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OZET

Nazal ekstranodal tip NK/T-hiicreli lenfoma (ENKTHL), 6nceleri letal midline lenfoma olarak bilinen, tipik olarak yiiz orta hat yapilarinda destriiksiiyona
neden olan nadir bir lenfoma tiiriidiir. Lezyon siklikla nazal kavitede kitle olarak baslar ve burun tikaniklig1, burun akintisi, burun kanamasi ve damakta
ilser yakinmalarina neden olur. Bu olgu sunumunda 6 aydir burun tikaniklig1 ve damakta yara yakinmasi olan 52 yasinda erkek hasta degerlendirildi. Has-
tanin yapilan fizik muayenesinde sert damakta tilsere lezyonu ve nazal kaviteyi dolduran kitlesi mevcut idi. Nazal kaviteden ve sert damaktaki lezyondan
alinan biyopsi sonucu ENKTHL olarak raporlandi. Hastaya radyoterapi ve kemoterapi tedavisi uyguland: ve takibe alindi.
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ABSTRACT

Nasal type extranodal NK/T-cell lymphoma (ENKTCL), previously known as lethal midline granuloma is a rare type of lymphoma that typically causes
destruction of the midface. The lesion usually arises in the nasal cavity, and presenting symptoms often include nasal obstruction, rhinorrhea, epistaxis, and
ulcer of the palate. A 52-year-old man presented with a 6-month history of nasal obstruction and ulcer of the palate. Physical examination revealed ulcer
of the hard palate and mass in the nasal cavity. Biopsies were performed from the nasal cavity and palatal region were resulted as ENKTCL. Radiotherapy
and chemotherapy were performed and the patient was called follow-up.
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GiRiS

900’li yillarin baslarinda ilk kez tanimlanan yiiz
1 ve burunun destriiktif lezyonlar1 Stewart sendro-
mu olarak adlandirilmakta idi.! Daha sonralar1
oncelikli olarak nazal kaviteyi tutan ve komsu yapila-
ra yayilim gosteren bu destriiktif lezyon “lethal midli-
ne graniiloma” olarak adlandirilmigtir.! Anjiyosentrik
lenfoma terimi ise tiimor hiicrelerinin damarlar etra-
finda gelisme egiliminde olmasindan dolay1 ayni lez-
yonu tanimlamak i¢in kullanilmustir. Idiyopatik
midline destriiktif lezyon, psddolenfoma, polimorfik
retikiilozis ve lenfomatoid graniilomatozis bu lezyonu
tanmimlamak i¢in ge¢miste kullanilan terimlerdir.??
Diinya Saglik Orgiitii’niin (DSO) siniflamasina gore
bu lezyon “nazal tip ekstranodal NK/T-hticreli lenfo-
ma” (ENKTHL) olarak adlandirilmaktadir.* Etiyopa-
togenezi tam olarak bilinmemekle birlikte Epstein
Barr Virus (EBV) sorumlu tutulmakta olup tiimor hiic-
relerinde EBV yiiksek oranda gosterilebilmektedir.
ENKTHL nin siklikla orta yas erkeklerde goriilmekte
oldugu bildirilmektedir. Lezyon siklikla nazal kavite-
de kitle olarak baslar ve burun tikanikligi, burun akin-
t1s1, burun kanamasi ve ylizde siglik yakinmalarina
neden olur.'?

Bu olgu sunumunda nazal kavite ve sert damak ya-
yilimi1 gosteren ENKTHL tanist alan hasta literatiir bul-
gulari ile sunulmustur.

