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P1- DEMIR YUKLENMESi OLARAK YANLIS TANI ALAN HEREDITER HiPERFERRITINEMI-
KATARAKT SENDROMU: BIR OLGU SUNUMU

Serkan Giiven:,Menekse Oztiirk:
1Canakkale Mehmet Akif Ersoy Devlet Hastanesi

Amag: Serum ferritin ylksekligi, klinik pratikte siklikla demir yiklenmesinin bir gostergesi olarak kabul edilmekte
ve bu nedenle ileri tetkiklere ya da demir azaltici tedavilere yol agabilmektedir. Ancak ferritin ayni zamanda bir
akut faz reaktani olup, gercek demir birikimi olmaksizin da yiikselebilir. Herediter hiperferritinemi-katarakt
sendromu (HHKS), sistemik demir ylklenmesi olmadan izole hiperferritinemi ve erken baslangich bilateral
katarakt ile karakterize, nadir goriilen otozomal dominant bir hastaliktir. Klinik farkindaligin disik olmasi,
HHKS nin siklikla herediter hemokromatozis veya sekonder demir yiklenmesi ile karistiriimasina neden
olmaktadir.

Bulgu: Elli sekiz yasinda erkek hasta, uzun siredir devam eden ve etiyolojisi agiklanamayan hiperferritinemi
nedeniyle hematoloji klinigimize basvurdu. Hastanin anamnezinde, besinci dekatta tani alan ve cerrahi gerektiren
bilateral katarakt 6ykiisi mevcuttu. Aile 6yklsiinde babasi, bes kiz kardesi, kizi ve torununda erken baslangigli
katarakt ve ferritin yiksekligi bulunmasi, otozomal dominant gegisi dislindiirdi. Fizik muayenede demir
yuklenmesine ait bulgu saptanmadi. Laboratuvar incelemelerinde serum ferritin duzeyi 790 pg/L olarak
saptanirken, serum demiri, transferrin satilirasyonu, karaciger fonksiyon testleri ve C-reaktif protein diizeyleri
normaldi. Daha 6nce demir yiklenmesi sliphesiyle bir kez terapotik flebotomi uygulanmisti ancak ferritin
diizeylerinde anlamli azalma izlenmemisti. HFE gen mutasyonlari negatifti. Klinik ve laboratuvar bulgular
dogrultusunda HHKS 6n tanisi ile yapilan genetik incelemede, FTL geninin 5’ untranslated region bélgesinde
heterozigot patojenik c.-168G>A varyanti saptanarak tani kesinlestirildi.

Sonug: Bu olgu, izole hiperferritinemi varliginda transferrin satlirasyonunun normal olmasinin 6nemli bir ayiric
ipucu oldugunu ve aile 6ykusinin tanisal slirecte kritik rol oynadigini géstermektedir. HHKS’nin erken taninmasi,
gereksiz ve potansiyel olarak zararli demir azaltict tedavilerin 6nlenmesini saglar. Hiperferritinemi
degerlendirilirken HHKS’nin ayirici tanida mutlaka gz 6ntinde bulundurulmasi gerekmektedir.



P2- KRONiK LENFOSITIK LOSEMIYE ESLIK EDEN MULTiIPL OTOIMMUN TABLO:
INFLAMATUAR MiYOZIT VE SJOGREN SENDROMU OLGUSU

Gizem Erduran Hayta:,Siikrii Tansuhan Cetinerz,Unal Atas:,Utku lltar;,Orhan Kemal Yiicel:,0zan Salim:

1Akdeniz Universitesi Tip Fakdiltesi, i¢ Hastaliklari AD, :Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari AD,
Hematoloji BD

