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I. ÖZET 

ÇOCUKLUK ÇAĞI MİKOZİS FUNGOİDES OLGULARININ KLİNİK 

ÖZELLİKLERİ VE TAKİP VERİLERİNİN DEĞERLENDİRİLMESİ 

Amaç: Mikozis fungoides (MF) hastalarının az bir bölümünde hastalığa ait bulgular çocukluk 

döneminde başlar. Bu olguların bir bölümü bu dönemde tanı alırken, bir bölümünde tanı erişkin 

döneme gecikebilir. Son yıllarda pediatrik MF ile ilgili literatürün genişlemesiyle, hastalığın bu 

dönemde klinik özellikler açısından bazı farklılıklar gösterebildiği ve daha iyi seyirli olduğuna 

dair bilgiler artmıştır. Bununla birlikte kontrollü çalışmalar sınırlıdır. Çalışmamızda geniş bir 

hasta serisinde hastalığın çocukluk döneminde başlamasının MF’nin klinik tiplerinin ortaya 

çıkmasına, evresine ve hastalık seyrine olan etkisinin belirlenmesi amaçlanmıştır. 

Gereç ve Yöntem: İstanbul Üniversitesi İstanbul Tıp Fakültesi Deri ve Zührevi Hastalıkları 

Anabilim Dalı’nda Ocak 2007-Eylül 2021 tarihleri arasında ilk kez MF tanısı konulan veya 

daha önce aynı klinikte MF tanısı konulup bu tarihlerde kontrole gelen ardışık hastalar 

çalışmaya dahil edildi. Hastalar lezyonların başlangıç dönemindeki ve tanı sırasındaki yaşlarına 

göre üç gruba ayrıldı. İlk iki grubu pediatrik dönemde (18 yaş ve öncesi) MF tanısı alan hastalar 

ve pediatrik dönemde MF’ye ait deri lezyonlarının başladığı şeklinde öyküsü olan ancak erişkin 

dönemde (19 yaş ve sonrası) tanı alan hastalar oluşturdu. Erişkin dönem başlangıçlı hastalardan 

oluşan üçüncü grubun verileri kontrol grubu olarak değerlendirildi. Tüm hastaların demografik 

bilgileri, tanı konulana kadar geçen süre, hastalığın klinik tipleri ve tanı anındaki hastalık evresi 

kaydedildi. Tüm gruplarda demografik bilgiler ile ilgili sonuçlar ve klinik tiplerin görülme 

sıklıkları birbirleriyle kıyaslandı. İlk iki grupta en az 3 ay takibi olan olgular genel evre 

ilerlemesi (tanı sırasındaki evrede herhangi bir ilerleme) yönünden değerlendirildi ve birbiriyle 

kıyaslandı. Ayrıca tüm gruplar arasında erken ve geç evrede tanı almış hastaların oranları, takip 

sırasında ileri evreye (evre IIB ve üzerine) progresyon oranları ve tüm hastalık süresi boyunca 

ileri evreye geçiş gösteren hasta oranları birbiriyle karşılaştırıldı. 

Bulgular: Çalışmamıza dahil edilen 651 hastadan 52’si (%8) pediatrik dönemde tanı alırken 

erişkin dönemde tanı alan 30 olguda (%4.6) hastalığın bulguları çocukluk döneminde 

başlamıştı. Pediatrik dönemdeki hastalarda hastalık sıklıkla (%48.1) birden fazla klinik 

varyantın birlikteliğini gösterdi. Her üç hasta grubunda da hastalığın klasik tipi en sık 

karşılaşılan klinik görünümü oluşturdu. Pediatrik MF grubunda diğer iki gruba kıyasla belirgin 
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şekilde daha yüksek oranlarda tespit edilen hipopigmente tip hastalığın ikinci en sık (%55.8) 

karşılaşılan klinik tipini oluşturdu. Folikülotropik (%17.3), purpurik (%7.7) ve ünilezyonel 

(%7.7) tipler bu yaş grubunda geri kalan iki gruba kıyasla daha yüksek oranda görülen diğer 

klinik tiplerdi. Pediatrik başlangıçlı erişkin MF grubunda ise poikilodermik tip (%20) diğer iki 

gruba kıyasla daha yüksek oranlarda saptandı. Tüm pediatrik MF hastaları erken evrede tanı 

almışken, pediatrik başlangıçlı erişkin MF grubunda 1 hasta, erişkin başlangıçlı MF grubunda 

ise hastaların %7.1’i ileri evrede tanı almıştı. Pediatrik MF grubunda hastaların %32.7’si evre 

IB’de tanı alırken, pediatrik başlangıçlı erişkin MF grubunda hastaların %60’ının bu evrede tanı 

aldığı saptandı. Üç gruptan ileri evreye ulaşan toplam 71 olgu bulunmaktaydı. Pediatrik 

dönemde tanı alan olgularından hiçbiri ileri evrede değilken, pediatrik başlangıçlı MF 

olgularından 2’sinde hastalık ileri evreye ulaşmıştı. İleri evreye geçmiş 69 hasta (%97.2) ise 

erişkin başlangıçlı MF grubuna aitti. Erişkin başlangıçlı MF grubunda ileri evreye geçmiş hasta 

oranı (%12.1) her iki pediatrik başlangıçlı MF grubunun toplamına (%2.4) kıyasla istatistiksel 

açından anlamlı olarak (p=0.014) yüksek bulundu.  

Sonuç: Serimizde pediatrik MF sıklığı %8, çocukluk dönemi başlangıçlı MF’nin toplam sıklığı 

ise %12.6 gibi yüksek kabul edilebilecek oranlarda bulundu. Pediatrik MF hastalarında diğer 

gruplara kıyasla sıklıkla birden fazla varyantın bir arada görülmesi ve hastalığın klasik dışı 

varyantları ile prezente olma oranının yüksek olması gibi bazı klinik farklılıklar görüldü. Ayrıca 

hipopigmente, folikülotropik, purpurik ve ünilezyonel MF bu dönemde sık görülen klinik 

tiplerdi. Buna karşılık pediatrik başlangıçlı erişkin MF grubunda ise poikilodermik MF oranı 

muhtemelen uzun hastalık süresiyle ilişkili olarak yüksek görülmekteydi. Aynı hasta grubunun 

pediatrik MF grubuna oranla daha yüksek oranda evre IB hastalık ile tanı alması tanıda gecikme 

dolayısıyla tedavisiz kalınan uzun hastalık süresinin lezyonların yaygınlaşmasına neden olduğu 

şeklinde değerlendirildi. Pediatrik MF olgularında hastaların tamamının erken evrede tanı 

alması ve çok sayıda folikülotropik tipten hasta dahil olmak üzere hiçbir olguda ileri evreye 

progresyon görülmemesi hastalığın bu yaş grubundaki selim seyrine işaret etti. Serimizdeki ileri 

evreye geçmiş olguların tama yakınında MF’nin bulgularının erişkin dönemde başlamış olması 

da bu görüşü destekledi.  

Anahtar Kelimeler: mikozis fungoides, klinik tip, prognoz, pediatrik mikozis fungoides, 

pediatrik başlangıçlı mikozis fungoides 
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II. ABSTRACT 

EVALUATION OF CLINICAL FEATURES AND FOLLOW-UP DATA 

OF CHILDHOOD MYCOSIS FUNGOIDES PATIENTS 

Objective: The symptoms of mycosis fungoides (MF) begin in a minority of patients in 

childhood. While some cases are diagnosed in this period, the diagnosis may be delayed into 

adulthood. In recent years, with expanding of the literature on pediatric MF it has been 

increasingly suggested that the disease may show some differences in terms of clinical features 

and have a better prognosis in this period. However, controlled studies are limited in this area. 

Our study aimed to determine the effect of childhood onset of the disease on the emergence of 

clinical types, disease stage and course of MF in a large series. 

Materials and Methods: Consecutive patients who were initially diagnosed with MF or have 

a follow-up visit with a previous diagnosis between January 2007 and September 2021 in the 

Department of Dermatology and Venereology of Istanbul University, Istanbul Faculty of 

Medicine. The patients were divided into three groups according to their age at the onset of the 

lesions and at the time of the diagnosis. The first two groups consisted of patients diagnosed 

with MF in the pediatric age (18 years and earlier) and patients with a history of skin lesions of 

MF in the pediatric age but diagnosed in adulthood (aged 19 and above). The data of the third 

group consisting of adult-onset patients were considered as the control group. Demographic 

information of all patients, time to diagnosis, clinical types of MF, and disease stage at the time 

of diagnosis were recorded. Results regarding demographic information and the frequency of 

each clinical type were compared with each other in all groups. The cases with at least 3 months 

of follow-up in the first two groups were evaluated in terms of general stage progression (any 

progression in the stage after diagnosis) and compared with each other. In addition, the ratio of 

patients diagnosed in the early and late stages, the rates of progression to the advanced stage 

(stage IIB and above) during follow-up period, and throughout the entire disease duration were 

compared between all groups.  

Results: While 52 (8%) of 651 patients included in our study were diagnosed in the pediatric 

period, 30 cases (4.6%) were diagnosed with MF in adulthood, but the initial symptoms of the 

disease had appeared in childhood. In the pediatric group, MF frequently (48.1%) showed 

coexistence of more than one clinical variant. The classical type of the disease was the most 
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common clinical presentation in all three patient groups. The hypopigmented variant was the 

second most common (55.8%) clinical type in the pediatric MF group which was detected at 

significantly higher rates compared to the other two groups. Folliculotropic (17.3%), purpuric 

(7.7%), and unilesional (7.7%) types were the other clinical types that were more common in 

this age group compared to the other two groups. On the other hand, in the pediatric-onset adult 

MF group poikilodermic type (20%) was found at higher rates compared to the other two 

groups. While all pediatric MF patients were diagnosed at an early stage, 1 patient in the 

pediatric-onset adult MF group and 7.1% of the patients in the adult-onset MF group were 

diagnosed with advanced-stage disease. In the pediatric MF group, 32.7% of the patients were 

diagnosed at stage IB, in contrary in the pediatric-onset adult MF group this rate was 60%. 

Totally 71 cases from the three groups reached the advanced stage. While none of the cases 

diagnosed in the pediatric period had advanced stage, the disease progressed to the advanced 

stage in 2 cases of the pediatric-onset adult MF group. The other 69 patients (%97.2) with 

progression to the advanced stage belonged to the adult-onset MF group. The rate of patients 

progressed to the advanced stage was found to be higher in the adult-onset MF group (12.1%) 

compared to the total number of both pediatric-onset MF groups (2.4%), having a statistically 

significant difference (p=0.014). 

Conclusion: In our series, the frequency of pediatric MF was found to be 8%, and the frequency 

of all childhood-onset MF cases was 12.6%, which could be considered as high. Pediatric MF 

patients showed some clinical differences from other groups that they often presented with non-

classical variants and the co-existence of more than one variant. Furthermore, the 

hypopigmented, folliculotropic, purpuric, and unilesional MF were common clinical types 

observed in this period. In contrary, in the pediatric-onset adult MF group, the rate of 

poikilodermic MF was found to be high, possibly related to the longer disease duration. The 

fact that pediatric-onset adult group was diagnosed with stage IB disease at a higher rate than 

the pediatric MF group was evaluated as the long disease duration without treatment caused  by 

delay in diagnosis lead the lesions to become widespread. The establishment of the diagnosis 

at an early stage in all pediatric MF cases and the absence of progression to the advanced stage 

in any of these cases, including many patients with folliculotropic type, indicated the benign 

course of the disease in this age group. The fact that almost all of the patients with advanced 

stage disease in our series had onset of the lesions in the adulthood also supported this view.  
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Key words: mycosis fungoides, clinical variant, prognosis, pediatric mycosis fungoides, 

childhood-onset mycosis fungoides 
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III. GİRİŞ 

Primer kutane lenfomalar grubunda deriden başlangıç gösteren ve malign klonal 

lenfositlerin proliferasyonu ile karakterize çok sayıda hastalık yer alır. Bu grubun en sık 

görüleni olan mikozis fungoides (MF) bir T hücreli lenfoma alt tipidir. Çoğunlukla erişkin 

yaşlarda başlangıç gösteren MF’nin medyan tanı yaşı 55-60 olarak bildirilmiş ve literatürdeki 

olguların %75’inin 50 yaşın üzerinde tanı aldığı saptanmıştır. Bununla birlikte MF’li hastaların 

bir bölümü çocuktur veya tanı erişkin dönemde bile konsa bazı hastalarda lezyonlarının 

çocukluktan beri var olduğu şeklinde bir öykü alınabilir. Pediatrik vakalar Avrupa ve Kuzey 

Amerika’da MF olgularının %0.5-5’ini oluşturmaktayken Orta Doğu, Asya ve Güney Amerika 

ülkelerinden yayınlanan yeni serilerde biraz daha yüksek oranlar bildirilmektedir. Son yıllarda 

pediatrik MF ile ilgili artan olgu serileri hastalığın başlangıç yaşına göre klinik özellikler ve 

seyir açısından farklılık gösterip göstermediğinin anlaşılmasına katkı yapmaktadır.   

MF’nin erişkin dönemde en sık görülen klasik tipi dışında çok sayıda varyantı da 

tanımlanmış olup çocukluk çağından hastalardan oluşan bazı serilerde hastalığın hipopigmente, 

folikülotropik, poikilodermik ve ünilezyonel (tek lezyonlu) gibi bazı varyantları sık karşılaşılan 

klinik tipleri oluşturmaktadır. Bununla birlikte MF’nin klinik tiplerinin çocukluk döneminde 

görülme sıklığı konusunda seriler arasında ciddi farklılıklar görülmektedir. Pediatrik dönemde 

başlangıç göstermesine karşın erişkin dönemde tanı alan MF olgularının farklı klinik 

özelliklerinin olup olmadığı ise bilinmemektedir. Pediatrik MF’ye dair literatürdeki olgu 

serilerinden elde edilen veriler hastalığın çocuk yaş grubunda çoğunlukla erken evrede tanı 

aldığı, ileri evreye progresyon oranının düşük olduğu ve hastalığın görece iyi seyir gösterdiği 

sonucunu oluşturmuştur. Bununla birlikte literatürdeki çocuk olguların uzun dönem takipleri 

ile ilgili bilgi sınırlıdır. Çocukluk ve erişkin dönem başlangıçlı hastaları klinik özellikler ve 

seyir açısından kıyaslayan az sayıda çalışma bulunmaktadır. Ancak bu çalışmalarda hasta 

sayılarının çok yüksek olmamasının yanı sıra çalışma ve kontrol gruplarının genellikle farklı 

merkezlerden seçilmiş olması sonuçların yorumlanmasını güçleştirmektedir.  

Çalışmamız takip süresi uzun geniş bir seride gerçekleştirilmiş olup MF’li üç farklı 

grubu (çocukluk çağında başlangıç gösterip çocukluk çağında tanı alan, çocukluk çağında 

başlangıç gösterip erişkin dönemde tanı alan ve erişkin dönem başlangıçlı hastalar) klinik 

özellikleri ve hastalık seyri açısından kendi içinde kıyaslayan ilk çalışmadır. Bu çalışmadaki 

ana amacımız çocuklukta tanı alan veya lezyonları başlayan hasta oranının belirlenmesi, aynı 
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hasta grubunda hastalığın temel klinik özellikleri ve sık görülen klinik tiplerinin belirlenmesi 

ve takip sürecinde hastalık seyrinin değerlendirilmesidir. Ayrıca pediatrik dönemde tanı alan 

olgularla, pediatrik dönemde başlangıç gösterip erişkin dönemde tanı alan ve erişkin başlangıçlı 

olguların klinik özellikleri ve hastalık seyirleri karşılaştırmalı olarak değerlendirilerek, hastalık 

başlangıç yaşının hastalığın klinik tipine ve seyrine, bununla ilişkili olarak da prognozuna olan 

etkisinin belirlenmesi amaçlanmıştır. 
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IV. GENEL BİLGİLER 

A. TANIM VE SINIFLAMA 

Lenfomalar, T lenfositler, B lenfositler, NK/T hücreleri veya plazmositoid dendritik 

hücrelerden birinin klonal proliferasyonu sonucu ortaya çıkan hematolojik malignitelerdir[1]. 

Kendi içlerinde Hodgkin lenfoma ve Hodgkin dışı (non-Hodgkin) lenfoma olarak iki grupta 

sınıflandırılırlar. Non-Hodgkin lenfomalar sıklıkla lenf nodlarından başlangıç gösterirken, lenf 

nodu dışı başlangıç gösterenleri ekstranodal lenfoma olarak adlandırılır. Deri, ekstranodal 

lenfomaların gastrointestinal sistemden sonra ikinci en sık başlangıç gösterdiği alandır ve 

deriden başlangıç gösteren lenfomalar, primer kutane lenfoma olarak adlandırılırlar[2, 3]. 

Primer kutane lenfomalar %75-80 sıklıkla T, %20-25 sıklıkla B hücrelerinden kaynaklanırlar[4, 

5]. Mikozis fungoides (MF) en sık kutane T hücreli lenfoma alt tipidir ve tek başına primer 

kutane lenfomaların yaklaşık %50’sini, kutane T hücreli lenfomaların ise %72’sini oluşturur[4, 

6]. MF’de serebriform (dar ve derin girintilere sahip) nukleuslu küçük-orta boyuttaki CD4+ T 

helper (yardımcı) lenfositler prolifere olur ve sayıları artan bu hücre popülasyonu çoğunlukla 

epidermise yönelim (epidermotropizm) özelliğine sahiptir[7].  

Günümüzde primer kutane T hücreli lenfomaların sınıflandırılmasında, lenfomaları 

indolen (yavaş) veya agresif klinik seyir göstermelerine göre iki gruba ayıran ‘‘WHO-EORTC’’ 

sınıflaması (Tablo 1) kullanılmaktadır[4, 8]. MF ve MF varyantları altında değerlendirilen 

folikülotropik MF, pagetoid retiküloz ve granülomatöz gevşek deri indolen klinik seyir gösteren 

lenfomalar olarak sınıflandırılmakla birlikte hastalığın seyri alt tipine göre önemli ölçüde 

değişkenlik gösterir[4]. Primer kutane CD30+ lenfoproliferatif hastalık grubu, subkutan 

pannikülit benzeri T hücreli lenfoma, primer kutane CD4+ küçük/orta boy T hücreli 

lenfoproliferatif bozukluk ve primer kutane akral CD8+ T hücreli lenfoma diğer indolen klinik 

seyir gösteren kutane T hücreli lenfoma alt tipleridir[4, 8]. Eskiden MF’nin lösemik varyantı 

olduğu düşünülen Sezary sendromu (SS) ise artık ayrı bir antite olarak kabul edilmektedir ve 

bahsi geçen sınıflamada agresif klinik seyir gösteren lenfomalar arasında sınıflandırılmıştır[4]. 

Agresif seyir gösteren diğer kutane T hücreli lenfomalar ise primer kutane NK/T hücreli 

lenfomanın nazal tipi, primer kutane agresif CD8+ T hücreli lenfoma, primer kutane γ/δ T 

hücreli lenfoma ve başka yerde sınıflanmamış primer kutane periferik T hücreli lenfomadır. 
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Tablo 1: WHO-EORTC primer deri lenfoması sınıflamasının 2018 güncellemesi (8) 

WHO-EORTC sınıflaması 2018 

Kutane T Hücreli Lenfoma 

 Mikozis fungoides 

 Mikozis fungoides varyantları 

  Folikülotropik mikozis fungoides 

  Pagetoid retiküloz 

  Granülomatöz gevşek deri 

 Sezary sendromu 

 Erişkin T hücreli lösemi/lenfoma 

 Primer kutane CD30+ lenfoproliferatif bozukluk 

  Primer kutane anaplastik büyük hücreli lenfoma 

  Lenfomatoid papülozis 

 Subkutan pannikülit benzeri T hücreli lenfoma 

 Ekstranodal NK/T hücreli lenfoma, nazal tip 

 Kronik aktif EBV enfeksiyonu 

 Primer kutane periferik T hücreli lenfoma, nadir subtipler 

  Primer kutane γ/δ T hücreli lenfoma 

  Primer kutane agresif epidermotropik CD8+ sitotoksik T hücreli lenfoma (provizyonel) 

  Primer kutane CD4+ küçük/orta boy T hücreli lenfoproliferatif bozukluk (provizyonel) 

  Primer kutane akral CD8+ T hücreli lenfoma (provizyonel) 

 Primer kutane periferik T hücreli lenfoma, başka yerde sınıflanmamış 

Kutane B Hücreli Lenfoma 

 Primer kutane marjinal zon lenfoma 

 Primer kutane folikül merkez lenfoması 

 Primer kutane diffüz büyük B hücreli lenfoma, bacak tip 

 EBV+ mukokutan ülser (provizyonel) 

 İntravasküler büyük B hücreli lenfoma 
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B. TARİHÇE 

MF’li ilk olgu, Fransız dermatolog Jean Louis Alibert tarafından 1806 yılında 

tanımlanmıştır[9]. Alibert bu olguyu lezyonların yaws (Ekvator frengisi) hastalığına benzerliği 

nedeniyle başlangıçta pian fungoide olarak adlandırmış fakat 1835 yılında tümöral lezyonları 

şekil olarak doğadaki mantarlara benzetmesi nedeniyle hastalığın adını mycosis fungoide olarak 

güncellemiştir. 1870 yılında, Alibert’in öğrencisi Ernest Bazin hastalığın doğal seyrinde sırayla 

yama-plak-tümör şeklinde çok adımlı gelişme paterni gözlemlediğine vurgu yapmıştır[3]. 

Bununla birlikte, hastalığın erken döneminde (yama-plak dönemi) birçok klinik prezentasyonu 

olabileceğini belirtmiş, farklı klinik görünümleri tanımlarken, ‘ksantoeritrodermia perstans’ ve 

‘poikiloderma vaskulare atrofikans’ gibi adlandırmalar kullanmıştır[9]. Daha sonra 1885 

yılında Vidal ve Brocq öncesinde yama ve plak lezyonlar görülmeden, direkt tümöral 

lezyonlarla başlangıç gösteren hastalar için mycosis fungoides d’emblee terimini 

kullanmışlardır, ancak günümüzde bu hastaların mikozis fungoides dışı T veya B hücreli 

lenfoma hastaları olduğu düşünülmektedir[9]. 

Hastalığın klinik alt tiplerinden eritrodermik mikozis fungoides, Hallopeau ve Besnier 

tarafından 1892 yılında tanımlanmıştır[10]. Yine Brocq tarafından 1902 yılında ‘parapsoriasis’ 

terimi etyolojisi belirsiz bir grup inflamatuar dermatozu tanımlamada kullanılmıştır[9, 11]. 

1938 yılında Sezary ve Bouvrain tarafından Sezary sendromu, 1939 yılında Woringer ve 

Kolopp tarafından pagetoid retiküloz tanımlanmıştır[9, 12, 13]. 1968 yılında, Lutzner ve 

Jordan, SS’de dolaşımdaki atipik lenfositlerin çekirdeklerinin serebriform (dar ve derin 

girintilere sahip nukleus ile ilişkili) görünümüne dikkat çekmiştir[14]. Ardından MF 

hastalarının da deri ve lenf nodu biyopsilerinde benzer morfolojiye sahip hücreler bulunduğu 

görülmüştür[15].  

1970’lerin başlarına kadar MF ve SS’nin lenfoid kökenli tek bir malignite olduğu kabul 

edilmekteydi ancak neoplastik hücrelerin ne tür lenfositlerden köken aldığı ortaya konulabilmiş 

değildi. İlk kez 1975 yılında MF ve SS’deki neoplastik hücrelerin T hücre fenotipi gösterdiği 

ortaya konulmuş ve bu iki antite kutane T hücreli lenfoma olarak adlandırılmıştır[9, 16]. Bu 

yıllarda kutane lenfomalar, histopatolojik bulgularına göre, hematopatologlar tarafından nodal 

lenfomaların sınıflandırılmasında kullanılan Kiel sınıflamasına dahil edilmekteydi[9]. Bu 

sınıflamada MF ve SS, histopatolojik incelemede ortak olarak küçük hücreli serebriform 

nukleuslu lenfositler içeriyor olmaları nedeniyle birlikte sınıflandırılmışlardır[17]. İlerleyen 
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zamanlarda, T ve B hücre kökenli deri lenfoması ayrımı netleşti ve bu lenfomaların sıklıkla lenf 

nodu ve iç organ tutulumu yapmadan sadece deriden başlangıç gösterebildiği ve deriye sınırlı 

kalabildiği, dolayısıyla bunların nodal lenfoma eş değerlerinden farklı klinik seyre sahip 

oldukları dikkatleri çekti[5, 9].  

Primer kutane lenfomalara özgü ilk sınıflandırma 1997 yılında Avrupa Kanser Araştırma 

ve Tedavi Organizasyonu (EORTC) tarafından oluşturulmuştur[17]. Bu sınıflamada farklı 

prognostik özellikler taşımaları göz önünde bulundurularak MF ve SS ayrı birer başlık olarak 

sınıflandırılmıştır. 2001 yılında Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ, WHO)’nün, hematopoetik ve 

lenfoid maligniteler konusunda önerdiği sınıflamanın üçüncü baskısı yayınlanmıştır ve burada 

da primer kutane lenfoma ayrı bir başlık olarak ele alınmıştır[18]. DSÖ sınıflandırmasında, 

EORTC sınıflandırmasında bulunmayan bazı antitelere yer verilmesine ek olarak, DSÖ ve 

EORTC sınıflandırmaları arasında, B hücreli lenfomaların ve bazı nadir kutane T hücreli 

lenfoma tiplerinin sınıflandırılmasına ilişkin uyuşmazlıklar mevcuttu. Bu duruma aydınlık 

kazandırmak amacıyla her iki kurumdan yetkililer bir araya gelerek 2005 yılında ilk kez 

‘‘WHO-EORTC’’ ortak sınıflamasını yayınladılar[4]. Bu sınıflamada, folikülotropik MF, 

pagetoid retiküloz ve granülomatöz gevşek deri MF varyantları olarak sınıflamaya dahil 

edilmiştir. 2008 yılında yayınlanıp, 2016 yılında güncellenen lenfomalar ile ilgili DSÖ 

sınıflamasında da genel olarak ‘‘WHO-EORTC’’ ortak sınıflamasından faydalanılmıştır[1, 19]. 

2018 yılında DSÖ’nün Deri Tümörlerinin Sınıflaması kitabının dördüncü baskısı 

yayınlanmıştır ve ‘‘WHO-EORTC’’ sınıflamasının güncellenmiş versiyonunu içermektedir[7, 

8]. Güncellenmiş ‘‘WHO-EORTC’’ sınıflaması, 2005 yılındaki versiyon ile kıyaslandığında 

bazı provizyonel (geçici) antitelerin eklendiği ve terminolojide bazı değişikliklerin olduğu 

dikkati çekmektedir[8]. Primer kutane akral CD8+ T hücreli lenfoma (provizyonel), hidroa 

vaksiniforme benzeri lenfoproliferatif bozukluk ve sinek ısırığına karşı hipersensitivite 

kavramlarını içeren kronik aktif EBV enfeksiyonu sınıflamaya yeni eklenen başlıklardandır. 

İndolen seyri ve belirsiz malignite potansiyeli nedeniyle primer kutane CD4+ küçük/orta boy 

T hücreli lenfomanın ismi ise lenfoproliferatif bozukluk olarak güncellenmiştir. 

C. EPİDEMİYOLOJİ 

MF deri lenfomalarının en sık görüleni olmasına karşın nadir bir malignite olarak kabul 

edilir. Dünya Sağlık Örgütü istatistik verilerine göre, tüm non-Hodgkin lenfomaların %1’ini 

MF oluşturmaktadır[20]. Buna karşın primer kutane T hücreli lenfomalar arasındaki sıklığı, bir 
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çalışmada %72[6], diğer bir çalışmada ise %53.7 olarak bildirilmiştir[2]. Dünya çapında yıllık 

insidansının 5-6/milyon olduğu öngörülmektedir[7]. Hastalık toplumlar arasında sıklık 

farklılığı gösteriyor olmasına karşın birçok ırk ve coğrafik bölgeye ait MF bildirileri 

bulunmaktadır[21-26]. Amerika Birleşik Devletleri’nde insidans verileri yıllara göre 

değişkenlik göstermektedir. 1973-1998 yılları arasında KTHL ve MF insidansında belirgin artış 

görülürken sonraki yıllarda insidans verileri sabitlenmiştir, 2000-2009 yılları arasında 5-

6/milyon olarak saptanmıştır[27]. 2011-2012 yılına ait verilerde ise insidans 4/milyon olarak 

bulunmuş olup önceki yıllara göre hafif bir düşme söz konusudur[20]. Siyah ırkta daha sık 

görüldüğüne ve başlangıç yaşının beyaz ırka gören daha erken olduğuna dair veriler 

mevcuttur[6, 7, 28, 29]. Ülkemizden geniş MF serileri yayınlanmış olmasına karşın hastalığın 

insidansına yönelik veri bulunmamaktadır[30, 31].  

Sıklıkla erişkin dönemde başlangıç gösteren bir hastalık olan MF’nin medyan tanı yaşı 

55-60’tır[4]. Olguların %75’i 50 yaş ve üzerinde tanı almaktadır[6]. Buna karşılık hastalık, 

çocuk ve adolesan dönemde de görülebilir ve çocukluk çağının da en sık kutane 

lenfomasıdır[32]. Farklı toplumlarda pediatrik olguların oranları değişkendir. Pediatrik vakalar 

Avrupa ve Kuzey Amerika’da MF olgularının %2-5’ini oluşturmaktayken, Orta Doğu, Asya ve 

Güney Amerika’dan MF serilerinde ise daha yüksek oranlardadır[33-36]. MF her iki cinsiyette 

ve her yaş grubunda görülebilir. Erkeklerde kadınlara göre 1.6-2 kat daha sık rastlanır, ancak 

bu sıklık yaş gruplarına göre değişkenlik göstermektedir[4, 6, 7]. Çocukluk çağında erkek 

baskınlığının kısmen azaldığı bildirilmiştir[2]. 

MF hastalarının büyük bir çoğunluğu erken evrede tanı alırlar ve hastaların önemli bir 

kısmı yaşam boyu ileri evrelere progresyon göstermeyebilir[37]. İngiltere’den Agar ve 

arkadaşları tarafından bildirilen 1502 MF/SS hastasının dahil edildiği çalışmada, hastaların 

%70.7’si tanı sırasında erken evre hastalık göstermekteydi[38]. Hollanda’dan van Doorn ve 

arkadaşlarının paylaştığı 309 olguluk MF serisinde ise olguların %72.5’i evre I’de tanı 

almıştır[39]. Demir tarafından yapılan, kliniğimizde 2007-2016 yılları arasında takip edilen MF 

hastalarının değerlendirildiği tez çalışmasında ise, olguların %94.3’ünün erken evrede (evre IA, 

IB, IIA) tanı aldığı bildirilmiştir[40].  
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D. ETİYOLOJİ 

MF’nin etiyolojisi hala aydınlatılamamış bir durumdur. Genetik faktörler, kronik 

antijenik uyarım ve kanserojen maruziyeti üzerinde durulmakta olan başlıca teorilerdir. 

MF olgularının bazılarında, genetik predispozisyonun hastalığın ortaya çıkmasında bir 

tetikleyici olabileceği düşünülmektedir. Bazısı tek yumurta ikizlerinde olmak üzere aynı aile 

içerisinde birden fazla MF olgusunun saptanması, literatürde nadir olarak bildirilmiş olmasına 

karşın, hastalığın prevalansı göz önünde bulundurulduğunda bu teoriyi destekler 

niteliktedir[41-44]. Kliniğimizden de bir anne ve çocuğunda ailesel MF olduğu 

bildirilmiştir[45]. Buna karşın Danimarka’dan MF veya SS tanısı alan bireylerin tek yumurta 

ikizi kardeşlerinin takip edildiği bir çalışmada, 42 çift ikizin ortalama 20 yıl süreyle takibi 

sırasında diğer ikiz kardeşlerde kutane T hücreli lenfoma gelişimi saptanmamıştır[46].  

