Orijinal Soru: Klinik Bilimler 180

1801(8;14), t(2;8), t(8;22) sitogenetik anomalilerinin li¢cliniin de gorilebilecegi hastalik asagidakilerden hangisidir?

A) Diffuz buyuk B htcreli lenfoma
B) Burkitt lenfoma

C) Lenfoblastik lenfoma

D) Anaplastik buyuk htcreli lenfoma
E) Hodgkin lenfoma

Dogru Cevap:B

DERS NOTLARIMIZDAN REFERANSLAR

(Bu referanslar; soru kitabi Tum Tus Sorulari, Kamp notlarimiz ya da non spesifik slaytlardan DEGIL, iLGiLi NOTLAR
sadece gunncel ders notlarimizdan verilmistir. Bu notlar1 subelerimizde kolayca edinip, referanslari
kontrol edebilirsiniz.)

Iste referans denilen
Klinik Bilimler 180. soru ) sey budur... Sizi asla
Tusdata Pediatri Ders Notu 3. Fasikul Sayfa 955 §{}pheye d[]§ urmez, yarl

RIS L yolda birakmaz...
¢ Endemik (Afrika tipi) Burkitt lenfoma siklikla maksilla ve mandibulada kitle ile

baslarken, sporadik Burkitt siklkla abdominal hastalija neden olur, Ulkemizde
siklikla sporadik Burkitt gériliir,

Burkitt lenfomada t(8;14) tipiktir. C-myc onkojen pozitiftir, t(8;22), t(2,8)
de bulunabilir,

o Kiigiik ¢entiksiz hiicreli lenfomanin %90"inda abdominal hastalhk goriiliir
ve genellikle ileogekal bélgeden gelisir. Abdominal kitle, obstriiksiyon veya
invajinasyon klinidi olusturabilir. Asit gelisebili, Hepatosplenomegali, kemik iligi
ve santral sinir sistemi tutulumu siktir.

o Burkitt lenfoma hiicreleri; orta biiyiklikte, homojen, genig bazofilik sitoplazmada
bol vakuol ve gok sayida niikleol igeren L3 tipinde hicrelerdir. EBV ile iligkilidir (6zellikle
endemik tip).

* Biyopside yildizli gékyiizii (starry sky) gériiniimii vardir.

Lenfoblastik ( T-hiicre kaynakh) Lenfomalar:
o Genellikle anterior mediastenden gelisirler.

e Cocuklarda vena cava superior sendromunun en sik sebebi, T hicreli
lenfoblastik lenfomadir. Plevral sivi, solunum sikintisi, boyun, yiiz ve kollarda sisme
gorilebilir. Onkolojik acillerden birisidir. Tedavide steroid + radyoterapi + vinkristin
verilir. Hepatosplenomegali gorulebilir Kemik, deri, testis tutulabilir. Santral sinir
sistemi tutulumu siktin. Siklikla T-ALL ile kansir. T-hiicre gelisiminden sorumlu olan
NOTCH-1 yolaginda mutasyon vardir,

3. ve 4, Biiyiik hiicreli lenfomalar:

o Diffiiz biiyiik hiicreli B hiicreli NHL: Mediastinal veya abdominal baslayabilir
(kemik iligi ve santral sinir sistemi tutulumu nadir). 15-19 yas arasinda en sik gériilen
non-Hodgkin lenfoma tipidir (Burkitt lenfomadan daha sik).

* Anaplastik biiyiik hiicreli NHL: Ekstranodal olarak deri, akciger, kemik ve yumusak
doku tutulabilir. Santral sinir sistemi ve kemik iligi tutulumu nadirdir. Ates, kilo kaybi
gibi sistemik bulgular siktir. Buytik htcreli anaplastik lenfomalarda CD-30 pozitiflidi,
t (2:5) tipiktir.

Non-Hodgkin Lenfomada Evreleme (St. Jude):

e Evre I: Tek bir nodal veya ekstranodal tutulum (mediasten veya karin harig)

o Evre II: Diyafragmanin tek tarafina sinirll hastalik (bélgesel yayilim) veya rezekte
edilebilen sinirli gastrointestinal kitle

e Evre III: Diyafragmanin her 2 tarafinda hastalik veya mediastinal tutulum veya
yayagin intraabdominal kitle

o Evre IV: Santral sinir sistemi veya kemik iligi tutulumu

Tam:

e Hodgkin lenforadan farkl olarak, timér dokusunda (bivopsi, kemik iligi, BOS, plevral
[perikardiyal/asit sivisi) imminofenctiplendirme ve karyotip analizi ile tani konulur.

o Burkitt lenfomada risk dederlendirmesive tedaviyi belirlemede evre, tima&rin
rezektabilitesi, LDH yiiksekligi, SSS ve kemik iligi tutulumu dikkate alinir.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi géormek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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Immiinohistokimyasal Ozelliklerine Gore B Hiicreli Lenfoproliferatif

Hastaliklarin Ayirici Tamisi
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prolenfositik lenfoma

Kiiciik Lenfositik Lenfoma

e KLL ile ayni morfolgjik ve immunofenotipik 6zelliktedir. Tek farki periferik kanda lenfosit
sayisl < 5000/mm™dir. KLL'nin izole lenfoma formu olarak diistindlebilir.

e Tanl aninda kemik iligi tutulum riskinin en yiiksek oldugu iki non-Hodgkin
lenfomadan biridir (dideri lenfoplazmositik lenfoma).