Amag: Giris Kronik lenfositik |6semi (KLL), periferik kan, kemik iligi ve lenfoid dokularda olgun goriinimli ancak
fonksiyonel olarak yetersiz monoklonal B lenfositlerin progresif birikimi ile karakterize, en sik gorilen eriskin
|6semisidir. Anormal B hicre aktivasyonu ve T hiicre fonksiyon bozuklugu nedeniyle gelisen immin
disreglilasyona bagl olarak, KLL hastalarinda basta otoimmiin hemolitik anemi ve immiin trombositopeni olmak
Gzere gesitli otoimmin hastaliklar gelisebilmektedir. Ancak, Sjégren sendromunun KLL ile birlikteligi oldukca nadir
olup, bu birliktelige eslik eden inflamatuvar myozit olgularina literatirde rastlanmamistir. Bu olguda, KLL tanisiile
izlenen bir hastada gorilen inflamatuar miyozit ve Sjogren sendromunun nadir birlikteligi bildirilmektedir.

Bulgu: Olgu 58 yasinda erkek hasta, bes yil 6nce yaklasik iki ay stredir devam eden bilateral (st ve alt
ekstremitelerin proksimal kas gruplarinda progresif kas glicslizligli nedeniyle akut inflamatuvar miyopati 6n
tanisiyla noroloji kliniginde tetkik edilirken saptanan belirgin lenfositoz ve eslik eden hepatosplenomegali
nedeniyle danisildi. Yapilan tetkikler dogrultusunda Evre Il kronik lenfositik I6semi (KLL) tanisi konulan hastaya bu
tanisina yonelik ilagsiz izlem karari alindi. inflamatuvar miyopatiye yénelik ise, bes seans terapétik aferez,
intravendz immiunglobulin, pulse kortikosteroid tedavisi uygulanmis ve sikayetleri gerileyen hasta disiik doz oral
steroid ile noroloji tarafindan takip edilmis, ancak steroid iliskili yan etkilerin gelismesi Uzerine tedavisi
sonlandiriimisti. Takibinin dérdiinct yilinda, KLL acisindan hentiz tedavi endikasyonu olmayan ve miyopatiye ait
semptomlari devam eden hastada poliklonal hipergamaglobulinemi, kas enzimlerinde persistan yikseklik, Ro-52
pozitifligi ve ylksek titre romatoid faktor pozitifligi (131, 5 IU/mL) saptandi. Mevcut bulgular ve tukirik bezi
biyopsi sonucu ile Sjégren sendromu tanisi konulan hastaya romatoloji tarafindan rituksimab tedavisi baslandi ve
tedavi sonrasinda kas giliclinde belirgin klinik iyilesme gozlendi. Glincel tetkiklerinde 16kosit sayisinda belirgin artis
(49.750/mm3), anemi (Hb 8,5 g/dL), trombositopeni (76 bin/mm3) olan, IGVH unmutated, TP53 negatif, RAl evre
4 KLL hastasina tedavi verilmesi planlandi. Kanita dayali olmasa da, inflamatuvar miyopati ve Sjégren sendromu
gibi, olasi KLL iliskili otoimmin bag doku hastaliklari olan hastamiza obinutuzumab ve venetoklaks kombinasyon
tedavisi planlandi.

Sonug: Tartisma KLL, inflamatuar miyozit ve Sjogren sendromu birlikteligi, olasi iliskili ve literatirde bildirilmemis
bir klinik tablodur. Literatirde KLL ve miyozit beraberligi gérilen vaka serileri olsa da, KLL ve miyozit iliskisinin
sans eseri mi, yoksa nedensellikten mi kaynaklandigi bilinmemektedir. Sjogren ile lenfoma birlikteligi nispeten
daha sik olmakla birlikte, yine vaka serileri seklinde KLL ve Sjogren birlikteligi literatiirde mevcuttur. Sjogren—
miyozit iliskisi ise daha belirgindir ve bunlara KLL eslik ettiginde paraneoplastik/immiin mekanizmalar ve kas
infiltrasyonu ayirici tanida diistintlmelidir. Olgumuzda Sjogren sendromu ile miyozit tablosunun KLL'ye sekonder
mi yoksa es zamanh gelisen bagimsiz klinik tablolar mi oldugu kesin olarak ortaya konulamamistir. Bununla
birlikte, KLL hastalarinda gelisen kas gligstizligli yakinmalarinda otoimmiin sireglerin ayirici tanida mutlaka
degerlendirilmesi gerektigi ve multidisipliner yaklasimin tedavi basarisinda énemli rol oynadig disliniilmektedir.
Kanita dayali gii¢lii veriler bulunmamakla birlikte, otoimmin zeminde gelisen KLL ile olasi iligkili mevcut klinik
durumda, anti-CD20 monoklonal antikor ile venetoklaks kombinasyonu, derin yanit ve minimal rezidiel hastalik
negatifligi saglama potansiyeli nedeniyle rasyonel ve makul bir tedavi segenegi olarak degerlendirilmistir. Anahtar
kelimeler: Kronik lenfositik |6semi, inflamatuar miyozit, Sjogren