MF’nin histopatolojik görünümünde ana bulgu T lenfositlerin deriye gelmesi ve 

epidermise yönelim göstermesidir. Antijenik stimulasyondan sonra oluşan ve uyarılan yardımcı 

T hücreleri MF’deki neoplastik infiltrasyonu oluşturan ana hücrelerdir. Kronik antijenik 

stimülasyonun MF oluşumunda tetikleyici olabileceği düşünülmektedir. Aynı zamanda lezyon 

bölgelerinde antijen sunan hücrelerde de artış görülmektedir.  

Literatürde, MF’nin HLA (human leucocyte antigen) doku grubu ile ilişkisinin 

değerlendirildiği çalışmalar bulunmakta olup bir bölümü bu ilişkiyi desteklemektedir[41, 47-

50]. Sınıf II MHC proteinleri, antijen sunan hücrelerde bulunur ve CD4+ T lenfositlere antijen 

sunumunda görev alırlar. MHC proteinlerinin kodlanmasını sağlayan gen kompleksi 6. 

kromozom üzerinde bulunur ve HLA kompleksi olarak adlandırılır. Yapılan çalışmalarda, MF 

ile ilişki saptanan HLA tiplerinin toplumlar arasında farklılık gösterdiği dikkati çekmektedir. 

DRB1*11 ve DQB1*03, Kuzey Amerika’daki beyaz ırktaki ve İsrail’li Yahudi’lerdeki sporadik 

MF’de artmış sıklıkta bulunmuştur[48, 50]. Aynı zamanda İsrail’li Yahudi’lerde, DQB1*03 

alleli ailesel MF’de de kontrol grubuna göre daha sık görülmektedir[41]. İtalya’dan yapılan bazı 

çalışmalarda ise DQB1*05 allelinin MF sıklığı ve kötü prognoz ile ilişkisi gösterilmiştir[47, 

49]. Kaymaz tarafından kliniğimizden yapılan bir tez çalışmasında ise, 48 MF olgusunda HLA 

tiplendirilmesi gerçekleştirilmiş olup, HLA-DRB1*13 alleli ile anlamlı bir ilişki 

saptanmıştır[51].  
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Çevresel ve mesleksel maruziyet ile MF ilişkisinin araştırıldığı bazı çalışmalar olmasına 

karşın, bu konu henüz netlik kazanmış değildir. 1980’lerde yaşanan İran-Irak savaşı sırasında 

kimyasal gaza (hardal gazına) maruz kalan İran’lı gazilerde MF gelişim sıklığının genel İran 

popülasyonuna göre daha yüksek olduğu tespit edilmiştir[52]. Komorbiditeler, hormon bazlı 

ilaç kullanım öyküsü, yaşam tarzı, meslek ve aile öyküsünün kutane T hücreli lenfoma gelişimi 

üzerine etkisini inceleyen bir meta-analizde, MF tanılı hastaların genel topluma göre daha sık 

çiftçilik, ormancılık, ressamlık ve marangozluk mesleği ile uğraştığı ve bu grupta 40 yıl ve üzeri 

sigara tüketen oranının normalden yüksek olduğu dikkat çekmiştir[53].  

Çeşitli çalışmalarda Borrelia burgdorferi, HTLV-I (İnsan T lenfotropik virüsü), HHV-6 

(İnsan herpes virüsü-6), HHV-8 (İnsan herpes virüsü-8), CMV (sitomegalovirüs), MCPyV 

(Merkel hücreli polyoma virüsü), EBV (Epstein-Barr virüsü) gibi enfeksiyon ajanlarının MF 

etiyolojisindeki rolü araştırılmıştır, ancak bu etkenlerle MF gelişimi arasında bir ilişki 

saptanmamıştır[54-57].  

E. KLİNİK ÖZELLİKLER 

MF deriden başlayan ve olguların önemli bir kısmında deriye sınırlı kalan ve çoğunlukla 

hastaların yaşam süresini etkilemeyen bir neoplazidir[58]. Bununla birlikte bazı olgularda lenf 

nodlarına ve iç organlara yayılım ve ölümle sonlanan seyir görülebilir.  

Yama-plaklar ile başlayan klasik tip (Alibert-Bazin) haricinde birçok MF varyantı 

tanımlanmıştır ve hala klinik ve/veya histopatolojik özellikleri ile ilişkili yeni alt tiplerin 

tanımlanmasına devam edilmektedir[59]. MF, foliküler lezyonların olduğu, hipopigmente, 

hiperpigmente, poikilodermik, vezikülobüllöz, iktiyoziform, hiperkeratotik, papüler, purpurik, 

pitriazis likenoides benzeri lezyonlar başta olmak üzere birçok klinik görünüm ile prezente 

olabilmektedir[60, 61]. Hastalığın bu kadar zengin klinik bulgulara sahip olması, birçok 

dermatolojik hastalık ile ayırıcı tanıya alınmasına ve hastalığın ‘büyük taklitçiler’ arasında 

değerlendirilmesine yol açmaktadır[60].  

Farklı klinik görünümleri olan hastalar, sıklıkla tanı sırasında klasik yama ve plak 

şeklinde MF lezyonlarına da sahiptir ya da hastaların takipleri sırasında klasik MF lezyonlarının 

geliştiği gözlenir. Bu farklı klinik görünümdeki lezyonların bazısı klasik MF histopatolojisine 

sahipken, bazılarında alt tipe özgü histopatolojik bulgular da eşlik edebilmektedir[37]. 

Hastalığın klinik seyrinin klasik MF’ye benzer olması nedeniyle, bu tiplerin çoğu ‘‘WHO-
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EORTC’’ sınıflamasında ayrı bir tablo olarak sınıflandırılmamışlardır. Buna karşın, 

folikülotropik (pilotropik, foliküler) MF, pagetoid retiküloz ve granülomatöz gevşek deri, 

klasik MF’ye göre belirgin farklı klinik görünümleri, histopatolojik özellikleri olması ve 

hastalık seyirleri nedeniyle diğer klinik görünümlerden ayrı tutulmuşlar ve ‘‘WHO-EORTC’’ 

sınıflamasında MF varyantı olarak tanımlanmışlardır[4].   

1. Klasik mikozis fungoides (Alibert-Bazin) 

MF’nin en sık görülen klinik tipidir ve yavaş seyirli bir hastalıktır. Çoğunlukla tek başına 

görülür fakat diğer tiplere de eşlik edebilir. MF lezyonları morfolojik olarak başlıca yama, plak 

ve tümörden oluşan üç klinik grupta sınıflanabilir ve hastalık evreleri de bu morfolojik 

özelliklere göre adlandırılır. Aynı hastada değişik morfolojide lezyonlar bir arada olabilir[62]. 

Bu üç klinik evre, hastalığın seyrini ve prognozunu yansıtması açısından önem taşır.  

1.a. Yama evresi 

MF’nin sıklıkla başlangıç dönem lezyonlarını oluşturmaktadır. Yamalar büyük çaplı, 

değişken miktarda eritemli, ince skuamlı, yüzeyden kabarıklık göstermeyen pembe-kahverengi 

lezyonlar ile karakterizedir[58]. Soliter veya çoğunlukla çoklu lezyon şeklindedir. Sıklıkla bir 

odaktan başlangıç gösterip, zaman içinde sayıca artış gösterirler. Genellikle kalça, uyluk ve 

karın başta olmak üzere, güneş görmeyen alanlarda yerleşmeye eğilimlidirler[58]. Dermisteki 

elastik liflerdeki kısmi kayıp ve epidermisteki atrofi nedeniyle lezyonlar kırışık bir görünüme 

sahip olabilir, bu nedenle bazı MF lezyonları ‘parşömen kağıdı benzeri’ veya ‘sigara kağıdı 

benzeri’ olarak tariflenir[37]. Kimi zaman lezyonların sarımsı tonu olabilir, ksantomatöz 

görünümü nedeniyle geçmişte bu tablo ’ksantoeritroderma perstans’ olarak 

adlandırılmıştır[37]. Bu dönemde lezyonlar atopik dermatit, diğer ekzematöz tablolar, psoriasis 

vulgaris, tinea korporis, pitriazis versikolor, sifilitik rozeol başta olmak üzere eritemli yamasal 

lezyonlara yol açan birçok hastalık ile klinik olarak karışabilir. Yamasal lezyonlar tedavi 

edilmediğinde yıllarca değişmeden kalabilir, kendiliğinden regresyon gösterebilir veya plak 

evreye progrese olabilirler[3].  

1.b. Plak evresi 

MF plakları, palpasyonda infiltre, değişen miktarda skuamlanma gösteren, pembe-kahverengi 

lezyonlardır[3]. Plaklar doğrudan sağlam deriden veya önceki yamaların üzerinden gelişebilir. 
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Sıklıkla plak lezyonların yakınında veya diğer deri alanlarında yamalar eşlik eder[58]. Plaklar 

genellikle birbirinden farklı çaplara ve şekillere sahiptir ve asimetrik dağılım gösterirler[3]. 

Zamanla birleşme veya kısmi spontan regresyon nedeniyle merkezden silinme eğilimi gösteren 

plaklar; anüler, arksı, polisiklik veya at nalı gibi değişik şekiller kazanabilir[37]. Yüzeyleri 

çoğunlukla sağlamdır. Ülserasyon nadiren görülür. Yüzeyel erozyonlar olursa üzerinde sarımsı 

kurutlar izlenir, sekonder impetijinizasyon da görülebilir. Plak lezyonlar da sıklıkla yamasal 

lezyonlara benzer şekilde güneşten korunan alanlara yerleşiyor olmakla birlikte, yüz ve saçlı 

deride de nadiren yerleşim gösterebilir[3]. Gerek yama gerekse plak şeklindeki lezyonların 

mukozalarda yerleşmesi beklenmez[58]. Bu dönemde lezyonlar, ekzema, morfea, liken 

simpleks kronikus, psoriasis vulgaris, diğer kutane lenfomalar, granülom anüler, sarkoidoz, 

tinea korporis ve plak lezyonlara yol açan birçok başka dermatoz ile ayırıcı tanıya alınabilir. 

Plak lezyonlar, yıllarca sabit kalabilir, giderek yaygınlaşabilir, spontan regresyon (genellikle 

kısmi) gösterebilir veya tümöral lezyonlara progrese olabilir[3].  

1.c. Tümör evresi 

MF’nin evresinin ilerlediğinin en önemli işareti olan tümöral lezyonlar bir ile birkaç cm 

arasında değişen boyutta, deriden kabarık, kırmızı-kahverengi veya mor renklerde, orta 

sertlikteki nodüler lezyonlardır. Büyük çaplı lezyonlar, hastalığa ismini de veren ‘mantar 

benzeri’ bir görünüme sahip olabilir. Tümöral lezyonların büyüme hızı değişkendir, bazı 

lezyonlar haftalar aylar içinde hızlıca büyürken, aylarca durağan seyir gösteren lezyonlar da 

izlenebilir[58]. Ülserasyon yama ve plak lezyonlardan farklı olarak sık görülen bir bulgudur ve 

dirençli olabilir[3]. Ülsere tümörlere sekonder bakteriyel enfeksiyonların eklenmesi ve sepsis, 

MF’ye bağlı ölümlerin en sık nedenini oluşturur[63]. Yama-plak evrelerinden farklı olarak 

tümöral lezyonlar sadece güneşten korunan alanlara yerleşme eğilimi göstermez. Koltukaltı, 

kasık, meme altı gibi katlantı alanlarına ek olarak, ön kol ve yüz de tümöral lezyonların sık 

yerleştiği alanları oluşturur[3]. Saçlı deride yerleşen birleşme eğilimi gösteren yassı tümöral 

lezyonlar kutis vertisis girata görünümüne yol açabilir[37]. Akral bölgeler de tümöral lezyonlar 

için sık bir yerleşim alanıdır ve hastalığın progresyonunun ilk işareti olabilir[37]. Anogenital 

bölgelerde de tümörlere rastlanabilir[3]. Deriye ek olarak, mukozalar da tümöral lezyonların 

yerleşim yeri olabilir[37].  

MF hastalarının büyük çoğunluğu yama-plak evrelerinden progrese olmaz, tümöral 

evreye geçiş hastaların az bir kısmında (yaklaşık %10-20) görülür[64]. Tümöral lezyonlar 



17 

 

soliter, lokalize veya generalize olabilir[58]. Tümöral lezyonlar eski bir yama-plak lezyondan 

gelişebileceği gibi sağlam deri üzerinde de ortaya çıkabilir. Hastaların çoğunda tümöral 

lezyonlara yama ve plak lezyonlar da eşlik eder[3]. Eğer derideki tümöral lezyonlara yama-plak 

lezyonlar eşlik etmiyorsa veya geçmişte bunların mevcudiyetine dair öykü alınamıyorsa, MF 

tanısından uzaklaşılmalıdır. Direkt tümöral lezyonlarla başlangıç gösteren hastalarda (tumeur 

d’emblee), diğer kutane T veya B hücreli lenfomalar ön tanıda düşünülmelidir[37]. Tümöral 

dönemde lezyonlar psödolenfomalar, diğer primer kutane T ve B hücreli lenfomalar, kutane 

lösemi, solid organ metastazları ve derin mikozlar ile ayrıcı tanıya alınabilir.  

MF’nin deri dışına yayılım riski, başlıca deri lezyonlarının tipi ve yaygınlığı ile 

ilişkilidir[3, 65]. Sınırlı yama-plak lezyonları olan hastalarda ekstrakutan yayılım oldukça nadir 

iken, generalize plak lezyonları olan hastalarda nadir de olsa görülebilir. Tümör evresinde ise 

ekstrakutan yayılım sıklıkla saptanır. Ekstrakutan yayılım, neredeyse her zaman tutulan deri 

alanını drene eden lenf nodlarının tutulumu şeklinde başlangıç gösterir[3]. Sonrasında farklı iç 

organların  tutulumu ve nadiren kemik iliği tutulumu gelişebilir. 

2. Eritrodermik mikozis fungoides: 

Eritrodermi, vücut yüzey alanının %80’inden fazlasının eritem ve skuamla kaplı olması 

olup, MF birçok eritrodermi nedeninden biridir. Bu yaygın döküntü MF’nin deri lezyonlarının 

ileri evrelerinden birini oluşturur (evre III) ve hastalığın tipik histopatolojik bulgularını 

göstermesi ile diğer eritrodermi nedenlerinden ayrılır. Eritrodermi, yama ve plak şeklinde klasik 

MF lezyonları bulunan hastalarda sonradan tabloya eklenebilir veya hastalık doğrudan 

eritrodermik bir döküntüyle başlangıç gösterebilir. Tümörlerden ise önce veya sonra ortaya 

çıkabilir. Diğer eritrodermi nedenlerine göre daha koyu renkli olabilmesi nedeniyle 

melanoeritrodermi olarak da adlandırılır. Eritrodermik MF’de palmoplantar hiperkeratoz, 

fissürler, tırnak değişiklikleri, saç kaybı ve ektropion eşlik edebilir[37]. Sıvı-elektrolit 

dengesizliği, hipotermi gibi sistemik bulgular tabloya eşlik edebilir[62]. Genellikle kaşıntı 

şiddetlidir. Eritrodermik MF’de, klasik MF’ye göre daha sık olarak düşük düzeyde (B1) 

periferik kan tutulumu görülür[37, 62]. Periferik kan tutulumu olan hastalarda hastalığın daha 

kötü seyir gösterdiği bilinmektedir[37].  

SS, eritrodermi, generalize lenfadenopati ve periferik kanda aynı klona ait neoplastik 

CD4+ T lenfositlerin bulunmasıyla karakterize bir tabloyu tanımlamaktadır[37]. Yüksek 

düzeyde (B2) periferik kan tutulumu SS tanısı için gereklidir. SS daha önceden bir MF varyantı 
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olarak kabul ediliyor olmasına karşın, günümüzde ayrı bir tablo olarak değerlendirilmektedir 

ve eritrodermik MF’ye göre prognozu daha kötüdür. 

3. Folikülotropik (pilotropik, foliküler) mikozis fungoides ve foliküler müsinöz 

Folikülotropik MF (FMF), ‘‘WHO-EORTC’’ tarafından MF varyantları arasında 

sınıflandırılmaktadır[4]. Kendine özgü histopatolojik özellikleri ve çok sayıda klinik 

prezentasyonu bulunmaktadır[66-68]. Histopatolojik incelemede interfoliküler epidermis 

yerine folikülü hedef alan CD4+ T lenfositik infiltrasyon hastalığın ana karakteristiğidir[4, 69]. 

FMF’de, klasik MF’den daha baskın bir erkek hakimiyeti görülür (Erkek/kadın: 2-5)[66, 68, 

70, 71]. Hastalık genellikle erişkin yaşta tanı alır, buna karşılık çocukluk çağında da 

görülmektedir[34, 66, 72, 73].  

Foliküler belirginleşme gösteren yama-plak lezyonlar hastalığın en sık karşılaşılan klinik 

tipidir[67]. Eritemli foliküler papüller, liken nitidus benzeri lezyonlar, komedon benzeri 

tıkaçlar, akneiform veya rozasea benzeri eritemli papüler lezyonlar hastalığın diğer 

prezentasyonları arasındadır[37, 66, 74]. Lezyonlu bölgelerde alopesi hastaların %80’inde 

görülen sık bir klinik bulgudur[71]. Foliküler hiperkeratoza bağlı olarak dikensi çıkıntılar 

(‘spike’lar), liken spinulozus benzeri kümelenmiş küçük papüler lezyonlar görülebilir[37, 66, 

68]. FMF lezyonları klasik lezyonlardan farklı olarak baş-boyun bölgesine yerleşme 

eğilimindedir, buna karşılık hastaların %70’inden fazlasında gövde ve ekstremite yerleşimi 

eşlik eder[69, 75-77]. Baş-boyun yerleşimli lezyonlar, kıl foliküllerinin bu alanda daha fazla 

sayıda bulunması ve subkutan yağ dokusuna uzanan derin yerleşimi nedeniyle daha infiltre 

görünümde olabilir[37]. Vellüs kılların bulunduğu alanlarda ise hastalık bulguları genellikle 

daha hafiftir[70, 78]. Kaşıntı, FMF’de daha sık ve şiddetlidir, standart tedavilere yanıt 

vermeyebilir[75, 76]. Aynı zamanda kaşımayla ilişkili olarak gelişen ekskoryasyonlar, 

sekonder ekzematizasyon ve prurigo lezyonları, klinik görünümü değiştirebilir ve hastalığın 

atopik dermatit başta olmak üzere ekzematöz dermatozlar ile karıştırılmasına neden 

olabilir[37].  

Klasik olarak FMF’nin kötü prognozlu bir alt tip olduğu ve tümöral evre MF’ye benzer 

yaşam beklentisi verilerine (5-yıllık yaşam beklentisi %66-80) sahip olduğu kabul 

edilmektedir[75, 76]. Buna karşılık yakın zamanda FMF tanısı alan, ancak iyi seyir gösteren 

olguları da içeren vaka serileri yayınlanmıştır[70, 77, 78]. Son yıllarda FMF’nin kendi 

içerisinde, klinik, histolojik ve prognostik farklılık gösteren iki alt tipe (erken/indolen ve 



19 

 

geç/agresif) ayrılabileceği görüşü önplana çıkmıştır[70, 71]. Yamalar ve/veya foliküler papüler, 

akneiform lezyonlar, keratozis pilaris benzeri lezyonlar ile başvuran FMF hastalarında, 5 yıllık 

hastalığa spesifik sağkalım %95 olarak saptanmış olup, erken evre klasik MF ile benzerdir[71]. 

Lezyonlar sıklıkla gövde yerleşimi gösterir, baş-boyun yerleşimi daha geri plandadır ve kaşıntı 

daha az görülür[67, 70]. Bu hastalar erken/indolen FMF olarak gruplanır. Tümöral ve/veya 

nodüler lezyonlar ile başvuran geç/agresif FMF hastalarında ise prognoz kötüdür ve 5 yıllık 

hastalığa spesifik sağkalım %59 olarak saptanmıştır[71].  

Plak lezyonlarla başvuran FMF hastaları ise oldukça heterojen bir grubu oluşturmakta 

olup, bu grupta neoplastik infiltrasyonun yoğunluğu hastalığın seyri üzerinde belirgin etki 

etmektedir[79]. Histopatolojide az yoğunlukta perifoliküler ve/veya intrafoliküler infiltrasyon 

gösteren olguların (erken-plak evre FMF) seyri, yama ve/veya foliküler papüler lezyonlar ile 

prezente olan hastalara benzerdir. Buna karşılık, hücre infiltrasyonunun şiddetli olduğu, 

infiltrasyonda orta-büyük boy neoplastik hücrelerin bulunduğu plak lezyonlarda ise prognoz 

kötüdür ve tümöral lezyonlar ile başvuran olgulara benzerdir[71]. On yıllık hastalığa özgü sağ 

kalım, erken-plak evre FMF’de %100 iken, geç-plak evre FMF’de %35 olarak saptanmıştır 

(p:0.006)[71]. Klasik MF’ye benzer şekilde, hastalık evresine ek olarak ileri yaş (>60 yaş) ve 

büyük hücre transformasyonu hastalık mortalitesinde artış ile ilişkilendirilmiştir. Klasik 

MF’den farklı olarak başvuru sırasında yaygın sekonder bakteriyel enfeksiyon varlığı da artmış 

mortalite için bağımsız bir risk faktörü olarak tespit edilmiştir. Hodak ve arkadaşlarının tek 

merkezli çalışması da klinik olarak ince plak lezyonlar ile seyreden FMF hastalarının, kalın 

infiltre plaklar ile seyreden FMF hastalarına göre daha iyi prognoz gösterdiğine ve 

histopatolojik olarak infiltrasyon yoğunluğunun iki grup arasında istatistiksel anlamlı fark 

gösterdiğine işaret etmiştir[70].  

Yakın zamanlı literatür verilerinde FMF’nin çocuklarda hastalığın sık bildirilen 

varyantlarından biri olduğu görülmektedir[34, 73, 80, 81]. Çocuk hastalarda, erişkinlerden 

farklı olarak kaşıntı sık görülen bir semptom değildir. Çocuklarda hastalığın prezentasyonu 

sıklıkla foliküler keratotik tıkaçlar gösteren deri renginde veya hipopigmente yamasal lezyonlar 

ve keratozis pilaris benzeri lezyonlar şeklindedir[73]. Gövde hastalığın en sık yerleşim alanını 

oluşturur. Komedon benzeri lezyonlar, kistik lezyonlar bu yaş grubunda genellikle eşlik etmez. 

Çocukluk yaş grubunda hastalığın prezentasyonunun genellikle erken/indolen FMF ile uyumlu 

olduğu ve erişkinlere göre daha iyi klinik seyir gösterdiği düşünülmektedir[73, 80].  
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4. Pagetoid retiküloz (Woringer-Kolopp) 

Pagetoid retiküloz ‘‘WHO-EORTC’’ tarafından kabul edilen üç MF varyantından 

biridir[7, 82]. Woringer ve Kolopp tarafından 1940 yılında 13 yaşında bir erkek çocukta 

tanımlanmıştır[13]. Genellikle ekstremitelerde yerleşimli, yüzeyi psoriasiform veya keratotik, 

keskin sınırlı eritemli skuamlı plaklar ile karakterizedir[60, 83]. Soliter veya tek ekstremiteye 

sınırlıdır[82]. Yaygın lezyonları olan hastalar, günümüzde pagetoid retiküloz başlığı altında 

sınıflandırılmamakta olup geçmişte bildirilen hastaların çoğunlukla agresif seyirli sitotoksik T 

hücreli lenfomalar grubuna ait olduğu ortaya çıkmıştır[37, 84, 85]. Pagetoid retiküloz iyi seyirli 

bir varyanttır. Ekstrakutan yayılım veya hastalıkla ilişkili mortalite günümüze kadar hiç 

bildirilmemiştir, sadece sınırlı sayıda hastanın takibi sırasında klasik yaygın MF geliştiği 

bildirilmiştir[7, 37]. Tedavi yaklaşımı da klasik MF’den oldukça farklıdır. Cerrahi eksizyon, 

lokal radyoterapi, lokal fototerapi, topikal imiquimod, fotodinamik tedavi ve intralezyonel 

interferon tedavi seçenekleri arasında yer alır[4, 86, 87].  

5. Granülomatöz gevşek deri 

Granülomatöz gevşek deri, ‘‘WHO-EORTC’’ tarafından kabul edilen üç MF 

varyantından biri olup sıklıkla fleksural alanlarda yerleşen, gevşek ve sarkık deri görünümüne 

yol açan plaklar veya kitleler ile karakterizedir[4, 7]. Oldukça nadir rastlanır. Genellikle ileri 

yaş erişkinlerde görülmesine karşın çocukluk dönemine ait olgular da bildirilmiştir[88]. 

Tedaviye dirençli ancak yavaş seyirli bir varyanttır[89]. Granülomatöz gevşek deriye, Hodgkin 

lenfoma başta olmak üzere, diğer kutane T hücreli lenfomalar ve akut myeloid löseminin eşlik 

edebileceği öne sürülmüştür[7].  

6. Granülomatöz mikozis fungoides 

Primer kutane lenfomalarda granülom oluşumu sık karşılaşılan bir durum değildir. 

Ancak MF’de nadir de olsa granülomlara rastlanır[89]. Granülomatöz MF, klasik MF 

görünümlü lezyonları olan hastalarda tanı sırasında veya tanıdan yıllar sonra histopatolojik 

incelemede saptanabilir[60]. Yama, plak veya tümöral lezyonlarda granülomatöz MF 

görülebiliyor olmasına karşın, bazı yazarların deneyimi granülomatöz reaksiyonun tümöral 

lezyonlarda daha sık görüldüğü yönündedir[37]. Bazı olgularda MF’nin diğer varyantlarına da 

eşlik edebildiği bilinmektedir[60, 89]. Klinik olarak skuamlanma göstermeyen kalın plak ve 

nodüller şeklinde karşımıza çıkabilir[60]. Gevşek sarkık deri görünümünün eşlik etmemesi, 
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granülomatöz gevşek deriden ayrımında yardımcıdır[89]. Granülomatöz reaksiyonun 

etiyolojisi nedeni aydınlatılabilmiş değildir. Dokuyu infiltre eden neoplastik hücrelere karşı bir 

konak yanıtı nedeniyle meydana geldiği ileri sürülmüştür[90]. Beksaroten ve interferon 

tedavileri ile granülom gelişimi ilişkilendirilmiştir[60, 91]. FMF hastalarında da foliküler 

destrüksiyon nedeniyle reaktif olarak granülom oluşumu görülebilir[37]. Granülomatöz MF, 

klasik MF ile karşılaştırıldığında kötü prognozlu bir varyant olarak kabul edilmektedir[89].  

7. Hipopigmente mikozis fungoides 

Hipopigmente MF ilk kez 1973 yılında Ryan ve arkadaşları tarafından 

tanımlanmıştır[92]. Koyu deri tipine sahip kişilerde ve çocuk-adolesan yaş grubunda daha sık 

görülen bir varyanttır ve klasik MF’den farklı olarak cinsiyet ayrımı gözetmez[93-95]. 

Çocukluk çağında hastalığın en sık görülen varyantı olarak kabul edilir[33, 73, 96, 97]. 

Kliniğimizde 1997-2011 yılları arasında takip edilmiş 20 çocukluk çağı MF olgusundan oluşan 

seride de hastaların %45’inde hipopigmente lezyonlar görülmüştür[98]. Klinik olarak gövde ve 

ekstremitelerde yerleşimli, hipopigmente dağınık küçük maküller veya geniş yama veya plak  

lezyonlar ile karakterizedir[99]. Atrofi ve skuamlanma, klasik MF’deki kadar belirgin 

değildir[60]. Hipopigmente lezyonlar tek başına görülebileceği gibi bazı hastalarda klasik MF 

lezyonları da tabloya eşlik eder[99-101]. Hipopigmente MF’de hipopigmentasyonun 

etiyopatogenezi net bir şekilde ortaya konulamamıştır. Atipik hücrelerin anormal 

melanogeneze yol açması, keratinositlere melanin transferinde sorun olması ve inflamasyona 

ikincil nonspesifik melanosit hasarı bu konuda sorumlu olabileceği düşünülen 

mekanizmalardır[60, 99, 102, 103].  

Hipopigmente MF klinik olarak pitriazis alba, vitiligo, pitriazis versikolor, pitriazis 

likenoides kronika, sarkoidoz, postinflamatuar hipopigmentasyon ve lepra gibi hipopigmente 

lezyonlarla seyreden diğer dermatozlarla ayırıcı tanıya girer ve şüphe halinde tanısı biyopsi ile 

konur[60, 95, 99, 104]. Hipopigmente MF’de atipik lenfoid infiltrasyonda CD8+ ekspresyonu 

hakimiyeti sık görülür[93, 99]. Singh ve arkadaşları hipopigmentasyonun etiyopatogenezinde 

CD8+ lenfositlerin epidermal keratinositlerde bulunan CD117 reseptörü üzerindeki sitotoksik 

etkisini sorumlu tutmuştur[105]. CD117 epidermal keratinositlerde bulunan bir kök hücre 

faktörü reseptörüdür. CD117’nin ekspresyonunda azalma veya inhibisyonu epidermisteki 

melanositlerde kayba yol açmaktadır. Hipopigmente MF’de CD117 ekspresyonunda azalma 

olduğu, buna karşılık klasik MF’de ise CD117’nin korunduğu Singh ve arkadaşları tarafından 
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gösterilmiştir[105]. Hipopigmente tipin prognozunun klasik MF’ye göre daha iyi olduğu 

düşünülmektedir[99, 101, 106]. Tedavi sonrası sıklıkla lezyonun rengi normale döner ve 

repigmentasyon tedavi başarısını takipte kullanılmaktadır[93, 107]. 

8. Poikilodermik mikozis fungoides 

Poikilodermik MF lezyonları klinik olarak atrofi, telanjiektazi, hipo- ve 

hiperpigmentasyonun iç içe geçmesi ile karakterizedir[37, 108]. Klasik MF’ye göre daha erken 

yaşta başlangıç gösterir[108]. Lezyonlar meme, kalça, uyluk gibi sürtünmeye sık maruz kalan 

alanlarda yerleşme eğilimindedir, ancak yaygın dağılım gösterebilir[37, 109]. Hastalığa sıklıkla 

klasik MF lezyonları eşlik eder, klasik MF lezyonlarında da zamanla poikilodermik 

değişiklikler gelişebilir[109]. Uzun süredir mevcut olan poikilodermik MF lezyonlarında 

zamanla ağsı (retiform) görünüm gelişebilir, önceden bu klinik görünüm ‘parakeratozis 

variegata’ olarak adlandırılmıştır[37]. Dermatomiyozit, Civatte poikiloderması ve kronik 

radyodermit gibi edinsel olarak ortaya çıkan poikiloderma nedenleri ile ayırıcı tanıya girer[60]. 

Tedavi altında dermisteki lenfositik infiltrasyonun gerilemesine karşın, deride görülen bazı 

yapısal değişiklikler (epidermal atrofi, telanjiektazi, pigmentasyon) nedeniyle lezyonların 

klinik görünümünde tam düzelme olmayabilir[37]. Prognozun klasik MF’ye göre kısmen daha 

iyi olduğu düşünülmektedir[38, 108, 110].  

9. Tek lezyonlu (Ünilezyonel) mikozis fungoides 

MF çoğunlukla yaygın lezyonlarla seyretse de sınırlı lezyonlara da yol açabilir. 

