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Nadir Goriilen Bir Lenfoma Olgusu: Primer Serebral Lenfoma
A Rare Type of Presentation of Lymphoma: Primary Cerebral Lymphoma

Feray Akbas, Giiven Cetin, Esma Altunoglu, Hanife Usta Atmaca, Fiisun Erdenen, Ender Ulgen

Primer merkezi sinir sistemi (MSS) lenfomalari ekstranodal non-Hodgkin
lenfomanin nadir goriilen bir seklidir. Tum intrakraniyal timarlerin %1’ini
olusturur. En sik goriilen histolojik alt tipi yuksek dereceli diffiiz buyiik B
hiicreli lenfomadir. En sik norolojik ve okiiler belirtilerle kendini gosterir.
Tani histopatolojik olarak lenfomanin saptanmasi ve merkezi sinir sistemi
disindaki odaklarda lenfoma tutulumunun dislanmasiyla konur. Tedavi
genellikle kemoterapi ve radyoterapi bilesimini icerir. Burada; klinigimiz-
de primer MSS lenfomasi tanisi alan bir olgu ele alindi. Hasta okuler ve
norolojik belirtilerle basvurdu. MRI incelemesinde bir kraniyal kiitle lez-
yon tespit edildi. Kraniyal kutlenin cerrahi olarak ¢ikariimasindan sonra
lenfoma histopatolojik tanisi kondu. PET taramasi ve kemik iligi biyop-
sisinde lenfoma tutulumu goriilmedi. Boylece; hasta primer ekstranodal

Primary central nervous system (CNS) lymphoma is a rare form of extran-
odal non-Hodgkin’s lymphoma. It constitutes 1% of all intracranial tu-
mours. The most common histologic subtype is high grade diffuse large B
cell lymphoma. It commonly presents with neurological signs and ocular
symptoms. The diagnosis requires histopathologic confirmation of lym-
phoma and exclusion of the lymphoma involvement at sites other than
the CNS. Its treatment usually includes a combination of chemotherapy
and radiotherapy. Here, we report a patient who was diagnosed with pri-
mary CNS lymphoma at our clinic. The patient presented with neurologic
and ocular symptoms. A cerebral mass was identified on MRI. A histo-
logical diagnosis of lymphoma was made after surgical excision of the
cerebral mass. No lymphoma involvement was found on PET scan and

MSS lenfomasi tanisi aldi.
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bone marrow biopsy. Thus, the patient was diagnosed with primary ex-
tranodal CNS lymphoma.
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Giris

Lenfomalar, bir lenfosit progenitordeki somatik mutasyon sonucu ortak karakteristikle olusan,
heterojen bir klonal hastalik grubudur. Etkilenen hiicre genellikle B, T veya Natural Killer (NK)
hiicre fenotipik ozelligini tasir. Lenf nodlari, barsak-iliskili lenfoid doku, cilt ya da dalak dahil, len-
fatik sistemin herhangi bir alani, hastaligin primer kaynagini olusturabilir. Tiroid, akciger, kemik,
beyin veya gonadlar gibi herhangi bir organ, lenfatik alanlardan yayilimla veya primer ekstrano-
dal hastalik manifestasyonu olarak tutulabilir. Lenfoma tanisi; biyopsi orneginin histopatolojik
incelemesi, lenfoma hiticresinin immunfenotiplemesi, kromozom translokasyon alanlarinin veya
diger anomalilerin sitogenetik degerlendirmesi, klonal orijin icin molekiler analiz ve gereginde
gen ekspresyon analizini kapsar. Hastaligin derecelendirmesi icin, hastalar genelde ytksek rezo-
lusyonlu goriintileme yontemleri, baska doku biyopsileri ve kan biyokimyasi analizlerine tabi
tutulurlar. Tedavi; lenfoma tipi ve hastaligin yayilimina baglidir. Kemoterapi, coklu ilag tedavisiyle
monoklonal antikor kombinasyonu, radyoterapi, uygun hastalarda kok hiicre transplantasyonu
tedavi seceneklerini olusturur (1).

Olgu Sunumu

Elli yedi yasinda erkek hasta gii¢siizliik, yiiriyememe, denge kaybi, basagrisi ve gorme kaybi ile I¢
Hastaliklari Klinigine yatirldi.

Tip 2 diabetes mellitus (DM) oykisi olan hasta, gorme kaybi nedeniyle basvurdugu goz hastane-
sinde papil 6demi ve santral ven okliizyonu saptanmasi tizerine nérolojik degerlendirme yapilma-
siicin hastanemize yonlendirilmis.