P3- ES ZAMANLI SPLENIK MARJINAL ZON VE MANTLE HUCRELi LENFOMA: NADIR BIiR
OLGU

ilknur Nizam Ozen,Erdal Kurtoglu:

tAntalya Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi

Amag: Splenik marjinal zon lenfoma dalagin beyaz pulpa folikillerini, splenik hiler lenf nodlarini, kemik iligini ve
sikhkla periferik kani tutan, NHL’larin %1’den azini olusturan distk dereceli bir lenfoma alt tipidir. Mantle cell
lenfomadan (MCL) klinik olarak ¢ogunlukla periferik lenf nodlarinin varligi ile ayrilir; ancak nadiren lenf nodlarinin
geri planda oldugu kemik iligi tutulumu ve masif splenomegaliyle seyreden mantle hiicreli lenfoma olgulari
bildirilmistir. Burada kemik iliginden splenik marjinal zon lenfoma, mide ve kolon biyopsisinden mantle hiicreli
lenfoma olgusu anlatilacaktir.

Bulgu: Elli bes yasindaki kadin hasta karin agrisi nedeniyle basvurdugu hekimin splenomegali saptamasi sonucu
tarafimiza yonlendirilmis. Hastanin dosyasi incelendiginde 3 yil 6nce de ayni nedenle basvurdugu, klonal B
lenfositoz saptanmasi nedeniyle hastaya kemik iligi biyopsisi yapildigi, patoloji raporunun normal olmasi
nedeniyle hastaya takip Onerildigi gorildi. Hasta takipsiz kaldigi donemden sonra karin agrisi nedeniyle
basvurdugundan dalak boyutunun 3 yil 6ncesine gore arttigi ve periferik kanda iliml lenfositoz oldugu gorilda.
Hastanin bu dénemde demir eksikliginin gelismis olmasi ve ishal sikayeti de olmasi nedeniyle hasta igin st GIS
endoskopi ve kolonoskopi planlandi. Yapilan kemik iligi biyopsisi tekrarlandiginda splenik marjinal zon lenfoma
tanisi kondu. Mide ve kolondan alinan biyopsilerde mantle hiicreli lenfoma tanisi kondu. Tanilar arasinda
uyumsuzluk olmasi nedeniyle preparatlar hematopatoloji konusunda deneyimli bir merkezde incelendi ve tanilar
dogrulandi. PET-BT'de mediasten ve batinda yaygin lenf nodlari oldugu, mide ve kolonda distik dizeyli aktivite
oldugu goriildi. Hastaya ilk remisyondan sonra otolog KiT yapilmasi planlandi.

Sonug: plenik marjinal lenfomada goriilen kemik iligi infiltrasyonundaki intrasiniizoidal komponent mantle hiicreli
lenfomada asla bildirilmemistir. Bu nedenle bu hastada es zamanl iki ayri disik dereceli lenfoma mevcuttur.
Hastanin tedavi planlamasi ishal klinigi nedeniyle mantle hiicreli lenfomaya gore yapildi. Nadir de olsa bu iki
antitenin bir arada olabilecegi akilda tutulmahdir.



