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Primer Santral Sinir Sistemi
Lenfomasi: Olgu Sunumu ile
Degerlendirme

Primary Central Nervous System
Lymphoma: Evaluation with a Case
Presentation

0z

Primer santral sinir sistem lenfomalar: (PSSSL), viicudun herhangi bir yerinde
primer bir odak olmaksizin, tipik olarak beyin, g6z, spinal kord ve beyin omurilik
sivisina  lokalize olan ekstranodal non-Hodgkin lenfomalar olarak
tanimlanmaktadir. Primer santral sinir sistemi lenfomasi, tiim beyin tiimérlerinin
%2-6’si1 ve tiim non-hodgkin lenfomalarin %1 ile %2'ni olusturur. PSSSL'li
hastalarin klinigi, timériin biiyiikliigii ile lokalizasyonuna ve ayni zamanda
hastanin immiinolojik durumuna baghdir. Tani, goériintiilleme yontemleri
(bilgisayarli tomografi veya magnetik rezonans goriintiileme), beyin omurilik
stvist (BOS) analizi ve histopatolojik incelemeyle konabilir. PSSSL'nin histolojisi
daima B-cell hiicre orjinli orta ve yiiksek dereceli extranodal non-hodgkin
lenfomalardan meydana gelir. Tedavi segenekleri kortikosteroid, radyoterapi ve
kemoterapiyi igerir. Calismamizda santral sinir sistemi yerlesimli, bagka sistemik
bulgular1 ve immiin sistem bozuklugu bulunmayan, steroid tedavisiyle belirgin
olarak diizelen 35 yasinda erkek olgumuzu sunduk.

ANAHTAR SOZCUKLER: Santral sinir sistemi, Lenfoma, 1mmi'msiipresyon,
Tedavi

ABSTRACT

Primary central nervous system lymphoma (PCNSL) is defined as the extra nodal
non-Hodgkin lymphoma, which is confined to brain, orbit, spinal cord and
cerebrospinal fluid without evidence of a primary focus elsewhere in the body.
PCNSL occurs 2%—-6% of all primary brain tumors and 1%—2% of all non-Hodgkin
lymphomas. The clinical presentation of patients with PCNSL varies depending
on the location and size of the tumor, as well as the immunological status of the
patient. The diagnosis can made with imaging (computerized tomography or
magnetic resonance imaging), analyses of cerebrospinal fluid and histopathologic
investigation. Histology of the PCNSL almost consists of intermediate to high-
grade extra nodal non-Hodgkin’s lymphoma of B-cell origin. Treatment options
include corticosteroid, radiotherapy and chemotherapy. In our study we reported
a 35 years old male patient with no evidence of lymphoma outside the CNS and
systemic acquired immunodeficiency syndrome.
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GIRIS

Primer santral sinir sistemi lenfomas1 (PSSSL), B
hiicre kokenli non-hodgkin lenfomalar (NHL) icinde
yer alir (15). PSSSL, tiim beyin timorlerinin %2-
6’s1n1 ve tiim non-hodgkin lenfomalarin %1 ile %2'ni
olusturur (1,3). PSSSL, viicudun herhangi bir
yerinde primer bir odak olmaksizin, tipik olarak
beyin, goz, spinal kord ve beyin omurilik sivisina
lokalize olabilir (13,16). Timor tanisy; goriintiilleme
yontemleri, beyin omurilik sivisi (BOS) analizi ve
histopatolojik inceleme ile konulur. PSSSL’ nin
patolojik tanis1 ve siniflandirilmasi zor olabilir. Tan1
konuldugunda PSSL'nin %90’dan fazlasi ytiksek
gradelidir ve bunlar CD-20 pozitif, diffiiz biiytik B-
hiicreli NHL dirler. Kalan %10 vaka ise Burkitt veya
Burkitt benzeri ve Lenfoblastik lenfoma icine dahil
edilirler (11,13,15). Vakalarin %20’lik kismina ise
BOS icindeki malignensi hiticrelerinden ve kemik
iliginden alinan biyopsi 6rneklerinden c¢alisilarak
PSSSL olarak tan1 konulmaktadir. Tedavi secenekleri
kortikosteroid, radyoterapi ve kemoterapiyi igerir.
PSSSL'nin biiytik bir kismi glukokortikoid ajanlara
kars1 duyarhdir, apopitozise ugrayip ¢oziiliirler
(6,14). Bu nedenle stereotaktik biyopsi yapilacaksa
glukortikoid tedavi oncesi yapilir. Bu yazimizda
olgu sunumuyla birlikte primer santral sinir sistemi
lenfomalariin klinik, radyolojik 6zelliklerini ve
tedavi yontemlerini tartigtik.

