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 Timus medullasında bulunan medüller B 
lenfositlerinden kaynaklanır.

 1994 de REAL sınıflamasında DLBCL bir alt 
tipi olarak kabul edildi.





 Tüm Lenfomaların            % 2-4
 DLBCL                                    % 6-12
 3. ve 4. dekatta daha sık
 Kadınlarda erkeklerden daha fazla 2:1



KLİNİK
 Anterior Mediastinal kitle 

Vena kava süperior sendromu (%57)
Plevral efüzyon (%50)
Perikardiyal Efüzyon (%50)

153 PMBCL retrospektif İnceleme  tanı anındaki semptom ve bulgular *

LDH Yüksekliği (%77)
B semptomları (%47)
Pelevral ve Perikardiyal Efüzyon (%50)
Evre I-II hastalık (%75)
Bulky Hastalık (%74)

*Favorable outcome of primary mediastinal large B-cell lymphoma in a single institution: the British Columbia experience
K. J. Savage * , N. Al-Rajhi, N. Voss, C. Paltiel, R. Klasa, R. D. Gascoyne and J. M. Connors 2006

Supraklavikuler ve servikal lenf nodları tutulabilir
Uzak lenf nodları ve kemik iliği tutulumu nadirdir.

Relaps ekstranodal olma eğilimindedir.
Karaciğer, GİS , Böbrekler, Overler, SSS.

http://annonc.oxfordjournals.org/search?author1=K.+J.+Savage&sortspec=date&submit=Submit
http://annonc.oxfordjournals.org/content/17/1/123.long#corresp-1
http://annonc.oxfordjournals.org/search?author1=N.+Al-Rajhi&sortspec=date&submit=Submit
http://annonc.oxfordjournals.org/search?author1=N.+Voss&sortspec=date&submit=Submit
http://annonc.oxfordjournals.org/search?author1=C.+Paltiel&sortspec=date&submit=Submit
http://annonc.oxfordjournals.org/search?author1=R.+Klasa&sortspec=date&submit=Submit
http://annonc.oxfordjournals.org/search?author1=R.+D.+Gascoyne&sortspec=date&submit=Submit
http://annonc.oxfordjournals.org/search?author1=J.+M.+Connors&sortspec=date&submit=Submit


Morfoloji

 Morfolojik spektrum olgudan olguya değişebilir.
 Tümör hücrelerini saran fibrozis vardır.
 Geniş şeffaf veya soluk stoplazma.
 Arada bazı hücreler pleomorfik olabilir 

multinükleer reed stenberg hücrelerine 
benzeyebilir.



İmmünfenotip

 CD5, CD10 ve negatif
 CD19, CD 20, CD22, CD79a ve CD45 pozitif.
 CD30 zayıf pozitif.
 TRAF-1 ve nükleer c Rel pozitif.





Genetik

 Tipik  bir sitogenetik değişiklik yoktur.
 CIITA (major histocompatibility complex 

(MHC) class II transactivator CIITA (MHC2TA)
genini içeren translokasyon ( vakaların %40 
‘ında bulunmuştur.

 REL ve BCL11A (2p’de) amplifikasyon
 +9p24
 +2p15





Tanı Evreleme

 Örnekler Mediastinoskopi, perkutan biyopsi, 
anterior mediastinostomi ile alınabilir.

 Total eksizyon uygun değil.
 PET-CT veya BT
 Kemik İliği Biyopsi

*Kemik iliği tutulumu veya uzak lenf nodu 
tutulumu olanlar genellikle başka lenfomanın 
mediastinal tutulumu

 Ann Arbor



Ayırıcı Tanı

 Hodgkin  Lenfoma
 Lenfoblastik lenfoma
 Anaplastik Büyük Hücreli Lenfoma
 B hücreli lenfoma sınıflandırılamayan, DBBHL 

ve KHL arası özellikler içeren
 Timoma
 Germ Hücreli Tümör
 Metastatik Tümör



Ayırıcı TANI

 Genç kadın , Mediastinal kitle
 PMBL hücreleri HL daki Reed Stenberg 

Hücreleri ile karışabilir.
 Skleroz  
 İmmünfenotipleme ayırıcı tanıda yardımcı 

olabilir.