P4- NUKSEDEN VE DIRENCLI FLT3-ITD MUTANT AML'DE KURTARMA TEDAVISi OLARAK
AZA-VEN-GILTERITINiB KOMBINASYONU: TEK MERKEZLI GERCEK YASAM VERISi

Denis Cetin:,Ajda Giines:,Fatma Keklik Karadag:,Derya Demirz,Nur Akad Soyer:;,Mahmut Tobii:,Fahri
Sahin,Filiz Vural:,Emin Karaca+,Alp Peker:,Haluk Akins, Mehmet Burak Durmaz:,Nazan Ozsan:,
Mine Hekimgil>,Gliray Saydam:

iEge Universitesi Hastanesi, i¢ Hastaliklari A.D., Hematoloji B.D., 2Ege Universitesi Hastanesi, Tibbi Patoloji
A.D., *Ege Universitesi Hastanesi i¢ Hastaliklari A.D. Hematoloji B.D., “Ege Universitesi Hastanesi, Tibbi Genetik
A.D.

Amag: FLT3 mutasyonlari (ITD ve TKD), AML'de en sik izlenen genetik anomalilerdendir ve yiiksek relaps riski ile
kotli prognozla iliskilidir. Yogun kemoterapiye uygun olmayan AML hastalarinda azasitidin ve venetoklaks
(AZA+VEN) kombinasyonu glinimizde standart birinci basamak tedavi olmakla birlikte, FLT3 mutasyonlari bu
rejime direnc gelisiminin temel mekanizmalarindan biridir. FLT3 mutasyonlari, anti-apoptotik proteinler olan BCL-
XL ve MCL-1'in asiri ekspresyonuna yol acarak venetoklaks duyarliligini azaltir. R/R FLT3-mutant AML'de standart
tedavi, Faz 3 ADMIRAL calismasinda kurtarma kemoterapilerine kiyasla sagkalim avantaji (medyan 9.3 aya karsi
5.6 ay) gosteren potent oral FLT3 inhibitori gilteritinib monoterapisidir. Ancak gilteritinib monoterapisi ile elde
edilen yanitlar genellikle kisa siirelidir, kalici ve derin remisyon (MRD negatifligi) oranlar disiiktiir ve hastalarin
¢ogu nihayetinde progrese olur. Preklinik galismalar, gilteritinib ve venetoklaksin sinerjik ¢alistigini; gilteritinibin
MCL-1 ekspresyonunu baskilayarak I6semi hiicrelerinin BCL-2 bagimhiligini artirdigini ve venetoklaksa duyarliligi
geri kazandirdigini géstermistir. Bu sinerji, AZA+VEN omurgasina gilteritinib eklenerek olusturulan "triplet" (ligli)
rejimin klinik olarak arastirilmasina zemin hazirlamistir. R/R FLT3-mutant AML'de (i¢lii kombinasyonun etkinligini
degerlendiren glincel klinik ¢alismalar, rejimin yiksek molekiler yanit oranlari sagladigini ve allojenik kdk hiicre
nakline (allo-HSCT) képri olusturmada oldukca basarili oldugunu géstermistir.

Yéntem: Merkezimizde azasitidin-venetoklaks-gilteritinib kombinasyonu alan relaps/refrakter AML hastalarinin
Ozelliklerinden bahsedilecektir. 4 hasta bu kombinasyon tedavisini almistir.