MALT Lenfoma (Ekstranodal marjinal zon B hiicreli lenfoma)

* En sk midede gériilir (ayrica; g6z, meme, badirsak, akcider, tikirik bezi, cilt,
mesane, bobrek, beyin). En tipik biyopsi bulgusu lenfoepitelyal lezyonlardir.

» Midedeki formu H.pylori ile iliskilidir.

o (D19, 20, 22 pozitif; CD5, 10, 23 negatiftir. £(11;18) pozitiflidi gorulebilir.

» Erken vakalarda H. Pylori eradikasyonu (antibiyotik) ile timér gerileyebilir,
t(11;18) olan vakalar ise H. Pylori eradikasyonuna cevap vermez,

» Ileri vakalarda timor; lokalize ise cerrahi/RT, yayimis ise kemoterapi uygulanir.

Mantle Cell Lenfoma
o Erkeklerde ve ileri yasta daha sik goruliir. Agresif lenfomalardan biridir.
» Flow sitometride CD5, CD19 ve CD20 pozitiftir (KLL'den farkli olarak CD23 negatif)

e En sik goriilen sitogenetik anomali (11;14) translokasyonudur. Bu mutasyon
sonucunda Cyclin D1 (+) olur.

Klinik Bilimler 180. soru
Tusdata Dahiliye Ders Notu Fasiktl 1 1. Fasikil Sayfa 063

Burkitt Lenfoma

Yetigkinde nadir, cocuklarda daha sik gérulir.
EBV ile yakindan iliskilidir.

t(8:14) mutasyonu karakteristiktir. Ayrica t(2;8) veya t(8;22) mutasyonlari da
gorilebilir. Bu mutasyonlar sonucunda MYC onkogeni olusur.

o Ug tarkll Klinik tipi bulunur:
v Endemik tip: Orta Afrika'da yaygindir. En gok cene kemiginden baslar.
v Sporadik tip: Iliogekal tutulum, masif abdominal kitle vb ile karakterizedir.
v Immiin yetmezlikle iliskili tip
* Turnoveri en hizh olan timérlerdendir. Tiimor lizis sendromu sik gorilir.
« Lenf nodu biyopsisinde yildizli gok yiizii manzarasi tipiktir,
o  Kemik iligi tutulumu siktir, losemiye donusebilir (ALL-L3 / Matir ALL).
o Hizl ilerler ve 6zellikle santral sinir sistemine yayilabilir.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gormek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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@ Immiinitesi normal konakta hastaliin seyri: EBV proteinleri, B lenfositleri
uyararak onlari transforme ve immortalize etme 6zellidine sahiptir. Ancak, yeterli
T lenfosit yaniti bulunan bireylerde buna izin verilmez. B lenfosit proliferasyonu
boylece kontrol altinda tutulur. Bu olgularda virlis, genomunu plazmit benzeri
cembersi epizomlar halinde hafiza B lenfositlerin niikleusuna sokar ve yasam boyu
latent halde kalir (Sekil VI-15).
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Sekil VI-15: immiinitesi normal konakta EBV enfeksiyonu

Immiinitesi defektif konakta hastahigin seyri: X'e badl lenfoproliferatif
sendrom, ataksi telanjiektazi ve Wiskott-Aldrich sendromu gibi dogumsal ya da
HIV enfeksiyonu, kanser kemoterapisi, immun siipresyon gibi edinsel bir hiicresel

Klinik Bilimler 180. soru -
Tusdata Mikrobiyoloji Ders Notu (Volkan OZGUVEN) 2. Fasikll Sayfa 777

a) Endemik (Afrika) Burkitt lenfomasi, daha cok ¢ene ve yluz kemiklerini tutan
ve ¢ofunlukla erkeklerde gorulen bir gocukluk ¢adi non-Hodgkin lenfomasidir.
Hastalarda siklikla (%60-70) t(8;14), daha nadir olarak da t(8;22) ve t(2;8)

kromozomal translokasyonlari saptanmistir. Olgularin %95-98'inde, tUmor
dokusunda EBV genomu belirlenmistir. Fasmodium falciparum sitmasi, immin
sistemi surekli uyararak B lenfositler igin mitojen etkide bulunur ve CTL aktivitesini
bozar; dolayisiyla Afrika Burkitt lenfomasi icin olasi bir ko-faktordir,

Uzak Dogu'da erigkinlerde gorulen nazofarinks kanserinde,

EBV DNA saptanmistir ve EBV ile kesin iligkisi gosterilmistir. Hastalidin gelisiminde
genetik yatlkinhk ve diyetetik aliskanhklarin birer ko-faktor oldugu one
surulmektedir.

v DNA virisleri:
4 Epstein-Barr virdsi: Birgok B lenfomalari, leyomiyosarkom,
nazofarinks anaplastik kanseri, mide kanseri vb. maligniteler
% Insan herpesvirisi-8 (HHV-8): Kaposi sarkomu, Castleman
hastaligi, primer ef fiizyon lenfomasi
% Hepatit B virisi: Hepatoselliiler kanser
% Insan papilloma virisi serotip 16, 18: Genital, oral kavite
kanserleri
% Merkel hiicresi polyomaviriisi (MCV): Merkel hiicreli kanser
v RNA virisleri:
% Hepatit C  virdsG: Hepatoselliler kanser, Waldenstrom
makroglobiilinemisi, dalak marjinal zon lenfomasi vb. non-Hodgkin
lenfomalar

% Insan T lenfotropik virisi-I (HTLV-I): Erigkin T lenfosit lgsemi/
lenfomasi

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