Ünilezyonel MF tanımı tanı sırasında %5’lik vücut yüzey alanını aşmayan tek bir alana sınırlı 

birbiriyle devamlılık gösteren lezyonlar için kullanılır. Bazen hastanın tek bir lezyonu da 

olabilir[111]. Gerek erişkin ve gerekse çocuk yaş grubunda bu tip lezyonlar nadiren 

bildirilmiştir[112-114]. Ünilezyonel MF’de lezyonların dağılımı klasik MF ile benzerdir, kalça, 

aksilla, meme ve uyluk sık görülen yerleşim bölgelerini oluşturur[37]. Sınırlı lezyonlar eritemli-

skuamlı, psoriasiform, ekzematöz, poikilodermik, hipopigmente veya folikülotropik karakter 

gösterebilen farklı klinik prezentasyonlar ile karşımıza çıkabilir[111, 112, 115]. Histopatoloji 

genellikle klasik MF ile benzerdir. Lezyon karakteri, yerleşim yeri ve histopatolojik özellikler 

açısından pagetoid retikülozdan farklılık gösterir[115]. Prognozun genel olarak çok iyi olduğu 

bir MF varyantıdır[112]. Hastaların bir bölümünde sonradan başka bölgelerde nüks olabilir.  
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10. Purpurik/Pigmente purpurik dermatoz benzeri mikozis fungoides 

Purpura, farklı tipten MF lezyonlarına eşlik edebilen bir bulgu olabilir. Hipopigmente MF 

olgularında da, purpura birlikteliği görülebilir. Pigmente purpurik dermatoz benzeri MF nadir 

görülen bir varyanttır[116]. Klinik olarak purpurik, hiperpigmente yamasal lezyonlar ile 

karşımıza çıkar. Pigmente purpurik dermatoz ve MF ilişkisi tam olarak aydınlatılmış bir durum 

değildir[2, 117-119]. Bazı yayınlar pigmente purpurik dermatoz zemininden MF 

gelişebileceğini iddia ediyor olmasına karşın, bazı yazarlar bu olguların baştan beri MF olguları 

olduğunu ve histopatolojik olarak da net ayrım yapılamayabileceğini vurgulamıştır[118, 120]. 

Bu nedenle PPD tanısı konulan olgular, yakın takip altında tutulmalı ve gerekirse tekrarlayan 

biyopsiler ile tanı doğrulanmaya çalışılmalıdır. 

11. Hiperpigmente mikozis fungoides 

Diffüz hiperpigmentasyonla karakterize nadir görülen bir MF varyantıdır[121]. Koyu deri 

tipine sahip kişilerde daha sık karşılaşılmaktadır[122]. Konvansiyonel MF karakterindeki 

lezyonlarla veya nadir görülen MF varyantlarıyla birlikte görülebilir[60, 122]. MF 

eritrodermisinin eritem dışında hiperpigmente bir görünümü olabilir, bu durum 

melanoeritrodermi olarak tanımlanmıştır[123]. Hiperpigmente MF’de CD8+ hücre pozitifliği 

klasik MF’ye göre daha sık görülmektedir[122]. Etyopatogenezinde sitotoksik CD8+ hücrelerin 

bazal keratinosit ve melanositleri etkileyerek bazal tabaka hasarına ve bunun sonucunda 

melanin inkontinensine yol açtığı öne sürülmüştür[60]. Hiperpigmente MF’nin seyir açısından 

farklılık yaratıp yaratmadığı net olarak bilinmemekle beraber, prognozun klasik MF’nin erken 

evresi ile benzer olduğu düşünülmektedir[122]. 

MF’nin bu iyi bilinen varyantlarına ek olarak az sayıda hastada tanımlanmış, akantozis 

nigrikans benzeri, iktiyoziform, palmoplantar, papüler, perioral dermatit benzeri, psoriasiform, 

zosteriform, büllöz, dishidrotik, püstüler, verrüköz/hiperkeratotik, interstisyel, liken sklerozus 

benzeri ve anetodermik MF gibi klinik veya histolojik varyantları da vardır[37, 60].  

12. Pitriazis likenoides ve mikozis fungoides ilişkisi 

Pitriazis likenoides (PL), pitriazis likenoides et varioliformis akuta (PLEVA) ve pitriazis 

likenoides kronika (PLK) spektrumunu kapsayan inflamatuar deri hastalıklarını tanımlamak 

için kullanılır[124, 125]. Sıklıkla çocukluk ve genç erişkinlik dönemlerinde görülür. Olguların 
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%20’sini pediatrik dönemdeki hastalar oluşturur. Etiyolojisi henüz belirlenememiş olup, 

enfeksiyöz ajanlara, ilaçlara karşı inflamatuar reaksiyon veya immün kompleks aracılı bir 

küçük damar vasküliti olabileceğini savunan yazarlar mevcuttur[124]. Bununla birlikte, PL 

olgularında görece yüksek oranda TCR geninde monoklonal yeniden düzenleme 

saptanmıştır[126, 127]. PL’nin T hücreli lenfoproliferatif bozukluk spektrumuna ait olduğunu 

veya T hücre diskrazilerine karşı gelişen sitotoksik yanıta işaret ettiğini savunan yazarlar da 

bulunmaktadır[125, 126, 128, 129]. PLEVA, gövde ve ekstremite proksimallerinde yerleşen, 

eritemli maküller, eritemli hemorajik veya nekrotik kurutlu papüllerden oluşan polimorf bir 

döküntü ile karakterizedir. Lezyonlar gerilerken yerlerinde postinflamatuar pigmentasyon 

bozukluğu veya atrofik skar bırakabilir. PLK ise merkezinde gevşek yassı skuamlanma 

gösteren kırmızı-kahverengi papüler lezyonlar ile karşımıza çıkar. Hastalık ataklar ve 

remisyonlar ile seyredebilir. Lezyonlar gerilerken sıklıkla yerlerinde hipopigmente makül 

bırakır. PLEVA ve PLK tanımlamaları, hastalığın morfolojik özellikleri ile ilişkilidir, hastalık 

süresinden bağımsız tanımlamalardır. Tek bir olguda PLEVA ve PLK’ya ait lezyonlara 

rastlanabilir. Histopatolojik olarak, PLEVA ve PLK olgularında değişken oranlarda olmak 

üzere epidermiste parakeratoz, diskeratoz, nekrotik keratinositler, lenfosit ekzositozu, bazal 

tabakada vakuoler değişiklikler, dermiste ödem, sıklıkla kama şeklinde perivasküler 

lenfohistiositik infiltrasyon, eritrosit ekstravazasyonu gibi bulgular saptanır[125]. PLEVA 

olgularında, bu tabloya damar duvarlarında inflamatuar hücre invazyonu, fibrinoid birikimler 

gibi vaskülitik değişiklikler de eşlik eder.  

PL ve MF ilişkisi birkaç açıdan ele alınabilir. Klinik olarak PL’ye benzer özellikler 

gösteren PL-benzeri MF varyantı tanımlanmıştır[130]. PL-benzeri MF, ilk olarak çocuklarda 

tanımlanmış olmasına karşın, sonradan erişkin hasta bildirileri de yapılmıştır[130-132]. Klinik 

olarak PL’nin aylar içerisinde kendiliğinden gerileme göstermesi beklenirken, PL-benzeri 

MF’de spontan rezolusyon pek beklenmez[131]. Histopatolojik incelemede konvansiyonel MF 

(Pautrier mikroabsesi, bazal tabakada lenfositlerin tek sıra dizilmesi, epidermal lenfositlerin 

dermal lenfositlerden büyük boyut göstermesi, halolu lenfositler, papiller dermal fibrozis) ve 

PL’ye (nekrotik keratinositler, eritrosit ekstravazasyonu, bazal tabakada vakuoler değişiklikler) 

ait özellikleri bir arada gösterebilir[131]. Klonalitenin hem PL’de ve hem PL-benzeri MF’de 

saptanabiliyor olması nedeniyle, bu olguların ayrımında moleküler yöntemlerin faydası 

sınırlıdır[127, 131]. İyi seyirli ve  fototerapi etkinliğinin yüksek olduğu bir MF varyantı olduğu 

düşünülmektedir[131, 132]. PL ve MF ilişkisinin bir başka yüzü PL-MF birlikteliğidir. Bu 
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durum MF olgularının takibi sırasında PL gelişimi şeklinde veya PL tanısı almış olgularda bir 

zaman sonra MF gelişimi şeklinde görülebilir[128, 129, 131, 133]. İstanbul Tıp  Fakültesi’nden 

Demir tarafından hazırlanan tez çalışmasında 505 MF hastasının 7’sinde (%1.4) PL birlikteliği 

saptanmıştır[40]. Bu olguların 2’sinde PL tanı sırasında mevcut iken, 5 olguda takip sırasında 

PL gelişimi görülmüştür. Bununla birlikte, takibinde MF gelişen PL olgularının bazılarının, 

başlangıçta yanlış tanı almış MF olguları olabileceğini iddia eden yazarlar da 

bulunmaktadır[131]. Yakın zamanda literatüre giren bir kavram ise atipik PL’dir. Klinik ve 

histopatolojik olarak PL ile uyumlu olmasına karşın immünohistokimyasal incelemede aberan 

(olağandışı) fenotip gösteren olgular bu şekilde sınıflanmaktadır[134]. Aberan fenotip, T hücre 

belirteçlerinden CD2, CD3, CD5’ten en az birinin kaybı, CD4 ve CD8’de birlikte pozitiflik 

veya negatiflik varlığı ya da CD56 veya TCR-gamma ekspresyonu olarak tanımlanmıştır[134]. 

Borra ve arkadaşlarının çalışmasında, konvansiyonel PL olgularından MF geliştiren 

olmamışken, atipik PL tanılı 25 olgudan 4’ünde takip sırasında MF gelişimi görülmüştür[134]. 

Bu nedenle atipik PL olgularının MF gelişme riski açısından uzun dönem takibi önerilmektedir.  

F. HİSTOPATOLOJİK ÖZELLİKLER 

Hastalığın klasik tipi ve varyantları histopatolojik açıdan birbirinden farklı özellikler 

gösterir.  

1. Klasik mikozis fungoides (Alibert-Bazin) 

MF’nin evresi ilerledikçe değişen lezyon tipine paralel şekilde histopatolojik özellikler 

değişir.  

a. Yamasal evrede histopatoloji 

Erken dönem MF’nin ince yamasal lezyonlarında sıklıkla hafif fibrozis gösteren papiller 

dermiste yerleşen küçük boyutlu hücrelerden oluşan yamasal likenoid veya ince bir bant 

deseninde lenfositik infiltrasyon vardır. Epidermis atrofik, normal veya hafif hiperplastik 

olabilir[135]. Tanısal değeri yüksek olan küçük-orta boyutlu, nukleusları serebriform şekilli ve 

hiperkromatik, atipi gösteren lenfositler sıklıkla sadece epidermise lokalizedir. Tek tek 

hücrelerden oluşan epidermotropizmin sıkça görülüyor olmasına karşın, atipik hücrelerin 

epidermiste kümelenerek oluşturdukları Pautrier mikroabseleri (Darier nestleri/yuvaları) veya 

pagetoid epidermotropizm bu aşamada (yamasal lezyonlarda) sık görülen bir bulgu 
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değildir[136]. İntraepidermik yerleşen bu lenfositlerin nukleuslarının çevresinde halo 

izlenebilir ve bu halolu lenfositler MF için karakteristiktir[137]. Epidermotropizm gösteren 

hücrelerin nukleuslarının, üst dermiste yerleşen lenfositlerden büyük olması ve epidermotropik 

lenfositlerin bazal tabaka boyunca dizilmeleri (bazal tabaka epidermotropizmi) MF tanısını 

destekleyen bir bulgudur[136].  

b. Plak evrede histopatoloji 

Lezyonların yamasal evreye göre kalınlaştığı plak evresinde, histopatolojik olarak üst 

dermiste bant şeklinde yoğun lenfositik infiltrasyon gözlenir. İnfiltrasyonda, küçük-orta boy, 

serebriform nukleuslu atipik lenfositler baskındır. Ayrıca blastik morfolojide hücreler, 

eozinofiller ya da plazma hücreleri eşlik edebilir. Plak lezyonlarda epidermotropizm genellikle 

yamasal lezyonlara göre daha belirgindir. MF için oldukça karakteristik olan Pautrier 

mikroabseleri, yamasal lezyonlara göre daha sık olsa da lezyonların az bir kısmında görülür. 

Pagetoid epidermotropizm ise nadirdir ve görüldüğünde genelde sitotoksik fenotip ile ilişkilidir. 

Epidermiste akantoz, rete ridgelerde uzama görülebilir, sponjioz ise genellikle hafiftir ya da hiç 

görülmez.  

c. Tümöral evrede histopatoloji 

Tümöral lezyonlar klinik olarak farklı kalınlıklarda olabilir. Dolayısıyla histopatolojik 

görünümü de değişkenlik gösterir. Genel olarak tümöral evrede, dermise yerleşen nodüler veya 

diffüz karakterde infiltrasyon izlenir. Yassı tümörlerde, histopatolojik olarak yüzeyel ve orta 

dermise sınırlı yoğun infiltrasyon izlenirken, kalın tümöral lezyonlarda tam kat dermis ve 

subkutan yağ dokusu da tutulabilir. Yama ve plak lezyonlardan farklı olarak epidermotropizme 

rastlanmayabilir. Tümöral/atipik hücrelerin boyutu ve infiltrasyondaki oranı yüksektir, 

değişken oranlarda serebriform küçük-orta boy veya büyük nukleuslu hücreler izlenir. Eozinofil 

ve plazma hücreleri gibi reaktif hücrelerin oranı ise azalmıştır.  

2. Eritrodermik mikozis fungoides 

Histopatolojik tablo klasik MF ile benzerdir fakat tanı için birkaç kez biyopsi alınması 

gerekebilir. Eritrodermik MF ve SS’nin histopatoloji ile ayrımı sıklıkla mümkün değildir[37].  
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3. Folikülotropik (Pilotropik, Foliküler) mikozis fungoides ve foliküler müsinöz 

FMF kıl foliküllerini çevreleyen ve infiltre eden yoğun lenfositik infiltrasyon ile 

karakterizedir[138]. İnterfoliküler epidermis sıklıkla infiltrasyondan korunmuştur. Eşlik eden 

epidermotropizm literatürdeki serilerdeki olgularda değişen sıklıkta ve yoğunlukta 

bildirilmiştir[69, 70]. Folikül epitelinde Pautrier mikroabseleri nadiren görülür. FMF’nin 

karakteristik özelliği olarak kabul edilen ve foliküler müsinöz olarak adlandırılan folikül 

epitelinde müsin birikimi biyopsilerin yaklaşık %75’inde saptanır. FMF’de foliküler hasara 

granülomatöz reaksiyon eşlik edebilir. Biyopsilerde folikülotropik infiltrasyona %4-33 

sıklığında ekrin ter bezlerine yönelik (periekrin) infiltrasyon da eşlik eder. Bu durum 

siringotropizm olarak adlandırılmaktadır ve siringotropik MF’nin FMF spektrumuna dahil 

olduğu görüşü mevcuttur[37].  

Histopatolojik bulgular, hastalığın tutulum alanında bulunan kıl folikülü sayısı ve 

bunların yerleşim derinliğine göre de değişiklik gösterebilir. Bu farklılıklar hastalığın seyri 

konusunda da belirleyici olabilmektedir ve FMF’nin erken/indolen ve agresif iki alt grubunda 

farklı histopatolojik bulgular gözlenebilmektedir[67]. Baş-boyun bölgesi gibi kıl foliküllerinin 

subkutan yağ dokusuna kadar uzandığı alanlarda genellikle infiltrasyon daha yoğun ve derin 

yerleşimlidir[37]. Folikül epitelinde müsin birikimi bu yerleşimde daha sık görülür. 

Eozinofiller ve plazma hücreleri sıklıkla bu infiltrasyona eşlik eder ve siringotropizm daha sık 

görülür[67]. Buna karşılık, gövde ve ekstremite yerleşimli olan lezyonlarda ise infiltrasyon 

daha yüzeyseldir, daha az yoğunluktadır ve sıklıkla folikül epitelinin kistik dilatasyonu izlenir. 

Bu bölge lezyonlarında müsinöz dejenerasyon ise daha nadiren ve daha az miktarda izlenir[37].  

4. Pagetoid retiküloz (Woringer-Kolopp) 

Neoplastik infiltrasyonun en yüzeysel olduğu MF tipidir. Tipik histopatolojik tablo, 

hiperplastik epidermiste, Paget hastalığındaki hücrelere benzer görünümdeki atipik lenfositlerin 

infiltrasyonu ile karakterizedir[60]. Atipik hücreler genellikle orta veya büyük boydadır, geniş 

vakuollü sitoplazmaya ve bazen hiperkromatik veya serebriform nukleusa sahiptirler[37]. 

Süperfisyel dermiste küçük lenfositlerden oluşan reaktif bir infiltrasyon izlenebilir ancak 

neoplastik hücre infiltrasyonu nadirdir. Neoplastik hücreler CD4-/CD8+ veya daha az sıklıkla 

CD4+CD8- ya da CD4-/CD8- fenotip gösterebilir[60].  
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5. Granülomatöz gevşek deri 

Granülomatöz gevşek deride diffüz, sıklıkla subkutan dokuya da uzanan, serebriform 

çekirdekli T lenfositler, makrofajlar ve çok çekirdekli histiositlerden oluşan  dermal 

granülomatöz infiltrasyon mevcuttur[60]. Histiositik çok çekirdekli dev hücrelerin, atipik T 

lenfositleri fagosite etmiş olduğu görülebilir. Elastik dokunun yıkımı ve elastofagositoz diğer 

tipik özelliklerdendir[7]. Epidermiste klasik MF’de olduğu gibi küçük boy, serebriform 

nukleuslu atipik T hücrelerinin infiltrasyonu görülebilir. Olguların önemli bir kısmında, 

histopatolojik olarak konvansiyonel granülomatöz MF ile granülomatöz gevşek derinin 

ayrımının yapılması mümkün olmayabilir, bu olgularda klinik özellikler ile tanı konulur[7]. 

6. Granülomatöz mikozis fungoides 

EORTC tarafından granülomatöz MF için histopatolojik kriterler, belirgin granülom 

oluşumu ya da çok sayıda histiositik dev hücrenin varlığı ya da histiositlerden zengin 

(infiltrasyonun >%25’i) hücresel infiltrasyonun varlığı şeklinde belirlenmiştir[60]. Epiteloid, 

sarkoidal, tüberküloid, palizatlanan, granülom anülare benzeri, nekrobiyotik granülom benzeri 

ya da diffüz granülomatöz desende granülom oluşumu görülebilir[60]. Granülomatöz gevşek 

deride olduğu gibi, elastik liflerde kayıp sık görülen bir bulgudur ancak elastofagositoz nadirdir. 

Granülomatöz infiltrasyon atipik lenfoid infiltrasyonu maskeleyebilir veya bazı olgularda 

epidermotropizm bulunmayabilir[89]. Bu nedenle MF’nin akla gelmesi güçleşir, tanı ve 

tedavide gecikmelere yol açabilir.  

7. Hipopigmente mikozis fungoides 

Histopatolojik tablo, klasik MF ile benzerdir[37]. Atipik lenfoid infiltrasyonda CD8 

ekspresyonu gösteren hücreler baskındır fakat CD4 ekspresyonu da gözlenebilir[94]. 

Epidermisin bazal tabakasında melanosit sayısında azalma vardır, ancak sıklıkla ayırıcı tanıya 

alınan vitiligodan farklı olarak melanositlerde tam kayıp görülmez. 

8. Poikilodermik mikozis fungoides 

Poikilodermik MF’de, epidermiste diğer MF tiplerinden farklı olarak atrofi, rete 

ridgelerde kayıp gibi değişiklikler görülür[109]. Nekrotik keratinositler saptanabilir[108]. Üst 

dermiste epidermotropizm gösteren yüzeysel, bant tarzında lenfositik infiltrasyon izlenir ve bu 
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alanda yerleşen kapillerlerde dilatasyon mevcuttur[139]. Özellikle klinik olarak da koyu renkli 

olan lezyonlarda pigment inkontinensi belirgin olabilir[109]. 

9. Purpurik/Pigmente purpurik dermatoz benzeri mikozis fungoides 

Histopatolojik olarak klasik MF bulgularına, dermiste eritrosit ekstravazasyonu ve 

siderofajlar eşlik eder[37, 117].  

10. Hiperpigmente mikozis fungoides 

Histopatolojisinde, klasik MF bulgularına ek olarak, bazal tabakada yoğun melanin 

birikimi ve dermiste pigment inkontinensi saptanır[122].  

11. Büyük hücre transformasyonu 

MF’nin bazı lezyonlarında immunoblastlar, büyük boyutlu pleomorfik hücreler veya büyük 

anaplastik hücrelerden oluşan, büyük hücre miktarında artış görülebilir. Büyük hücre oranının, 

lenfoid infiltrasyonun %25’inden fazlasını oluşturması veya büyük hücrelerin mikroskopik 

nodüller oluşturması büyük hücre transformasyonu (BHT) olarak adlandırılır[140]. BHT 

gelişimi genellikle ileri evrede görülen bir bulgu olmasına kaşın nadiren erken evrelerde de 

görülebilir. Yama-plak lezyonlarda BHT sıklığı %1.4 olarak bildirilmişken, tümöral evre 

MF’de yapılan biyopsilerde %50’nin üzerinde sıklıkta BHT tespit edilebilir[141-143]. Özel bir 

klinik görünümü tanımlanmamıştır. Bununla birlikte, uzun süredir mevcut olan yama-plak 

lezyonların üzerinde yeni gelişen soliter bir nodül varlığında veya ani başlangıçlı çok sayıda 

pembe dağınık papülonodüler lezyon varlığında ya da mevcut olan tümöral lezyonda çap artışı 

görüldüğünde, BHT’den şüphelenilerek, histopatolojik örneklemeye gidilmesi 

önerilmiştir[142].  

BHT’nin klinik evreden bağımsız olarak, çoğunlukla agresif klinik seyir ve kötü prognoza 

işaret ettiği düşünülmektedir[141]. BHT saptanan olgularda ise, evrenin ileri olması, erken 

dönemde transformasyon (tanıdan sonraki ilk 2 yıl içerisinde) gelişmesi, deri dışı bir alanda 

saptanan transformasyon, beta-2 mikroglobulin ve LDH belirteçlerinde yükseklik olumsuz 

prognostik faktörler olarak ileri sürülmüştür[62]. Büyük hücre transformasyonuna CD30+ 

pozitifliği eşlik edebilir ve bu durumun CD30- transformasyona göre olumlu prognostik belirteç 

olduğu düşünülmektedir[144].  
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G. İMMÜNFENOTİPİK ÖZELLİKLER 

İmmünohistokimyasal yöntemler, lenfoid hücrelerde eksprese edilen antijenleri 

belirleyebildiğinden lenfomaların tiplendirilmesinde rutin olarak kullanılırlar. MF’de 

neoplastik hücre infiltrasyonu, bellek tipi T helper (yardımcı) hücre fenotipi ile karakterizedir. 

Bu hücreler, CD3, CD4, CD5, CD45Ro belirteçleri ile boyanma gösterirken, CD8, TIA-1, 

TCRγ, TCRδ ile boyanma göstermezler[37]. Olguların az bir kısmında sitoksik T hücre fenotipi 

görülür; bu olgularda CD4 ile boyanma görülmezken, CD8 ve TIA-1 belirteçleri ile pozitif 

reaksiyon saptanır[145]. γ/δ tipi T hücre fenotipi de MF’de nadiren görülebilir, bu olgularda 

CD8, TIA-1, TCRγ ve TCRδ ile boyanma olur[146]. MF hastalarında, infiltrasyonda sitotoksik 

T hücre veya γ/δ T hücre fenotipinin görülmesinin sıklıkla prognostik bir önemi olmadığı 

düşünülmektedir[147]. Ancak bu belirteçlerin pozitif olabileceğinin bilinmesi tanı sırasında, 

klinik korelasyonun sağlanması ve diğer agresif seyirli kutane T hücreli lenfomalardan ayrım 

açısından önem taşır. Nadiren CD4 ve CD8’in birlikte pozitif veya birlikte negatif olduğu 

durumlar da söz konusu olabilir[148, 149].  

Hastalığın seyri sırasında, bazı T hücre belirteçlerinin kısmi kaybı söz konusu 

olabilir[11]. Başta CD7 olmak üzere, CD2, CD3, CD5 gibi belirteçlerin kaybı MF tanısını 

destekleyici bir bulgu olmakla beraber, spesifik değildir ve genellikle hastalığın geç 

dönemlerinde görülür. T hücre belirteçlerinden birden fazlasında kayıp olması, özgüllüğü 

arttırmaktadır[150]. T hücre belirteçlerindeki kaybın epidermiste yerleşen lenfositlerle sınırlı 

olması diskordans olarak adlandırılır ve MF’nin inflamatuar dermatozlardan ayrımında 

yardımcı olabilir[151].  

Yama ve plak şeklindeki lezyonlardaki neoplastik infiltrasyonda değişen oranlarda CD30 

pozitifliği saptanabilir[37]. Yamasal lezyonlarda, nadiren CD30+ odaklar bulunabilir. Büyük 

hücre transformasyonu göstermeyen olgularda saptanan CD30 pozitifliğinin olumsuz bir 

prognostik belirteç olduğu düşünülürken, aksine transforme MF’de CD30’un negatif 

saptanmasının olumsuz seyre işaret ettiği bilinmektedir[144, 152]. Kemokin reseptörü-4 (CCR-

4) pozitifliği, yardımcı veya sitotoksik T hücre fenotipi gösteren olguların bir kısmında 

görülebilir. Bu belirteç ile pozitiflik saptanan olguların son yıllarda bu reseptöre karşı 

geliştirilmiş olan tedavilerden yarar gördüğü gösterilmiştir[153]. 
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H. MOLEKÜLER BİYOLOJİK YÖNTEMLER 

Hücre klonalitesinin moleküler biyolojik yöntemlerle araştırılması (immungenotipleme) 

yöntemi T hücreli lenfomaların tanısında giderek daha fazla kullanılmakta olup, T hücre 

reseptör genindeki yeniden düzenleme analizine dayanır[154]. Southern blot ve polimeraz 

zincir reaksiyonu T hücre klonalitesinin araştırılması için kullanılan yöntemlerdir[11, 155]. 

MF’de monoklonal T hücre popülasyonu, %40-92.7 arasında değişen oranlarda 

bildirilmiştir[150, 156, 157]. Erken MF’de klonalite daha düşük oranda saptanır. Bununla 

beraber, çeşitli inflamatuar dermatozlarda da değişen oranlarda T hücre klonalitesi 

saptanabilmektedir[127, 150]. Aynı klonun iki farklı deri lezyonundan alınan biyopsilerde 

saptanması, ya da periferik kan ve lenf nodunda deridekiyle aynı klonun tespit edilmesi MF 

tanısını destekleyici bir bulgudur[158, 159]. Aynı zamanda periferik kan ve deride aynı klonun 

saptanmasının prognostik önemi de bulunabilmektedir[138]. Bununla birlikte bu yöntemin 

günlük pratikte kullanımı sınırlıdır[160]. 

I. TANI, EVRELEME VE PROGNOZ 

1. TANI 

MF tanısı, klinik bulgular, histopatolojik özellikler, immunohistokimyasal ve moleküler 

biyolojik yöntemlerin bir arada değerlendirilmesi ile konulur. Ancak hastalığın gerek klinik 

gerekse histopatolojik olarak birçok başka dermatolojik hastalıkla karışabiliyor olması 

nedeniyle tanıda bazı güçlükler yaşanabilir[60]. Erken dönem MF tanısı için 2005 yılında 

Uluslararası Kutane Lenfoma Derneği (ISCL) bir algoritma oluşturmuştur (Tablo 2) [11]. Bu 

algoritma ile klinik, histopatolojik özellikler, immunohistokimyasal bulgular ve klonalite 

varlığını bir arada değerlendiren bir skorlama sistemi oluşturulmuştur. Böylelikle erken MF 

tanısının standardizasyonunun sağlanması amaçlanmıştır. Takip eden dönemde bazı yazarların 

bu algoritmanın geçerliliğini denetleyen ve algoritmanın duyarlılığını ve özgüllüğünü 

arttırmaya yönelik çeşitli önerileri içeren bildirileri olmuştur[150, 160, 161]. 
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Tablo 2: Uluslararası Kutane Lenfoma Derneği (ISCL) erken dönem MF tanı algoritması 

(11) 

Kriterler Skorlama sistemi 

Klinik kriter  

Temel kriter: 

Persistan ve/veya progresif yama/ince plak 

Ek kriterler: 

1) Güneş görmeyen alanda yerleşim 

2) Lezyonların boyut/şekil farklılığı 

3) Poikiloderma 

Temel kriter + iki ek kriter: 2 puan 

Temel kriter + bir ek kriter: 1 puan 

 

Histopatolojik kriter  

Temel kriter: 

Süperfisyal lenfoid infiltrasyon 

Ek kriterler: 

1) Epidermotropizm (sponjiozsuz) 

2) Lenfoid atipi* 

Temel kriter + iki ek kriter: 2 puan 

Temel kriter + bir ek kriter: 1 puan 

Moleküler biyolojik kriter  

Klonal TCR gen yeniden düzenlenmesi Klonalite varsa: 1 puan 

İmmünopatolojik kriter  

1) <%50 CD2+, CD3+ ve/veya CD5+ T 

hücre 

2) <%10 CD7+ T hücre 

3) CD2, CD3, CD5 veya CD7’nin 

epidermal/dermal diskordansı± 

Bir veya daha fazla kriter varsa: 1 puan 

Tanı için toplam 4 puan gerekmektedir.  

* Lenfoid atipi irregüler veya serebriform nükleer kontürlü ve büyük hiperkromatik nükleuslu  

hücreleri tanımlamaktadır. 

±T hücre antijenlerinde kaybın epidermise sınırlı olması 

2. EVRELEME 

Hastalığın yönetimi, tedavi seçimi ve prognozunun öngörülmesinde evreleme büyük 

önem taşımaktadır. Kutane T hücreli lenfoma kavramının ortaya konulmasıyla birlikte, 1975 
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yılında Mikozis Fungoides İşbirliği Grubu tarafından kutane T hücreli lenfomaların 

evrelemesine özgü, tümör-lenf nodu-metastaz (TNM) durumunu değerlendiren yeni bir 

evreleme sistemi önerilmiştir[162]. Bu evreleme sistemi ABD National Cancer Institute (Ulusal 

Kanser Enstitüsü, NCI) ve Veteran's Administration (Emektarlar Kurulu, VA)’nın katkılarıyla 

1979 yılında güncellenmiş ve uzun yıllar boyunca bu şekilde kullanılmıştır[163]. Yıllar 

içerisinde, belirgin periferik kan tutulumu gösteren olguların, T ve N evresinden bağımsız 

olarak kötü prognoz gösterdiği dikkati çekmiştir ve bu veriler ışığında MF’nin evreleme 

sisteminde düzenleme yapılması gereksinimi doğmuştur[164]. 2007 yılında Uluslararası 

Kutane Lenfoma Derneği (ISCL) ve EORTC ortak çalışması ile MF evreleme sistemi tekrar 

güncellenmiştir ve halen bu şekliyle kullanılmaktadır (Tablo 3,4) [138]. Bu evreleme sistemi, 

deri lezyonlarının morfolojisi ve yaygınlığı (T1-4) ile lenf nodu (N0-3), iç organ (M0-1) ve 

periferik kan tutulumunun (B0-2) bir arada değerlendirmektedir. 

Bütüncül fizik muayene ile MF tanısı konulan tüm hastalarda ayrıntılı dermatolojik ve 

sistemik muayene yapılması gerekmektedir. Muayene sırasında, deri lezyonlarının tipi ve 

yaygınlığı not edilir, palpe edilebilir lenf nodlarının varlığı ve organomegali olup olmadığı 

değerlendirilir.  