Bulgu: Medyan tani yasi 67.6 (48-72) olup hastalarin tamaminda FLT3-ITD mutasyonu saptanmistir. iki hasta tani
aninda FLT3-ITD pozitif iken diger iki hastanin relapsinda FLT3-ITD pozitifligi gdzlenmistir. Ug hasta (¢ sira tedavi
almisken bir hastamiz iki sira tedavi almistir. Ortanca tedavi sirasi tgtiir. Uglii kombinasyon aldiktan sonra yanit
degerlendirmesine bakildiginda bir hasta CRh, iki hasta CRi, bir hasta ise CR olarak degerlendirildi. iki hasta ilk sira
tedavi olarak yogun kemoterapi ve midostaurin kombinasyonu, diger iki hasta azasitidin monoterapisi aldi. Dort
hastanin G¢l ilk basamak tedaviye refrakter iken bir hastada CRh yaniti elde edildi. Tim hastalar li¢li kombinasyon
tedavisinden fayda gormis olup bir hasta bu yanitla allogeneik kék hiicre nakline képriilendi ancak hasta firsatgl
enfeksiyonlarin sebep oldugu sepsis nedeniyle naklin 2. Haftasinda kaybedildi. Remisyon sonrasi en uzun sagkalim
14.4 ay saptandi, bu hasta halen hayattadir. Ortanca sagkalim 2.4 ay olarak hesaplanmistir.

Sonug: Azasitidin-venetoklaks-gilteritinib kombinasyonu olduk¢a yliksek remisyon oranlarina sahip olmakla
birlikte uzamis ciddi sitopenilere sebep olabilmekte ve firsatci enfeksiyonlara zemin hazirlamaktadir. Daha 6nce
yogun tedavi almis hastalarda eger nakle uygun ise kopri olarak kullanilabilecegi gibi nakle uygun olmayan
hastalarda uzun siireli remisyon elde etme sansi sunmaktadir.



P5- T-HUCRELI AKUT LENFOBLASTIK LENFOMA iLiSKiLi PARANEOPLASTIK
MIiYELOPROLIFERASYON: NADIR BiR OLGU

Gokhan Yavuz Ugiincii:,Abdullah Ciplak:,Selin Arslan Kirezli, Merve Cagla Bilek:,
Tansuhan Cetiner:,Unal Atas:,Utku lltar:;,Orhan Kemal Yiicel:,0zan Salim:

1Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Amag: Paraneoplastik sendromlar, malignitenin dogrudan timoér yayihmi veya metastazi olmaksizin, timor
hicrelerinden salinan sitokin ve blylime faktorlerinin olusturdugu sistemik etkiler olarak tanimlanir.
Lenfomalarda noérolojik ve endokrin paraneoplaziler daha sik gériliirken hematolojik paraneoplastik sendromlar
oldukg¢a nadirdir.

Yontem: Bu olgu sunumunda miyeloproliferatif hastalik 6n tanisi ile degerlendirilen ve daha sonra T-hiicreli akut
lenfoblastik lenfoma (T-ALL) tanisi alan nadir bir olgu sunulmaktadir.

Bulgu: Yirmi dokuz yasinda kadin hasta, 10 yildir otoimm{in hepatit nedeniyle azatiyoprin 50 mg/gin kullanmakta
iken izlemlerinde belirgin |6kositoz (43.490/uL) ve eritrositoz (7.65 x108/uL) saptanmasi Gizerine miyeloproliferatif
hastalik 6n tanisiyla degerlendirildi. Basvuru sirasinda hemoglobin 13.6 g/dL, hematokrit %43.8, trombosit
144.000/uL, nétrofil 32.3x103/uL, lenfosit 3.95x103/uL, monosit 2.57x103/uL, eozinofil 2.57x103/uL ve bazofil
2.08x103%/puL saptandi. Kemik iligi incelemesinde hiperselliler kemik iligi izlenmis olup blast artisi veya l6semik
infiltrasyon saptanmadi. BCR-ABL ve JAK2 V617F mutasyonu negatif bulundu. Eritropoietin (EPO) dizeyi <1
mlU/mL idi. Es zamanl saptanan servikal ve abdominal lenfadenopatiler nedeniyle yapilan eksizyonel lenf nodu
biyopsisinde CD3*, CD5*, CD10*, TdT*, CD20~ ve PAX5~ boyanma izlendi ve CD10 pozitif T-hiicreli akut lenfoblastik
lenfoma tanisi konuldu. Evreleme PET/BT’de yaygin hipermetabolik lenf nodlari ve kemik iliginde diffiiz aktivite
artisi saptandi. Hastaya CALGB-10403 indiiksiyon kemoterapisi baslandi. Tedavi ile birlikte hastada mevcut olan
I6kositoz geriledi. ilk kiir sonu (D30) degerlendirmesinde hemoglobin 9.5 g/dL, eritrosit 4.31x10%/uL, I6kosit
6.360/uL, nétrofil 5.65x103/uL, lenfosit 0.57x103/uL, monosit 0.10x103/uL, eozinofil <0.01x103/uL, bazofil
0.04x103/uL, trombosit 319.000/uL olarak saptandi. Ayrica EPO diizeyi tedavi sonrasi 143 mlU/mL’ye ylkselirken
LDH 400 U/L’den 189 U/L’ye geriledi. Bulgular T-ALL’ye sekonder gelisen paraneoplastik miyeloproliferatif tablo
ile uyumlu olarak degerlendirildi.

