 15,4
ALT (3GPT) 8.6
GET g
ALP (Alkalen Fosfataz) 173
LCH 116
CPK 42
Amilaz 44
Lipaz 3
Praotein, Total 68 73
Albumin 42 55
Globulin 2718
FORMUL : TOTAL PROTEIN - ALBUMIN

Dizeltiimis Sodyum 138,7
FORMOL: SODYUM + CACLIK KAN EEHERi -100)*1.6 /100
Sodyum (Ma) 139.0
Potasyum (K} 4 14
Klor (CI) 1045
Kalsiyum 495
Dazeltilmis Kalsiyum 9,20
FORMOL: KALSHUM+(0.8%(4-ALBUMINA D))

Magnezyum (Mg) 1,9
Faosfar (P) 4 36
Lrik asit 4 5A
CRF 0,34

Durum Birim

mg/dL
mg/dL
mg/dL
D mg/dL
mg/dL
mg/dL
mg/dL
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Referans Dederler
mb/dk.73m?*

mL/dk/1.73m*

4 -
17 -
- 20
051 -
03 -
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20 -
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N

66 -
35 -
11 -

136 -
35 -
101 -
3.8 -

19 -
25 -
26 -

106
43

0,95
1,2
0.2
0.9
35
35
38
120
245
145
100
67
83
52
35

145
5.1

109
10,6

2.9
4.5






*Yizeyel ultrasonografide lezyonun cilt-cilt alti
doku yerlesimli hipoekoik karakterde oldugu
gordldd.






Patolojik Bulgular:
frontal bélgede kafa derisinde sag
dokilmesine neden olan, yumusak
kivamli, yaklasik 3x2 cm boyutlarinda
nodiiler lezyon,

On tanilar?
Ek tetkik?



* Dis merkezde on planda lipom olarak distindildp
eksizyonu yapilmig, patolojiye gonderilmis. Patoloji
raporu ameliyattan yaklasik 3 ay sonra ailenin eline
ulasmis. (b hiicreli lenfoma)

* Hastanin dis merkez patoloji preparatlari hastanemizde
degerlendirildi.



YORUM Yapilan imminhistokimyasal calismalarda timér hicrelerinde:;

LCA, CD20 ve Bcl-b ile boyanma vardir.

ALK, MUM1,CD2, CD3, CD4, CD5,CDV,CD10,CD30, CD43, CD8, Bel-2, CD1a, 5100 ve
Langerin ile boyvanma yoktur.

Kib 7 prolferasyon indekst % 80 olarak saptanmistir.

uagular Bel-2 _CO10 UMY pegatflic) CDZ0ve Bel-6 pozitfligrile birikie lezvonun lokall oLy
olgunun Kinigi de dikkate alindiginda éncelike Diffiz bliyik B hicreli lenfoma/Primer kitanéz folikil
merkez hicreli lenfoma lehine degerlendirimistir.

Aciklama

EK RAFPOR

Klinigin istegi dzenne, génderilen materyal olguya ait B-5199-20 nolu biyvopsi drnediyle birlikte degerlendirimistir.
[Morfalojik ve immunhistokinyasal bulgular, olgunun klinigi de{ bilinen sistemik tutulumunun olmamasi, lokalize soliter lezyon
olmasi) gdz dnine alindiginda éncelikde Frimer Kuatnéz Folikil Merkez Hicreli Lenfoma lehine degerlendirilmistir.
(Literatiirde bu olgular icin bildirlen lokal niks/relaps orani yaklagik %20 dir_)

Ancak olgunun cocuk olmasi.immuinhistokimyasal clarak bcl-2 nin negatif almasi ve her ik biyopsi drrneginde de kib7
proliferasyon indeksinin yvaklagik %80 civarinda olmasi nedeniyle Primer Kutandz Diffiiz Blyik B Hicrell Lenfoma.digerlen
(VWHO EORTC 2005 simflamasi. 2016 revizyonu) olasithd tam olarak ekarte edilememistir.