Periferik kanda tam kan sayımı, karaciğer fonksiyon testleri, ayrıntılı biyokimyasal 

incelemeler ve LDH düzeyi ölçümü tüm hastalarda önerilir[138]. Beta-2 mikroglobulin düzeyi 

ölçümü hastalık progresyon riskini öngörmede faydalı olabilir[165, 166]. ISCL ve EORTC 

tarafından tüm olgularda periferik kan yaymasında Sezary hücre sayısı tespiti ve/veya tercihen 

güncel referans metot olan akım (flow) sitometri ile CD4+/CD7− veya CD4+/CD26− lenfosit 

oranlarının tespit edilmesi önerilmektedir[138, 167, 168]. Buna karşılık National 

Comprehensive Cancer Network (Ulusal Kapsamlı Kanser Ağı, NCCN) deri evresi T2-T4 olan 

olgularda veya lenfadenopati dahil ekstrakutan yayılım şüphesi olan tüm olgularda flow 

sitometri uygulanmasını önermektedir, T1 evredeki olgular için ise uygulamayı opsiyonel 

bırakmıştır. Periferik kan tutulum şüphesi olan olgularda, klonalite incelemesi yapılabilir ve 

eğer saptanırsa bu klonun deride saptanan klonlarla ilişkisi değerlendirilir.  
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Tablo 3: ISCL/EORTC tarafından yapılan MF ve SS’nin revize TNMB sınıflaması (138) 

Deri tutulumu (T) 

 T1 Deri yüzeyinin %10’undan azını kaplayan papül, yama ve/veya plaklar 

T1a (sadece yama) ve T1b (plak ± yama) 

T2 Deri yüzeyinin %10’undan fazlasını kaplayan papül, yama ve/veya plaklar  

T2a (sadece yama) ve T2b (plak ± yama) 

T3 Bir yada daha çok deri tümörü (≥1 cm çap)  

T4 Eritrodermi (Deri yüzeyinin ≥%80’ini kaplayan birleşen eritem) 

Lenf nodu tutulumu (N) 

N0 Klinik olarak anormal lenf nodu yok, biyopsi gerekli değil 

N1 Klinik olarak anormal lenf nodu, histopatoloji Hollanda grade 1 ya da NCI LN0-2 

N1a: Klon negatif* N1a: Klon pozitif* 

N2 Klinik olarak anormal lenf nodu, histopatoloji Hollanda grade 2 ya da NCI LN3  

N2a: Klon negatif* N2b: Klon pozitif* 

N3 Klinik olarak anormal lenf nodu, histopatoloji Hollanda grade 3-4 ya da NCI LN4 

klon pozitif ya da negatif 

NX Klinik olarak anormal lenf nodu, histopatolojik incelemeye başvurulmamış 

İç organ tutulumu (M) 

M0 İç organ tutulumu yok 

M1 İç organ tutulumu var (patolojik olarak kanıtlanmalı ve tutulan organ tanımlanmalı)¥ 

Periferik kan tutulumu (B) 

B0 Periferik kanda atipik hücre sayısı %5’in altında 

B0a: Klon negatif* B0b: Klon pozitif* 

B1 Periferik kanda düşük tümör yükü: atipik hücre sayısı %5’in üstünde ancak B2 kriterleri 

yok 

B1a: Klon negatif* B1b: Klon pozitif* 

B2 Yüksek tümör yükü: ≥1000/μL Sezary hücresi, klon pozitif* 

*T hücre klonu T hücre reseptör genin polimeraz zincir reaksiyonu ya da Southern blot analizi 

ile tanımlanır. ¥Karaciğer ve dalak tutulumu radyolojik olarak tanı alabilir.  
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Tablo 4: ISCL/EORTC tarafından yapılan MF ve SS’nin revize klinik evrelemesi (138) 

Klinik evre T N M B 

IA 1 0 0 0,1 

IB 2 0 0 0,1 

IIA 1,2 1,2 0 0.1 

IIB 3 0-2 0 0,1 

IIIA 4 0-2 0 0 

IIIB 4 0-2 0 1 

IVA1 1-4 0-2 0 2 

IVA2 1-4 3 0 0-2 

IVB 1-4 0-3 1 0-2 

Organ sistemlerine yönelik ek yakınması olmayan T1 evre olgularda ve sınırlı deri 

lezyonu olan seçilmiş T2 evre olgularda radyolojik incelemeler, akciğer grafisi ve periferik lenf 

nodlarına yönelik ultrasonografi ile sınırlandırılabilir[138]. Bu olgularda yapılan incelemelerde 

lenfadenopati veya periferik kan tutulumu saptanmazsa daha ileri görüntüleme gerekli değildir. 

Yaygın lezyonları olan T2 evre veya daha ileri evre (T3, T4) deri lezyonları olan diğer tüm 

olguların sistemik tutulum yönünden ayrıntılı şekilde tetkik edilmeleri önerilir[138]. Bu amaçla 

en sık toraks, batın ve pelvis bilgisayarlı tomografisi uygulanır. Tomografiye uygun olmayan 

hastalarda, manyetik rezonans inceleme tercih edilebilir. Duruma göre FDG-PET incelemesi de 

yapılabilir. 

Şüpheli lenf nodları, 1.5 cm’den büyük çapa sahip ve/veya düzensiz şekilli, kümelenmiş 

(konglomere) veya zemine fikse lenf nodları olarak tanımlanır ve şüpheli lenf nodlarının 

eksizyonel biyopsi ile örneklenmesi önerilir. Deri lezyonlarının tutulum alanını drene eden en 

büyük lenf nodu veya PET-FDG incelemesi yapılmış olgularda en yüksek dereceli (sud max) 

tutulum gösteren lenf nodunun seçilmesi önerilmektedir. Görüntüleme yöntemlerinin 

yönlendirici olmadığı veya birçok lenf nodunun şüpheli bulunduğu durumda ise örnekleme 

tercihi sırasıyla servikal, aksiller ve inguinal lenf nodları şeklinde olmalıdır[138]. Lenf 

nodlarının histopatolojik değerlendirilmesinin yorumlanması için NCI/VA sınıflaması ve 

Hollanda sistemi olmak üzere iki ayrı sistem tanımlanmıştır (Tablo 5). Her iki sistem de atipik 

hücre varlığı ve lenf nodu yapısının neoplastik infiltrasyon tarafından bozulup/bozulmadığının 

değerlendirilmesine dayanır ve ISCL/EORTC evrelemesine entegre edilmişlerdir (Tablo 3,4).  
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Tablo 5: Mikozis fungoideste lenf nodlarının histopatolojik sınıflaması (138) 

ISCL/EORTC 

sınıflaması 

Hollanda sistemi NCI/VA sınıflaması 

N1 Grade1: Dermatopatik 

lenfadenopati 

LN0: Atipik lenfosit yok  

LN1: Nadir ve izole atipik lenfositler 

(kümelenme yok) 

LN2: Çok sayıda atipik hücre veya 3-6 

hücreli kümelenmeler 

N2 Grade 2: Dermatopatik 

lenfadenopati, erken MF 

tutulumu (>7,5 μm boyutunda 

serebriform çekirdek) 

LN3: Lenf nodu mimarisi bozulmadan 

görülen atipik lenfosit agregatları 

N3 Grade3: Lenf nodu yapısında 

kısmi bozulma, çok sayıda atipik 

serebriform mononükleer 

hücreler  

Grade 4: Lenf nodu yapısında 

tam bozulma 

LN4: Atipik lenfositlerle lenf nodu 

mimarisinin kısmi ya da tam bozulması 

ya da tipik neoplastik hücreler 

Kemik iliği biyopsisinin erken MF’de yeri yoktur ve EORTC tarafından sadece B2 

düzeyde periferik kan tutulumu olan ya da açıklanamayan hematolojik anormallikler saptanan 

olgular için önerilmektedir[138]. NCCN ise kemik iliği biyopsisini açıklanamayan hematolojik 

anomalileri olan olgularla sınırlandırmıştır[169]. 

3. PROGNOZ 

MF, kutane lenfomalar içinde iyi prognoz gösterenler arasında yer almaktadır. Prognoz 

hastalığın evresi (deri lezyonlarının yaygınlığı ve tipi, ekstrakutan tutulumun varlığı) ile 

doğrudan ilişkilidir.  

a. Erken evre hastalıkta (evre IA, IB, IIA) prognoz  

MF olgularının çoğu hastalığın deriye sınırlı olduğu ve neoplastik lenf nodu veya organ 

tutulumunun olmadığı erken evrelerde (IA, IB, IIA) tanı almaktadır[39, 164, 170]. Evre IA (T1) 
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hastalıktaki yaşam beklentisi ile benzer yaş, cinsiyet ve ırktaki kontrol grubununki ile 

karşılaştırıldığında birbirine yakın bulunmaktadır[38, 164, 171]. Evre IA’da (T1) medyan sürvi 

35.5 yıl olup, 5 ve 10 yıllık sağ kalım oranları sırasıyla %98 ve %95, hastalık progresyon riski 

%8 ve %12 olarak bulunmuştur[38]. Kim ve arkadaşları tarafından bildirilen evre IA 

hastalardan oluşan seride, olguların sadece %9’unda ileri evreye progresyon görülmüş olup, 

progresyon gösteren olgular diğerlerine kıyasla daha ileri yaşta ve ilk uygulanan tedaviye tam 

yanıt verme oranı daha düşük olgulardan oluşmaktadır[171]. Evre IB (T2) hastalıkta, medyan 

sürvi evre IA’ya göre biraz daha kısa (21.5 yıl) olup, 5 ve 10 yıllık sağ kalım oranları sırasıyla 

%89 ve %77, hastalık progresyon riski %21 ve %38 olarak bulunmuştur[38]. 

Erken evre hastalıkta, lezyon yaygınlığının yanı sıra, lezyon yaygınlığı başta olmak üzere 

diğer klinik özelliklerin de prognoz üzerine etkisi bulunmaktadır. Yaygın kutane hastalıkta 

(T2), plak karakterinde lezyonlar gösteren (T2b)  hastalarda sağ kalım, sadece yamasal 

lezyonlar gösteren (T2a) hastalara göre belirgin şekilde daha düşük, hastalık progresyon riski 

ise daha yüksek olarak saptanmıştır[38]. Sınırlı kutane hastalıkta da sadece yamasal lezyonlar 

ile seyredenlerde (T1a) sağ kalım sınırlı plaklara (T1b) göre daha yüksektir[38].  

Dermatopatik lenfadenopatinin varlığı hastalık evresini IIA’ya yükseltir. Dermatopatik 

lenfadenopatinin varlığının, hastalığın seyri üzerine olan etkisi çalışmalar arasında farklılık 

göstermektedir. Quaglino ve arkadaşları tarafından yayınlanan seride evre IIA olgular 

%40.1’lik hastalık progresyon riski göstermiştir[172]. Buna karşılık Kashani-Sabet ve 

arkadaşları evre IB ve IIA olguların benzer sağkalım gösterdiğini vurgulamışlardır[173]. Kim 

ve arkadaşlarının çalışmasında da evre IB ve IIA olgular benzer sağkalım gösteriyor olmasına 

karşın, yazarlar evre IIA olguların daha yüksek oranda nüks gösterdiğini belirtmişlerdir[174]. 

Agar ve arkadaşları tarafından yayınlanan seride ise evre IIA olgular için medyan sürvi 15.8 yıl 

olarak tespit edilmiştir[38]. Bu çalışmada evre IIA olgular için hastalık progresyon riski, evre 

IB olgularla benzer olmasına karşın araştırmacılar dermatopatik lenfadenopati varlığının, 

hastalığa özgü mortalite riskinde 1.3 katlık artışa ve medyan sürvide 5.5 yıla yakın azalmaya 

neden olduğuna işaret etmişlerdir.  

b. İleri evre hastalıkta (evre IIB, IIIA, IIIB, IVA, IVB) prognoz 

Evre IIB ve üzerinde evresi olanlarda hastalıkta progresyon riskinde belirgin artış, 

sağkalımda ise azalma görülmektedir. Tümörlerin ortaya çıktığı evre IIB’de, ortalama sürvi 4.7 

yıla düşmekte olup, 5 ve 10 yıllık sağ kalım sırasıyla %56 ve %42 bulunmuştur[38]. 
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Eritrodermik hastalarda, kan tutulumunun varlığına göre hastalığın seyri etkilenebilmektedir ve 

bu durum evrelemeye de yansımaktadır. Kan tutulumu göstermeyen eritrodermik olgular (B0) 

evre IIIA olarak sınıflanırken, düşük düzey kan tutulumu (B1) gösteren eritrodermik olgular 

evre IIIB olarak sınıflanır[138].  

Evre IIIA hastalıkta, ortalama sürvi 4.7 yıl olup, 5 ve 10 yıllık sağ kalım sırasıyla %54 

ve %45’tir. Evre IIIB hastalıkta ise ortalama sürvi 3.4 yıla düşmekte olup, 5 ve 10 yıllık sağ 

kalım sırasıyla %48 ve %45’tir. Ekstrakutanöz tutulum olarak kan (IVA1), lenf nodu (IVA2) 

ve organ (IVB) tutulumu farklı prognozlara işaret eder, sırasıyla 5 yıllık hastalığa spesifik sağ 

kalımlar %41, %23 ve %18 olarak bildirilmiştir[38]. Bu hasta gruplarında ortalama sağ kalım 

ise sırasıyla 3.8, 2.1 ve 1.4 yıl olarak tespit edilmiştir[38].  

Mourad ve Gniadecki toplam 6279 MF hastasını içeren 10 geniş kapsamlı retrospektif 

kohort çalışmanın verilerinden yaralanarak MF’de sağ kalımı konu edinen meta-analiz çalışma 

yayınlamışlardır[175]. Özellikle ileri evre hastalarda 5 yıllık sağ kalımın seriler arasında 

belirgin farklılık gösterdiği dikkati çekmektedir. Bu durum MF’de evre dışında ek faktörlerin 

prognoz üzerinde etkili olabileceğine işaret etmektedir[176]. İleri yaş ve erkek cinsiyet gibi 

demografik özellikler, hastalığın klinik varyantları, lenfomatoid papülozisle birliktelik, serum 

biyobelirteçlerde (LDH, beta-2 mikroglobulin) yükseklik, histopatolojide büyük hücre 

transformasyonu, büyük (>10 lenfosit içeren) Pautrier mikroabselerinin  varlığı, yüksek 

proliferasyon indeksi (Ki-67, MIB-1), B0 hastalarda periferik kan ve deride aynı klonun tespit 

edilmesi gibi bazı faktörlerin seriler arasında farklılıklar göstermekle birlikte hastalık seyri 

üzerine etkili olabileceği iddia edilmiştir[38, 165, 168, 177, 178]. 

Agar ve arkadaşları tarafınca bildirilen MF ve SS olgularından oluşan 1502 hastalık 

geniş seri ile 2007 yılında revize edilen ISCL-EORTC evreleme sisteminin validasyonunun 

yapılmasına ek olarak, sağ kalım ve prognoza etki eden faktörler değerlendirilmiştir[38]. 

Medyan takip süresi 5.9 yıl olan bu seride hastaların %34’ünde hastalık progresyonu 

görülürken, olguların %26’sı MF yada SS nedeniyle kaybedilmiştir. Evreye ek olarak ileri yaş 

(60 yaş üzeri), erkek cinsiyet, artmış laktat dehidrogenaz düzeyi ve BHT varlığı sürvide azalma 

ve hastalık progresyon riskinde artış ile ilişkilendirilmiştir. Hastalık varyantlarıyla ilişki 

değerlendirildiğinde, hipopigmente MF, poikilodermik MF ve lenfomatoid papülozis ile 

birliktelik olması hastaların yaşam beklentisi ve hastalık progresyon riski üzerine olumlu etki 

gösterirken, FMF artmış hastalık progresyon riski ile ilişkili bulunmuştur[38].  
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MF olgularında hastalık progresyon riskini ve sağ kalımı öngörebilmek amacıyla çeşitli 

prognostik indeksler geliştirilmeye çalışılmıştır. Benton ve arkadaşları tarafından 2013 yılında 

Cutaneous Lymphoma International Prognostic Index (CLIPi, Uluslararası Kutane Lenfoma 

Prognostik İndeksi) ileri sürülmüştür[178]. Erken evre hastalar için, erkek cinsiyet, 60 yaş 

üzerinde olmak, plak lezyon varlığı (sadece yamasal lezyonlar yerine), folikülotropizm ve 

N1/Nx lenf nodu tutulumu birer puan olarak değerlendirilmiştir. İleri evre hastalar için, erkek 

cinsiyet, 60 yaş üzerinde olmak, B1/B2 kan tutulumu, N2/N3 lenf nodu tutulumu ve viseral 

tutulum belirlenmiş prognostik faktörlerdir. 0-1 puan alan olgular düşük risk, 2 puan alan 

olgular orta risk, 3-5 puan alan olgular yüksek risk grubu olarak sınıflandırılmıştır. Erken evre 

olgular için 10 yıllık sağ kalım düşük, orta ve yüksek risk grubu için sırasıyla %90.3, %76.2 ve 

%48.9 olarak belirlenmiştir. İleri evre olgulardaysa 10 yıllık sağ kalım sırasıyla %53.2, %19.8 

ve %15.0 olarak tespit edilmiştir. Takip eden süreçte, CLIPi indeksindeki prognostik faktörlerin 

yararlı ya da geçersiz olduğunu savunan çeşitli hasta serileri yayınlanmıştır[179-183]. 

Cutaneous Lymphoma International Consortium (CLIC, Uluslararası Kutane Lenfoma 

Birliği) tarafınca, 2015 yılında 29 farklı merkezden 1275 ileri evre MF hastasının verileri geriye 

dönük olarak değerlendirilerek ileri evre MF hastalarına yönelik bir prognostik indeks 

geliştirilmiştir[177]. Bu indekste 60 yaş üzeri olmak, serum laktat dehidrogenaz yüksekliği, 

büyük hücre transformasyonu ve evre IV hastalık prognostik faktörler olarak belirlenmiştir. Beş 

yıllık sağ kalım 0-1 puan alan düşük riskli olgularda %68, 2 puan alan orta riskli olgularda %44, 

3-4 puan alan yüksek riskli olgularda ise %28 olarak belirlenmiştir. Bu çalışmada erkek cinsiyet 

olumsuz bir prognostik belirteç olarak bulunmazken periferik kan ve deride aynı klonun varlığı 

indekste yer almamasına rağmen olumsuz bir belirteç olarak tespit edilmiştir[177].  

İ. TEDAVİ 

MF, tedavi ile tam iyileşmenin nadiren sağlanabildiği kronik seyirli bir hastalıktır. Farklı 

tedavi seçenekleri ile remisyon sağlanabilse bile nüks sık karşılaşılan bir sorundur. Bu nedenle 

tedavinin amacı, minimum toksisite ile hastalık kontrolünün sağlanması, hastalıksız sağ kalımın 

uzatılması ve yaşam kalitesinin arttırılmasıdır[87, 159]. Tedavi seçimi, deri lezyonlarının tipi, 

yerleşimi ve hastalığın evresinin yanı sıra hastanın yaşı, genel durumu ve komorbiditelerine 

göre belirlenir. Aynı zamanda hastanın daha önceden kullanmış olduğu tedaviler, bunlara alınan 

yanıt ve beklenen olası yan etkiler de bu seçimde etkilidir. 
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Erken evre MF’de (Evre IA, IB, IIA) öncelikle deriye yönelik tedavi seçenekleri 

kullanılır fakat yama veya plak şeklinde lezyonlar olması da tedavi seçimini etkiler. Topikal 

kortikosteroidler, topikal kemoterapötikler (nitrojen mustard/klormetin/mekloretamin, 

karmustin/BCNU), topikal retinoidler (beksaroten, tazoraten), intralezyonel interferon-alfa, 

fototerapi (db-UVB, PUVA) ve radyoterapi (bölgesel radyoterapi, tüm vücut elektron 

bombardımanı) deriye yönelik tedavi seçeneklerini oluşturur[5, 87, 184]. Bu ajanların çoğunda 

saptanan remisyon oranlarının yüksek olmasına karşın, tedavi kesilmesi sonrası nüks sıktır[184, 

185]. Tüm vücut elektron bombardımanı, tedaviye dirençli olgularda ya da hızlı progresif seyir 

gösteren yaygın plak lezyonları olan olgularda ikinci seçenek tedaviler arasında 

bulunmaktadır[159, 184]. Deriye yönelik tedaviler kendi içlerinde farklı kombinasyonlar 

şeklinde kullanılabilir. Deride hastalık yükünün fazla olduğu erken evre olgularda (yaygın plak 

lezyonları olan hastalar), olumsuz patolojik bulguların (büyük hücre transformasyonu, 

folikülotropik MF) varlığında ve deriye yönelik tedavilere dirençli veya bu ajanların 

kullanılamadığı olgularda sistemik tedaviler kullanılabilir[159]. Sistemik retinoidler 

(beksaroten, asitretin, izotretinoin), interferon-alfa ve metotreksat (düşük doz) kullanılabilecek 

klasik sistemik tedavi ajanlarını oluşturmaktadır[87]. Bu ajanlar, deriye yönelik tedavilerle 

kombine edilerek kullanılabilir. Interferon-alfa veya beksarotenin PUVA tedavisiyle birlikte 

kullanımı, tedavi yanıt oranını arttırmıyor olmasına karşın, elde edilen yanıtın daha uzun süre 

korunmasında ve kümülatif PUVA dozunun azaltılmasında etkilidir[186].  

İleri evre MF’de sistemik tedaviler ön plandadır ve hastalığın agresif ve dirençli seyri 

nedeniyle sıklıkla, kendi içlerinde veya deriye yönelik tedavi seçenekleriyle kombinasyon 

şeklinde kullanılırlar. Evre IIB hastalıkta, lezyon sayısı tedavi seçiminde önem taşır. Az sayıda 

tümöral lezyonu olan olgularda bölgesel RT uygulanabilir[5]. Bölgesel radyoterapi yeni lezyon 

çıkışını etkilemediğinden genellikle sistemik tedavilerle veya diğer deriye yönelik tedavilerle 

kombine edilir. Çoklu lezyon durumunda ise sistemik retinoidler ve interferon-alfa birbiriyle 

veya deriye yönelik tedavi seçenekleri ile kombine edilerek kullanılabilir[5]. Tüm vücut 

elektron bombardımanı tedavisi yaygın tümörleri olan olgularda başarı oranı yüksek bir tedavi 

seçeneğidir ve fototerapi, sistemik retinoidler, interferon-alfa, sistemik kemoterapi ve topikal 

ajanlar ile kombine edilerek kullanılabilir[159]. Tek ajanlı klasik kemoterapötikler (gemsitabin 

ve pegile lipozomal doksorubisin) ilk basamakta tercih edilebilecek bir başka tedavi 

seçeneğidir[87]. CD30 karşıtı ajan brentuksimab vedotin de bu evrede kullanılabilir[187]. 

Polikemoterapi (CHOP rejimi: siklofosfamid, doksorubisin, vinkristin, prednizon) ve seçilmiş 
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olgularda allogenik kök hücre transplantasyonu ise bu evrede kullanılabilecek ikinci basamak 

tedavi seçeneklerindendir fakat kemoterapinin etkisinin kısa sürmesi kullanımını kısıtlar[5, 

187].  

Evre III (eritrodermik) hastalıkta, ekstrakorporeal fotoforez görece güvenli, yan etkisi 

sınırlı bir tedavi seçeneği olarak ön plana çıkmaktadır ve ilk basamakta tercih edilebilir[87]. 

Ekstrakorporeal fotoforez tek başına veya diğer sistemik tedaviler ile kombinasyon şeklinde 

kullanılabilir. Ancak uygulandığı merkezler sınırlıdır. Sistemik tedavi ajanlarından retinoidler, 

interferon-alfa ve düşük doz metotreksat ve tüm vücut elektron bombardımanı bu aşamada 

tercih edilebilecek ilk basamak tedavilerdendir[87, 184]. Tek ajanlı klasik kemoterapi ve 

allogenik kök hücre transplantasyonu seçilmiş olgularda uygulanabilecek ikinci basamak 

tedavileri oluşturur.  

Evre IVA1’den (yüksek düzey periferik kan tutulumu olan) itibaren hastalığa yaklaşım 

değişir ve giderek hematolojik tedaviler ön plana çıkar. Ekstrakorporeal fotoforez tek başına 

veya diğer sistemik tedavilerle (interferon alfa ve/veya beksaroten) beraber kullanılabilir[87]. 

Anti-CD52 ajan olan alemtuzumab ve kemokin reseptörü-4 karşıtı mogamulizumab özellikle 

B2 düzeyinde kan tutulumunun görüldüğü bu evrede ikinci basamakta tercih edilebilecek 

seçeneklerdendir[87, 187].  

Evre IVA2 (neoplastik lenf nodu tutulumu olan) ve IVB (iç organ tutulumu olan) 

hastalıkta bir başka deyişle hastalığın en ileri dönemlerinde agresif, yan etki riski yüksek 

tedavilere başvurmak gerekir. Mono- veya poli-kemoterapi (CHOP veya CHOP-benzeri), 

brentuksimab vedotin ve genç olgularda allogenik kök hücre transplantasyonu kullanılabilecek 

tedavi seçeneklerindendir[87, 187]. CHOP’un etkisinin çok kısa süreli olması nedeniyle sadece 

geçici bir remisyon hedeflenerek kullanılabilir[187]. Bölgesel radyoterapi gerek lokalize 

periferik nodal hastalıkta gerekse viseral metastazların tedavisinde bir seçenektir[186]. 

Bölgesel radyoterapi tek başına uygulanabilir veya diğer tedavi seçenekleri ile kombine 

edilebilir. Merkezi sinir sistemi tutulumunda, palyatif düşük doz, tüm beyin radyoterapisi 

performans durumu iyi hastalarda kullanılabilmektedir.  

Klasik tedavilere dirençli hastalarda yeni tedavi seçenekleri denenmektedir. Histon 

deasetilaz inhibitörleri (romidepsin ve vorinostat) MF için FDA (Food and Drug 

Administration, Amerikan Gıda ve İlaç Dairesi) onayı bulunmasına karşın, EMA (European 

Medicines Agency, Avrupa İlaç Ajansı) onayı bulunmayan ilaçlardır[187]. Trombositopeni, 
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gastrointestinal yan etkiler, QT uzaması ve derin ven trombozu vorinostat ile bildirilmiş ciddi 

yan etkilerdir[87]. Brentuksimab vedotin CD30 reseptörünü hedef alan bir antikor ve anti-

mikrotübül ajan olan monometil auristatin E’nin birleşiminden oluşur[87]. Antikor ile CD30 

etkileşimi sonucu, auristatin E internalize edilir. Hücre içine alınan auristatin, mikrotübül 

polimerizasyonunu, hücre siklunu durdurur ve hücre apoptoza sürüklenir. Başlangıçta CD30 

eksprese eden diğer lenfomalarda (nüks etmiş Hodgkin lenfoma ve sistemik anaplastik büyük 

hücreli lenfoma) etkinliği gösterilmiş ve kullanım onayı almıştır[188]. Metotreksat ya da 

beksarotenle yapılan karşılaştırmalı faz III çalışmasında, CD30+ MF ve primer kutane 

anaplastik büyük hücreli lenfoma hastalarında bu ajanlara göre yanıt oranlarının daha yüksek 

olduğu ve hastalık progresyonunu daha uzun süre durdurabildiği gösterilmiştir[189]. Farklı 

düzeylerde CD30 ekspresyonu gösteren 32 MF/SS olgusu ile yapılan bir diğer çalışmada, 

olguların %70’inde objektif yanıt görülmüştür[190]. Bu çalışmada, immunohistokimyasal 

incelemede CD30 ekspresyonu %5’in altında olan olgularda yanıt oranı daha düşüktür. Buna 

karşılık bir başka çalışmada ise düşük (<%10), orta (%10-50) veya yüksek (>%50) düzeyde 

CD30 ekspresyonu gösteren MF/SS hastalar arasında tedavi yanıtlarında farklılık 

görülmemiştir[188]. CD30 ekspresyonunun düşük olduğu hatta bulunmadığı durumlarda da 

brentuksimabın etki gösteriyor olması tümör içerisinde CD30 ekspresyonunun heterojenite 

göstermesi ya da immunohistokimyasal incelemedeki duyarlılığın düşük olmasıyla ilişkili 

olabileceği düşünülmüştür[191]. Bystander effect (komşuluk etkisi) olarak tanımlanan bir 

başka açıklama ise tümöral hücreler tarafından brentuksimabın internalizasyonu sonrası, 

sitotoksik ajan monometil auristatin E’nin tümör milyumuna (mikroçevresine) salınımı ve 

komşu tümör hücrelerinin lizisinin gerçekleşmesidir. Periferik nöropati başta olmak üzere, 

nötropeni, bulantı ve alopesi bu ilacın görece sık görülen yan etkileridir[189, 190]. Hem FDA 

hem EMA tarafından öncesinde sistemik ajan ile tedavi edilmiş CD30+ MF hastalarında onayı 

bulunmaktadır[187]. Mogamulizumab kemokin reseptörü-4’e karşı geliştirilmiş, humanize 

monoklonal antikordur. Antikor bağımlı-hücre aracılı sitotoksisite ile tümöral hücrelerin 

ortadan kaldırılması sağlanır[87]. İleri evre, nüks etmiş/tedaviye dirençli MF/SS hastalarında 

uygulanan vorinostat ile karşılaştırmalı faz III çalışmasında, daha yüksek tedavi yanıtı 

gösterdiği ve progresyonsuz sağkalım sağladığı görülmüştür[192]. Tedavi yanıtı özellikle SS 

hastalarında ve periferik kan tutulumunda daha yüksektir. İnfüzyon reaksiyonu ve ilaç 

erüpsiyonu sık karşılaşılan yan etkilerdendir. Mogamulizumab tedavisinin otoimmün 

hastalıklar ve transplant sonrası graft-versus-host-hastalığı gibi başka immün-aracılı 

komplikasyonlara da yol açabileceği bilinmektedir. En az bir sistemik tedaviye dirençli ya da 



43 

 

tedavi sonrası nüks gösteren MF olgularında FDA ve EMA onayı bulunmaktadır[187]. İleri 

evre MF tedavisinde umut verici ilaçlar bulunmakla birlikte halen hastaların önemli bölümü 

hastalığa bağlı kaybedilmektedir.  

J. PEDİATRİK DÖNEMDE GÖRÜLEN KUTANE LENFOMALAR 

Hodgkin dışı lenfomalar çocukluk dönemindeki malignitelerin yaklaşık %5-6’sını 

oluşturur ve bunların %25’i ekstranodal yerleşimlidir[193]. Primer kutane lenfomaların 

yaklaşık %5’i çocukluk döneminde tanı alır[194]. Bu yaş grubunda kutane lenfomalar büyük 

çoğunlukla T hücre kökenlidir, MF ve bunu izleyen CD30+ T hücreli lenfoproliferatif 

bozukluklar en sık karşılaşılan iki antiteyi oluşturmaktadır[32]. Primer kutane B hücreli 

lenfomalar ise erişkin dönemle karşılaştırıldığında çocuklarda oldukça nadirdir[194].  

1. Primer kutane B hücreli lenfomalar (PKBHL) 

Deriden başlangıç gösteren ve evreleme aşamasında ilk ortaya çıktığında ekstrakutan 

tutulum göstermeyen B hücreli lenfomalar olarak tanımlanırlar. DSÖ tarafından, kutane B 

hücreli lenfomalar; primer kutane marjinal zon lenfoma (PKMZL), primer kutane folikül 

merkez lenfoması (PKFML) ve primer kutane diffüz büyük B hücreli lenfoma, bacak tipi olmak 

üzere 3 ana alt tipte sınıflandırılmıştır[195]. PKMZL ve PKFML, klinik olarak indolen seyir 

gösteren ve iyi prognozlu B hücreli lenfoma alt tipleridir. Buna karşılık, diffüz büyük B hücreli 

lenfoma agresif klinik seyir gösterir.  

PKBHL’ler 18 yaş altında çok nadir bildirilmiş malignitelerdir. Bu konudaki verilerin 

büyük çoğunluğu, vaka bildirileri ve serilerinden elde edilmektedir. 2021 yılında, Amerika 

Birleşik Devletleri’ndeki 18 kanser merkezinde 2000-2016 yılları arasında tanı alan ve 

‘Surveillance, Epidemiology, and End Results (SEER)’ programına kaydedilen hastaların 

epidemiyolojik özelliklerine dair veriler paylaşılmıştır[194]. Bu çalışmayla birlikte, pediatrik 

PKBHL insidansına ait ilk veriler elde edilmiş olup, 20 yaş altındaki popülasyonda insidansı 

0.12/1.000.000 olarak tespit edilmiştir. Erişkin dönemle kıyaslandığında bu insidans verisi 

yaklaşık 40 kat daha düşüktür. Pediatrik dönemde kutane B hücreli lenfoma tanısı sıklıkla 

adolesan çağda konulmaktadır ve ortalama tanı yaşı 16.5’tir. Bu çalışmada, pediatrik dönemde 

tanı alan, 48 kutane B hücreli lenfoma olgusunun %77.1’i primer kutane marjinal zon lenfoma 

(PKMZL) olarak değerlendirilmiş iken, difüz büyük B hücreli lenfoma (DBBHL) %12.5 ve 
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primer kutane folikül merkez lenfoması (PKFML) %10.4 sıklıkla görülmüştür[194]. Bildirilen 

48 çocuk olgunun, medyan 48 aylık takibinde olguların tamamının hayatta olduğu bildirilmiştir. 

