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Primer kitanéz B hicreli lenfomalar (PCBCL'ler), tani sirasinda deri disi hastalik olmaksizin deriden
kaynaklanan nonHodgkin B hiicreli lenfomalardir. ABD'de, PCBCL'ler tim primer kutanéz
lenfomalarin yaklasik %25'ini olusturur, geri kalani agirlikh olarak T hicreli lenfomalardir.
Erkeklerde kadinlara gére daha siktir ve artan yasla birlikte daha sik gorilir. Coklu basmak tedavi
alan ve nukslerle giden, ibrutinib ile 2 aylik tedavi sonrasi tam yanit alinan ve yaklasik 1 yildir
remisyonda olan bir PCDLBCL vakasi sunuyoruz.

68 yasinda kadin hasta 18 yil énce sirt bélgesinde ciltte gikan kasintili lezyonlar nedeniyle yapilan
deri biyopsisi folikiler lenfoma grade 2 olarak raporlandi. Lokal tedavilerle takip edildi. 2009'da
artan sikayetler nedeniyle yapilan cilt biyopisi diffliz biyldk b hicreli lenfoma olarak raporlandi. R-
CHOP kemoterapisi aldi. Rituximab ile idame edilen hasta2010’dan 2016’ya kadar remisyonda takip
edildi. 2016’da yapilan cilt biyopsisinde DBBHL tanisi alan hastaya 6 ay rituximab verildi. 2018'de
nliks olan hastaya R+bendamustin verildi. 1 yil kadar remisyonda olan hastanin 2020 sonunda
skapula gevresinde yeni lezyonlarin gelismesi (resim 1) nedeniyle alinan biyopsi DBBHL ile uyumlu
saptandi(pax5 ve CD79(+)). Coklu basamak tedavi ve uzun sire anti-cd20 blokojanina ragmen
relapslari olan hasta refrakter kabul edildi, hastaya 560 mg/gln ibrutinib baslandi. Tedavinin 2.
ayinda lezyonlarin tamamen geriledi (Resim 2).

PCDLBCL 6zellikle bacak tipinde %35'inin eslik eden MYD88 ve CD79B mutasyonlar oldugu
gosterilmistir. Literatirde, ibrutinib'e mikemmel yanilt veren eslik eden MYD88 ve CD79B
mutasyonlari olan PCLBCL vakalari mevcuttur. Olgumuzda MYD88 mutasyonu dederlendirilemedi
ancak CD79(+) saptanmasi ibrutinibe iyi yanitin géstergesi olabilir. PCDLBCL, daha sik relapsla
giden ve indolent lenfomalara gére daha kisa zamanda progrese olmaktadir. Bacak lokalizasyonu,
goklu cilt tutulumu, MUM1 ve FOX-P1'in ylksek ekspresyonu ve 9p21 kromozomu Uzerindeki
CDKN2A lokusunun silinmesi kotl prognostik faktorlerdiré Olgumuzda takip eden slireglerde bacak
tutulumu olmamistir ancak goklu cilt tutulumu mevcuttur. Olgumuz gibi sik relaps olan PCBCL'da
genetik dedisimlerin ayrintil degerlendirilmesi prognozu ve tedaviyi predikte etmesi agisindan
onemlidir.
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