Bu nedenle algunun yakin Kinik takibi ve klinikkopatolojik karelasyonu énerilir. Khnik gerekli gérdagi taktirde olgunun
dermatopatolo)i konusunda deneyimii ileri bir merkeze konsultasyonu uygundur.

CD21 le boyvanma i1zlenmemigtir

Ighl ile efektif sonug alinamamishr




- Eksizyonel biyopsi ile ¢ikarilan doku incelendiginde histopatolojik
olarak epidermisten grenz zon ile ayrilmig, retikiler dermisi infiltre
eden, diffiiz tutulum gésteren ve kollajen lifleri diseke eden,
polimorfik goriinime sahip atipik lenfoid hiicre popilasyonu izlendi.

-CD20, PAX5 ve BCI-6 ile kuvvetli boyanma izlendi. Bcl-2, €D10,
MUM]1, IgM, ALK ve CD43 ile boyanma izlenmedi. S100, CD1a ve
Langerin ile boyanma izlenmedi. Ki67 proliferasyon indeksi diffiiz
dagilima sahip olup %80 olarak degerlendirildi.

* Hastanin klinigi, lezyonun yerlesim yeri de g6z 6niinde
bulundurularak, PKFMHL (primer kutanoz folikil merkez hicreli
lenfoma) olarak tani ald..
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* Cekilen PET-BT gorintilemelerinde eslik eden baska bir
patolojik bulgu olmadigi izlendi.




Sacli deride kitle

* Dermoid kist, hemanjiom,
vaskiiler malformasyon,

ensefalosel, (dogumda-dogumdan kisa
bir siire sonra farkedilirler)

- Epidermoid kist, pilar kist,

» Trikoepitelyoma, (ki follikiiliniin

istmus béliminden koken aldigi dstiniilen,
siklikla sagli deride yerlesen kistlerdir)

» Juvenil ksantogranilom (NF-tile
iliskilidir)

- Sebate nevds,

*Lipom,

* Travmatik-enfeksiyoz
lezyonlar
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*Rabdomyosark
*Norofibrom,
* Osteom-Oste
osteom,
* Langerhans hi
histiyositoz,
*Lenfoma,

* Metastaz,



Pediatrik yasta sagl deride gorilen timorler nadirdir ve
cogunlukla (>% 98) iyi huyludur.

Siklikla dermoid, epidermoid kist ve sebate neviis gérilir.

Deri, gastrointestinal sistemden sonra ekstranodal Hodgkin
dist lenfoma (NHL) "nin en yaygin ikinci bélgesi olmasina
ragmen, kafa derisinde gorilen kutanéz lenfomalar oldukga
nadirdir.

Genellikle de erigkin yaslarda gorilir, pediatrik yasta primer
kutanoz lenfoma oldukca nadirdir.



» Tani aninda kemik iligi veya visseral tutulumu olmayip ciltle
sinirli oldugundan primer kutanoz lenfoma olarak adlandirilir.

* Primer deri lenfomalari sekonder deri tutulumu olan sistemik
lenfomalardan ayirt etmek igin patolojik inceleme ve uygun bir
evreleme degerlendirmesi gereklidir.

+ Erigkinlerde genellikle bas-boyun bélgesi ve govdeyi
tutmaktadir.

» Etiyolojisinde ise genetik, ¢cevresel, enfeksiyoz ve immiinolojik
gibi birgok faktor suglanmaktadir.



* 7%65'i olgun T lenfositlerinden (kutanoz T hiicreli lenfoma - CTCL),%
25'i olgun B hiicrelerinden (kutanoz B hiicreli lenfoma - CBCL)
kaynaklanir ve kalan kisim dogal 6ldirtci hicrelerin neoplazmlarini
igerir.

* Evreleme; oykd, fizik muayene, uygun laboratuvar ¢alismalarini

ce\S oo

goruntilenmesini icermelidir.

* Primer kutanoz lenfomalarin, yalnizca primer Kutanoz Difiz Blyik B
Hiicreli Lenfoma, Bacak Tipi (PCDLBCL-LT)'nde kemik iligi
incelemesi yapilmasi oneriliyor. Kemik iliginin tutulu olmasi prognozu
kotilestiriyor.