1.a. Primer kutane marjinal zon lenfoma 

PKMZL erişkin dönemde görece sık bildirilmesine karşılık literatürde günümüze kadar sınırlı 

sayıda pediatrik olgu yayınlanmıştır[196]. Cinsiyetler arasında görülme sıklığı benzerdir[197, 

198]. Olguların çoğunluğu adolesan dönemde tanı almıştır[198]. Hastalık soliter lezyonla 

karşımıza çıkabileceği gibi olguların üçte birinde multifokal papülonodüler lezyonlar ile de 

seyredebilir[196, 198, 199]. Üst ekstremite başta olmak üzere ekstremiteler ve gövde hastalığın 

en sık yerleşim alanını oluşturur. Pediatrik PKMZL, erişkinde de olduğu gibi indolen seyir ve 

iyi prognoz gösteren bir tablodur[196]. Pediatrik PKBHL olguları ile ilgili en uzun takip 

süresine sahip çalışma, ABD ve İsrail’deki iki merkezin verilerinden derlenmiş olup, bu seride 

11 PKMZL olgusu bulunmaktadır[196]. Bu 11 hastanın, medyan 5.5 yıllık (0.5-11 yıl, ortalama 

7.5 yıl) takibi sırasında hastaların hiçbirinde ekstrakutan yayılım görülmemiştir. Buna karşılık, 

bu olgulardan sadece 5 tanesinde tam remisyon görülmüş olması, hastalığın inatçı seyrine işaret 

etmektedir. ABD’den Children’s Oncology Group’un (Çocuk Onkolojisi Grubu) nodal ve 

ekstranodal yerleşimli marjinal zon lenfoma olgularını içeren serisinde de marjinal zon lenfoma 

olgularından hayatını kaybeden olgu bulunmamaktadır[200]. Hastalığın yavaş seyri göz önüne 

alındığında, tedavi ile ilişkili toksisiteyi önlemek adına kemoterapi ve radyoterapi 

seçeneklerinden mümkün olduğunca uzak durulması önerilir[196, 201]. Topikal/intralezyonel 

kortikosteroidler, dirençli olgularda eksizyon ve interferon alfa bu yaş grubunda uygun tedavi 

seçenekleri olabilir[198, 201]. PKMZL lezyonlarının bazen spontan regresyon gösterebiliyor 

olması nedeniyle tedavisiz yakın izlem de bir seçenek olarak düşünülebilir[198].  

1.b. Primer kutane folikül merkez lenfoması 

Çocukluk ve adolesan dönemde çok nadiren bildirilmiş bir lenfoma alt tipidir. Lezyonlar 

saçlı deri, alın veya sırtta yerleşme eğilimi gösteren, soliter veya küme oluşturan plak veya 

tümörlerden oluşur. Literatürde 6 tane 20 yaş ve altı pediatrik folikül merkez lenfoması olgusu 

bulunmaktadır[193, 199, 202-205]. Bildirilen olguların ortalama tanı yaşı 15.5’tir ve cinsiyet 

ayrımı gözetmemektedir. Olguların yarısında lezyon saçlı deri yerleşimi gösteren endüre nodül 

ya da plak karakterindedir. Bir olguda yüz yerleşimi bir başka olguda ise üst ekstremite 

yerleşimi saptanmıştır. Olguların tamamı bildirildikleri sırada hayattadır ve 4 olguda tam 

remisyon sağlanmıştır.  
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2. Primer Kutane T Hücreli Lenfomalar 

2.a. CD30+ lenfoproliferatif bozukluklar 

Lenfomatoid papülozis, primer kutane anaplastik büyük hücreli lenfoma ve bu iki tablo 

arasında yer alan ara olgulardan oluşur[206]. 

2.a.1 Lenfomatoid papülozis 

 Lenfomatoid papülozisin erken çocukluk ve adolesan dönemde ikinci en sık görülen 

kutane T hücreli lenfoma olduğu düşünülmektedir[80]. Pediatrik kutane lenfoma serilerinde 

sıklığı %16-47 arasında değişmektedir[193, 207, 208]. Uzak Doğu’da sıklığı daha yüksek 

olarak tespit edilmiştir[32]. Güney Kore’den yakın zamanlı pediatrik kutane lenfoma 

olgularının paylaşıldığı bir seride, lenfomatoid papülozis en sık görülen kutane lenfoma olarak 

karşımıza çıkmaktadır[209]. Benzer şekilde Fransa’dan Boccara ve arkadaşlarının serisinde de 

%47’lik sıklıkla en sık karşılaşılan pediatrik kutane lenfoma olarak bildirilmiştir ve bu 

literatürde karşılaşılan en yüksek sıklık verisidir[208]. Geniş lenfomatoid papülozis serilerinde 

çocuk ve adolesanların oranı %4-11 arasında değişmektedir[80, 210-212]. Literatürdeki 251 

çocuk olguyu içeren derlemede ortalama tanı yaşı 9.3 olarak tespit edilmiştir[212]. Erişkin 

döneme benzer şekilde erkeklerde daha sık görülmekte olup, erkek/kadın oranı 1.4:1’tür[212].  

Lezyonlar erişkinde dönem ile ortak olarak spontan regresyon gösteren, eritemli 

papüller, nodüller, püstüller, plaklar, papüloveziküller ve tümöral lezyonlar şeklinde prezente 

olur[212]. Spontan regresyon sonrası sıklıkla zeminde sikatris gelişir. Ekstremiteler ve ardından 

gövde en sık yerleşim alanını oluşturur[212]. Çocuk olguların %21’inde generalize lezyonlar 

gözlenir. Baş-boyun bölgesinin tutululumu olguların %4-5’inde görülür[212]. Tek anatomik 

bölgeye sınırlı kalan, bölgesel lenfomatoid papülozise çocuklarda daha sık rastlanır[207]. 

Lezyonların başlangıcı ve tanı konması arasında ortalama 1 sene kadar gecikme olduğu dikkat 

çekmektedir[212]. Bu durumun lenfomatoid papülozisin çocuklarda nadir olması, pikür 

reaksiyonu, PLEVA, hidroa vaksiniforme gibi birçok başka dermatolojik hastalık ile klinik 

görünümünün karışabilmesi ve hastalığın kendisini sınırlayan doğasıyla ilişkili olabileceği öne 

sürülmüştür[198, 212].  

Lenfomatoid papülozisin hem erişkinlerde hem çocuklarda uzun dönem prognozu 

mükemmeldir. Beş yıllık sürvi %100’e yakındır, ancak lenfomatoid papülozis olgularının %10-



46 

 

30’unda yaşamın farklı dönemlerinde ikincil hematolojik malignite gelişebilmektedir[80]. MF, 

Hodgkin lenfoma ve anaplastik büyük hücreli lenfoma en sık eşlik eden ikincil 

malignitelerdir[207]. Eşlik eden ikincil malignite oranının çocuklarda daha düşük olduğu 

düşünülmektedir. Literatürdeki 251 olguluk pediatrik lenfomatoid papülozis olgusundan oluşan 

derlemede, ikincil malignite sıklığı %5.6 olarak bulunmuştur ve erişkinlerden farklı olarak 

kutane anaplastik büyük hücreli lenfoma en sık karşılaşılan ikincil malignite olarak 

bildirilmiştir[212, 213]. Kliniğimizden yapılan bir çalışmada, lenfomatoid papülozis olgularına 

eşlik eden ikincil maligniteler değerlendirilmiş olup 47’ si (%77.1) erişkin, 14’ü (%22.9) çocuk, 

toplam 61 lenfomatoid papülozis hastasından, 20 tanesinde büyük çoğunluğu MF olmak üzere 

hematolojik malignite gelişmiştir ve bu olgulardan sadece biri çocuktur[214]. Miquel ve 

arkadaşları tarafından bildirilen, 25 olguluk pediatrik lenfomatoid papülozis serisinde ise hiçbir 

olguda ikincil malignite gelişimine rastlanmamıştır[213]. İlişkili ikincil lenfomaların, 

lenfomatoid papülozis tanısından 17 yıl sonrasına kadar gelişebildiği bildirilmiş olup, olguların 

yaşam boyu takibine devam edilmesi önemlidir[80, 215]. Çocuk ve adolesanların tedavi 

yönetiminde, hastalığın kendisini sınırlayan doğası nedeniyle aşırı tedaviden kaçınılması 

önerilmektedir[80]. Tedavinin hastalığın doğal seyri üzerine etkisi olmadığı düşünülmektedir. 

Bununla birlikte semptomatik seyrediyorsa ve kozmetik kaygı yüksekse tedavi önerilebilir. 

Topikal kortikosteroidler iyileşmeyi hızlandırmak için kullanılabilir. Fototerapi ve düşük doz 

metotreksat (5-20 mg/hafta) ile başarılı sonuçlar alınabilmektedir[198].  

2.a.2. Primer kutane anaplastik büyük hücreli lenfoma 

 Çocukluk çağında erişkin döneme göre nadir görülen bir antitedir. Yayınlanan 

serilerde çok farklı oranlarda saptanmıştır. Bir çalışmada çocukluk çağındaki tüm kutane 

lenfoproliferatif bozuklukların %11’ini oluşturmaktadır[80]. Fink-Puches ve arkadaşları 

tarafından yayınlanan 69 hastalık kutane lenfoma serisinde MF’nin ardından %19’luk sıklıkla 

ikinci sırada bildirilmiştir[193]. Buna karşılık Fransa’dan Boccara ve arkadaşları tarafından 15 

yaş altında tanı alan kutane lenfomalardan oluşan seride hiç primer kutane anaplastik büyük 

hücreli lenfoma olgusu bulunmamaktadır[208]. International Childhood Registry For 

Cutaneous Lymphoma (Uluslararası Çocukluk Çağı Kutane Lenfoma Arşivi) verilerinde ise 63 

pediatrik kutane lenfoma olgusu arasında bu tipin %3’lük sıklıkta olduğu bildirilmiştir[198]. 

Fink-Puches tarafından bildirilen çocuk ve adolesanlardan oluşan 13 olguluk primer kutane 

anaplastik büyük hücreli lenfoma serisinde ortalama tanı yaşı 14’tür ve hastaların yaş aralığı 4-

19 arasında değişmektedir[193]. Hastalık sıklık açısından cinsiyet ayrımı gözetmemektedir. 
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Pediatrik dönemde, hastalığın klinik özellikleri erişkin dönem ile benzerdir[198]. 

Zamanla ülserasyon gösterebilen kırmızı-kahverengi, büyük, soliter veya değişen sayıda 

nodüler lezyonlar veya tümörler şeklinde görülür[80]. Kısmi rezolüsyon görülebilmesine 

karşın, tam rezolüsyonun beklenmemesi lenfomatoid papülozisten ayrımda yardımcıdır. 

Pediatrik dönemde, histopatolojik bulgular erişkin dönem ile benzerdir[198]. Histopatolojide 

pleomorfik, anaplastik veya immunoblastik tümör hücrelerinden oluşan bir infiltrasyon görülür 

ve tümöral hücreler >%75’den yüksek oranda CD30 eksprese ederler[198]. Sistemik anaplastik 

büyük hücreli lenfomadan farklı olarak t(2,5) ve ALK-1 ekspresyonu genellikle negatiftir. Bu 

belirteçler, birbirinden klinik seyir ve prognoz olarak belirgin farklılık gösteren, primer kutane 

ve sistemik anaplastik büyük hücreli lenfomanın ayrımında kullanılabilir. Buna karşılık, yakın 

zamanda Oschlies ve arkadaşları tarafından ALK ekspresyonu gösteren, ancak sistemik 

tutulumu bulunmayan 6 pediatrik olgu bildirilmiş ve bu olguların da klasik primer kutane 

anaplastik büyük hücreli lenfoma olgularına benzer klinik görünümde olduğu, sistemik tutulum 

göstermediği ve iyi prognozlu olduğu vurgulanmıştır[216]. Tedavi yaklaşımında lezyon sayısı 

önemlidir[80]. Soliter lezyonlar için eksizyon veya radyoterapi tercih edilir. Çoklu lezyon 

varlığı durumunda tüm vücut elektron bombardımanı tedavisi düşünülebilir. Ekstrakutan 

yayılım varsa doksorubisin bazlı sitotoksik kemoterapiler kullanılır[198]. Anti-CD30 antikoru 

brentuximab vedotinin etkinliği erişkin dönemde gösterilmiş olmasına karşın, henüz pediatrik 

dönemde kullanım verisi yoktur. Primer kutane anaplastik büyük hücreli lenfomanın prognozu 

gerek çocuk gerekse erişkin dönemde iyidir. Fink-Puches ve arkadaşları tarafından yayınlanan 

serideki 13 çocuk olgunun %50’sinin medyan 9.5 aylık takip süresi sonunda lezyonsuz olduğu 

ve bu sürede hastalıktan kaybedilen olgu bulunmadığı bildirilmiştir. Children’s Oncology 

Group da benzer şekilde, 5 primer kutane anaplastik büyük hücreli lenfoma olgusundan hayatını 

kaybeden olmadığını bildirmiştir[200].  

2.b. Primer kutane CD4+ küçük/orta boy lenfoproliferatif bozukluk 

Erişkinlerde görülen kutane lenfomaların %2-3’ünü oluşturan, sıklıkla 6-7. dekadda 

karşılaşılan bir lenfoproliferatif bozukluktur[217]. Çocukluk çağında da az sayıda olmakla 

birlikte olgu bildirileri mevcuttur[218-222]. Bildirilen en genç olgu 6 aylıktır[218]. Erişkin 

olgularda cinsiyet ayrımı gözetmiyor olmasına karşın, pediatrik olgularda erkek çocuklarda 

daha sık bildirilmiştir[217, 221, 222]. Sıklıkla yavaş büyüyen asemptomatik soliter kırmızı-mor 

renk nodüler ya da tümöral lezyon şeklinde görülür[217, 221]. Bununla birlikte papül ya da 

plak karakterinde lezyonlar şeklinde de karşımıza çıkabilir[217]. Baş-boyun bölgesi başta 
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olmak üzere gövde üst yarısı ve üst ekstremiteler sıklıkla yerleşim alanlarını oluşturur[8, 222]. 

Çocukluk döneminde görülen olgularda da benzer şekilde baş-boyun bölgesi olguların 

yarısından çoğunda görülen bir yerleşim alanıdır[218-220].  

Histopatolojik incelemede dermiste diffüz veya nodüler karakterde küçük orta boy 

lenfositik infiltrasyon görülür, bazen infiltrasyon subkutan yağ dokusuna kadar uzanabilir[217, 

221]. Büyük hücreler infiltrasyonun %30’dan azını oluşturur[217]. MF’den farklı olarak 

epidermotropizm sık karşılaşılan bir bulgu değildir, olguların %20’sinde görülebilir. 

İnfiltrasyonu oluşturan neoplastik hücreler CD4+ foliküler yardımcı T hücrelerdir. Germinal 

merkez B hücrelerine ait bcl-6, CXCL-13, PD-1 gibi belirteçleri eksprese ediyor olmaları 

nedeniyle bu şekilde adlandırılırlar[217]. Neoplastik hücrelere olguların neredeyse tamamında 

CD8+ T lenfositler, B lenfositler, plazma hücreleri, histiositler ve çok çekirdekli dev hücreler 

de reaktif olarak eşlik eder[8, 220].  

Hastalığın prognozu konusunda ilk yayınlarda görece kötü seyir (5 yıllık sağkalım %60-

80) bildirilmiş olmasına karşın, günümüzde bu olguların yanlış tanı almış periferik T hücreli 

lenfoma olguları olduğu düşünülmektedir[217, 222]. Yaygın deri lezyonları olan büyük çaplı, 

hızlı büyüme gösteren tümöral lezyonlar ile başvuran olguların ve histopatolojide yüksek 

proliferasyon indeksi ve %30’un üzerinde büyük hücre varlığı gösteren olguların bu başlık 

altında değerlendirilmemesi gerektiği, agresif seyir göstermesi beklenen bu olguların periferik 

T hücreli lenfoma, başka yerde sınıflandırılmamış olarak gruplanması gerektiği 

belirtilmiştir[8]. Güncel veriler hastalığın seyrinin indolen ve prognozunun mükemmel 

olduğuna işaret etmektedir, 5 yıllık sürvi %100 olarak bulunmuştur[8, 217]. Tedavi konusunda 

standart bir yaklaşım bulunmamakla birlikte lokal eksizyon, radyoterapi, topikal veya 

intralezyonel kortikosteroid uygulamaları tercih edilebilir[8, 221]. Biyopsi sonrası 

kendiliğinden iyileşme de görülebilmektedir.  

2.c. Subkutan pannikülit benzeri T hücreli lenfoma 

Erişkinlerde görülen kutane T hücreli lenfomaların %1’ini oluşturmakta olup, genç-orta 

yaş grubunda daha sık olarak karşılaşılan bir lenfoma tipidir[198, 223]. Çocuk ve adolesan yaş 

grubunda da olgu bildirileri mevcuttur[224]. EORTC çalışma grubu tarafından bildirilen 63 

subkutan pannikülit benzeri T hücreli lenfoma (SPBTHL) hastasından 12’si (%19), 20 yaş 

altında tanı almıştır[223]. Çocuk olgular genellikle puberte civarında (12-16 yaş) tanı 

almaktadır[207]. Bildirilen en genç SPBTHL olgusu 4 aylıkken tanı almıştır[225]. Erişkin 
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dönemde kadınlarda daha sık görülmesine karşın pediatrik olgular cinsiyet farklılığı 

göstermemektedir[207]. Gövde ve ekstremite yerleşimi sık görülür. Adolesan yaş grubunda 

baş-boyun yerleşimi de görülebilmektedir. Genellikle çok sayıda eritemli-mor subkutan nodül, 

plak yada tümöral lezyonlar şeklinde fark edilir. Olguların yarıya yakınında sistemik 

semptomlar ya da laboratuvar bozuklukları (sitopeni, transaminaz yüksekliği) gözlenir[207]. 

Olguların %15’inde hemofagositoz görülür ve bu olgular daha agresif klinik seyir gösterir[207]. 

Güncel DSÖ sınıflamasında, subkutan dokudaki infiltrasyonu oluşturan neoplastik hücrelerden 

T hücre reseptöründe sadece alfa/beta zincir eksprese edenler bu sınıflama altında 

gruplandırılmaktadır[207, 223]. 

Histopatolojik bulgular, pediatrik ve erişkin grupta benzer karakterdedir. Subkutan yağ 

dokusu lobüllerine atipik hücre infiltrasyonu görülür ve lobüler pannikülit tablosu 

oluşturur[207]. Adipositlerin, atipik lenfoid hücreler tarafından çevrelenmesi (rimming) 

karakteristiktir. Atipik lenfoid hücreler, immunohistokimyasal incelemede, CD4-, CD8+, 

CD56- fenotip gösterir ve betaF1 ekspresyonu tanısal açıdan en önemli belirteçtir[207, 224]. 

Huppmann ve arkadaşları tarafından bildirilen 16 çocuk hastadan oluşan pediatrik SPBTHL 

serisinde, hastalık seyrinin erişkin döneme göre daha iyi olduğuna dikkat çekilmiştir[224]. 

Olguların çok az bir kısmında hemofagositik sendrom gelişimi, agresif klinik seyir ve ölüm 

görülmüştür[207]. Literatürdeki olguların çoğu CHOP (siklofosfamid, doksorubisin, vinkristin 

and prednizolon) rejimi ile tedavi edilmiştir[207, 225]. Ancak hastalığın çocukluk çağındaki iyi 

klinik seyri göz önünde bulundurularak, bu yaş grubunda hastaları sadece izlem altında 

tutmanın ya da sistemik steroid tedavisinin ilk seçenek olarak düşünülebileceğini savunan 

yazarlar da mevcuttur[225]. Çocuklarda kendiliğinden iyileşme de görülebilmektedir[198].  

2.d. EBV+ lenfoproliferatif bozukluklar 

 ‘‘WHO-EORTC’’nin primer kutane lenfoma sınıflamasının 2018 yılı revizyonunda, 

‘hidroa vaksiniforme benzeri lenfoproliferatif bozukluk’ ve ‘sinek ısırığına karşı 

hipersensitivite’ yeni hastalıklar olarak eklenmiştir[8]. Bu iki kavram, kronik EBV 

enfeksiyonun deri bulguları olarak değerlendirilmektedir[80]. Orta Amerika, Güney Amerika 

ve Asya kıtasının bazı bölgelerinde daha sıklıkla görülmektedirler[226, 227]. Her ikisiyle de 

çocuk ve adolesan dönemde, erişkinlere göre daha sık karşılaşılmaktadır ve bazı olguların 

sistemik EBV+ NK/T hücreli lenfomaya progresyon gösterebileceği bildirilmiştir[80]. 
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2.d.1. Hidroa vaksiniforme benzeri lenfoproliferatif bozukluk 

 Hemen her zaman çocuk ve adolesan yaş grubunda görülen kötü prognozlu bir kutane 

lenfoma tipidir. Olguların büyük çoğunluğu, Latin Amerika ve Asya ülkelerinden 

bildirilmiştir[80, 226, 227]. Peru’dan bildirilen 16 olguluk seride, ortalama tanı yaşı 10’dur ve 

cinsiyet ayrımı görülmemiştir[226]. Klinik olarak skar oluşumuna yol açan vezikülobüllöz 

lezyonlar, ülsere ve krutlu papüler lezyonlar ile prezente olur. Yüz ve ekstremiteler gibi güneşe 

maruz kalan alanlarda ödem görülür[80]. Lezyonlar hidroa vaksiniformenin döküntüsünden 

farklı olarak sadece güneş alan alanlarla sınırla kalmaz, daha şiddetlidir ve skar oluşumu daha 

belirgindir. Deri bulgularına ek olarak, ateş, lenfadenomegali ve hepatosplenomegali de 

görülebilir[226, 228]. Histopatolojik incelemede epidermis, dermis ve subkutan yağlı dokuyu 

invaze eden küçük orta boy, koyu hiperkromatik nukleusa sahip hücrelerden oluşan atipik 

lenfoid hücreler görülür[80]. İnfiltrasyon damarların çevresinde yoğunlaşıp, anjiotropik veya 

anjioinvazif karakter gösterir[228]. Tedavi yanıtı düşük, kötü seyirli bir tablodur. Kemoterapi 

ve radyoterapiye yanıtı zayıf olarak gözlenmiştir[80]. Sepsis ve karaciğer yetmezliği olguların 

en sık karşılaşılan kaybedilme nedenidir. Peru’dan paylaşılan 16 olguluk seride 2 yıllık sürvi 

%36’dır[226].  

2.d.2 Sinek ısırığına karşı hipersensitivite 

 Isırık alanlarında ülseratif nekrotik lezyonlar gelişmesiyle karakterize bir 

hastalıktır[80, 229]. Ateş, lenfadenomegali ve karaciğer disfonksiyonu gibi sistemik bulgular 

görülebilir. Olguların bir kısmı deriye sınırlı ve kronik seyir gösterirken, bazı olgularda agresif 

seyirli NK/T hücreli lenfomaya progresyon görülebilir[229].  

2.e. Pediatrik dönemde mikozis fungoides 

2.e.1 Epidemiyolojik özellikler  

MF pediatrik yaş grubunda erişkin döneme göre daha nadir bildirilmektedir ancak bu 

yaş grubunda da en sık karşılaşılan primer kutane lenfoma olma özelliğini sürdürmektedir[32, 

198]. Pediatrik dönem kutane lenfoma serilerinde sıklığı değişmekle beraber %65’e kadar 

yükselebilmektedir[193, 198, 207, 208]. Bir çalışmada çocukluk çağında MF’nin yıllık 

insidansı yaklaşık 0.5/milyon kişi olarak belirtilmiştir[33]. Etnik kökene veya coğrafik 

bölgelere göre pediatrik MF insidansının durumu tam bilinmemektedir[33]. Farklı 
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toplumlardan yayınlanan MF serilerinde pediatrik olgular değişken oranlarda yer almıştır. 

Avrupa ve Kuzey Amerika kökenli yayınlarda pediatrik olgular tüm olguların %0.5-5’ini 

oluşturmaktayken Orta Doğu, Güney Amerika ve Asya ülkelerindeki MF serilerinde, pediatrik 

olgular çok daha yüksek oranlarda yer bulabilmektedir[32-34, 230-232]. Pediatrik MF oranı, 

İran’da %5.8, Kuveyt’te %16.6 olarak bildirilmiştir[231, 233]. Singapur’dan yapılan bir 

çalışmada pediatrik MF oranı %11 olarak tespit edilmiştir[234]. Kolombiya’dan yapılan bir 

çalışmada pediatrik MF’lerin tüm olgulara oranı %18’e ulaşmakta olup bu oran literatürde 

bildirilmiş en yüksek sıklık verisidir[34].  

Çocukluk çağı MF olguları sıklıkla adolesan dönemde tanı almaktadır[80, 198]. 

Pediatrik MF tanımı sıklıkla 18 yaş ve altındaki olguları tanımlamak için kullanılsa da seriler 

arasında pediatrik MF tanımı farklılık gösterebilmektedir. Bazı serilerde 16 yaş[232] ya da 20 

yaşın[35, 193, 234, 235] üst sınır olarak belirlendiği dikkati çekmektedir. Bu durum dolaylı 

olarak hastalığın ortalama tanı yaşı üzerine etki etmektedir. Serilerin tamamı incelendiğinde 

ortalama tanı yaşı 8.8 ile 15.2 arasında değişmektedir[98, 193, 236, 237]. Yirmi yaş altında tanı 

alan MF olgularını içeren bir derlemede 566 pediatrik MF hastasının tanı sırasındaki ortalama 

yaşı 12.2 olarak bulunmuştur[97]. Bununla birlikte eğer pediatrik MF tanımı 18 yaş ve altındaki 

olgular ile sınırlı tutulursa bildirilmiş en büyük ortalama tanı yaşı 13.8, medyan 14.3’ tür[234]. 

Literatürde en genç yaşta tanı alan MF olgusu 10 aylıktır[32]. Pediatrik olguların ancak %5’i 

infantil dönemde (ilk 2 yaş) MF tanısı almaktadır[238]. MF olgularının önemli bir kısmında 

lezyonların başlangıcı ve tanı arasında ortalama 1-5 yıllık bir gecikme dönemi 

olabilmektedir[33, 80, 97, 98, 236]. Hastalığın başlangıcı ve tanı arasındaki gecikme süresi, 

olguların yaşı ile negatif korelasyon göstermektedir[238].  

Pediatrik MF serilerinde, erişkin serilerinde olduğu gibi, genelikle hafif erkek baskınlığı 

görülmektedir[32, 198]. Beş yüz yetmiş bir pediatrik MF olgusunu içeren bir derlemede 

erkek/kadın oranı 1.6 olarak saptanmıştır[97]. Singapur’dan Heng ve arkadaşlarının 46 olgudan 

oluşan pediatrik MF serisinde 2.3 kat, Amerika Birleşik Devletleri’nden Castano ve 

arkadaşlarının 69 olguluk serisinde 1.2 kat, İran’dan Nasimi ve arkadaşlarının 30 olguluk 

serisinde 1.3 kat erkek baskınlığı saptanmıştır[35, 230, 239]. Buna karşılık kız çocuklarının 

sayıca baskın olduğu seriler de bulunmaktadır. İtalya’dan Quaglino ve arkadaşlarının bildirdiği 

7 olguluk pediatrik MF serisinde kadın hakimiyeti (1:2.5) dikkati çekmektedir[240]. Benzer 

şekilde Arjantin’den Cervini ve arkadaşları tarafından paylaşılan 14 olguluk seride de kadın 

hakimiyeti (1:1.33) mevcuttur[241].  
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2.e.2. Klinik özellikler 

Çocukluk çağında MF’nin klinik prezantasyonunda erişkin dönemle karşılaştırıldığında 

bazı farklılıklar mevcuttur. Hastalığın klasik (erişkinlerde en sık görülen) varyantı, birçok 

seride çocuklarda ikinci en sık karşılaşılan tipi oluşturmaktadır[33, 97]. Buna karşılık, 

hipopigmente ve folikülotropik tip başta olmak üzere erişkin dönemde daha nadiren görülen 

tipler, bu dönemde yüksek oranlarda karşımıza çıkmakta ve bazen en sık görülen tip 

olabilmektedir[35, 96, 98, 209, 232, 235]. Hastalığın atipik varyantlarının (bazı olgularda klasik 

tiple kombine) çocuklarda görülme sıklığı bir derlemede %76.5 olarak bulunmuştur[97]. Öte 

yandan hastalığın tiplerinin görülme sıklığı da farklı ülkelerden bildirilen seriler arasında 

belirgin farklılık gösterebilmektedir. Bununla birlikte aynı hastada birden fazla tipten lezyon 

görülmesi ve bu lezyonların iç içe geçebilmesi dolayısıyla tiplerin gerçek oranlarının 

belirlenmesi güçleşmektedir. 

Hipopigmente mikozis fungoides 

Tanısı genel olarak klinik bulgulara dayanan bir MF tipidir. Erişkin dönemde hastalığın 

klinik tipleri içindeki sıklığı %0.4-22 arasında bildirilen hipopigmente lezyonlarla seyreden 

MF, birçok çalışmada çocukluk döneminde en sık görülen tipi oluşturmaktadır[35, 38, 73, 97, 

166, 182, 230, 234, 241, 242]. Hipopigmente lezyonlar pediatrik serilerde %8.3-100 sıklıkla 

bildirilmiştir[98, 193, 208, 230-232, 234, 240, 241]. Hipopigmente MF genel olarak koyu deri 

fototiplerinden insanların yaşadığı bölgelerde daha yüksek sıklıkla bildirilmektedir[36, 73, 240, 

242, 243]. Hastalığın mutlak bir şekilde koyu ten renginde olanlarda mı daha sık görüldüğü, 

yoksa açık tenli ırklarda tanınamadığı veya hiç fark edilmediği konusu tartışmalıdır. 

Çalışmaların yapıldığı ülkeye göre bu tipin sıklık oranları farklılık gösterebilmektedir. Özellikle 

Orta Doğu, Asya ve Güney Amerika kaynaklı verilerde hipopigmente MF oranlarının daha 

yüksek olduğu dikkati çekmektedir[230, 231, 234, 239, 241]. Amerika Birleşik Devletleri’nden 

Castano ve arkadaşları tarafından bildirilen 69 çocuk hastadan oluşan seride, hipopigmente MF 

%72.5 gibi geniş bir oranda yer bulmuştur[35]. Yazarlar, bu olguların çoğunun ‘Hispanik’ veya 

Afro-Amerikan kökenlerine vurgu yapmıştır. Bu seride paylaşılan 50 hipopigmente MF 

olgusundan sadece 4’ü beyaz ırktandır ve bu olgularda da deri fototipi 3’tür. Bazı pediatrik MF 

serilerinde, hipopigmente MF olgularının diğer MF varyantlarına göre ortalama tanı yaşının 

daha düşük olduğu dikkat çekmektedir[239, 243]. Hipopigmente MF çocukluk çağında sık 

görülen hipopigmente lezyonlarla seyreden diğer dermatozlar (pitriazis alba, vitiligo, pitriazis 
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versikolor, postinflamatuvar hipopigmentasyon) ile ayırıcı tanıya girer[241]. Bu durum tanının 

gecikmesine yol açabilmektedir. Çocukluk çağındaki hipopigmente MF olgularında da erişkin 

dönemde olduğu gibi, immunhistokimyasal incelemelerde CD8+ T hücre baskınlığı 

görülmektedir[35, 96, 229, 241, 244]. Castano ve arkadaşlarının 50 hastalık hipopigmente MF 

serisinde, tüm olgularda CD8 pozitif saptanmıştır ve CD4/CD8 oranı 1:1-1:8 arasında 

değişmektedir[35]. İmmunhistokimyasal incelemenin uygulandığı birçok seride benzer 

bulgular gözlenmiştir[97, 241, 244, 245].  