Sonug: Lenfomalar nadiren hematolojik paraneoplastik sendromlarla prezente olabilir. Tumér kaynakli G-CSF
veya GM-CSF uretimi reaktif I0kositoz, eritrositoz ve miyeloid proliferasyonla seyreden tablolar olusturabilir ve bu
durum bazen miyeloproliferatif neoplazmlar taklit edebilir Sunulan olguda l6kositoz ve eritrositoza eslik eden
EPO baskilanmasi klonal olmayan bir miyeloproliferasyonu dislindlirmektedir. Literatlirde benzer olgularin cogu
B-hlicreli veya NK/T-hlcreli lenfoma zemininde bildirilmis olup T-ALL iliskili 6rnekler oldukca sinirhdir. Bu olgu, T-
ALL’nin nadiren miyeloproliferatif hastalik benzeri hematolojik bulgularla prezente olabilecegini gostermektedir.
Klonalite saptanamayan ancak belirgin l6kositoz ile seyreden olgularda paraneoplastik miyeloproliferasyon
olasiligr akilda tutulmahdir.



P6- DiIFFUZ BUYUK B HUCRELi LENFOMA OLARAK PREZENTE OLAN IRF4 REARANJMANI
ILE iLiSKiLi BUYUK B HUCRELI LENFOMA OLGUSU

Fatma Aykas:,Selin Kirz,Volkan Karakus:,Mine Hekimgil:,Erdal Kurtoglu:

1S.B.U. Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Antalya, Tiirkiye, 2Ege Universitesi Tip
Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, izmir, Turkiye, sEge Universitesi Tip Fakdiltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dall, izmir,
Turkiye

Amag: IRF4 rearanjmani ile iliskili biyik B-hiicreli lenfoma (LBCL-IRF4), Diinya Saglk Orgiti’niin 2022
siniflamasinda tanimlanan nadir bir lenfoma alt tipidir. Cogunlukla pediatrik ve geng eriskinlerde gorulir ve siklikla
Waldeyer halkasini tutar. Eriskin hastalardaki veriler sinirhdir. Bu olguda baslangicta diffiz bliyik B-hiicreli
lenfoma (DBBHL) tanisi alan ancak ileri patolojik ve molekiiler incelemeler sonucunda IRF4 ile iliskili lenfoma ile
uyumlu oldugu degerlendirilen eriskin bir hasta sunulmustur.

Yontem: Bilinen ek hastaligi olmayan 51 yasinda kadin hasta Ui¢ aydir devam eden sag tonsil sisligi nedeniyle kulak
burun bogaz poliklinigine basvurdu. Nazofarenks manyetik rezonans goriintiilemesinde sag palatin tonsilde
orofarenks limenine basi yapan 30x27 mm boyutunda lobile konturlu kitle saptandi. Tanisal amagli yapilan
insizyonel biyopsi sonucunda patoloji DBBHL olarak raporlandi ve hasta tedavi planlamasi amaciyla klinigimize
yonlendirildi. Tani sirasinda B semptomu yoktu ve fizik muayenede patolojik lenfadenopati veya organomegali
saptanmadi. PET/BT incelemesinde hastalik evre I1A olarak degerlendirildi.

