Orijinal Soru: Klinik Bilimler 140

140 Asagidaki durumlardan hangisi Richter sendromu veya donlisiimu olarak adlandirilir?

A) Esansiyel trombositozun miyelofibrozise dontsmesi
B) Kronik miyeloid I6seminin akut miyeloid |[6semiye dénlismesi
C) Miyelodisplastik sendromun akut miyeloid |6semiye dénidsmesi

D) Kronik lenfositik I6seminin agresif buyluk B htcreli lenfomaya dénusmesi

E) Mikozis fungoides hastaliginin Sezary sendromuna dénusmesi

Dogru Cevap:D

KAMP NOTLARIMIZDAN REFERANSLAR

— ®
M e

' TUSDATA
T

LOKOSITLERIN NEOPLASTIK PROLIFERASYONU

* Lenfoid neoplazmlar

TUS HAZIRLIK MERKEZLERI

o ALL, KLL, Hairy cell I6semi, plazma hticre diskrazileri, lenfomalar bu grupta
yer alirlar,

 Miyeloid neoplazmlar:
o AML
o Miyelodisplastik sendrom
o Kronik miyeloproliferatif hastaliklar

« Histiyositozlar

o Dendritik hiicrelerin proliferasyonudur.

Lenfomalar

e Lenf nodundaki lenfositlerin maligniteleridir.
e Non-Hodgkin ve Hodgkin lenfoma olarak ayrilirlar.

Hodgkin ve Non-Hodgkin Lenfoma Farklan

Hodgkin Lenfoma Non-Hodgkin Lenfoma

Siklikla multipl periferal

Sikhkla lokalize, tek aksiyal lenf nodu grubu lenfadenopati klinik tablosuyla

tutulur, (servikal, mediastinal, paraaortik)

baslar
Oncelikle bitisik bir sekilde komsulugundaki Mezenterik nodlar ve Waldeyer
lenf nodlarina yayllir, mezenterik nodlar ve halkasina yayilma sikhikla saptanir.
Waldeyer halkasina yayilma izlenmez Bu yayilim sikbikla sirasizdir.
Ekstranodal tutulum nadir Ekstranodal tutulum sk

. —
Non-Hodgkin Lenfomalar
e En sk B lenfositlerden, daha az oranda T ve NK lenfositlerden kéken alirlar.
e B hiicreli olanlar iyi-kétli prognozlu iken, T-NK hicreliler kot
prognozludur.

B Hiicreli Non-Hodgkin Lenfomalar
Kronik Lenfositik Losemi /Kiiciik lenfositik Lenfoma

o Siklikla postgerminal merkez hafiza B lenfositlerden koken alir. EGer
bu hiicre lenf nodunda iken malign 6zellik kazanirsa kiigiik lenfositik
lenfoma, kana gectikten sonra malign ozellik kazanirsa KLL olusur.
Ayrimi kanda lenfosit sayisina bakilarak yapilir (yiiksekse KLL).

- - Ll

Klinik Bilimler 140. soru

Tusdata Patoloji Kamp Notu 1. Fasikul Sayfa 060

Yiksek dereceli lenfomaya (diffiiz biiyik hicreli lenforna) dénislirse

Richter sendromu olarak adlandirilr.

» KLL ileri yasin en sik losemisidir.
e TiUmar hicreleri CD 19, CD 20, CD 5 ve CD 23 pozitiftir,

Folikiiler Lenfoma
e Siklikla germinal merkezdeki sentrositlerden koken alirlar.
e Bcl-2 mutasyonu ve t(14,18) sik goriliir.
e Tiumor hiicreleri CD 19, CD 20, CD 10 ve BCL6 eksprese ederler.

e CD 5 (-) olmalariyla kiiglik lenfosittik lenfoma ve mantle hicreli
lenfomalardan ayrilirlar.

ILGILI NOTLAR

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.



TUS HAZIRLIK MERKEZLERI : |E *'t-

e AML M3 (akut promiyelositer |6semi) tedavisi

v Klasik olarak ATRA (retinoik asit, tretinoin) ve antrasiklin
kombinasyonu verilir,

AML'de hedefe yonelik tedaviler

« Anti CD33 monoklonal antikor: Gemtuzumab

« FLT3 inhibiteri: Midostaurin

« Izositrat dehidrogenaz 1 inhibitorii: Ivesidenib
- Izositrat dehidrogenaz 2 inhibitéri: Enasidenib

¥ Akut losemilerde remisyon kriterleri

e Hastanin klinik olarak herhangi bir sorununun olmamasi
e Hemoaglobin, |6kosit ve trombosit sayisinin normal olmasi
o Periferde blast olmamasi

e Kemik ilidinde blast sayisinin < %5 olmasi

KRONIK LENFOSITIK LOSEMi (KLL)

i Genellikle ileri yas erkeklerde goriilen ve matiir B lenfositlerin kontrolsiiz
klonal godalmasi sonucu gelisen lenfoid malignitedir.

M Lokositoz + periferik yaymada ciddi lenfositoz + yaygin lenfadenopatiile
karakterizedir.

M En sik sitogenetik anomali 13q delesyonudur (iyi prognoz).

KLL'de kétii prognozla iligkili mutasyonlar

« Ig agir zincir (IgHV) mutasyonunun glmamasi
» ZAP70 mutasyonu, CD38 pozitif olmasi
« del 17p (p53) olmasi

@ Iyonize radyasyon ya da viral bir etiyoloji ile iliskisi gdsterilememistir, ailesel
yatkinlik olabilir.

M Klinik

e En sik asemptomatik bir hastanin rutin laboratuvarinda lenfositoz
saptanmasi sonrasi yapilan tetkikler ile tani alirlar,

e Fizik muayenede en sik bulgu yaygin lenfadenopatilerdir.

Bazi vakalarda yiiksek grade’li lenfomalara (en sik diffiiz biiyiik B hiicreli
lenfoma) dontisum gelisebilir. Buna Richter transformasyonu denir.

aboratuvarve 1ani

e Tani geredi mutlak lenfosit sayisi en az 5.000/mm*tlr, ancak genellikle
ciddi lenfositoz gorilir.

e Periferik yayma
v Lokositlerin biiyilk gogunlugu matiir goriintimlii lenfosittir. (>%80-
90)
v Lenfositler kolayca ezildiklerinden basket (smudge) hiicreleri
gordldr.

e Kemik iligi aspirasyonunda da lenfosit hakimiyeti gorllse de kesin tani
akim sitometri ile konulur,

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.