Folikülotropik mikozis fungoides 

Geniş serilerde erişkinlerdeki FMF sıklığı %9-13 arasında değişmektedir[73]. FMF 

önceki yıllarda pediatrik dönemde genellikle düşük oranlarda (%0-9) bildirilen bir varyant 

olmasına karşın, özellikle yakın dönemdeki yayınlarda daha yüksek oranlarda 

bildirilmektedir[35, 81, 98, 232, 244]. İsrail, Güney Kore ve Kolombiya’dan paylaşılan bazı 

serilerde yüksek oranda FMF sıklığı dikkati çekmektedir[34, 73, 81, 209]. Kolombiya’dan 

paylaşılan 23 hastalık bir seride, FMF hipopigmente ve klasik MF’nin ardından %17.4’lük 

sıklık ile 3. sık görülen klinik varyanttır[34]. İsrail’den Hodak ve arkadaşları tarafından 

paylaşılan 50 hastadan oluşan çocukluk çağı MF serisinde, folikülotropik MF sıklığı %36 

olarak bulunmuştur[73]. Bu seride FMF, hipopigmente MF’den sonra ikinci en sık görülen 

klinik alt tipi oluşturmakta olup 18 olgudan 14’ünde FMF diğer klinik varyantlara eşlik 

etmekteydi. Hipopigmente MF, FMF’ye en sık eşlik eden varyantı oluşturmaktaydı. İsrail’den 

Reiter ve arkadaşlarının, Hodak ve arkadaşlarının serisindeki 41 hastaya yeni tanı alan 30 

pediatrik MF olgusunu ekleyerek oluşturdukları 71 olguluk geniş serilerinde ise FMF sıklığı 

%42 olup bu oran FMF’yle ilgili literatürde bulunan en yüksek sıklık verisidir[81]. Amerika 

Birleşik Devletleri’nden Castano ve arkadaşları tarafından bildirilen 69 hastalık çocukluk çağı 

MF serisinde ise, sadece bir FMF olgusu (%1.4) mevcuttur[35]. 

Erişkindeki FMF’den farklı olarak çocuklarda lezyonlar baş-boyunda değil, gövde ve 

ekstremitelerde yerleşme eğilimindedir[73]. Bununla birlikte Reiter ve arkadaşları pediatrik 

MF olgularını kendi içerisinde kıyasladığında FMF olgularının %43’ünde ve FMF-dışı MF 

olgularının ise %12’sinde baş-boyun bölgesi tutulumu bulunduğuna dikkat çekmiştir[81]. 

Eritemli zeminde küme oluşturan foliküler papüller, kıl kaybı gösteren yama/ince plak 

lezyonlar, pilar keratoz benzeri lezyonlar bu yaş grubunda hastalığın en sık klinik 

prezentasyonunu oluşturmaktadır[73]. Hodak ve arkadaşlarının çalışmasındaki olguların 
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histopatolojik incelemesinde, erişkin FMF olgularına göre, lenfositik infiltrasyon daha düşük 

yoğunlukta bulunmuştur ve bu durum bir hasta hariç tüm olguların yama/ince plak karakteri 

gösteriyor olmasıyla ilişkilendirilmiştir[73]. FMF olguları, erişkin dönemde olduğu gibi çoğu 

zaman CD4+ atipik lenfositik infiltrasyon gösterir[81]. Öte yandan çocuklarda görülen 

FMF’nin erişkin döneme kıyasla iyi prognozlu olduğu öne sürülmektedir[34, 73]. Hodak ve 

arkadaşlarının serisinde tek bir FMF olgusunda, saçlı deride yerleşen saç kaybı gösteren infiltre 

plak üzerinde tümöral lezyon gelişimi görülmüştür[73]. Reiter ve arkadaşlarının 28 hastalık 

FMF serisinde ise ortalama 7.5 yıllık takip süresinde 2 olguda ileri evreye progresyon, 1 olguda 

evre IA’dan IB’ye progresyon görülmüştür[81]. 

Pagetoid retiküloz 

Nadir görülen bir MF tipi olan pagetoid retikülozun Woringer ve Kolopp tarafından 

tanımlandığı ilk olgu 13 yaşında bir erkek çocuktur[13]. Fink-Puches tarafından bildirilen 24 

hastalık pediatrik MF serisinde, 3 olgu pagetoid retiküloz tanısı almıştır[193]. Ancak 

literatürdeki toplam çocuk olgu sayısı 10’a yakındır[83]. Klinik ve histopatolojik özellikleri 

erişkin dönemle benzerdir[207]. Takibi bulunan pagetoid retikülozlu çocuk olguların 

tamamında tam yanıt elde edilmiştir[83].  

Granülomatöz gevşek deri 

Hem çocuk hem erişkin dönemde nadir görülen bir MF varyantıdır. Günümüze kadar 

sayıca 10’dan az çocukluk çağı granülomatöz gevşek deri olgusu bildirilmiştir[80, 207, 246]. 

Buna karşılık erişkin dönemde bildirilen bazı olguların çocukluk döneminde başlangıç 

gösterdiği bilinmektedir. Klinik ve histopatolojik özellikleri erişkin dönem ile benzerdir. 

Erişkin dönemde, tedaviye dirençli ancak yavaş klinik seyir gösteren bir varyant olarak kabul 

edilmesine karşın, çocukluk çağında agresif klinik seyir gösteren olgu bildirileri mevcuttur[97, 

207, 246, 247]. Başlangıçta sistemik kortikosteroid tedavisi ve belirli bölgelere sınırlı gevşek 

deriye yönelik cerrahi eksizyon ile hastalık kontrolü sağlanan 11 yaşındaki bir olgu, dokuz yıllık 

takip süresince birkaç nüks sonrası sistemik kemoterapi uygulanmasına karşın 20 yaşında 

kaybedilmiştir[88, 246]. Bir diğer çocuk olgu tüm vücut elektron bombardımanı, çoklu ajan 

kemoterapisi, brentuksimab vedotin gibi tedaviler ve son aşamada allogenik kemik iliği 

transplantasyonu uygulanmasına karşın kaybedilmiştir[247]. Granülomatöz gevşek deri Jung 

ve arkadaşları tarafından bu yaş grubunda büyük hücre transformasyon riskinde artış ve sağ 

kalım oranında azalma ilişkilendirilmiştir[97].  
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Granülomatöz mikozis fungoides 

Kötü prognoz gösteren bir MF varyantı olarak bilinen granülomatöz MF, çocukluk 

çağında oldukça nadirdir. Günümüze kadar çocukluk çağında tanı alan sadece 4 tane 

granülomatöz MF olgusu bildirilmiştir[113, 248-250]. Bununla birlikte çocukluk çağında 

başlangıç gösteren ancak üçüncü dekad başında tanı alan sınırlı sayıda granülomatöz MF olgusu 

da mevcuttur[89, 251]. Evans ve arkadaşları tarafından paylaşılan alt ekstremitede yerleşimli 

soliter plak lezyonla başvuran unilezyonel granülomatöz MF olgusu haricinde, diğer olgular 

çoklu lezyon ile başvurmuşlardır[113, 248-250]. Lewis ve arkadaşları tarafından, evre IB 

granülomatöz MF tanılı 14 yaş erkek çocukta MF’ye ait kas infiltrasyonu bildirilmiştir ve bu 

olgu kasa invazyon gösterdiği bilinen tek pediatrik MF olgusudur[248]. Yazarlar sistemik 

kortikosteroid ve beksaroten jel ile bu lezyonun gerileme gösterdiğini belirtmişlerdir. Bununla 

birlikte günümüze kadar bildirilmiş, kas invazyonu gösteren diğer 4 MF hastasından bir diğeri 

de çocukluk çağında başlangıç gösteren ancak 20 yaşında tanı alan bir granülomatöz MF 

olgusudur[251]. Bu olguda interferon-alfa, PUVA, lokal radyoterapi ve sistemik izotretinoin 

tedavilerine rağmen hastalık progresyon göstermiştir. Jung ve arkadaşları tarafından hazırlanan 

derlemede ise granülomatöz MF ileri evreye progresyon riskinde artış ve sağ kalım oranında 

azalma ile ilişkilendirilmiştir[97]. 

Purpurik ve pigmente purpurik dermatoz benzeri mikozis fungoides 

Pediatrik MF serilerinde nadir rastlanan bir klinik varyanttır. Literatürde çocukluk 

çağında bildirilen olguların büyük çoğunluğu Orta Doğu’dandır. Kliniğimizden 2013 yılında 

Yazganoğlu ve arkadaşları tarafından yapılan çalışmada, çocuk hastalar arasında purpurik MF 

sıklığı %30 olarak bildirilmiştir ve bu oran literatürde bildirilmiş en yüksek purpurik MF 

sıklığıdır[98]. Bu olguların çoğunda purpurik lezyonlar hipopigmente veya eritemli-skuamlı 

klasik tipte lezyonlara eşlik etmekteydi. İran’dan Nasimi ve arkadaşları tarafından paylaşılan 

30 olguluk çocuk MF serisinde 4 hasta (%13.3) PPD benzeri MF tanısı almıştır[239]. Hodak ve 

arkadaşları purpurik ve hiperpigmente lezyonlar ile seyreden bir olgu tanımlamıştır[73]. 

Singapur’dan 46 hastalık bir seride ise sadece 1 olgu PPD benzeri MF tanısı almıştır[230].  

Poikilodermik mikozis fungoides 

Poikilodermik MF’nin sıklığı çocukluk çağı MF serilerinde değişkenlik göstermektedir. 

Kliniğimizden Yazganoğlu ve arkadaşları tarafından yapılan bildiride poikilodermik MF 
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olgusuna rastlanmamıştır[98]. Buna karşılık Burns, Zackheim ve Wain tarafından bildirilen 

serilerde poikilodermik MF olguları %8.3-33 sıklığında bildirilmiştir[232, 252, 253]. Ancak bu 

serilerdeki olguların bazıları çocukluk çağında başlangıç gösterip erişkin dönemde tanı alan 

olgulardan oluşmaktadır.  

Tek lezyonlu (Ünilezyonel) mikozis fungoides 

Erişkinlerde nadir görülen bir varyant olmasına karşın, çocukluk çağında görece daha 

sık karşılaşılan bir varyanttır. Klinik görünümü değişkendir. Eritemli-skuamlı, psoriasiform, 

ekzematöz, poikilodermik, hipopigmente veya folikülotropik tip ile uyumlu lezyonlar şeklinde 

görülür[98, 236]. Kliniğimizden bildirilen 20 çocuk olguluk seride ünilezyonel MF ile uyumlu 

4  olgu mevcuttur[98]. Bir olgulardan ikisi eritemli-skuamlı plak, biri hipopigmente yama, biri 

ise hipopigmente ve yer yer purpurik yama ile prezente olmuştur. Ben-Amitai ve arkadaşları 

tarafından bildirilen 10 çocuktan oluşan seride, biri hipopigmente yama diğeri eritemli skuamlı 

plak ile prezente olan toplam 2 ünilezyonel MF olgusu vardır[236]. Her iki olguda da tam 

remisyon sağlandığı bildirilmiş ve 5 yıllık takibi bulunan olguda nüks görülmemiştir. Amitay-

Laish ve arkadaşları tarafından paylaşılan 7 olguluk unilezyonel folikülotropik MF serisinde 

hastaların ikisi çocuktur[114]. Bu çocuk olgulardan birinde lokal PUVA, diğerinde ise eksizyon 

ile tam remisyon sağlanmıştır.  

2.e.3 Pediatrik dönemde mikozis fungoidesin prognozu 

Geçmişte çocukluk çağında başlangıç gösteren MF’nin prognozunun iyi olmadığı 

belirtilse de günümüzde artan geniş serilerle bu durum değişmiştir. 1990 yılı ve öncesinde 

çocukluk çağında MF ile ilgili ilk verilerin büyük çoğunluğu hasta sayısı 5’i aşmayan olgu 

serileri ve tek olgu bildirilerinden elde edilmiştir. Bu dönemde yayınlanan kötü prognoz 

gösteren bazı olgular, hastalığın erken başlangıçlı olduğunda kötü seyir gösterdiği izlenimine 

neden olmuştur. 1980 yılında Japonya’dan Taniguchi ve arkadaşları 12 yaşında tümöral evre 

bir MF olgusu paylaşmıştır[254]. Görg ve arkadaşları tarafından 1985 yılında kemik iliği ve 

merkezi sinir sistemi tutulumu gösteren 17 yaşında bir olgu bildirilmiştir[255]. Peters ve 

arkadaşları ise 1990 yılında tanı sırasında yaşları 11-18 arasında değişen 5 MF olgusundan 

oluşan bir seri paylaşmıştır[256]. Bu 5 olgudan 2’sinde MF tanısından 9 ve 14 yıl sonra 

Hodgkin hastalığı gelişmiştir. 20 aylıkken Langerhans hücreli histiositoz tanısı alıp vinblastinle 

tedavi edilmiş bir olguda ise 11 yaşında servikal lenfadenopatiye yol açan MF gelişmiştir. Bu 
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bildiriler erken başlangıçlı MF’nin ekstrakutan yayılım ve diğer hematolojik maligniteler ile 

ilişkilendirilmesine neden olmuştur.  

1992 yılında Burns ve arkadaşları, 30 yaş ve altında tanı alan 9 MF olgusundan oluşan 

bir seri paylaşmışlardır[253]. Tümöral evrede tanı alan bir olgu hariç diğer tüm olgular evre IB 

hastalık ile tanı almıştır. Ortalama 11 yıllık takip süresi sonunda hastaların hiçbirinde 

ekstrakutan yayılım, ikincil malignite gelişimi ve ölüm bildirilmemiş olup yazarlar erken 

başlangıçlı MF’nin prognostik bir öneminin olmadığını savunmuşlardır. 1997 yılında Zackheim 

ve arkadaşları lezyonları ilk kez 20 yaş öncesinde başlangıç gösteren, 24 olguluk geniş bir seri 

paylaşmışlardır[252]. Bu olgulardan 13 tanesine, 20 yaş öncesinde MF tanısı konulmuştur. 

Tamamı erken evrede tanı almış olan bu hastaların hiçbirinde 12 yıllık takip süresinde ileri 

evreye progresyon olmamıştır. 1999 yılında, Quaglino ve arkadaşları, erken başlangıçlı MF’nin 

prognozunu değerlendirmek amacıyla, o tarihe kadar literatürde bildirilmiş 20 yaş altında MF 

tanısı alan 42 olgu ve kendi merkezlerinde takip edilen 7 çocuk olguyu, 252 hastadan oluşan 20 

yaş üzerinde tanı almış kendi MF hastalarından oluşan seri ile kıyaslamışlardır[240]. Yirmi yaş 

altında tanı alan olguların %90.5’inin erken evrede (evre IA %34.7, evre IB %36.7, evre IIA 

%19.1) başvurduğu belirlenmiştir. Hepsi literatürden derlenen olgulardan olmak üzere 4 çocuk 

olgu (%8.2) tümöral hastalık (evre IIB) evre tanı almıştır. Evre IA hastalıkla prezente olan 

çocuk olguların oranı (%34.7) erişkin dönemle (%18.6) kıyaslandığında istatistiksel açıdan 

anlamlı olarak daha yüksek bulunmuştur (p = 0.02). Yirmi yaş altında tanı alan olguların takibi 

sırasında ikisi kendi merkezlerinde tanı almış hastalardan olmak üzere toplam 7 olguda (%16.3) 

evre progresyonu, 6 olguda (%12.2) ekstrakutan yayılım görülmüştür. Yazarlar iki grubu 

hastalık progresyon oranı, 5 ve 10 yıllık sağ kalım ve hastalıkla ilişkili mortalite açısından 

kıyaslamışlardır. Veriler çocukluk başlangıçlı hastalığın daha iyi seyir gösterdiğine işaret 

ediyor olmasına karşın, arada istatistiksel açıdan anlamlı bir fark bulunamamıştır[240]. 

Bununla birlikte bu çalışma literatürdeki farklı merkezlerden tanı almış, kutane lenfomalar ile 

ilgili bilgilerin sınırlı olduğu dönemdeki yayınlanmış eski hastaları da içerdiğinden erken 

başlangıçlı olguların prognozu hakkında ileri yorum yapmak güçtür.  

İki binli yıllardan itibaren yapılan çalışmalarda ileri evreye geçiş gösteren ve 

mortaliteyle ilişkilendirilen pediatrik MF olgusu oranı giderek düşmüştür. Tan ve arkadaşları 

2000 yılında 8 tanesi hipopigmente lezyonlarla başvuran, 20 yaş ve altında tanı alan toplam 9 

hastalık MF serisi paylaşmışlardır[234]. Üçü evre IA, 6’sı evre IB hastalık döneminde tanı alan 

bu olguların ortalama 3 yıllık takip süresi sonunda hiçbirinde hastalık progresyonu 
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görülmemiştir. 2003 yılında İsrailden Ben-Amitai ve arkadaşları 18 yaş öncesinde tanı alan 10 

olguluk MF serisi paylaşmıştır[236]. Olguların 5’i tek başına, 2 tanesi diğer varyantlarla birlikte 

hipopigmente lezyonlar göstermiştir. Altı olgu evre IA, 4 olgu evre IB  hastalık ile tanı almış 

olup, ortalama 3.4 yıllık takip süresinde dermatopatik lenfadenopati gelişerek evre IIA’ya 

progresyon gösteren bir olgu haricinde progresyon izlenmemiştir. Wain ve arkadaşları 2003 

yılında 16 yaş öncesinde başlangıç gösteren, 19 olgunun pediatrik dönemde, 15 olgunun erişkin 

dönemde MF tanısı tanı almış olduğu toplam 34 olguluk bir seri paylaşmış ve kendi sonuçlarını 

van Doorn ve arkadaşları tarafından bildirilmiş 309 olguluk seri ile kıyaslamışlardır[232]. 

Serideki tüm olgular erken evrede (%50’si evre IA, %47’si evre IB, %3’ü evre IIA) tanı almış 

olup hastalık progresyonu 5 yılda olguların %5’inde, 10 yılda %29’unda görülmüştür. Ortalama 

6 yıllık takip süresinde, olguların büyük çoğunluğu (%85’i) evre I’in ilerisine progresyon 

göstermemiştir. Progresyon gösteren 5 olgudan, 2’sinde tümöral lezyon, 3’ünde eritrodermi 

gelişimi görülmüştür. Takip sürecinde kaybedilen iki olgudan biri Merkel hücreli kanserden 

diğeri MF ile ilişkili nedenlerle kaybedilmiştir. Toplam ve hastalığa spesifik sağ kalım, 5 ve 10 

yılda sırasıyla %95 ve %93 olarak tespit edilmiştir. Hastalık seyrine etki eden faktörler 

değerlendirildiğinde, evre IA hastalık döneminde tanı almak, hipopigmente veya poikilodermik 

varyant ve lenfomatoid papülozisle birliktelik varlığı durumunda hastalığa spesifik sağ kalım 

daha yüksek, hastalık progresyonu ise daha düşük oranda bulunmuştur[232]. Elde edilen veriler 

van Doorn ve arkadaşlarının serisiyle kıyaslandığında yazarlar erken başlangıçlı MF’nin 

prognozunun erişkin döneme benzer olduğu sonucuna ulaşmışlardır[232]. 

2004 yılında Fink-Puches ve arkadaşları 20 yaş altında MF tanısı almış 24 olguyu  

paylaştıkları seride 13 olgu evre IA, 10 olgu evre IB, 1 olgu evre IIB aşamasında tanı almıştır 

ve takibi bulunan 17 olgunun 18 aylık takip süresinde sistemik tutulum veya hastalıktan ölüm 

görülmemiştir[193]. Kim ve arkadaşları 2009 yılında 20 yaş altında tanı alan 23 olguluk MF 

serisi paylaşmışlardır. Olguların tamamı evre I hastalık döneminde tanı almıştır. Takibi bulunan 

18 olgunun, ortalama 90.4 aylık takibi sonunda deri lezyonlarında artış veya ekstrakutan 

yayılım gösteren olgu bulunmamaktadır. 2012 yılında Boccara ve arkadaşlarının çocuklardaki 

kutane hematolojik maligniteleri değerlendirdikleri seride 5 pediatrik MF olgusu bulunmakta 

olup, bir olgu büyük hücre transformasyonu ve nodal yayılım (evre IVA2) ile tanı almış ve 

allogenik kemik iliği transplantasyonu sonucu remisyona girmiştir[208]. Bu seride yer alan bir 

başka olgu ise, granülomatöz gevşek deri tanısı aldıktan 15 yıl sonra büyük hücre 

transformasyonu ve hastalık progresyonu (evre IV) sonucu kaybedilmiştir. Beş hastalık bu 
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seride, hastalıktan kaybedilen bu olgu dışında diğer olgularda tam remisyon sağlanmıştır. 2013 

yılında Castano ve arkadaşları 50 tanesi hipopigmente MF varyantı ile uyumlu bulunan toplam 

69 olguluk pediatrik MF serisinde hipopigmente MF’nin bu yaş grubundaki seyrini araştırmayı 

amaçlamışlardır[35]. Hipopigmente MF olgularından 35’inin takip verilerinin bulunduğu 

çalışmada, yamasal lezyonlar ile başvuran hiçbir olgu progresyon göstermemiştir. Yama ve 

plak lezyon birlikteliği gösteren bir olguda ise takipsiz kaldığı bir dönem sonrasında tümöral 

lezyon gelişimi izlenmiştir. Yazarlar, olguların çoğunun tedavi altındayken remisyon 

gösterdiğini, ancak tedaviye ara verildiğinde nüksün sık olduğuna vurgu yapmıştır[35]. 2014 

yılında Hodak ve arkadaşları 18’i FMF, 32’si FMF-dışı tiplerden oluşan toplam 50 olguluk 

geniş bir pediatrik MF serisi sunmuşlardır[73]. Yirmi altı olgu (%52) evre IA, 17 olgu (%37) 

evre IB, 3 olgu (%6) evre IIA, 1 olgu (%2) evre IIB aşamasında tanı almış, 3 olgu unilezyonel 

MF olarak değerlendirilmiştir. Bu sonuç MF’ye çocukluk döneminde klinik tipten bağımsız 

olarak büyük çoğunlukla erken aşamada tanı konulduğunu göstermiştir. Aynı çalışmada 30 tane 

FMF-dışı MF hastasının ortalama 5 yıllık takibi yapıldığında sadece 1 olgu evre IA’dan IIA’ya 

progrese olmuştur. On dokuz FMF-dışı MF olgusunun (%59) deri lezyonlarında ise tam 

iyileşme sağlanmıştır. FMF hastalarının ortalama 2.5 yıllık takibi sırasında 1 olgu evre IA’dan 

IB’ye progresyon göstermiştir. Evre IIB ile tanı alan tek olgu kısmi remisyon göstermiş olup, 

10 FMF olgusunda deri lezyonlarında tam iyileşme sağlanmıştır.  

2017 yılında Cervini ve arkadaşlarının bildirdiği 14 olguluk pediatrik MF serisinde 2 

olgu (%14.5) evre IA, 11 olgu (%78.5) evre IB, 1 olgu ise evre IVA2 hastalık ile tanı 

almıştır[241]. Olguların medyan 3 yıllık takibi sonunda ekstrakutan yayılım veya hastalıktan 

ölüm görülmemiştir. Üç olguda deri lezyonlarında artış görülmüştür. 2020 yılında Nasimi ve 

arkadaşları tarafından paylaşılan 30 olguluk pediatrik MF serisinde, evre IIB hastalık ile tanı 

alan bir olgu haricinde, tüm olgular evre I döneminde tanı almıştır[239]. Beş yıllık takip 

süresinin sonunda olguların %56.7’sinde deri lezyonlarında tam veya kısmi silinme 

sağlanmıştır. Ancak diğer olguların seyri hakkında veri sunulmamıştır. 2020 yılında Valencia 

Ocampo ve arkadaşları tarafından paylaşılan 23 olguluk seride, olguların %26.1’i evre IA, 

%73.9’u evre IB hastalık ile tanı almış olup, takibi bulunan olgulardan evre progresyonu 

gösteren olmamıştır[34]. 

Reiter ve arkadaşları Hodak ve arkadaşları tarafınca paylaşılan serideki 41 hastaya yeni 

tanı alan 30 hastanın da verilerini dahil ederek toplam 71 hastalık bir seri paylaşmışlardır[81]. 

Olguların %42’sinin FMF’ye ait özellikler gösterdiği seride yazarlar pediatrik FMF’nin seyrini 
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değerlendirmeyi amaçlamışlardır. Altmış dokuz hastanın erken evre hastalık ile tanı aldığı 

seride ortalama 9.2 yıllık takip süresinde toplam 4 olguda evre progresyonu gelişmiş olup, ileri 

evreye progresyon gösteren her iki olgu da FMF varyantına aittir. Yazarlar uzun takip süresine 

karşın pediatrik MF’nin indolen seyrine ve pediatrik FMF’nin nadiren ileri evre progresyonu 

gösterebildiğine dikkat çekmişlerdir.  

Literatürdeki tüm geniş serilerin sonuçları bir arada değerlendirildiğinde, doğrudan 

karşılaştırmalı çalışmalar fazla olmasa da pediatrik MF’nin prognozunun erişkin dönemden 

daha iyi olduğu görülmektedir[97, 193]. İlk yayınlarda bildirilen atipik seyirli pediatrik MF 

olgularının yanlış tanı almış diğer kutane T hücreli lenfoma grubundan olabileceğini düşünen 

yazarlar mevcuttur[193]. Sonraki yıllarda yayınlanan geniş seriler hastalığın iyi seyrini 

destekler niteliktedir. Prognozun en önemli belirleyicisi hastalık evresidir ve son yıllardaki 

çalışmalarda çocuk hastaların tamamına yakınının erken evrede (evre I ya da IIA) tanı aldığı 

görülmektedir. Jung ve arkadaşları tarafından hazırlanan derlemede tanı sırasında evre bilgisine 

ulaşabilen 522 pediatrik MF olgusundan %97.1’inin erken evre hastalık ile tanı aldığı 

belirtilmiştir[97]. Olguların takibi sırasında tedavi kesimi sonrası nüks sık karşılaşılan bir 

durum olmakla beraber evre progresyonu sık değildir. Evre progresyonu gösteren çocuk 

olguların önemli kısmında progresyon deri lezyonlarının yaygınlığının artması veya 

dermatopatik lenfadenopati gelişimi şeklindedir. Tümöral lezyon veya eritrodermi oluşması ya 

da ekstrakutan yayılım şeklinde ileri evre hastalık gelişimi pediatrik MF serilerinde az sayıda 

olguda bildirilmiş bir durumdur. Hodak ve arkadaşları kendi serileri dahil olmak üzere 17 erken 

evre pediatrik MF serisindeki toplam 241 hastadan sadece 8’inde (%3.3) ileri evreye (evre IIB 

ve üzeri) progresyon saptandığını belirtmişlerdir[73].  

Hastalığın varyantlarının seyir üzerine etkisi incelendiğinde, erişkin dönemle benzer 

şekilde hipopigmente MF varlığının daha iyi prognozla ilişkili olduğu söylenebilir. İleri evre 

hastalık gelişimi hipopigmente MF olgularında nadiren bildirilmiş bir durumdur. Wain ve 

arkadaşlarının çalışmasında çocukluk dönemi başlangıçlı hastalarda görülen hipopigmente MF 

daha düşük hastalık progresyon riski ve artmış sağkalım ile ilişkilendirilmiştir[232]. Erişkin yaş 

grubunda iyi klinik seyirle ilişkilendirilmiş olan bir diğer varyant olan poikilodermik MF’nin 

çocukluk dönemindeki seyri ile ilişkili veriler çelişkilidir. Wain ve arkadaşlarının serisinde 

poikilodermik varyant iyi prognozla ilişkilendirilmiş olmasına karşın Virmani ve arkadaşlarının 

serisinde tüm poikilodermik MF olguları progresyon göstermiştir[232, 257]. Pediatrik FMF 

olguları incelendiğinde bunların tamamına yakınının erken FMF tanımına uyduğu ve erken evre 
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hastalıkla tanı aldığı görülmektedir[34, 73]. Hodak ve arkadaşlarının geniş serisinde tümöral 

hastalık gösteren bir FMF olgusu haricinde diğer olgular erken evrede tanı almıştır ve takip 

sürecinde evre IA’dan IB’ye progresyon gösteren bir olgu haricinde hastalık progresyonu 

görülmemiştir[73]. Jung ve arkadaşlarının derlemesinde de FMF’nin çocukluk döneminde 

hastalık progresyonu açısından risk göstergesi olmadığı ve 10 yıllık sağ kalımın diğer 

varyantlara kıyasla istatistiksel anlamlı farklılık göstermediği belirtilmiştir[97].  

Granülomatöz MF erişkin dönemde kötü prognozla ilişkilendirilmiş bir varyanttır. 

Çocukluk çağında bildirilmiş sınırlı hasta sayısı nedeniyle kesin yorum yapmak güç olmakla 

beraber, kas ve sinir invazyonu gösteren bir granülomatöz MF olgusu kaybedilmiştir[248]. Jung 

ve arkadaşları sağ kalıma etki eden faktörleri değerlendirdiklerinde tanıya kadar geçen zamanın 

uzun olmasını, granülomatöz gevşek deri, granülomatöz MF varlığı ve evre II hastalık 

aşamasında tanı almayı sağ kalım üzerine olumsuz belirteçler olarak değerlendirmişlerdir[97].   

Büyük hücre transformasyonu 

Hastalığın seyri sırasında ortaya çıkabilen özel bir histopatolojik görünüm olan büyük 

hücre transformasyonu MF’de tüm yaş gruplarında olumsuz prognostik faktörlerden biridir. 

Erişkin yaş grubuna ait serilerde sıklığı değişkenlik göstermektedir[38, 143, 166, 258]. Talpur 

ve arkadaşlarının bildirdiği 1263 hastalık seride %8.7, Agar ve arkadaşlarının 1502 hastalık 

serisinde ise %4.7 sıklıkta tespit edilmiştir[38, 166]. Hastalık evresine göre büyük hücre 

transformasyonunun görülme sıklığı değişkenlik göstermektedir. Bir çalışmada erken evre 

hastalıkta biyopsilerde %1.4, evre IIB ve IV hastalıkta sırasıyla %27 ve %56-67 sıklıkta 

görülmüştür[143]. Buna karşılık çocukluk çağında bu histopatolojik tablo çok nadiren 

bildirilmiştir[32]. Literatürde sadece 7 olgu yer almaktadır. Erişkin dönemde büyük hücre 

transformasyonu gösteren olgulardan, CD30 belirtecinin pozitif saptandığı olguların belirtecin 

negatif saptandığı olgulara göre daha iyi seyirli olduğunun düşünülmesine karşın, çocukluk 

dönemindeki olgular için bu konu netlik kazanmış değildir[33]. Literatürde bildirilmiş çocuk 

olguların çoğu (n=4) klasik MF varyantındadır[259-262]. Buna karşılık büyük hücre 

transformasyonu gösteren iki olguda granülomatöz gevşek deri, bir olguda ise hipopigmente 

MF varyantı bulunmaktadır[208, 247, 263]. Jung ve arkadaşları geçmiş literatürü 

değerlendirdikleri makalalerinde granülomatöz gevşek derinin büyük hücre transformasyonu 

için bir risk faktörü olduğunu öne sürmüşlerdir[97].  
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Pradhan ve arkadaşları tarafından bildirilen bir çocuk hipopigmente MF olgusunda 

fototerapi altında gelişen plak lezyonda CD30- transformasyon saptanmıştır[263]. Bu hastada 

tedaviye potent topikal kortikosteroid eklenmesiyle tam yanıt elde edilmiştir. Gross ve 

arkadaşları tarafından paylaşılan transforme-granülomatöz gevşek deri olgusu allogenik kemik 

iliği transplantasyonu sonrası pnömoni nedeniyle, Boccara ve arkadaşları tarafından sunulan 

transforme-granülomatöz gevşek deri olgusu ise hastalık progresyonu nedeniyle 

kaybedilmiştir[208, 247]. Literatürdeki transformasyon gösteren klasik MF’li diğer 4 çocuk 

olgudan ikisinde allogenik kemik iliği transplantasyonu tedavisi uygulanmış olup bu olguların 

tamamının bildiri sırasında hayatta olduğuna dikkat çekilmiştir[260, 262]. Plak tipi 

lezyonlarında (T2N0) odaksal CD30+ transformasyon gösteren bir çocuk olguda (T2N0) 

hastalık topikal kortikosteroid ve nitrojen mustard tedavileriyle kısmen kontrol altına 

alınabilmiştir[261]. Tümöral lezyonlar ile başvuran bir başka çocuk MF’li olguda ise PUVA, 

interferon-alfa ve lokalize radyoterapi tedavilerinin birlikte kullanılması ile tama yakın yanıt 

alınmıştır[259].  

