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GIRIS - AMAC

Kronik lenfositik l6semi (KLL) eriskinlerde en sik gb-rilen |6semi tipidir. Genelde asemptomatik baslan-gicl
olmasina karsin ates, halsizlik ve tekrarlayici enfeksiyonlarla da klinikte karsimiza gikabilir. Rutin tam kan
sayiminda lenfositoz saptanir. Lenfadeno-pati veya hepatosplenomegali %40-50 olguda go-rilir. KLL tanisi
konabilmesi icin periferik kanda >5000/mm3 monoklonal B lenfositoz varhigi gereklidir (1). Dolasimdaki B
lenfositlerin klonalitesi akim sitometri ile dogrulanmalidir. Kronik lenfositik I6semi’nin genellikle biyik
hicreli tip olmak tzere lenfoma-ya dénisiimii Richter Sendromu olarak bili-nir. Richter Sendromu, KLL
olgularinin %3-10"unda gorulir (2).

METOD

Olgu Sunumu

Olgumuz, 44 yasinda erkek hasta 2 aydir boyunda sislik sikayeti ile kulak burun bogaz poliklinigine
basvuruyor. KBB’de sol supraklavikuler LAP biopsisi yapiliyor ve "KLL/SLL ile uyumlu" olarak geliyor. Yapilan
tetkiklerde Hemoglobin 12,5gr/dl, I6kosit sayisi 16600/pL, trombosit sayisi 210000/uL, lenfosit sayisi
12000/uL, notrofil:3500/uL idi. Periferik kandan yapilan flow sitometrik incelemede CD19 (+), CD5 (+), CD
20(+), CD22 (+), CD25 (+), CD43 (+), anti-kappa (+) olarak KLL tanisi aldi. Batin ultrasonografide karaciger
normal, dalak (158mm) boyut artmis olarak izlendi. Tanida Rai evre 2, Binet evre B oldugu goérildi. Tedavi
endikasyonu olmadigi icin tedavisiz takip edilen hasta, 6 ay sonra halsizlik sikayeti ile basvurdu. Hastanin
hemoglobini 4,7gr/dl, |6kosit sayisi 25900/uL, trombosit sayisi 363000/uL idi. Anemi etyolojisi icin yapilan
testlerde hemoliz tespit edilmedi, vitamin b12 ve ferritin diizeyleri normaldi. Ust ve alt endoskopide patoloji
tespit edilmedi. Hastanin boyun ultrasonografide sol supraklavikuler lojda 100mmx78mm boyutunda
boynun anterioruna uzanim gosteren bulky kitlesi gérildii. Boyundaki kitleden yapilan biopsi sonucu ve
kemik iligi biopsisi sonucu yine "KLL/SLL ile uyumlu" olarak geldi. Hastadan FISH ile bakilan 17p (-) olarak
geldi ve hastaya R-FC tedavi baslandi. 6 kiir aldi. Bulky kitlesi oldugu icin kemoterapi sonrasi radyoterapi
aldi. Kontrol goriintilemesi yapilan hasta tam remisyon kabul edilerek takibe alindi.
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Hastanin kemoterapi ve sonrasinda radyoterapi bitiminden 2 yil sonra yapilan Boyun tomografisinde

nazofarengeal hava siitlinlni oblitere eden, sag nazal pasaja posteriordan indentasyon gosteren ,bilateral
parafarengeal yag planina uzanimi bulunan, en genis yerinde 40x60 mm boyutlarinda genis yumusak doku
lezyonu tespit edildi. Nazofarenks biopsisinde Diffiiz Blylk B Hiicreli Lenfoma (DBBHL) olarak raporlandi.
immiinohistokimyasal olarak CD20 (+), CD5 (+), CD23 (+), Bcl-2 ile diffiiz (+), MUM-1 ile %30 (+), C-myc ile
%50-60 yayginhkta niikleer (+), Ki-67 % 80 (+) olarak tespit edildi. Bunun {izerine yapilan PET tomografide;
nazoferinkste 47x58mm malign kitle lezyonu (SUV Max:12,6), bilateral servikal (SUV max:6,6),
supraklavikuler ve aksiller lenf nodlarinda metastatik tutulumlar (SUV Max:4,1), sag femur distalinde
belirgin olmak Gzere kemik iligi tutulumu ile uyumlu bulgular saptandi. Kemik iligi biopsisi "diffliz paternde
atipik lenfoid hiicre infiltrasyonu gosteren hiperselliler kemik iligi, biyik B hiicreli lenfomaya
transformasyon gosteren KLL/SLL ile uyumlu" olarak raporlandi. BOS degerlendirmesinde de tutulum tespit
edildi.

Hastaya SSS tutulumu da oldugundan R-IDARAM (Rituksimab, Sitozin arabinosid, idarubicin,
Metotreksat, Deksametazon) kemoterapisi + intratekal kemoterapi (Sitozin arabinosid, Metotreksat,
Deksametazon) baslandi. 2.kiir R-IDARAM sonrasi fasiyal paralizi gelisen hastanin, hastalik
degerlendirmesinde nazofarenksteki kitlede progresyon saptandi ve tekrar kitleden yapilan biyopsi DBBHL
olarak geldi. Tedavi altinda progresyon olan hastaya MATRIX (Rituksimab, metotreksat, sitozin arabinosid,
thiotepa) kemoterapisi planlandi ve 3 kiir verildi. Tam uyumlu HLA vericisi olan hasta allojenik kok hiicre
nakli yapilmak tzere sevk edildi.

BULGULAR

Tartigma

Richter sendromu (RS), kronik lenfositik I6semi hastalarinda agresif lenfomaya dénislimdur. RS'nin
iki patolojik varyasyonu vardir; yaygin varyanti blyik B hiicreli lenfoma ve nadir varyanti Hodgkin lenfoma’dir
(HL) (3). Richter donlisiminden sliphelenilen olgularda vakit kaybetmeden, en hizli progrese olan ve en kolay
ulasilabilen alandan biyopsi yapilmasi gereklidir. DBBHL'ya déniisiimiin prognozu genellikle kétiudir ancak
HL'ya dontsim nisbeten daha iyi prognozludur (4). Richter transformasyonu KLL tanili hastalarin takip

slirecinde ortaya c¢ikabilen, prognozu olumsuz etkileyen nadir gortilen bir klinik tablodur.
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