OLGU SUNUMU

52 yasinda erkek hasta yaklagik 1 yildir burunda
tikaniklik, ara ara burun kanamasi yakinmasi ile klini-
gimize bagvurdu. Son 6 aydir damakta sislik ve kanama
yakinmast baslayan hastanin yapilan fizik muayenesin-
de her iki nazal kaviteyi dolduran vejetan kitle ve sert
damakta tilsere kitle mevcut idi (Resim 1). Hastanin an-
teriyor rinoskopisinde her iki nasal pasaji1 tamamen dol-
duran vejetan kitle mevcut idi. Kitlenin nasal septumdan
kaynaklandig1 diistiniildii. Yapilan paranasal siniis bil-
gisayarli tomografi (BT) tetkikinde orta hatta nazal ka-
viteyi dolduran kitlesel lezyon goriildii (Resim 2). Nazal
kavite ve sert damaktan alinan biyopsi 6rneklerinde pa-
tolojik incelemede benzer morfolojik 6zellikler saptan-
di. Mukoza altinda fokal nekroz alanlar1 i¢eren solid
tiimoral infiltrasyon mevcut idi. Bu hiicrelerde sik mitoz
ve apoptozis izlenmekte, iri, hiperkromatik niikleusu be-
lirgin niikleolus dikkati cekmektedir. immiinohistoki-

Resim 2. Hastanin paranazal siniis bilgisayarli tomografisinde koronal ke-
sitte nazal kaviteyi dolduran kitlesel lezyon géruntist.

mayasal boyamalar ile LCA, CD3, CD56, CD30 ve
CD7 ile boyanma olmustur. CD20, CD5, EMA ile bo-
yanma olmamustir. Bcl2 ile fokal boyanma mevcut idi.
Histopatolojik incelemeler sonucunda nazal kaviteden
ve sert damaktan alinan biyopsi sonucu ENKTHL ola-
rak rapor edildi. Onkoloji boliimiine yonlendirilen has-
taya diger sistem taramalari yapildi ve evre 1E olarak
kabul edildi. Hastaya radyoterapi ve sonrasinda 4 kiir
Siklofosfamid, Doksorubisin, Vinkristin, Prednizolon
protokolil uygulandi. Bir yillik takibinde niiks goriil-
medi. Bu olgu sunumu i¢in hastadan ayrintilt onam for-
mu almmustir.
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TARTISMA

Ekstranodal lenfomalar arasinda ENKTHL digerle-
rine gére DSO’ne gore yeni bir tanimlamadir. Lenfoma-
nin bu tipi Naturel killer (NK) hiicrelerin malign
doniisim gostermesi sonucu meydana gelir ve CD56
(ndral hiicre adezyon molekiilii), TIA-1 (T-hiicre intra-
seliiler antijen) saliimi ve T-hiicre reseptdr gen yeniden
diizenlenim yoklugu ile diger T-hiicreli lenfomalardan
ayrilir.' ENTKHL siklikla nasal kavite, paranasal siniis-
ler ve yiiziin orta hat yapilarini, daha seyrek olarak da
deri, yumusak dokular, gastrointestinal sistem ve diger
bolgeleri tutabilen 6zel bir tiir ekstranodal lenfomadir.
Aktive NK hiicre ve daha seyrek olarak da sitotoksik T
hiicre fenotipi tastyan, sitomorfolojik 6zellikleri ¢esitli-
lik gosteren hiicre infiltrasyonu ile karakterlidir.*
ENTKHL Asya, Orta ve Gliney Amerika’da siktir. Bu
iilkelerde tiim lenfomalarin %2-10’unu olustururken ba-
tt tilkelerinde bu oran %1’in altindadir. Ortalama yas 45—
50 arasindadir. Ancak genis bir yas dagilimi soz
konusudur (14-78 yas). Belirgin bir erkek baskinligi géz-
lenir.>¢ Bizim olgumuz 52 yasinda erkek hasta idi.