2.e.4 Pediatrik mikozis fungoideste tedavi 

Çocukluk çağında ortaya çıkan MF’nin seyrinin erişkin dönemden farklı olduğu 

bilinmekle birlikte halen tedavisi için ayrı bir kılavuz bulunmamaktadır. Pediatrik MF hastaları 

için tedavi yaklaşımı, olgu serilerindeki bilgilerin yanı sıra erişkin kılavuzlarından ve erişkin 

hastalardaki deneyimlerden elde edilen verilerle şekillendirilmektedir. Daha iyi seyirli olduğu 

bilinen çocuk hastalarda tedavinin amacı, minimum toksisite ile remisyonu sağlamaktır. 

Literatürde bildirilmiş pediatrik MF olgularının %95’inden fazlası erken evrededir, bu nedenle 

deriye yönelik tedaviler en sık kullanılan tedavi seçeneğini oluşturmaktadır[33, 80, 96].  

Pediatrik MF’de tedavi konulu bir literatür derlemesinde, fototerapinin bildirilen 

olguların yaklaşık %68’inde uygulanmış olup, en sık kullanılan tedavi seçeneğini oluşturduğu 

belirtilmiştir[33]. Fototerapi MF’de başlıca dar-bant UVB, geniş bant-UVB, PUVA, banyo 

PUVA ve doğal güneş ışığıyla güneşlenme şeklinde uygulanabilir. Dar-bant UVB yaygın 

lzeyonlu çocuklarda en sık ve ilk basamakta seçilen fototerapi yöntemini oluşturmaktadır[237, 

244]. Bununla birlikte etkinliği klinik tipe göre değişmektedir. Hipopigmente MF olgularında 

db-UVB yanıtının iyi olduğuna, buna karşılık FMF’de zayıf olabileceğine dair veriler 

mevcuttur[33, 81, 244]. PUVA, db-UVB tedavisine yanıtsız olgularda ikinci seçenek olarak 

veya FMF olgularında ilk basamakta seçilmektedir[33, 81]. Fototerapi MF’de etkinliği yüksek, 
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iyi tolere edilen ancak tedavi kesimi sonrası nüksün sık olduğu bir tedavi yöntemidir. 

Literatürdeki fototerapi ile tedavi edilmiş 168 pediatrik MF olgusunun sonuçlarının 

değerlendirildiği bir çalışmada olguların %36’sında tam yanıt şeklinde olmak üzere toplam 

%77’sinde kısmi veya tam yanıt alındığı görülmüştür[33]. PUVA tedavisi alan olgularda yanıt 

oranı (%88) db-UVB alan olgularla (%71) kıyaslandığında daha yüksek bulunmuştur. 

Çocukluk çağında fototerapi etkinliğinin değerlendirildiği 28 hastalık bir çalışmada, PUVA ile 

yanıt oranının daha yüksek, tedavi kesildikten sonra yeni bir kür ihtiyacının daha düşük olduğu 

ve sonraki fototerapi kürü gerekliliğine kadar gereken sürenin de daha uzun olduğunu tespit 

edilmiştir[264]. db-UVB alan hasta grubunda olguların %33’ünde tam remisyon, %47’sinde 

kısmi remisyon saptanırken PUVA hasta grubunda olguların %67’sinde tam remisyon, 

%33’ünde kısmi remisyon görülmüştür. Dolayısıyla PUVA ile tam remisyon oranı db-UVB’ye 

göre oldukça yüksek bulunmuştur. Olguların takibi sırasında, başlangıçta iyi yanıt veren db-

UVB hastalarının %58’sinde ortalama 4 ay sonra, PUVA hastalarının ise %50’sinde ortalama 

45 ay sonra yeni bir fototerapi kürü uygulanması ihtiyacı doğmuştur[264]. Bu açıdan her iki 

tedavi yönteminin de çocukluk dönemindeki etkisinin uzun süreli olmadığı görülmektedir. Öte 

yandan fototerapi tipinin seçiminde özellikle lezyonların kalınlığı (yama ya da plak lezyonların 

baskınlığı) rol oynadığından retrospektif çalışmalar ile iki yöntemin etkinliğini kıyaslamanın 

güç olduğu unutulmamalıdır.  

PUVA ile tedaviye yanıt oranları daha yüksek ve elde edilen remisyon daha uzun süre 

korunuyor olmasına karşın, dar-bant UVB daha güvenli yan etki profili nedeniyle özellikle 

yamasal lezyonların ön planda olduğu pediatrik MF olgularında ilk seçenek olarak tercih edilen 

tedavidir[96, 237]. PUVA tedavisinin geç dönemde katarakt ve ikincil deri kanseri riskini 

arttırdığı bilinmektedir[184, 265]. Bu durum özellikle çocuklar için kritik öneme sahiptir. Buna 

karşılık db-UVB ile artmış ikincil malignite riski bulunmadığı düşünülmektedir[265]. PUVA 

tedavisi sonrası 24 saat boyunca UV ışınlarına karşı koruyucu gözlük kullanılması 

önerilmektedir. İngiliz Fototerapi Grubu, göz korumasına yeterli özenin gösterilemeyeceği 

gerekçesiyle oral psoralenlerin 10 yaş altında kullanılmasını önermemektedir[266]. Banyo 

PUVA’nın, pediatrik hasta grubunda daha güvenli bir tedavi seçeneği olabileceği, ancak 

literatürde bildirilmiş sınırlı sayıdaki olgudan elde edilen verilerin MF’deki etkinliği konusunda 

kesin sonuçlar çıkarmak için yeterli olmadığı belirtilmiştir[33, 81].  

Topikal ajanlar erken evre pediatrik MF tedavisinde önemli bir yer tutmaktadır. Topikal 

kortikosteroidler bu grupta en sık tercih edilen ilaç olmasına karşın, literatürdeki hastaların 
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birçoğunda sıklıkla fototerapi ve diğer topikal ajanlarla kombine şekilde kullanılmış olup, 

sadece %9 oranında monoterapi şeklinde tercih edilmiştir[33]. Tek ilaç olarak uygulanan 

topikal kortikosteroidlerin monoterapi şeklindeki tedavi etkinliği yaklaşık %60’tır[98]. 

Bununla birlikte daha çok sınırlı lezyonlu hastalarda kullanıldığı için diğer tedaviler ile 

kıyaslama yapmak mümkün görünmemektedir. Topikal kortikosteroid tedavisinin 

sonlandırılması sonrası nüks sık görülen bir durum olup, kliniğimizden yapılan bir çalışmaya 

göre olguların %43’ünde nüks görülmektedir[98]. Topikal retinoidler (retinoik asit, tazaroten, 

beksaroten) ve topikal nitrojen mustard çocukluk döneminde diğer kullanılmış tedavi 

seçeneklerini oluşturmaktadır[98, 244]. Ancak geçmiş olgu bildirilerinde bu ilaçlar hastaların 

büyük bir kısmında diğer ajanlarla kombine şekilde kullanılmışlardır. Dolayısıyla etkinlikleri 

netleşmemiştir. Lokal radyoterapi, sınırlı sayıda çocuk olguda uygulanmış bir yöntem olup, 

çoğunlukla MF’nin tümöral lezyonlarına yönelik kullanılmıştır[33, 232, 259]. Bir adet 

unilezyonel MF olgusunda radyoterapi sonrası tam iyileşme sağlanmıştır[267]. 

Sistemik retinoid tedavisi, erişkin dönemdeki MF hastalarında etkinliği kanıtlanmış ve 

sık kullanılan bir tedavi seçeneği olmasına karşın, pediatrik dönemde az sayıda olguda 

uygulanmıştır[97, 241, 268]. İnterferon-alfa tedavisi de çocukluk çağında nadiren kullanılmış 

bir diğer tedavi seçeneğini oluşturmaktadır. Bildirilen çocuk olguların tamamında interferon-

alfa, fototerapi başta olmak üzere diğer ajanlarla kombine edilerek kullanılmıştır[33, 244]. Bir 

çalışmada interferon tedavisi kullanılan 6 olgudan 4’ünde tam yanıt alınmıştır[244]. Büyük 

hücre transformasyonu gösteren tümöral evre pediatrik MF olgusunda, interferon-alfa, PUVA 

ve tümöral lezyonlara yönelik lokalize radyoterapi kombinasyonu ile olumlu yanıt 

alınmıştır[259]. Brentuksimab vedotininin, çocukluk döneminde Hodgkin lenfoma ve sistemik 

anaplastik büyük hücreli lenfomada kullanımıyla ilişkili veriler olmasına karşın, bu dönemde 

sadece bir MF olgusuna uygulanmış olup tedavi sonrası remisyona giren olguya allogenik 

kemik iliği transplantasyonu uygulanmıştır [247]. Deri lezyonlarında tam remisyon sağlanmış 

olmasına karşın olgu transplantasyon ilişkili komplikasyonlar nedeniyle kaybedilmiştir. 

Pediatrik MF tedavisi ile ilgili tüm literatür değerlendirildiğinde ana yaklaşımın erişkin 

dönem ile benzer olduğu görülmektedir. Ancak hastalığın çocukluk döneminde görece daha iyi 

seyir göstermesi ve bu yaş grubunda bazı tedavilerin yan etkilerinin daha fazla olma olasılığı 

hastalara yaklaşımı etkilemektedir.  
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V. GEREÇ VE YÖNTEM 

İstanbul Üniversitesi İstanbul Tıp Fakültesi Deri ve Zührevi Hastalıkları Anabilim 

Dalı’nda Ocak 2007-Eylül 2021 tarihleri arasında klinik ve/veya histolojik olarak ilk kez MF 

tanısı konulan veya daha önce kliniğimizde MF tanısı konulup bu tarihlerde en az bir kez 

kontrole gelen ardışık hastalar çalışmaya alındı. Klinik olarak MF kuşkusu uyandırmasına 

karşın tanının histopatolojik olarak doğrulanamadığı hastalar ve Sezary sendromu olarak 

değerlendirilen hastalar çalışmaya dahil edilmedi. ‘Mikozis Fungoides takip polikliniği’ndeki 

tanısı kesinleşmiş tüm hastaların dosyaları retrospektif olarak incelendi. Hastaların 

dosyalarında yer alan demografik bilgiler, tanı için geçen süre, sistemik/dermatolojik muayene 

bulguları, MF’nin belirlenmiş klinik ve histopatolojik tipleri, evreleme durumu gibi ilk 

muayene sırasındaki bulguları ile birlikte remisyon oranı ve evre değişimi dahil olmak üzere 

takip bulguları değerlendirildi.  

Hastalar lezyonlarının başlangıç dönemindeki ve tanı sırasındaki yaşlarına göre 3 gruba 

ayrıldı. İki ana grubu şikayetleri pediatrik dönemde (18 yaş ve öncesi) başlayıp bu dönemde 

MF tanısı alan hastalar ve pediatrik dönemde MF’ye ait deri lezyonlarının başladığı şeklinde 

öyküsü olan ancak erişkin dönemde (19 yaş ve sonrası) tanı alan hastalar oluşturdu. Her iki 

grupta Pimpinelli ve arkadaşları tarafından erken MF tanısı için önerilen tanısal algoritma 

uygulanarak tanının verifiye edilmesi sağlandı[11]. Erişkin dönem başlangıçlı hastalardan 

oluşan üçüncü grubun verileri kontrol grubu olarak değerlendirildi.  

Hastalardan alınan öyküye göre lezyonların başlangıcı sırasındaki ve tanı sırasındaki 

yaşları kaydedildi. Lezyonların başlangıcı ve tanı konması arasında geçen süre, tanıda gecikme 

süresi olarak değerlendirildi ve ay olarak hesaplandı. Lezyonların başlangıç tarihinin sadece yıl 

olarak kaydedilebildiği olgularda, o yılın Aralık ayında başlangıç göstermiş gibi 

değerlendirilerek hesaplama yapıldı. Tanı konulduğu sırada MF’nin lezyon yaygınlığı ve 

lezyonların yerleştiği bölgeler belirlendi. Ayrıca lezyonların temel klinik özellikleri (yama, 

plak, tümör, eritrodermi), varsa MF tipleri ile ilişkili olabilecek diğer bulgular ve klinik ve/veya 

histopatolojik olarak hangi alt tipten/tiplerden olduğu kaydedildi. Tanı sırasında birden fazla 

klinik tipe ait bulgu gösteren olgular veya takibinde yeni bir klinik tipe ait özelliklerin geliştiği 

olgularda klinik tip bu varyantların birlikteliği şeklinde değerlendirildi. Her hasta grubunda 

hastalığın her bir klinik tipi için sıklık (frekans) verisi elde edildi. Tüm olgularda tanı 

sırasındaki evre değerlendirildi. Evreleme için günümüzde güncel ve yaygın olarak 
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kullanılmakta olan TNMB evreleme sistemi kullanıldı[138]. Evre IA, IB ve IIA erken evre 

hastalık; IIB, III ve IV geç (ileri) evre hastalık olarak gruplandırıldı. 

İlk muayene ile son muayene arasında geçen süre ‘takip süresi’ olarak belirlendi ve ay 

olarak kaydedildi. Genel evre progresyonu ve ileri evreye progresyon en az 3 ay takibi olan 

olgularda değerlendirildi. Her üç grupta da erken evrede tanı almış olgular ileri evreye (evre 

IIB ve üzerine) progresyon yönünden değerlendirildi ve olguların progrese olduğu son evre not 

edildi. Yine her üç grupta ileri evrede (evre IIB ve üzerinde) tanı almış olgularda eğer evre 

progresyonu görüldüyse bu durum da ileri evreye progresyon olarak değerlendirildi ve progrese 

olduğu evre not edildi. Pediatrik MF ve pediatrik başlangıçlı MF hasta serilerindeki erken ya 

da ileri evrede tanı almış tüm hastalarda tanı sırasındaki evrede herhangi bir ilerleme genel evre 

progresyonu olarak kabul edilerek sıklığı tespit edildi. Erişkin dönem başlangıçlı hastalarda ise 

bu değerlendirme yapılmadı.  

Pediatrik dönemde tanı alan ve pediatrik başlangıç gösteren MF hastalarından en az 1 

aylık takibi bulunanların son kontroldeki lezyon durumu tedaviden bağımsız olarak not edildi. 

Başvuru sırasındaki lezyon durumu ile karşılaştırılarak, tam remisyon, kısmi remisyon, stabil 

kalma ve progresif hastalık şeklinde gruplanarak olguların son durumu değerlendirildi[269]. 

Buradaki değerlendirme hastaların rutin takibinde mSWAT skoru hesaplanmamış olması 

nedeniyle hastaların dosyalarından edinilen verilere göre kısmen sübjektif bir şekilde 

gerçekleştirildi[270]. Son kontrolde lezyonlarının tamamında silinme izlenen olgular tam 

remisyon, lezyonlarında en az %50’lik silinme izlenen olgular parsiyel remisyon olarak 

değerlendirildi. Lezyonlarında %50’den az miktarda silinme veya %25’e kadar artış izlenen 

olgular stabil hastalık, lezyonlarında %25’ten fazla artış veya TNMB evre progresyonu gösteren 

olgular progresif hastalık olarak değerlendirildi.  

Her üç gruptaki cinsiyet oranı, hastalık başlangıç yaşı ve tanıda gecikme süresi ile ilgili 

sonuçlar birbirleriyle kıyaslandı. Hastalığın her bir klinik tipinin görülme sıklığı açısından bu 

üç grup arasında istatistiksel açıdan anlamlı bir farklılık bulunup bulunmadığı değerlendirildi. 

Üç grup arasında erken ve geç evrede tanı almış hastaların oranları, ileri evreye progresyon 

oranları ve tüm hastalık süresi boyunca (tanı veya takip sürecinde) ileri evreye geçiş gösteren 

hasta oranları birbiriyle karşılaştırıldı. Ek olarak pediatrik MF ve pediatrik başlangıçlı MF hasta 

serileri genel evre progresyonu açısından birbiriyle kıyaslandı. Ayrıca bu iki hasta grubu tam 
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remisyon, parsiyel remisyon, stabil hastalık ve progresif hastalık oranları açısından birbirleriyle 

kıyaslandı.  

Hastaların bulguları “SPSS for Windows” programına kaydedildi ve tanımlayıcı 

istatistiksel veriler elde edildi. Tanımlayıcı verilerin istatistiklerinde ortalama, standart sapma, 

medyan, en az-en çok (minimum-maksimum), oran ve frekans değerleri kullanıldı. Tanımlanan 

üç grubun klinik özellikleri ve hastalık seyrine ait verileri karşılaştırmalı istatistiksel analizler 

uygulanarak birbirleriyle kıyaslandı. Değişkenlerin dağılımı Kolmogorov Simirnov testi ile 

ölçüldü. Nicel bağımsız verilerin analizinde Kruskal-Wallis, Mann-Whitney u testi kullanıldı. 

Nitel bağımsız verilerin analizinde ki-kare test, ki-kare test koşulları sağlanmadığında Fischer 

testi kullanıldı. Elde edilen veriler literatür ışığında tartışıldı.  
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VI. BULGULAR 

İstanbul Üniversitesi, İstanbul Tıp Fakültesi, Deri ve Zührevi Hastalıklar Anabilim Dalı, 

‘Mikozis Fungoides takip polikliniği’nde 2007-2021 yılları arasında izlenen toplam 651 hasta 

çalışmaya dahil edildi. Bu hastalar içinde pediatrik dönemde (18 yaş ve öncesi) MF tanısı alan 

52 hasta bulunmaktaydı. Otuz hastada kesin tanı erişkin dönemde (19 yaş ve sonrasında) 

konulabilmiş olmasına karşın alınan öyküye göre MF lezyonları çocukluk döneminde 

başlamıştı. Beş yüz altmış dokuz hastanın ise şikayetleri erişkin dönemde başlangıç göstermişti. 

Pediatrik MF oranı tanının 18 yaş ve öncesinde kesinleştirilebildiği olgular ile sınırlandırılacak 

olursa %8 olarak saptandı (Şekil 1). Eğer hastalık bulgularının çocukluk döneminde başladığı 

ancak tanının erişkin döneme geciktiği olgular da bunlar ile birlikte değerlendirilirse çocukluk 

döneminde başlayan MF oranı %12.6 olarak bulundu (Şekil 1).  

Şekil 1. Serimizdeki MF olgularının hastalık başlangıcı ve tanı yaşına göre dağılımı 

 

MF: Mikozis fungoides 

Pediatrik MF hastalarının tanı zamanı 1996 ve 2021 yılları arasındaki 26 yıllık periyodu 

kapsamaktaydı ve çalışmaya tüm yeni (ardışık) hastaların dahil edildiği 2007-2021 yılları 

arasında yıllık hasta sayısı 0-7 (tüm hastaların %0-13.5’i) arasında değişiyordu (Şekil 2).   
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Şekil 2. Pediatrik dönemde tanı alan MF olgularının tanı yılına göre dağılımı 

 

Serimizdeki pediatrik MF olgularında hastalık başlangıç yaşı 1-16 yaş arasında 

değişmekte olup ortalama başlangıç yaşı 7.5 idi (Tablo 6). Bu grupta hastalık başlangıcı ve tanı 

arasındaki gecikme süresi 1 ay ile 168 ay arasında değişkenlik gösteriyor olup tanıda ortalama 

28.5 aylık gecikme yaşandığı saptandı. Ortalama tanı yaşı 9.8, medyan tanı yaşı 10 idi. Çocuk 

olguların cinsiyet açısından dağılımı incelendiğinde erkek/kadın oranı 1.36 olarak bulundu.  

Tablo 6. Pediatrik dönemde tanı alan MF olgularına ait demografik bilgiler, tanı 

sırasındaki hastalık evresi ve lezyon dağılımı 

Pediatrik MF    Min-Mak Medyan Ort.±ss/n-% 

MF başlangıç yaşı 1.0 - 16.0 7.5 7.5 ± 3.3 

MF tanı yaşı 2.0 - 18.0 10.0 9.8 ± 4.0 

Cinsiyet 
Kadın         22   %42.3 

Erkek         30   %57.7 

Tanı gecikme süresi 1.0 - 168.0 18.0 28.5 ± 32.3 

Takip süresi 1.0 - 189.0 41.0 60.9 ± 52.3 

Tanı sırasında evre 

IA         34   %65.4 

IB     17  %32.7 

IIA         1   %1.9 

Lezyon dağılımı               

Gövde      43  %82.7 

Alt ekstremite      37  %71.2 

Üst ekstremite      27  %51.9 

Baş-boyun      6  %11.5 

Min: minimum, Mak: maksimum, Ort: ortalama, ss: standart sapma 

0

2

4

6

8

1
9

9
6

1
9

9
7

1
9

9
8

1
9

9
9

2
0

0
0

2
0

0
1

2
0

0
2

2
0

0
3

2
0

0
4

2
0

0
5

2
0

0
6

2
0

0
7

2
0

0
8

2
0

0
9

2
0

1
0

2
0

1
1

2
0

1
2

2
0

1
3

2
0

1
4

2
0

1
5

2
0

1
6

2
0

1
7

2
0

1
8

2
0

1
9

2
0

2
0

2
0

2
1

Sı
kl

ık

Tanı yılı

Tanı yılına göre olguların dağılımı



70 

 

Serimizdeki pediatrik MF olgularının tamamı erken evrede (evre IIA ve öncesi) tanı 

almış olup olguların %65.4’ü evre IA ve %32.7’si evre IB olarak değerlendirilmişti (Tablo 6). 

Bir olguda ise tanı sırasında dermatopatik lenfadenopati saptanmış ve evre IIA hastalık olarak 

değerlendirilmişti. Dört olgu (%7.7) ise tek lezyon ile tanı almıştı (ünilezyonel MF).  Lezyon 

dağılımı açısından değerlendirildiğinde gövde (%82.7) ve alt ekstremiteler (%71.9) hastalığın 

en sık görülen yerleşim alanlarını oluşturdu. Baş-boyun tutulumu ise 6 olguda görüldü (Tablo 

6).  

Çocuk olgular hastalığın klinik tipleri açısından değerlendirildiğinde klasik MF’ye ait 

lezyonlar toplam 32’sinde (%61.5’inde) saptandı ve hastalığın en sık karşılaşılan klinik tipini 

oluşturdu (Tablo 7). Bununla birlikte klasik MF lezyonları sadece 12 olguda (%23.1) tek başına 

görüldü. Diğer 20 olguda ise klasik MF’ye hipopigmente lezyonlar (n=15, %28.8) başta olmak 

üzere diğer klinik tipler (folikülotropik, purpurik, hiperpigmente, pigmente purpurik dermatoz-

benzeri, pitriazis likenoides-benzeri) eşlik etmekteydi. Klasik MF’ye ait lezyonlar 8 olguda 

sadece yamasal, 15 olguda yama ve plak, 9 olguda ise sadece plak karakterinde idi (Tablo 7). 

Serimizdeki 27 olgu (%51.9) tek klinik tipe ait lezyonlar göstermekte iken, toplam 25 olguda 

(%48.1) birden fazla klinik tipe ait lezyonlar bir arada görüldü.  

Tablo 7. Pediatrik dönemde tanı alan MF olgularının klinik tipleri 

Pediatrik MF        n   % 

Klinik Varyantlar        

Klasik-yama     23  %44.2 

Klasik-plak     24  %46.2 

Klasik MF     32  %61.5 

Hipopigmente     29  %55.8 

Folikülotropik      9  %17.3 

Purpurik     4  %7.7 

Granülomatöz     1  %1.9 

Hiperpigmente      1  %1.9 

Pigmente purpurik dermatoz benzeri 

Pitriazis likenoides benzeri 

        1 

1 
  

%1.9 

%1.9 
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Pediatrik MF grubunda hipopigmente lezyonlar hastalığın ikinci sık karşılaşılan tipini 

oluşturdu ve toplam 29 olguda (%55.8) görüldü (Tablo 7). FMF’ye ait lezyonlara toplam 9 

çocuk olguda (%17.3) rastlandı, bu olgulardan 4’ünde hipopigmente lezyonlar eşlik etmekteydi. 

Bu olgularda MF’ye ait lezyonlar sıklıkla hipopigmente zemin üzerinde yerleşen ve kıl kaybı 

gösteren foliküler papüler lezyonlar şeklindeydi. Bir FMF olgusu alın ve saçlı deride yerleşim 

gösteren saç kaybına neden olan soliter plak lezyon ile tanı aldı. Diğer olgularda ise foliküler 

belirginleşme gösteren eritemli yama/ince plak lezyonlar, kıl kaybı gösteren yama/ince plaklar, 

kümelenen foliküler papüller, keratozis pilaris veya liken spinulozus benzeri lezyonlar ve 

komedonal lezyonlar FMF’ye ait kaydedilmiş bulgulardı. Purpurik MF 4 (%7.7) olguda, 

pigmente purpurik dermatoz-benzeri MF 1 (%1.9) olguda, pitriazis likenoides-benzeri MF 1 

(%1.9) olguda, hiperpigmente MF 1 (%1.9) olguda, granülomatöz MF 1 (%1.9) olguda 

görülerek daha nadir karşılaşılan klinik tipleri oluşturdu. Purpurik lezyonlar sadece bir olguda 

tek başına görülürken, diğer olgularda purpurik görünüm klasik (n=2) ya da hipopigmente (n=1) 

MF lezyonlarına eşlik etmekteydi. Pigmente purpurik dermatoz-benzeri, pitriazis likenoides-

benzeri ve hiperpigmente MF olgularında ise beraberinde başka bölgelerde klasik MF’ye ait 

lezyonlar bulunmaktaydı. Toplam dört olgu tek lezyon (ünilezyonel MF) ile prezente oldu. Bu 

olgulardan ikisinde lezyonlar hipopigmente yama karakterindeyken, bir olguda klasik MF ile 

uyumlu plak lezyon, diğer bir olguda ise FMF ile uyumlu lezyon vardı. 

Serimizdeki 52 çocuk olgudan 49’unun takibi yapılmıştı. Bu olguların takip süresi 1-

189 ay arasında değişmekteydi ve ortalama takip süresi 60.8 ay olarak saptandı. Üç olgunun ise 

tanı konulduktan sonra merkezimize başka başvurusu olmamıştı. Takipli olguların son 

muayenesi sırasında saptanan lezyon yaygınlık durumu, hastaların başlangıçtaki muayene 

bulgularıyla kıyaslandığında 25 olguda tam remisyon, 16 olguda kısmi remisyon, 5 olguda 

stabil hastalık olduğu belirlenirken 3 olguda progresif hastalık söz konusuydu (Tablo 8).  

İleri evreye progresyon (evre IIB ve üzerine progresyon) ve genel evre progresyonu 

(tanı sırasındaki evreye kıyasla ilerlemesi) sadece 3 ay ve üzerinde takibi bulunan ve takip 

süresi 3-189 ay arasında değişen 48 çocuk olguda (ortalama takip süresi 62.10 ay) 

değerlendirildi. Genel evre progresyonu 2 olguda saptanırken, ileri evreye progresyon hiçbir 

hastada görülmedi. Evre IA ile tanı alan bir olguda deri lezyonlarının yaygınlaşması sonucu 

evre IB’ye progresyon izlendi. Evre IB ile tanı alan bir olguda ise takibi sırasında dermatopatik 

lenfadenopati gelişmesiyle evre IIA’ya progresyon görüldü (Tablo 8).  
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Tablo 8. Pediatrik dönemde tanı alan MF olgularında seyir ve prognoz 

Son kontrolde lezyonsuzluk 

(-) 24   %49.0   

(+) 25  %51.0  

Takipsiz 3       

KR/PR/SH/PH 

KR 

PR 

SH 

25 

16 

5 

  

%51.0 

%32.7 

%10.2 

  

PH 3  %6.1  

Takipsiz 3       

Genel evre ilerlemesi 

(>3 ay takibi olan hastalarda) 

Yok 46   %95.8   

Var 2  %4.2  

 KR: Komplet remisyon, PR: Parsiyel remisyon, SH: Stabil hastalık, PH: Progresif hastalık  

Serimizde toplam 30 hastada (%4.6) MF’ye ait deri lezyonlarının 18 yaş ve öncesinde 

başladığı öyküsü bulunurken tanıları erişkin dönemde konulabilmişti. Bu pediatrik başlangıçlı 

erişkin olgularda hastalık başlangıç yaşı 6-18 arasında değişmekteydi ve ortalama başlangıç 

yaşı 14.2 olarak bulundu (Tablo 9). Hastalık başlangıcı ve tanı konması arasındaki gecikme 

süresi 24 ile 552 ay arasında değişmekteydi ve bu grupta tanıda ortalama 197.5 aylık gecikme 

yaşandığı saptandı. Hastalık tanı yaşı ise 19-52 arasında değişkenlik göstermekteydi ve 

ortalama tanı yaşı 30.7 olarak bulundu. Bu hasta grubunda erkek/kadın oranı 0.88 olarak 

saptandı.  

Çocukluk dönemi başlangıçlı erişkin hastalardan oluşan grupta sekiz olgu (%26.7) evre 

IA, 18 olgu (%60) evre IB, 3 olgu (%10) ise evre IIA’da olmak üzere hastaların 29’u (%96.7) 

erken evrede tanı aldı. Bir olgu ileri evrede (eritrodermik MF: evre IIIA) tanı aldı. Olguların 

büyük çoğunluğunda (%80’inde) MF lezyonları yaygın dağılım gösterdi. Soliter lezyon ile 

başvuran MF olgusu ise yoktu. Lezyon dağılımı açısından değerlendirildiğinde gövde yerleşimi 

bir olgu haricinde bu gruptaki olguların tamamında (%96.7) görüldü. Alt ekstremite (%80) ve 

üst ekstremite (%73.3) hastalığın diğer sık görülen yerleşim alanlarını oluşturmaktaydı. Baş-

boyun tutulumu ise hastaların %16.7’sinde vardı (Tablo 9). 

 

Pediatrik MF      n     %    
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Tablo 9. Pediatrik başlangıçlı erişkin MF olgularına ilişkin demografik bilgiler, tanı 

sırasında hastalık evresi ve lezyon dağılımı 

Pediatrik Başlangıçlı MF    Min-Mak Medyan Ort.±ss/n-% 

Cinsiyet 
Kadın         16   %53.3 

Erkek         14   %46.7 

MF başlangıç yaşı 6.0 - 18.0 16.0 14.2 ± 4.1 

MF tanı yaşı 19.0 - 52.0 27.5 30.7 ± 10.1 

Tanı gecikme süresi 24.0 - 552.0 162.0 197.5 ± 141.8 

Takip süresi 1.0 - 284.0 58.0 64.9 ± 58.9 

Lezyon dağılımı               

Gövde      29  %96.7 

Alt ekstremite      24  %80.0 

Üst ekstremite      22  %73.3 

Baş-boyun      5  %16.7 

Tanı Sırasında Evre 

IA 

IB 

IIA 

IIIA 

        8 

18 

3 

1 

  

%26.7 

%60.0 

%10.0 

%3.3 

Min: minimum, Mak: maksimum, Ort: ortalama, ss: standart sapma 

Bu grup MF’nin tipleri açısından değerlendirildiğinde klasik tipten lezyonlar toplam 25 

olguda (%83.3’ünde) görüldü ve hastalığın en sık karşılaşılan klinik tipini oluşturdu (Tablo 10). 

Sekiz olgu sadece yamasal lezyonlar ile, 13 olgu yama ve plak karakterindeki lezyonlar ile, 4 

olgu ise sadece plak karakterinde klasik lezyonlar ile tanı almıştı. Klasik MF’ye ait lezyonlar 

17 olguda (%56.7) tek başına görülmekteyken, 8 olguda diğer klinik tipler eşlik etmekteydi. 

Poikilodermik (n=6), hipopigmente (n=2) ve pitriazis-likenoides benzeri (n=1) lezyonlar klasik 

MF’ye eşlik eden diğer klinik varyantlardı (Tablo 10).  

Bu grupta poikilodermik lezyonlar 6 olguda (%20) tespit edildi ve hastalığın ikinci en 

sık karşılaşılan klinik tipini oluşturdu. Olguların tamamında poikilodermik lezyonlara klasik 

tipte lezyonlar eşlik etmekteydi, bir olguda ise ek olarak hipopigmente lezyonlar da izlendi. 