Bulgu: Hastaya dort kiir R-CHOP kemoterapisi uygulandi ve tam metabolik yanit elde edilmesinin ardindan tutulu
alan radyoterapisi verildi. Takibinin ikinci yilinda yapilan PET/BT incelemesinde bilateral supraklavikiler bélgede
yaklasik 1,5 cm boyutunda lenfadenopatiler saptandi (sag SUVmax: 10,4; sol SUVmanx: 9,8). Ayrica servikal bolgede
SUVmax 2,5 olan milimetrik lenf nodlari izlendi ve bulgular niiks lehine degerlendirildi. Eksizyonel biyopsi
planlandi; ancak tetkik stirecinde supraklavikiler lenfadenopatilerde spontan regresyon gozlendigi icin biyopsi
yapilamadi. Alti ay sonra yapilan kontrol PET/BT incelemesinde supraklavikiler lenfadenopatilerde belirgin
kiicilme ve metabolik aktivitede azalma izlendi. Alisiimadik klinik seyir nedeniyle ilk tani patoloji preparatlari
yeniden degerlendirildi. Tonsil dokusunu infiltre eden bliylik neoplastik hiicrelerde CD20, CD10, PAX5, BCL6 ve
MUM1 pozitifligi saptandi; CD5, CD23, CD3, CD30, BCL2, c-MYC, siklin D1 ve EBER negatif bulundu. Ki-67
proliferasyon indeksi %98 olarak raporlandi ve immiinofenotipik profil germinal merkez B-hiicre fenotipi ile
uyumlu bulundu. CD10, BCL6 ve MUM1 ko-ekspresyonu LBCL-IRF4 olasiligini diistindiirdd. Tani doneminde IRF4
rearanjmanina yonelik molekiler analiz hastanemizde yapilamadigindan bu durum dogrulanamadi.Ancak yeni
nesil dizileme analizinde TCF3 p.S514L (VAF %44) ve KMT2D mutasyonu (VAF %3,5) saptandi. Bu mutasyonlar
germinal merkez kokenli B-hiicreli lenfomalarla uyumlu olup B-hiicreli lenfoma tanisini destekleyen ek molekiler
bulgular olarak degerlendirildi.Klinik, histopatolojik ve immiinofenotipik bulgular birlikte degerlendirildiginde olgu
genetik olarak konfirme edilmemis IRF4 rearanjmani ile iligkili DBBHL ile uyumlu kabul edildi. Hasta tedavi sonrasi
dordiinci yilini tamamlamis olup halen tam remisyonda izlenmektedir.

Sonug: LBCL-IRF4, klasik DBBHL'den klinik, patolojik ve biyolojik 6zellikleri ile ayrilan nadir bir lenfoma alt tipidir
ve siklikla Waldeyer halkasi yerlesimi ile prezente olur. Eriskin hastalarda bildirilen olgu sayisi sinirlidir. Sunulan
olguda tonsiller yerlesim, germinal merkez B-hiicre fenotipi ve CD10, BCL6 ile MUM1 ko-ekspresyonu LBCL-IRF4
ile uyumlu immiinofenotipik 6zellikler gdstermistir. Ayrica yeni nesil dizileme analizinde saptanan TCF3 ve KMT2D
mutasyonlari germinal merkez kékenli B-hicreli lenfomayi destekleyen ek molekiler bulgular saglamistir. Niks
lehine degerlendirilen lenfadenopatilerin spontan regresyon géstermesi dikkat ¢ekici olup LBCL-IRF4’Gin DBBHL'ye
kiyasla daha indolent klinik davranis gosterebilecegini diislindiirmektedir. Bu nedenle Waldeyer halkasi yerlesimli
ve germinal merkez fenotipi gésteren DBBHL olgularinda LBCL-IRF4 ayirici tanida akilda tutulmahdir.