OLGU SUNUMU

35 yaginda erkek hasta 15 giin 6nce baglayan bag
agrisi, bulanti-kusma sikayetleriyle poliklinigimize
bagvurdu. Noérolojik muayenesinde, sol hemiparezi,
sol fasial paralizi mevcuttu. Solda babinski refleksi
pozitifdi. Hastaya bilgisayarli beyin tomografisi
(BBT) ve kranial magnetik resonans goriintiileme
(MRG) incelemesi yapildi. Kranial manyetik
rezonans goriintiilemesinde sagda talamus, niikleus
kaudatus kaputu-korpusu, lentiform niikleusu,
internal kapsiilii tutan, 3. ventrikiilii sola dogru iten
ve ventrikiilii ¢evreleyen, septum pelluciduma, sag
periventrikiiler beyaz cevhere, ventrikiil igerisine
dogru uzanimu goriilen, interventrikiiler alana ve
sol lateral ventrikiil gévde komsuluguna uzanimi
secilen, T1A sekanslarda belirgin hiperintens, T2A
sekanslarda hipointens, 30x45x50 mm boyutlarinda
kitle lezyonu izlenmistir (Sekil 1). Hastada ilk etapta
ventrikiil i¢i tiimoral kitle diisliniiliip, preoperatif
olarak 6deme yonelik steroid baslandi. Hastanin 5
glinliik steroid tedavisinden sonra bas agrisinin,

bulant-kusma sikayetinin gectigi, sol
hemiparezisinin diizeldigi goriildii. Bu nedenle
hastaya yeni kranial MRG cekilmesi planlandi.
Hastanin ilk kranial MRG tetkikinden 5 giin sonra
cekilen kontrasthi kranial MRG tetkikinde kitle
lezyonunun  belirgin  kontrast tuttugu ve
boyutlariin da 18x22x22 mm’ye geriledigi dikkati
cekmistir (Sekil 2). Dekort tedavisi alan hastanin
cekilen ikinci Kranial MRG tetkikinde kitlenin kisa
siirede belirgin regresyon gostermesi, sinyal
ozellikleri lenfomay1 distindirmiistiir. Hastaya,
primer odak arastirilmasi ve rutin tetkiklerinin
sonucunda PSSSL tanis1 konuldu. Medikal onkoloji
klinigi tarafindan kemoterapi baglandi. Klinik ve
radyolojik olarak belirgin diizelme goriilen hasta
cerrahisiz takibe alind.

TARTISMA

Primer santral sinir sistemi lenfomalari, non-
hodgkin lenfomalar iginde B-Cell lenfoma olarak
bilinirler. Primer santral sinir sistemi lenfomas:
(PSSSL) tiim santral sinir sistemi lenfomalari icinde
% 1-2 oraminda goriinirler (3, 4). Santral sinir
sisteminde lenfoma primer olabilir veya sistemik
tutulumun kranial metastaz1 olarak gorilebilir.
PSSSL immiin direnci bozuk hastalarda sik
gortilmesine ragmen, son yillarda immiin sistemi
normal olan hastalarda da gorilme siklig:
artmaktadir. Primer kranial tutulumda, lenfomanin
gelisimi tizerine 2 temel goriis ileri siirtilmiistiir
(7,8,13). Birinci goriiste; neoplastik olmayan reaktif
lenfosit popiildsyonu santral sinir sistemin'de bir
enfeksiyon gelismekte ve neoplastik
hiicrelere  déniismektedir.  Sorumlu  tutulan
enfeksiyon kaynaklar1 arasinda 6zellikle viral
etkenler 6n plana ¢tkmaktadir (2,11). Ikinci gortiste
ise B-lenfositler bir lenf nodunda veya ekstranodal
bir merkezde olusmakta, kan akimiyla SSS igine
tasinip yerlesmektedir. SSS iginde bu hiicreler
prolifere olmakta ve PSSSL olarak ortaya
ctkmaktadirlar (2,4,11). Bizim olgumuzda santral
sinir  sistemi  disinda lenfoma  bulgusu
saptanmamistir. PSSSL  ¢ogulukla frontal ve
temporoparietal lobda, basal ganglionlarda,
periventrikiiler bolgede goriiliir, daha az siklikla
serebellum, beyinsap1 ve spinal kordda goriiliir.
PSSSL’i hastalarin ortalama yast 40-60 olarak
bildirilmektedir (7,10,12). Bizim olgumuzun yast 35
idi. Son 30 yil icerisinde PSSSL tamisi tiim yas
gruplarinda  dramatik  olarak  ytikselmistir.

sonrasi
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Sekil 1: 35 yasinda erkek hastanin T2A sekanslh kranial MRG'de
sagda talamusu, niikleus kaudatusu tutan, 3. ventrikiilii sola
dogru iten ve ventrikiilii cevreleyen, sag periventrikiiler beyaz
cevhere, ventrikiil icerisine dogru uzanimi goriilen, 30x45x50
mm boyutlarinda  kitle lezyonu goriilmektedir.

Sekil 2: Hastanmn steroid tedavisi sonrast ¢ekilen T1A sekansli

kranial MRG’de
goriilmektedir.

kitlenin =~ belirgin ~ olarak  kiigiildiigii
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Sekil 3: Hastanin kranial BT tetkikinde kontrastlanmas: yogun,
hiperdens kitle goriilmektedir.

