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• 64 yaş, erkek hasta, halsizlik

• Fizik Muayene: Splenomegali 

• Özgeçmiş/soygeçmiş: özellik yok



TAM KAN:



BİYOKİMYASAL TESTLER:



• 64 yaş, erkek hasta, halsizlik, splenomegali

• Anemi, trombositopeni, monositoz

• Sedimentasyon , VitB12 

KEMĠK ĠLĠĞĠ BĠYOPSĠSĠ
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İHK:

Pozitif:

• CD20

• IgD

• IgG

Negatif:

• CD3

• CD5

• Kappa

• Lambda

• CD38

• CD23

• BCL-1

• BCL-6

• CD10

• Annexin A1

• TRAP



FLOW SİTOMETRİ:

Sitogenetik inceleme ?



TANI:

• Diffüz interstisyel B lenfoproliferatif 
hastalık infiltrasyonu gösteren hipersellüler 
kemik iliği biyopsisi

• Olgunun klinik olarak ön planda marjinal zon 
lenfoma açısından araştırılması önerilir



Tanıdan 3 ay sonra……



1050 gr ağırlığında, 25x20x7cm boyutlarında 
splenektomi materyali. Kesitlerde homojen 
kırmızı-kahverenkte ve kitlesel lezyon 
izlenmedi.
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Splenektomi:

• Diffüz kırmızı pulpa infiltrasyonu gösteren küçük 
lenfoid hücreler

• İHK:

CD20+

IgD+

Annexin A1-

Kappa-

Lambda-

CD5-

CD10-

TRAP-

Bcl1-

CD23-



TANI:

• DĠFFÜZ KIRMIZI PULPA ĠNFĠLTRASYONU 
GÖSTEREN B LENFOPROLĠFERATĠF 
HASTALIK 

• SINIFLANDIRILAMAYAN SPLENĠK B 
HÜCRELĠ LENFOMA/LÖSEMĠ (KIRMIZI 
PULPANIN DĠFFÜZ KÜÇÜK B HÜCRELĠ 
LENFOMASI ?)



21 ay tedavisiz takip sonucu…







CD20



Splenomegali ve kemik iliği tutulumu ile 
karakterli matür B hücreli lenfomalar:



Splenomegali ve kemik iliği tutulumu ile 
karakterli matür B hücreli lenfomalar:

• SMZL

• KLL/SLL

• B-PLL

• HCL

• LPL

• MCL

• Sınıflandırılamayan splenik B hücreli lenfoma/lösemi 
kategorisi (splenic diffuse red pulp small B-cell 
lymphoma, HCL-v)





Dalakta kırmızı pulpa ve kemik iliği tutulumu ile 
karakterli B hücreli lenfoproliferatif hastalıklar:

• HCL

• Sınıflandırılamayan splenik B hücreli lenfoma/lösemi 
kategorisi 

– HCL-v

– SDRPSBCL (splenic diffuse red pulp small B-cell
lymphoma)



HCL:

• Lenfoid lösemilerin %2’ni oluşturan nadir bir hastalık

• 50 yaş ve üstü

• Pansitopeni, splenomegali ve kanda az oranda sirküle 
eden neoplastik lenfositler



HCL:



HCL:



Retikülin



CD20



Annexin A1



Bcl-1



TRAP



HCL







CD20



HCL:

• İHK: 

CD20, DBA44, annexin A1, T-bet, CD25, TRAP, soluk 
bcl1 pozitif (CD5, CD10, CD23 -)

• Flow sitometri: 

Yüzey immunoglobulin, CD20, CD22, CD11c, CD103, 
CD25, CD123 pozitif



Dalakta kırmızı pulpa ve kemik iliği tutulumu ile 
karakterli B hücreli lenfoproliferatif hastalıklar:

• HCL

• Sınıflandırılamayan splenik B hücreli lenfoma/lösemi 
kategorisi 

– HCL-v

– SDRPSBCL (splenic diffuse red pulp small B-cell
lymphoma)



HCL-v:

• Orta- ileri yaş, erkek cinsiyet hakim

• Klasik HCL bulgularının bir kısmı yanında farklı 
sitohematolojik ve immünfenotipik bulgular ve klasik 
HCL tedavisine yanıtsızlıkla karakterlidir 

• Lökositoz, monositoz, splenomegali ve kanda sirküle 
eden neoplastik hücreler

• Neoplastik hücreler prolenfosite benzeyen küçük 
nükleol bulundurur



Leukemia & Lymphoma, May 2007; 48(5)

HCL-v

Dalak tutulumu: Kırmızı pulpa infiltrasyonu, pseudosinüs formasyonu ve kan 
gölcükleri izlenir, beyaz pulpa atrofiktir

Kemik iliği tutulumu genellikle interstisyel
retikülin lif artışı görülmez



HCL-v:

• İHK: 

CD20, DBA44, yüzey immunoglobulin-genellikle IgG
pozitif. (Annexin A1, CD25, TRAP, bcl1,CD5, CD10, CD23 
negatif) 

• Flow sitometri: 

Parlak CD20, CD22, CD11c, CD103 pozitif

(CD25, CD123-)



Dalakta kırmızı pulpa ve kemik iliği tutulumu ile 
karakterli B hücreli lenfoproliferatif hastalıklar:

• HCL

• Sınıflandırılamayan splenik B hücreli lenfoma/lösemi 
kategorisi 

– HCL-v

– SDRPSBCL (splenic diffuse red pulp small B-cell
lymphoma)



SDRPSBCL (splenic diffuse red pulp small B-cell 
lymphoma):

• Sinonim: SMZL-diffüz varyant, ‘splenic red pulp 
lymphoma with numerous basophilic villous 
lymphocytes’

• Trombositopeni, hafif-orta derecede lenfositoz, 
masif splenomegali

• Kemik iliği tutulumu: intrasinüzoidal infiltrasyon kural, 
interstisyel ve nodüler infiltrasyon eşlik edebilir



Kırmızı pulpa infiltrasyonu, beyaz pulpa atrofik

Blood. 2008;111:2253-2260



SDRPSBCL:

• İHK: 

CD20, CD22, DBA-44, IgM + D, IgM + G, IgM veya IgG
pozitif

(Annexin A1, CD5, CD25, CD10, CD23 negatif ) 

• Flow sitometri: 

Parlak CD20, CD22; CD103 ve CD11c ±.





Teşekkürler…