* Hastalik histolojisi risk siniflandirmasinda ana belirleyicidir.
CBCL'de histoloji ve cilt futulum yerini nemli prognostik faktaorler
olarak tfanimlayan ¢alismalar mevcuttur.

* Bunun aksine, Uluslararas: Ekstranodal Lenfoma Calisma Grubu,
PCFCL ve PCMZL hastalari arasinda 3 bagimsiz proghostik faktaor
(ylksek LDH,> 2 cilt lezyonu ve nodiler lezyon) tespit etmistir.

* Bu faktorler kutanoz lenfoma uluslararasi prognostik indeksini
(CLIPT) olusturmak igin birlestirildi. Herhangi bir olumsuz
prognostik faktorin olmamasi,% 91'lik 5 yillik progresyonsuz
sagkalim ile iliskiliydi. Buna karsilik, 2 veya 3 advers prognostik
faktor varhgi 5 yillik7% 48 progresyonsuz sagkalim ile iligkiliydi.



WHO-EORTC Classification 2018 Frequency, %* 5-y DSS, %*

MF 39 B8

MF variants
Folliculotropic MF 5 75

Pagetoid reticulosis <] 100

ISS S E— !

Sezary sendromu, kutanéz T hiicreli lenfomanin agresif ve ilerlemis formudur.
Sezary sendromunda, Sezary hiicreleri olarak adlandirilan kanserli T hiicreleri kan,
deri ve lenf diigiimlerinde bulunur. Sezary hiicrelerinin bir 6zelligi, serebriform
olarak tanimlanan anormal sekilli bir gekirdektir. Sezary sendromunda eritrodermi,
lenfadenopati, ddem, alopesn palmaplantar keratoderma gériiliir.
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Primer ku?anoz T hiicreli lenfomalarin en sik gordlen tipidir. Kronik ve yavas
|Ier'leyen bir hastalik olup, hastaligin evresine gére yama, plak, tiimoér seklinde bulgu
verir. Ozellikle gocuklarda, hipopigmente cilt lezyonlari ile giden varyant nispeten

daha yaygin gérilmesinden 6tiirii, kalici, ilerleyici ve / veya olagandisi hipopigmente
cilt Iezyonlar'l olan hastalarda MF Klinik olar'ak akla getirilmelidir.

~~~~~~

(cerebriform nucleus: looks like "brain")

T 110um
Rashick H MD, Nguyen J MD et al. HematologyOutlines.com




Primer kutanoz folikil merkez hicreli lenfoma

* Esas olarak yetiskinleri etkiler. Ortanca tani yagi 51'dir.

* Papiiller veya eritemat6z bir tabani olan nodiiler infiltratlarla kendini
gosterir. Lezyonlar tek basina veya gruplar halinde, 6zellikle bas ve
govdede, daha az siklikla alt ekstremitelerde gorildr.

* Histopatolojik inceleme, dermiste epidermisi koruyan nodiiler, diffiiz veya
karigik infiltratlar gosterir. Neoplastik hicreler asagidaki fenotip ile
bulunur: €D20 +, CD79a +, bcl-6 +, CD10 +, CD5-, CD43-.

- Tedavide cerrahi, diistik doz radyoterapi, rituximab, interferon ve
intfralezyoner steroid kullanilmaktadir.

* Prognoz iyidir. 5 yillik sag kalim orani7% 95'in izerindedir.



Klinik seyir

* Hastaya intralezyoner steroid tedavisi planlandi. Hasta yakin
izlem ile takibe alind.

* Tedavisi devam etmekteyken, nisan-2020'de tekrar ayni bolgede
sislik olusmasi lzerine yapilan degerlendirmesinde niiks lehine
disindld.

* Cerrahi olarak eksize edildi. Radyoterapi verildi.
» Suan halen gocuk onkoloji poliklinik takibine devam ediliyor.



Tesekkiuwler...