Hastanemiz Acil Tip Kliniginde yapilan muayenesinde direkt 151k refleksi sagda negatif, solda
zayif pozitif bulunan hastada sol gozde kismi, sagda ise tam gorme kaybi tespit edildi. Etyolo-
jiye yonelik cekilen kraniyal diffizyon MR'da sag frontalde kiitlesel lezyon saptanmasi tizerine
Norosirurji Klinigine yatirildi (Sekil 1). Opere edilen hastada tamami ¢ikartilan kiitlenin patoloji
sonucu ‘diffiiz biyiik B hiicreli lenfoma olarak geldi. Hasta ileri tedavisi icin i¢ Hastaliklari
Klinigine yatirildi.



Soygecmis sorgulamasinda hastanin erkek kardesinin de non-
Hodgkin lenfoma tanisi ile tedavi gordigu ogrenildi. Fizik mua-
yenesinde bilateral gorme kaybi ve bacaklarda giicsizlik disinda
ozellik yoktu.

Hastanin kan tetkiklerinde aclik kan sekeri ve karaciger enzim
yuksekligi disinda ozellik saptanmadi (Tablo 1). Tam idrar tetkikin-
de lokosit +, eritrosit ++ idi. PA akciger grafi ve EKG'sinde ozellik
yoktu. Tim batin USG'sinde KC boyutu 158 mm ve dalak boyutu
135x70 mm olarak saptanmisti.

Yatis sonrasi kemik iligi biyopsisi yapilan hastada hiposeliler ke-
mik iliginde cok serili normal hematopoez izlendi. Kemik iligine
lenfoma yayilimi saptanmadi. Evreleme agisindan istenen, po-
zitron emisyon tomografisinde (PET) sistemik tutulum lehine de-
gerlendirilebilecek odak tespit edilmedi. Bu hali ile hasta ‘primer
merkezi sinir sistemi (MSS) lenfomasi’ olarak kabul edildi. Basvuru

Sekil 1. Sag frontalde santrali hipo, gevresi hiperintens gortinimde
etrafinda 6dem alani bulunan kiitlesel lezyon

Tablo 1. Hastanin kan tetkik sonuclar

Parametre Deger Parametre Deger
Lokosit 7800 Albumin (gr/dL) 3,8
Hematokrit (%) %37,5 Total bilirubin (mg/dL) 0,3
OEH 85,5 Direkt bilirubin (mg/dL) 0,1
Trombosit 351000 Amilaz (U/L) 18

AKS (mg/dL) 145 Sodyum (mEq/L) 140
Ure (mg/dL) 19 Potasyum (mEq/L) 5,4
Kreatinin (mg/dL) 0,7 PT (sn) 12,4
AST (U/L) 43 aPTT (sn) 27

ALT (U/L) 117 HBsAg Negatif
GGT (U/L) 197 Anti HBs Negatif
ALP (U/L) 9% AntiHCV Negatif
LDH (U/L) 397 Anti HIV Negatif
T. protein (gr/dL) 6,1 CRP 6,96

AKS: Aclik kan sekeri; ALP: Alkalen fosfataz; ALT: Alanin aminotransferaz; AST: As-
partat aminotransferaz; CRP: C-reaktif protein; GGT: Gama glutamil transpeptidaz;
OEH: Ortalama eritrosit hacmi; LDH: Laktat dehidrogenaz; PT: Protrombin zamani
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yakinmalari siiren ve gérme kaybi artarak devam eden hastada,
hematoloji ve radyasyon onkolojisi konsultasyonu ile tedavi se-
cenekleri degerlendirildi ve bu siirede anti-odem tedavi olarak
deksametazon baslandi. Yiksek doz kemoterapi ve radyoterapi
onerilen hasta hastanemiz Hematoloji Kliniginde yer olmamasi
nedeniyle onami alinarak tedavi asamasi icin bir tiniversite hasta-
nesi hematoloji klinigine sevkedildi.

Tartisma

Lenfomanin tek belirtisi olarak yalnizca ekstranodal tutulumun
olmasi primer ekstranodal lenfoma olarak adlandirilir (1). 2007
Diinya Saglhk Orgiitii (WHO) merkezi sinir sistemi timaorleri sinif-
lamasinda, beyin lenfoma ve hemopoetik neoplazmlari icinde yer
alan 3 gruptan onde geleni malign lenfomalardir (2). Primer MSS
lenfomalar ekstranodal non-Hodgkin lenfomanin nadir gorilen
bir seklidir. Tum intrakraniyal timorlerin de %1’ini olusturur. En
sik gortlen histolojik alt tipi, bizim olgumuzda da tespit edilen,
ylksek dereceli diffiiz buyiik B hticreli lenfomadir.