Bizim olgumuzda ilk seferde alinan biyopsiler ile
tan1 konulmus olmakla birlikte, ENKTHL’li vakalarda
biyopsi 6rnegi biiyiik 6l¢iide nekroz ve iltihabi alanlar
temsil etmesi nedeni ile spesifik tan1 konulmasinda si-
kintilar ile karsilagilir ve biyopsi tekrarlar1 gerekir.” Ol-
gularin %80 kadar1 NK, %20 kadar1 T hiicre fenotipi
gosterir. Taninin konulabilmesi ve diger periferik T hiic-
reli neoplazilerden ayrimin saglanabilmesi icin CD56
pozitifligi oldukea kritik 6neme sahiptir. Ancak CD56,
vakalarin tiimiinde degil bir bolimiinde (%50-90’nin-
da) pozitiftir.>* EBV hastaligin etiyolojisinde sorumlu
tutulmaktadir. EBV niiklear antijen 1 (EBNA-1) ve la-
tent mebran proteini 2 (LMP2) ekspresyonu goster-
mektedir. Etkilenen hastalarin serumlarinda EBV viral
kapsid antijeni (VCA) ve erken antijeni (EA) gibi EBV
antijenlerine kars1 IgG antikorlar1 yiiksek olarak bulun-
maktadir.*# Bizim olgumuzda CD56 pozitif, ancak EBV
antikorlari negatif olarak bulunmustur.

Tablo 1. Sinonazal bolge orta hat destriiktif lezyonlar1.

1. Travmatik nedenler
2. Toksik nedenler
3. Enfeksiyoz nedenler

Kazalar, cerrahi travma
Kokain, krom tuzlari

Fungal: aspergillozis, rhinomukormikozis
4. Enflamatuar nedenler
5. Neoplaziler

Sinonazal bolge orta hat destriiktif lezyonlar ay1-
rict tanis1 Tablo 1’de gosterilmistir.? Ayirici tanida bi-
yopsi 6nemli yer tutmaktadir. Biyopsinin kii¢iik olmasi,
ylzeyel alinmasi, ezilme artefaktlari iceriyor olmasina
bagli olarak lenfoma infiltrasyonu nekroz olarak yorum-
lanabilir. Nadiren iilserasyon sinirindaki psédoepitelyo-
matdz hiperplazi nedeni ile yassi hiicreli kanser ile
ayirict tanida sorun yasanabilir.® Orta hat destriiktif lez-
yonlara neden olan bir diger hastalik Wegener graniilo-
matozudur. inflamasyon graniilomatdz karekterde ve
dev hiicreler vardir. Klinik tabloya akciger ve bobrek tu-
tulumu eslik eder. Klinik bulgulara dayanarak biyopsi
tekrarlar1 yapilmalidir.?

Kulak burun bogaz hekimlerinin sinonazal lenfo-
malar tedavisindeki esas rolii hastaligin erken donemde
teshisidir. Hastalar genellikle burun tikanikligi, burun
akintist gibi kronik rinosiniizit yakinmalari ile bulgu
vermeye baslarken ileri donemlerde burun kanamalari,
yuzde sislik, nazal kaviteyi dolduran {iilsere vejetan kit-
le, komsu yapilara yayilim ile damakta kitle ile kendini
gosterebilmektedir.>**10 Ates, gece terlemesi, kilo kay-
b1 gibi sistemik belirtiler nadiren eslik etmektedir ve ol-
gularin %15’inden azinda goriilmektedir.’ Boyunda
nadiren servikal lenfadenopatiye neden olmakla birlik-
te siklikla submandibuler lenf nodlarini tutmaktadir. Bi-
zim olgumuzda sistemik yakinmalar ve boyunda
lenfadenopati yok idi. Hastaligin prognozu kotii olup 5
yillik sag kalim oranlari igin literatiirde %37.9 ile %45.3
arasinda oranlar verilmektedir.">"" Ozellikle erken ev-
rede tani konulup tedavisi baslanan hastalarin sag kalim
stirelerinin daha uzun oldugu bildirilmektedir. Tedavi-
de radyoterapi ve kemoterapi protokolleri uygulanmak-
la birlikte radyoterapinin kemoterapiye gore daha etkili
oldugu bildirilmektedir. Cerrahi miidahalelerin tedavi-
deki yeri ise biyopsi amaglidir.'>!3

Sonug olarak ENKTHL nadir goriilen bir lezyon
olmakla birlikte yiiz orta hat lezyonlarinda, nazal kavi-
te ve sert damak destriiktif lezyonlarinda ayirici tanida
distiniilmelidir.