Amerika’da 1973 yilinda populasyonda 10 milyonda
2,5 vaka gortiltirken, 1992 yilinda 10 milyonda 30
olarak gortlmistir (13). Bu 30 yillik siireg
igerisindeki hizli ytikselisin birincil sebebi 1980’li
yillarda virlis epidemilerine karst insan immdiin
defansinin azalmasidir (1,5,13). AIDS’li hastalarda
PSSSL gelisme riski normal populasyondan 3600 kat
daha fazla olarak gorilmiistiir (2,4,6). PSSSL'ye
gortintiileme yontemleri (BT, MR), mikroskopik
muayene (retinal veya vitrous inceleme ile goz ici
timor birikintileri saptanabilir), beyin omurilik
sivist (BOS) analizi ve histopatolojik incelemeyle tani
konabilir (12,15,16). Bizim olgumuzda genel viicut
taramasi ile primer odak arastirillmistir ve sadece
beyinde kitle tespit edilmigtir. PSSSL'nin MR
gortiniimiinde T1"de izo veya hafif hipointens, T2 de
izo veya hafif hiperintens olur. Kranial BT tetkikinde
lenfoma izodens veya hafifce hiperdens goriiliir,
kontrastlanmasi yogun ve homojendir (Sekil 3), (12).
PSSSL'li hastalarin yaklasik % 20’sinde goz tutulumu
vardir ve bu hastalarda tani vitréz sivida malign
hiicrelerin gosterilmesi ile konabilir. BOS’ta atipik
hiicre incelemesinde non-hodgkin lenfoma ile
uyumlu  neoplastik  hematolenfoid  hiicre
saptanmasiyla tani konabilir. En iyi doku tanisi
stereotaktik biyopsiyle konur (10,12,15). Bizim
vakamizda oldugu gibi kranial kitlelerle
karisabilecegi icin cerrahi 6ncesi degerlendirme iyi
yapilmalidir. Goriintiileme yontemleriyle PSSSL'nin
ayiricr tamusinda metastaz, multipl skleroz (MS),
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glioma, fokal demyelinizasyon, toksoplazmosis
diigtiniilebilir ~ (10,15,16). PSSSL hastalarinda
semptomlar lezyonun goriilme yerine gore
degisiklik gostermekle birlikte siklikla bas agrisy,
mental durum degisikligi, bulant;, kusma, fokal
norolojik bulgular olarak siralanabilir (7,10,15).
Hastanin poliklinigimize basvurma nedenleri bag
agrist ve bulanti-kusma idi. Taru alan hastalara
uygulanabilecek tedaviler steroid, radyoterapi ve
kemoterapiden olusur. Ilk kez tan1 konmus PSSSL
hastalarinda kortikosteroid kullanilmas: ile alti ay
kadar stiren bir klinik iyilesme goriiliir (9). Bununla
birlikte bu iyilesme yasam stiresinde belirgin bir
uzamaya yol agmaz. Steroid tedavisinin kesilmesiyle
hastalik ilk yerinde veya néral aksin herhangi bir
yerinde tekrarlar (3,4,8). Lenfomalarin siklikla
kortikosteroidlere sensitif olduklari ve bazen bu
tedavi sonrasinda tamamen kaybolabilecekleri
bilinmektedir (9,17). Steroid tedavisi ile radyolojik
olarak diizelen veya gerileyen lezyonlar arasinda
PSSSL, multipl skleroz, norosarkoidoz sayilabilir.
Kortikosteroidler lenfositotoksiktir ve biyopsiden
once kullanimi tiimoriin nekroza ugramasima neden
olur (6,9). Olgumuzun kranial MRG tetkikinde kitle
ve etrafinda 6dem goriilmesi tizerine dekort tedavisi
bagsland1 ve takibinde yeni kontrastlit MRG istendi.
Hastanin yeni MRG tetkikinde kitlenin boyutunun
30x45x55 mm’den 18x22x22 mm’ye geriledigi
dikkati ¢ekti. Bu durum géz 6ntine alinarak hastanin
bulgular:1 lenfoma ile uyumlu bulundu(17). Bu
hastalarda cerrahi miidahale, serebral herniasyon
riski iceren durumlar ve agir norolojik defisitler
diginda fazla yarar saglamaz. Hastamizda da cerrahi
miidahale distintilmedi. Cerrahi, yasam stiresini
uzatmada c¢ok az etkilidir (9). Yiiksek doz
metotreksattan olusan kemoterapi PSSSL'de
yapilmasi gereken baslangi¢ tedavisidir. Yiiksek doz
metotreksat tedavisine kranial radyasyon tedavisi
eklenmesi ortalama yasam siiresini 12-18 ay
artirmaktadir (14). Kemoterapinin ortalama yasam
siiresini uzattig1 gosterilmis ve bazi ¢alismalarda bu
stire 40 aya kadar ¢tkmistir (16). Hastamiz lenfoma
tanis1 sonras1 medikal onkolojiye yonlendirilmigtir
ve medikal onkoloji tarafindan tedavi baglanmistir.
Bu tedavi yontemlerine ragmen hastalarin
¢ogunlugu tani konulduktan 2 yil sonra igerisinde
Slmektedir (13,14).
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