Gozler, beyin, leptomeninksler ve spinal kord dahil noral aksin her-
hangi bir kismini etkileyebilir. En fazla 6. dekadda, fokal norolojik
defisit, basagrisi, papilodem, nobet, davranissal belirtiler ve kognitif
fonksiyonlarda bozulmayla kendini gosterir. Dogumsal veya edin-
sel immun yetersizlik ortaya konmus en belirgin risk faktorudir.
Dolayisiyla HIV tastyicilari bu hastalik icin yiiksek risk tasir (1, 3-5).
Hastamizda HIV belirtecleri negatif bulunmustur, dogumsal im-
mun yetersizlik tespit edilmemistir, ancak erkek kardesinde de
non-Hodgkin lenfoma bulunmasi genetik ya da ailesel bir yatkinlik
olasihgini akla getirmektedir. Hastamizda, primer MSS lenfomala-
rinda tanimlanan belirti ve bulgularin biyik kismi teshit edilmis-
tir ve yasi hastaligin en sik gortldugu yas arahigina uygundur.

Primer MSS lenfomali hastalarda intraokuler tutulum siktir. En yay-
gin okiiler semptom azalmis gorme keskinligidir (6). Goz muayene-
sinde papilodem saptanmasi sonucu rastlantisal olarak tespit edi-
len olgular da mevcuttur. Castro-Rebollo ve ark.’nin (7) yayinladigi;
20 yasinda HIV tasiyicisi erkek olguda, her 2 gozde ugusan siyah
noktalar gorme (miyodisopsi) yakinmasiyla basvurdugu goz has-
taliklar hekimi tarafindan papilodem ve peripapiler kanama tes-
pit edilmis ve istenen kraniyal gortintiileme sonucu beyinde kiitle
bulunmustur. Tani yapilan biyopsi sonrasi konmustur (7). Bizim
hastamizda da uyarici bulgu gorme ile iliskili belirtiler olmustur.

Hastalik, genelde acil cerrahi girisim gerektiren akut subdural yer
kaplayan kiitle seklinde kendini gosterse de, nadiren, rezeksiyon
ile tedavi edilebilecek primer dural tutulum seklinde olabilir (8, 9).
Bizim hastamizda klinik beyinde yer kaplayan lezyon ile olusmus-
tur.

Tani, primer lezyonun gortintillenmesi ve histolojik olarak tespiti
sonrasi evrelemede MSS disinda sistemik lenfoma tutulumu sap-
tanmamasi ile konur. Atipik MR bulgular saptaninca tanida PET
de kullanilabilir (10, 11). Hastamizda bu tanisal yontemlerin hepsi
kullaniimistir.

Ayiricl tani hastanin immin durumuna ve lezyonlarin radyolojik
bulgularina dayanir. immiinitesi saglam bireylerde tek kiitle lez-
yonlarinda; ayiric tanida, oncelikle gliyal timorler (anaplastik
astrositoma ve glioblastoma multiforme) distinilmelidir. Metas-
tatik anaplastik karsinomalar ve fokal demiyelinizasyon da ayirici
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taniya dahil edilmelidir. Diffuz periventrikiiler lezyon varliginda
multipl skleroz diisiiniilebilir. immiin yetersizligi olan olgularda
ise ozellikle firsatgi enfeksiyonlarin (toksoplazmozis) hatirlanmasi
gerekir. immiinitesi saglam olan hastamizda tek kiitle lezyonu bu-
lunmus ve kraniyal operasyon sonrasinda tamami ¢ikartilan kitle-
nin histopatolojik tanisi lenfoma olarak konmustur (12).

Primer kraniyal lenfomada tedavinin amaci uzun vadeli hastalik
kontrolii, norolojik komplikasonlarin yonetimi ve norokognitif
fonksiyonlarin korunmasidir (13). Tedavide yiiksek doz metotrek-
sat/sitozin arabinozid temelli (sistemik ve/veya intratekal) kemo-
terapi ve/veya radyoterapi kullanilir (14, 15). Tani sirecinde de
kortikosteroid baslanmasi yararli olabilir. Bu yontemlerle bazi
hastalarda remisyon saglanabilmesine ragmen hastalik genelde
nikslerle seyreder.

Sonug

Gorme sikayetleriyle basvuran hastalarda goz dibi incelemesi ve
kraniyal gortintiileme hayati nem tasir. Tespit edilen kraniyal kit-
lenin histolojik tanisi hizla yapilmali ve kisa siirede cerrahi eksiz-
yon/dekompresyon, antiodem tedavi, kemoterapi ve radyoterapi
secenekleri hastanin ozelliklerine uygun bir kombinasyon icinde
uygulanmahdir. Hastanin takip ve tedavisi i¢ hastaliklari, hemato-
loji, radyasyon onkolojisi, norosirurji ve goz hastaliklari uzmanlari-
ni iceren bir ekip calismasini gerektirir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi bildirmemislerdir.

Hakem degerlendirmesi: Dis bagimsiz.

Hasta Onami: Yazili hasta onami bu ¢alismaya katilan hastalardan
alinmustir.
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