CD15, CD30 , PanB ve PanT antijeleri zayıf HL

Pan B hüre antijenleri pozitif CD30 ve 
CD 15 zayıf pozitif PMBBHL





Ayırıcı TANI
 Kompozit Lenfoma: KHL + PMBBHL

 Ardışık Lenfoma: KHL sonrası gelişen tipik 
PMBBHL veya tersi

 Gri Zon Lenfoma: KHL ve PMBBHL arası örtüşen 
vakalar
(morfolojik olarak NSHL ‘ya benzeyen ancak CD30 
yanısıra CD20 ve CD79a güçlü (+), CD15(-)’liği

 Morfolojik olarak PMBBL’ya benzeyen ancak 
CD20(-) , CD30 (+) CD15(+)



Klinik , morfolojik, immünfenotipik olarak DBBHL (özellikle Primer Mediastinal BHL) 
ve Klasik HL özelliklerinin üst üste bindiği B hücreli Lenfoma

Bu lenfoma daha çok mediastinal hastalıkla beraber olsada periferik lenf 
nodalarında da görülebilir.

CD20 (+), CD30(+), CD15(+/-), LCA (+/-)

Bu lenfomalar hem KHL dan hemden PMBHL dan daha agresiftir.



TEDAVİ
 Kurtarma Tedavileri etkili değil. 
 İlk tedavi oldukça önemli.
 RÖ – RS

 Hangi rejim?
 Radyoterapi?
 YDK/AKHN?
 Relaps/Refrakter Hastalarda Tedavi?



1. jenerasyon 3. jenerasyon

CHOP MACOP-B

VACOP-B

Pro-MACECytaBOM

DA-EPOCH





Rituximab ÖNCESİ

 RÖ dönem de standart tedavi:
VACOP-B or MACOP-B + consolidative
mediastinal involved field radiation therapy 
(IFRT)



RİTUXİMAB SONRASI

















RADYOTERAPİ

 RÖ dönemde 1. jenerasyon ve 3. jenerasyon 
ilaçlardan sonra konsolidasyon amaçlı 
kullanılmış ve sağkalımı olumlu etkilemiştir.

 RS radyoterapinin potansiyel uzun dönem 
toksisitelerinden dolayı tartışmalı hala 
gelmiştir.



Role of radiation therapy in primary mediastinal large B-cell 
lymphoma in rituximab era:

Smith Giri, MBBS,* Vijaya Raj Bhatt, MBBS,* Ranjan Pathak, MBBS, R. Gregory Bociek,
MD, MS, Julie M. Vose, MD, MBA, James O. Armitage, MD

 The five year OS was similar between patients treated with versus without RT 
(82.5% vs. 78.6%,p=0.47). 



YDK/AKHM nin YERİ

 Büyük çalışma yok.
 OS avantajı sağlamadan PFS iyileşme 

sağlıyor.
 5 yıllık PFS oranları  1. remisyonda AKHN 

yapılması ile artıyor.
 ASCT nin başarısı Kemosensitif olanlarda 3 

kat yüksek.



YANIT DEĞERLENDİRME
 Tedavi bitiminden  1 ay sonra mutlaka klinik ve 

laboratuvar
 KT sonra 6-8 hafta sonra PET-CT
 RT bitiminden 3 ay sonra PET-CT

 Gençlerde timik hiperplazi nedeni ile PET yanlış 
pozitivite olabilir.

 Rezidü lezyon için görüntüleme takibi ve biyopsi
 Tedaviye geçilmeden mutlaka biyopsi 

alınmalıdır.



RELAPS HASTALIK

 Genellikle ilk 2 yıl içinde
 Ekstranodal tutulum ile relaps sık
 Tedavi için standart yok
 Kurtarma Rejimi-R  ------ Kemosensitif ise 

YDT



YENİ TEDAVİLER





ÖZET
 Özel bir BHL alt grubudur.
 Küçük mediastinal biyopsiler tanı açısından 

güçlük oluşturur.
 İmmünohistokimyasal boyama 

CD30, CD15, CD20, CD3, CD45, PAX5 
içermelidir.

 R-DA EPOCH günümüzde en akılcı tedavi 
rejimi 



 Sabrınız için teşekkür ederim…..
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