Bakteriyel: mycobacteria, sifiliz, rhinoskleroma, aktinomikozis

Sarkoidozis, Wegener grantlomatozis, yabanci cisim graniilomu, poliarteritis nodoza, sistemik lupus eritomatozis
Lenfomalar, Yass! hticreli kanser, bazal hiicreli kanser, rabdomiyosarkoma, esteziyondroblastoma



128 KBB ve BBC Dergisi 17 (3):125-128, 2009

KAYNAKLAR

Al-Hakeem DA, Fedele S, Carlos R, et al. Extranodal NK/T-
cell lymphoma, nasal type. Oral Oncol 2007;43(1):4-14.

Borges A, Fink J, Villablanca P, Eversole R, Lufkin R. Mid-
line destructive lesions of the sinonasal tract: simplified ter-
minology based on histopathologic criteria. Am J
Neuroradiol 2000;21(2):331-6.

Mendenhall WM, Olivier KR, Lynch JW, Mendenhall NP.
Lethal midline granuloma-nasal natural killer/T-cell
lymphoma. Am J Clin Oncol 2006;29(2):202-6.

Vidal RW, Devaney K, Ferlito A, Rinaldo A, Carbone A. Si-
nonasal malignant lymphomas: a distinct clinicopathological
category. Ann Otol Rhinol Laryngol 1999;108(4):411-9.

Hartig G, Montone K, Wasik M, Chalian A, Hayder R. Nasal
Tcell lymphoma and the lethal midline granuloma syndrome.
Otolaryngol Head Neck Surg 1996;114(4):653-656.

Barker TH, Hosni AA. Pathology in focus: idiopathic midline
destructive disease, does it exist. J Laryngol Otol
1998;112(3):307-9.

Sengor A, Ozkarakas H, Ercin C, Memisoglu 1. Nazal kaviteyi
tutan natural killer T hiicreli lenfoma: Olgu sunumu. KBB
Ihtis Derg 2002;9:216-9.

10.

11.

12.

Cuadra-Garcia I, Proulx GM, Wu CL, Wang CC, Pilch BZ,
Harris NL, Ferry JA. Sinonasal lymphoma. A clinicopatholo-
gic analysis of 58 cases from the Massachusetts General Hos-
pital. Am J Surg Pathol 1999;23(11):1356-69.

Erkan AN, Bal N, Yilmazer C, et al. Sinonazal blgenin non-
Hodgkin lenfomast: olgu sunumu. Tiirk Otolarengoloji Arsivi
2007;45: 230-4.

Kandogan T, Olgun L, Aydar L, Sezgin O. Burun ve parana-
zal siniislerin non-Hodgkin lenfomasi: Olgu sunumu. KBB
Ihtis Derg 2004;12:95-8.

Isiksagan V, Topaloglu I, Berkiten G, Peker K. Tki olguda
nazal Natural Killer T-hiicreli lenfoma. KBB Thtis Derg
2002;9:376-9.

Logsdon MD, Ha CS, Kavadi VS, Cabanillas F, Hess MA,
Cox JD. Lymphoma of the nasal cavity and paranasal sinu-

ses: improved outcome and altered prognostic factors with
combined modality therapy. Cancer 1997;80(3):477-88.

. Isobe K, Uno T, Tamaru J, Kawakami H, Ueno N, Wakita H,

Okada J, Itami J, Ito H. Extranodal natural killer/T-cell
lymphoma, nasal type: the significance of radiotherapeutic
parameters. Cancer 2006;106(3):609-15.