Poikilodermik lezyonlar gösteren hastaların tanıda gecikme süresi göstermeyen olgulara göre 

daha uzun bulundu. Poikilodermik lezyonları bulunan olgularda başlangıç ile tanı konması arası 

ortalama gecikme süresi 213.8 ay iken, poikilodermik lezyon olmayan hastalarda bu süre 193.4 

ay olarak saptandı. Folikülotropik lezyonlar 3 olguda görüldü. Folikülotropik lezyonlar 

gösteren bir olgu eritrodermi ile prezente oldu. Folikülotropik MF olgularının hiçbirinde 

hipopigmente lezyonlar eşlik etmiyordu. Hipopigmente lezyonlar toplam 3 olguda (%10) 
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saptandı. Pitriazis likenoides-benzeri MF (%3.3) ve granülomatöz MF (%3.3) ise birer olguda 

saptandı. 

Tablo 10. Pediatrik başlangıçlı olup erişkin dönemde tanı alan MF olgularında saptanan 

klinik tipler 

Pediatrik Başlangıçlı MF        n   % 

Klinik Varyantlar               

Klasik-yama     21  70.0% 

Klasik-plak     17  56.7% 

Klasik MF     25  83.3% 

Poikilodermik     6  20.0% 

Folikülotropik      3  10.0% 

Hipopigmente     3  10.0% 

Eritrodermik     1  3.3% 

Granülomatöz     1  3.3% 

Pitriazis likenoides benzeri          1   3.3% 

Otuz pediatrik başlangıçlı erişkin MF olgusundan 29’u 1-284 ay arasında takip edilmiş 

olup ortalama takip süresi 64.9 ay olarak saptandı (Tablo 9). Bu olgulardan 6 tanesinde (%20.7) 

tam remisyon, 15’inde (%51.7) parsiyel remisyon, 5’inde (%17.2) stabil hastalık, 3’ünde 

(%10.3) ise progresif hastalık görüldü (Tablo 11).  

En az 3 ay takibi bulunan ve ortalama takip süresi 67.25 ay olan 28 olgu 

değerlendirildiğinde evre IIA’dan evre IIB’ye progresyon şeklinde olmak üzere bir olguda  ileri 

evreye progresyon saptandı. Genel evre ilerlemesi ise bu olgu dışında iki olguda daha görüldü. 

Evre IA ile tanı alan bir olguda deri lezyonlarının yaygınlaşmasıyla evre IB’ye progresyon, 

diğer bir olguda ise dermatopatik lenfadenopati gelişmesiyle birlikte evre IB’den evre IIA’ya 

progresyon görüldü.  
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Tablo 11. Pediatrik olgular ve pediatrik başlangıçlı erişkin MF olgularının lezyon 

dağılımı, son kontrolde lezyon durumu ve evre ilerlemesi açıdan kıyaslanması 

    Pediatrik MF    Pediatrik başlangıçlı MF  
p 

    n   %   n   % 

Lezyon Dağılımı                 

Baş-boyun   6  %11.5  5  %16.7 0.512 X² 

Gövde  43  %82.7  29  %96.7 0.063 X² 

Üst ekstremite  27  %51.9  22  %73.3 0.057 X² 

Alt ekstremite  37  %71.2  24  %80.0 0.377 X² 

Son kontrolde 

lezyonsuzluk 

(-) 24   %49.0   23   %79.3 
0.008 X² 

(+) 25  %51.0  6  %20.7 

Takipsiz 3       1         

KR/PR/SH/PH 

KR 25   %51.0   6   %20.7 0.008 X² 

PH 3  %6.1  3  %10.3 0.499 X² 

PR 16  %32.7  15  %51.7 0.096 X² 

SH 5  %10.2  5  %17.2 0.369 X² 

Takipsiz 3       1         

Genel evre 

ilerlemesi 

(>3 ay takip  

süresi olanlar) 

 

Yok 

Var 

46 

2 
  

%95.8 

%4.2 
  

25 

3 
  

%89.3 

%10.7 
0.351 X² 

X² Ki-kare testi (Fischer testi) 

KR: Komplet remisyon, PR: Parsiyel remisyon, SH: Stabil hastalık, PH: Progresif hastalık 

 

Pediatrik dönemde tanı alan ve pediatrik başlangıçlı erişkin MF grupları hastalık 

başlangıç yaşı açısından kıyaslandığında hastalık başlangıç yaşı pediatrik MF grubunda 

istatistiksel açıdan anlamlı (p<0.001) olarak daha düşüktü. İki grup vücut bölgelerine göre 

lezyon dağılımı açısından kıyaslandığında istatistiksel açıdan anlamlı (p >0.05) farklılık 

saptanmadı (Tablo 11). 

Hastalar son kontrolde lezyonlarının durumu açısından değerlendirildiğinde tam 

remisyon pediatrik dönemde tanı alan MF grubunda (%51.0) pediatrik başlangıçlı MF grubuna 

(%20.7) kıyasla istatistiksel açıdan anlamlı (p=0.008) olarak daha yüksekti. İki grup arasında 

kısmi remisyon, stabil hastalık ve progresif hastalık oranları ise istatistiksel açıdan anlamlı 

farklılık göstermedi (p >0.05) (Tablo 11 ve Şekil 3). İki grup arasında genel evre ilerlemesi 



76 

 

oranları açısından kıyaslama yapıldığında istatistiksel açıdan anlamlı farklılık saptanmadı (p 

>0.05) (Tablo 11). 

Şekil 3. Pediatrik olgular ve pediatrik başlangıçlı erişkin MF olgularının hastalık seyri 

açısından kıyaslanması 

 

Serimizdeki hastaların 569’unun (%87.4) MF’ye ait lezyonları erişkin dönemde 

başlamıştı. Bu grupta hastalık başlangıç yaşı 19-88 arasında değişmekte olup ortalama 

başlangıç yaşı 44 idi (Tablo 12). Bu grupta hastalık başlangıcı ve tanı arasındaki gecikme süresi 

0-487 ay arasında değişmekte olup tanıda ortalama 48.7 aylık gecikme yaşandığı saptandı. 

Olguların tanı yaşı 20-92 arasında değişmekte olup ortalama tanı yaşı 48.5 olarak bulundu. 

Erişkin başlangıçlı MF olgularında sayıca erkek cinsiyet hakimiyeti mevcuttu; erkek/kadın 

oranı 1.68 idi (Tablo 12). Tanı sırasında hastalık evresi incelendiğinde bu erişkin hastaların 

%92.9’u erken evre hastalık ile tanı almıştı; evre IA’da 155 (%27.2), evre IB’de 357 (%62.7), 

IIA’da 17 (%3) hasta vardı. Bu gruptaki 40 olgu (%7.1) ise ileri evrede tanı aldı; IIB’de 22 

(%3.9), IIIA’da 11 (%1.9), IIIB’de 1 (%0.2) ve IVA’da 6 (%1.1) hasta vardı (Tablo 12). Tanı 

sırasında tümöral lezyon saptanan 25 olgudan 22 tanesinin evre IIB hastalığı varken diğer 3 

olgu evre IVA döneminde tanı almıştı. Bu olgular hastalığın klinik özellikleri açısından 

değerlendirildiğinde olgulardan 14’ü klasik varyanta ait özellikler göstermekteyken, diğer 

olguların hastalığın FMF başta olmak üzere klasik dışı varyantlarına sahip olduğu tespit edildi. 

Eritrodermik MF, 14 olguda tanı sırasında saptanmış, 3 olguda ise takip sırasında gelişmiş olup 

toplam 17 olguda belirlenen bir klinik görünümdü (Tablo 13). Eritrodermi ile tanı alan bu 14 

olgudan 11’i evre IIIA’da, 1’i evre IIIB’de, 2’si ise evre IVA’da tanı almıştı.  
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Tablo 12. Erişkin MF hastalarına dair demografik bilgiler, tanı sırasında hastalık evresi 

Erişkin MF   Min-Mak Medyan Ort.±ss/n-% 

Cinsiyet 
Kadın         212   %37.3 

Erkek         357   %62.7 

MF başlangıç yaşı 19.0 - 88.0 44.0 44.0 ± 14.3 

MF tanı yaşı 20.0 - 92.0 49.0 48.5 ± 14.2 

Tanı gecikme süresi 0.0 - 487.0 24.0 48.7 ± 68.9 

Takip süresi 1.0 - 445.0 30.0 54.7 ± 62.8 

Tanı sırasında evre 

IA         155   %27.2 

IB     357  %62.7 

IIA     17  %3.0 

IIB     22  %3.9 

IIIA     11  %1.9 

IIIB     1  %0.2 

IVA         6   %1.1 

Min: minimum, Mak: maksimum, Ort: ortalama, ss: standart sapma 

Erişkin başlangıçlı MF grubundaki hastaların %79.6’sında (n=453) klasik tipe ait 

lezyonlar izlendi ve klasik tip en sık karşılaşılan klinik tipini oluşturdu. Toplam 64 hastaya 

(%11.2) dijitat parapsoriasis tanısı konulurken, bu hastalardan 10’unda ayrıca klasik MF ile 

uyumlu yama-plak lezyonlar tanı sırasında mevcuttu ya da takip sırasında gelişti. Poikilodermik 

lezyonlar toplam 38 (%6.7) hastada görüldü. Poikilodermik lezyonlar 7 olguda tek başına 

görülürken, diğer 31 hastada klasik MF (n=23) başta olmak üzere diğer klinik varyantlarla 

birliktelik gösterdi. Folikülotropik lezyonlar 34 (%6), hipopigmente lezyonlar 12 (%2.1) ve 

hiperpigmente lezyonlar 9 (%1.6) hastada görüldü. Folikülotropik MF’ye en sık olarak klasik 

tipte lezyonlar (n=14) eşlik etti, olgulardan birinde ise hipopigmente lezyonlarla birliktelik 

görüldü. Granülomatöz MF ve purpurik MF dörder olguda (%0.7) saptandı. Granülomatöz 

gevşek deri (n=3, %0.5), interstisyel (n=3, %0.5), pitriazis likenoides-benzeri (n=2, %0.4), 

büllöz (n=2, %0.4), iktiyoziform (n=1, %0.2) MF varyantları ve pagetoid retiküloz (n=1, %0.2) 

diğer nadir görülen MF tipleriydi. 
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 Tablo 13. Erişkin MF olgularında saptanan klinik tipler 

Beş yüz altmış dokuz erişkin başlangıçlı MF olgusundan 523’ü 1-445 ay arasında 

değişen sürelerle izlenmiş olup ortalama takip süreleri 54.7 ay olarak saptandı. Üç ay ve 

üzerinde takibi bulunan 460 olgunun ortalama takip süresi 61.2 ay idi ve bu olgulardan 33’ünde 

ileri evre progresyonu saptandı; 23 hastada evre IIB’ye, 2 hastada evre IIIA’ya, 1 hastada evre 

IIIB’ye, 1 hastada evre IVA’ya, 6 hastada ise IVB’ye progresyon görüldü (Tablo 14). İleri evre 

progresyonu gösteren olgulardan 29’su erken evre hastalıkla tanı alıp ileri evreye (evre IIB) 

progrese olmuşken, 4 olgu ise tanı sırasında ileri evrede olup takip süresinde bulundukları 

evreden progrese olmuştur (Tablo 14).  

Erişkin MF       n   % 

Klinik Varyantlar        

Dijitat parapsoriasis      64  11.2% 

Klasik-yama      338  59.4% 

Klasik-plak      233  40.9% 

Klasik-tümör      14  2.5% 

Klasik MF      453  79.6% 

Eritrodermik       17  3.0% 

Poikilodermik      38  6.7% 

Folikülotropik       34  6.0% 

Hipopigmente      12  2.1% 

Hiperpigmente       9  1.6% 

Papüler      7  1.2% 

Siringotropik      6  1.1% 

Purpurik      4  0.7% 

Granülomatöz      4  0.7% 

Granülomatöz gevşek deri       3  0.5% 

İnterstisyel       3  0.5% 

Pitriazis likenoides benzeri       2  0.4% 

Büllöz       2  0.4% 

Pagetoid retiküloz      1  0.2% 

İktiyoziform            1   0.2% 
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Tablo 14. İleri evreye progresyon gösteren erişkin MF hastalarının tanı sırasındaki 

evreleri ve progrese oldukları evre 

 

 

 

 

 

Çalışmamızda yer alan her üç hasta grubu (pediatrik MF, pediatrik başlangıçlı erişkin 

MF ve erişkin MF) birbirleriyle kıyaslandığında gruplar arasında cinsiyet dağılımı açısından 

istatistiksel açıdan anlamlı (p>0.05) farklılık görülmedi (Tablo-15). Pediatrik MF grubunda 

hastalığın ortalama başlangıç yaşı pediatrik başlangıçlı erişkin MF grubuna kıyasla anlamlı 

(p<0.001) olarak daha düşüktü (Tablo-15). Pediatrik MF grubunun ortalama tanı yaşı da 

pediatrik başlangıçlı erişkin MF grubuna kıyasla anlamlı (p <0.001) olarak daha düşük bulundu. 

(Tablo-15) 

Tablo 15. Pediatrik MF, pediatrik başlangıçlı erişkin MF ve erişkin MF gruplarının 

demografik özellikler açısından kıyaslanması 

    

Pediatrik MF    

Pediatrik 

başlangıçlı 

erişkin MF  

  Erişkin MF p 

Cinsiyet 
Kadın n-% 22   %42.3   16   %53.3   212   %37.3 

0.176 X² 
Erkek n-% 30   %57.7   14   %46.7   357   %62.7 

MF 

başlangıç 

yaşı 

Ort.±ss 7.48 ± 3.281  14.23 ± 4.116  44.00 ± 14.281 

0.000 K 
Medyan 

7.50  16.00  44.00 

MF tanı 

yaşı 

Ort.±ss 9.79 ± 4.021   30.70 ± 10.117   48.45 ± 14.206 
0.000 K 

Medyan 10.00   27.50   49.00 

            K Kruskal-Wallis (Mann-Whitney u test)  / X² Ki-kare testi (Fischer 

testi) ss: standart sapma 

 

 
   

                        Tanı sırasındaki evre / Progrese olduğu evre 

 IIB IIIA IIIB IVA IVB 

IB 19 1  1 2 

IIA 4 1   1 

IIB     2 

IIIA   1   

IIIB      

IVA     1 
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Pediatrik başlangıçlı erişkin MF grubunda tanıda gecikme süresi diğer iki grup ile 

kıyaslandığında her iki grup için de istatistiksel açından anlamlı (p<0.001) olarak daha yüksekti 

(Tablo 16). Pediatrik ve erişkin MF grupları arasında tanıda gecikme süresi anlamlı (p >0.05) 

farklılık göstermedi. Üç gruptaki hastalar tanı sırasında erken ve geç evre olmak üzere evre 

dağılımı açısından değerlendirildiğinde gruplar arasında anlamlı (p >0.05) farklılık görülmedi 

(Tablo 16). Bununla birlikte pediatrik MF ve erişkin MF grupları evre dağılımı açısından 

değerlendirildiğinde gruplar arasındaki farklılık istatistiksel açıdan anlamlıya yakın (p=0.055) 

bulundu. Pediatrik MF grubu pediatrik başlangıçlı MF grubu ile tanı sırasındaki evre açısından 

kıyaslandığında aradaki fark (p=0.057) istatiksel açıdan anlamlıya yakındı. Pediatrik 

başlangıçlı MF serisi aynı açından erişkin MF serisi ile kıyaslandığında arada istatiksel açıdan 

anlamlı fark bulunamadı (p>0.05, p=0.55). 

Tablo 16. Pediatrik MF, pediatrik başlangıçlı erişkin MF ve erişkin MF gruplarının 

tanıda gecikme, takip süresi ve tanı sırasındaki evre açısından kıyaslanması 

    

Pediatrik MF    

Pediatrik 

başlangıçlı 

erişkin MF  

  Erişkin MF p 

Tanı gecikme 

süresi 

Ort.±ss 28.5 ± 32.3  197.5 ± 141.8  48.7 ± 68.9 
0.000 K 

Medyan 18.00  162.00  24.00 

Takip süresi 
Ort.±ss 60.9 ± 52.3   64.9 ± 58.9   54.7 ± 62.8 

0.081 K 
Medyan 41.0   58.0   30.0 

Tanı sırasında 

evre 

IA       n-% 34   %65.4   8   %26.7   155   %27.2 

p>0.05 X² 

IB       n-% 17   %32.7  18   %60.0  357   %62.7 

IIA      n-% 1   %1.9   3   %10.0   17   %3.0 

IIB      n-% 0   %0.0  0   %0.0  22   %3.9 

IIIA     n-% 0   %0.0  1   %3.3  11   %1.9 

IIIB     n-% 0   %0.0  0   %0.0  1   %0.2 

IVA     n-% 0   %0.0   0   %0.0   6   %1.1 

             K Kruskal-Wallis (Mann-Whitney u test)  / X² Ki-kare testi (Fischer testi)     

Çalışmaya dahil edilen üç gruptaki hastalar tanı sırasında tümöral lezyon varlığı 

açısından değerlendirildiğinde gruplar arasında anlamlı farklılık görülmedi (p >0.05) (Tablo-

17). 
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Tablo 17. Pediatrik MF, pediatrik başlangıçlı erişkin MF ve erişkin MF gruplarının tanı 

sırasında tümöral lezyon varlığı açısından kıyaslanması 

    
Pediatrik MF    

Pediatrik 

Başlangıçlı MF  
  Erişkin MF 

p 

    n   %   n   %   n   % 

Tanı 

sırasında 

tümöral 

lezyon 

 

(-) 

 

52   %100.0   30   %100.0   544   %95.6 
p>0.05 X² 

(+) 0   %0.0   0   %0.0   25   %4.4 
X² Ki-kare test (Fischer test)             

Hastalığın klinik tiplerinin sıklığı her 3 grup arasında bazı farklılıklar gösterdi (Tablo 

18). Pediatrik MF grubunda olguların %51.9’unda (27/52) hastalığın tek klinik tipine ilişkin 

bulgular görülürken, bulgularının erişkin dönemde başladığı hastaların %80.5’inde (458/569) 

tek klinik tipe dair klinik bulgulara rastlandı. Pediatrik başlangıçlı erişkin MF olgularında ise 

bu oran %70 (21/30) idi. 

Erişkin MF grubunda klasik MF oranı pediatrik MF grubuyla kıyaslandığında 

istatistiksel açıdan anlamlı (p=0.003) olarak daha yüksekti. Pediatrik başlangıçlı erişkin MF 

grubunda da klasik MF oranı pediatrik MF grubuyla kıyaslandığında istatistiksel açıdan anlamlı 

(p=0.039) olarak daha yüksek bulundu. Erişkin MF ve pediatrik başlangıçlı erişkin MF grupları 

kendi aralarında kıyaslandığındaysa aralarında anlamlı farklılık bulunmadı (p >0.05) (Tablo 

18). Pediatrik MF grubunda hipopigmente MF oranı pediatrik başlangıçlı erişkin MF grubuna 

kıyasla istatistiksel açından anlamlı (p<0.001) olarak daha yüksekti (Tablo 16). Pediatrik MF 

grubundaki hipopigmente MF oranı erişkin MF serisiyle kıyaslandığında da istatistiksel 

açından anlamlı (p<0.001) olarak daha yüksek bulundu. Hastalık bulgularının çocukluk çağında 

başladığı ancak tanının erişkin yaşta konulduğu olgu grubunda da (%10.0) hipopigmente 

varyant erişkin MF serisine (%2.1) göre istatistiksel açıdan anlamlı şekilde (p=0.03) daha sık 

görüldü.  

Pediatrik başlangıçlı erişkin MF grubunda poikilodermik MF oranı pediatrik MF 

grubundan anlamlı (p=0.001) olarak daha yüksekti. Bu grup erişkin MF grubu ile 

kıyaslandığında da poikilodermik MF oranı anlamlı (p=0.006) olarak yüksek bulundu. Pediatrik 

ve erişkin MF grupları arasında ise poikilodermik MF oranı anlamlı (p >0.05) farklılık 

göstermedi (Tablo-18).  
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Tablo 18. Pediatrik MF, pediatrik başlangıçlı erişkin MF ve erişkin MF gruplarının 

hastalığın klinik tipleri açısından kıyaslanması 

    
Pediatrik MF    

Pediatrik 

Başlangıçlı MF  
  Erişkin MF 

p 

    n   %   n   %   n   % 

Klinik Varyantlar                       

Folikülotropik  9   %17.3  3   %10.0  34   %6.0 0.008 X² 

Hipopigmente 29   %55.8  3   %10.0  12   %2.1 0.000 X² 

Klasik  32   %61.5  25   %83.3  453   %79.6 0.008 X² 

Dijitat parapsoriasis 0   %0.0  0   %0.0  64   %11.2 0.006 X² 

Eritrodermik  0   %0.0  1   %3.3  17   %3.0 p>0.05 X² 

Poikilodermik 0   %0.0  6   %20.0  38   %6.7 0.002 X² 

Purpurik 4   %7.7  0   %0.0  4   %0.7 p<0.05 X² 

Ünilezyonel 4  %7.7  0  %0.0  7  %1.2 p<0.05 X² 

Granülomatöz 1   %1.9  1   %3.3  4   %0.7 p>0.05 X² 

Hiperpigmente  1   %1.9  0   %0.0  9   %1.6 p>0.05 X² 

PPD 1   %1.9  0   %0.0  0   %0.0 p>0.05 X² 

PL Benzeri  1   %1.9  1   %3.3  2   %0.4 p>0.05 X² 

Granülomatöz gevşek deri 0  %0.0  0  %0.0  3  %0.5 p>0.05 X² 

Büllöz  0   %0.0  0   %0.0  2   %0.4 p>0.05 X² 

İnterstisyel  0   %0.0  0   %0.0  3   %0.5 p>0.05 X² 

Pagetoid retiküloz 0   %0.0  0   %0.0  1   %0.2 p>0.05 X² 

Siringotropik 0   %0.0  0   %0.0  6   %1.1 p>0.05 X² 

Papüler 0   %0.0  0   %0.0  7   %1.2 p>0.05 X² 

İktiyoziform  0   %0.0   0   %0.0   1   %0.2 p>0.05 X² 

               X² Ki-kare test (Fischer test)             

Pediatrik MF grubunda FMF oranı erişkin MF grubuna kıyasla istatistiksel açıdan 

anlamlı (p=0.002) şekilde daha yüksekti. Pediatrik başlangıçlı erişkin MF grubunda ise FMF 

oranı diğer iki grup ile ayrı ayrı kıyaslandığında anlamlı (p >0.05) olarak farklı bulunmadı 

(Tablo-18).  Erişkin MF grubunda dijitat parapsoriasis oranı pediatrik MF grubundan anlamlı 

(p=0.011) olarak daha yüksek bulundu (Tablo-18). Erişkin MF grubu pediatrik başlangıçlı MF 

grubu ile kıyaslandığında da dijitat parapsoriasis oranı anlamlı (p=0.05) olarak daha yüksek 

bulundu (Tablo-18). Pediatrik MF grubunda purpurik MF oranı erişkin MF grubuna kıyasla 

istatistiksel açıdan anlamlı (p=0.015) şekilde daha yüksekti. Pediatrik başlangıçlı erişkin MF 
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grubu ise purpurik MF açısından diğer iki hasta grubu ile ayrı ayrı kıyaslandığında arada 

anlamlı farklılık saptanmadı (p>0.05) (Tablo-18).  

Ünilezyonel MF oranı pediatrik MF grubunda erişkin MF grubuyla kıyaslandığında 

istatistiksel açından anlamlı (p=0.004) şekilde daha yüksek bulundu. Pediatrik başlangıçlı MF 

grubunda ise ünilezyonel MF oranı pediatrik MF ve erişkin MF grubundan anlamlı  olarak farklı 

değildi (p >0.05) (Tablo-18).    

Hastalığın diğer varyantları açısından yapılan değerlendirmede her üç grup arasında 

hiperpigmente, pitriazis likenoides-benzeri, büllöz, eritrodermik, granülomatöz, interstisyel, 

iktiyoziform, siringotropik, papüler, pigmente purpurik dermatoz benzeri MF oranları anlamlı 

farklılık göstermedi (p >0.05) (Tablo-18).  

Her üç grupta en az 3 ay takip edilmiş olguların ortalama takip süresi, pediatrik MF 

grubu için 62.1 ± 52.1 ay, pediatrik başlangıçlı MF grubu için 67.25 ± 58.6 ay ve erişkin MF 

grubu için 61.25 ± 63.5 ay idi ve gruplar arasında ortalama takip süresi istatistiksel açıdan 

anlamlı farklılık göstermemekteydi (p>0.05). Pediatrik MF, pediatrik başlangıçlı erişkin MF ve 

erişkin MF gruplarında ileri evre progresyon (erken evreden ileri evreye veya ileri evrede 

hastalık progresyonu) oranları sırasıyla %0, %3.6 ve %7.2 olarak tespit edildi. Özellikle erişkin 

MF grubu diğerlerinden yüksek oranda ileri evreye geçiş gösterse de  gruplar arasında ileri 

evreye geçiş oranı açısından istatistiksel anlamlı (p>0.05) farklılık saptanmadı (Tablo-18).  

Tablo 20. Pediatrik MF, pediatrik başlangıçlı erişkin MF ve erişkin MF gruplarında ileri 

evreye geçiş oranlarının kıyaslanması 

    
Pediatrik MF    

Pediatrik 

Başlangıçlı MF  
  Erişkin MF 

p 

    n   %   n   %   n   % 

İleri Evreye 

Geçiş 

Yok 48   100.0%   27   96.4%   427   92.8% 

0.125 X² Var 
0   0.0% 

 
1   3.6% 

 
33   7.2% 

<3 ay takip 4       2       109         

          X² Ki-kare testi (Fischer testi) 
 

          
 

 Hastalığın pediatrik dönemde başladığı (pediatrik ya da erişkin dönemde tanı almış) 

hastalar ve erişkin başlangıçlı MF grubundaki hastalar takip sürecinde ileri evre progresyon 



84 

 

oranı açısından kendi aralarında kıyaslandığında ise iki grup arasındaki fark istatistiksel açından 

anlamlıya yakın (p=0.052) bulundu. 

Serimizdeki tüm hastalar arasında (n=651) hastalığın herhangi bir döneminde (tanı veya 

takip sürecinde) ileri evreye geçtiği saptanan toplam 71 hasta vardı (Tablo-21). Pediatrik MF 

grubunda ileri evreye geçen hiç hasta bulunmazken, hastalardan ikisi pediatrik başlangıçlı 

erişkin MF grubundandı, kalan 69 hasta ise erişkin dönemde başlangıç gösteren gruptandı. 

Pediatrik MF, pediatrik başlangıçlı erişkin MF ve erişkin MF hasta grupları için ileri evreye 

geçen hasta oranları sırasıyla %0, %6.6 ve %12.1 olarak bulundu. Lezyonları çocuklukta 

başlayan tüm hastalar bir arada değerlendirildiğinde ileri evreye geçen hasta oranı %2.4 olarak 

saptandı. 

Tablo 21. Pediatrik MF, pediatrik başlangıçlı erişkin MF ve erişkin MF gruplarında 

hastalığın herhangi bir döneminde ileri evreye geçiş gösteren hastalar 

Hasta grupları ve  hasta 

sayısı (n) 

İleri evre hastalıkla 

tanı alan hasta 

sayısı 

Erken evrede tanı alıp 

takipte ileri evreye 

geçen hasta sayısı 

İleri evreye ulaşan 

toplam hasta sayısı 

Pediatrik MF (52) 0 0 0 

Pediatrik başlangıçlı 

erişkin MF (30) 
1 1 2 

Erişkin MF (569) 40 29 69 

Tüm seri (651) 41 30 71 

Tüm pediatrik başlangıçlı (pediatrik ya da erişkin dönemde tanı almış) hastalar ve 

erişkin başlangıçlı MF grubundaki hastalar hastalığın herhangi bir döneminde ileri evreye 

geçme oranı açısından kıyaslandığında aralarında istatistiksel açıdan anlamlı farklılık (p=0.014) 

saptandı. 

  

 

 

 



85 

 

VII. TARTIŞMA 

MF deriden başlangıç gösteren bir non-Hodgkin (Hodgkin-dışı) lenfoma alt tipidir ve 

tüm non-Hodgkin lenfomaların yaklaşık %1’ini oluşturur[20]. Genel anlamda nadir görülen bir 

hastalık olmasına karşılık derinin en sık görülen lenfomasıdır ve tek başına tüm kutane 

lenfomaların yaklaşık yarısını oluşturur[4]. Hastalığı oluşturan atipik infiltrasyon T lenfosit 

kökenlidir, bu nedenle primer kutane T hücreli lenfoma başlığı altında sınıflandırılır[4]. Primer 

kutane T hücreli lenfomalar arasındaki sıklığı geniş bir seride %53.7, diğer bir seride ise %72 

olarak bulunmuştur[2, 6]. Hastaların büyük çoğunluğu erişkin dönemde, sıklıkla orta ileri 

yaşlarda tanı alır[2, 6]. Çocukluk çağında erişkin yaşa göre daha az görülüyor olmasına karşın 

birçok seride bu dönemin de en sık karşılaşılan primer kutane lenfomasıdır[32, 198]. Hastalığın 

klinik bulgu spektrumunun oldukça geniş olmasının ve bazı dermatolojik hastalıklar ile klinik 

görünümünün benzerlik gösterebilmesinin de aralarında olduğu birçok neden ile tanıda 

gecikme yaşanması hem erişkin hem de çocuk yaş grubunda karşılaşılan bir problemdir[30, 39]. 

Hastalığın ilk klinik bulgularının çocukluk döneminde başladığı ancak tanının erişkin yaşta 

konulabildiği bazı olguların varlığı bilinen bir durumdur[232, 271]. Tanıdaki gecikme 

nedeniyle pediatrik MF insidansının gerçekte olduğundan düşük hesaplanıyor olduğu 

öngörülmektedir.  

Hastalığın erişkinlerde en sık görülen tipi olan erken döneminde yama ve plakların 

hakim olduğu klasik MF’nin klinik, histopatolojik özellikleri ve seyri iyi bilinmektedir[4]. 

Klasik MF dışında kendine özgü klinik ve/veya histopatolojik özellikleri bulunan çok sayıda 

varyant tanımlanmıştır[37, 60]. Bu varyantların bazılarının klinik seyrinin klasik MF’den farklı 

olduğu gösterilmiştir[4]. Çocukluk çağında tanı alan olgularda ise hastalığın klasik-dışındaki 

varyantlarının da sık görüldüğü, hatta bunların birçok seride hastalığın en sık karşılaşılan klinik 

tipi olabildiği bildirilmektedir[97]. 

MF hastaları sıklıkla deriye sınırlı yama/plak şeklinde lezyonlar ile erken evrede (evre 

IA, IB) tanı alırlar ve hastaların önemli bir kısmında ileri evreye geçiş görülmez[38, 166, 172]. 

Bununla birlikte hastaların bir kısmında tümöral lezyon (evre IIB) veya eritrodermi (evre III) 

gelişimi ve lenf nodu, periferik kan veya solid organ metastazı eklenmesiyle tablo ileri evreye 

(evre III, IV) dönüşebilir ve bu olgularda sağ kalım belirgin olarak etkilenir[38]. Hastalığın 

neden bazı hastalarda daha agresif seyrettiği bilinmemektedir. Çocukluk çağında tanı alan MF 

hastalarını içeren seriler incelendiğinde olguların çok büyük bir kısmının erken evrede tanı 
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aldığı ve takip süreleri boyunca ileri evreye progresyon göstermediği görülmektedir[33]. 

Bununla birlikte geniş bir seride pediatrik ve erişkin dönemde tanı alan MF olgularını klinik 

özellikler, hastalığın şiddeti ve seyri açısından kıyaslayan bir çalışma bulunmamaktadır. Aynı 

zamanda MF tanısı erişkin döneme geciken pediatrik başlangıçlı MF olgularını pediatrik 

dönemde tanı alan olgularla kıyaslayan çalışma da bulunmamaktadır.  

Başlıca farklı yaş gruplarında MF’nin klinik özelliklerinin ve seyrinin farklı olup 

olmadığının araştırıldığı tek merkezli çalışmamızda İstanbul Tıp Fakültesi Dermatoloji 

Anabilim Dalı ‘Mikozis Fungoides Takip Polikliniği’ndeki hasta dosyalarından faydalanıldı.  

Hastalığın erişkin dönemdeki özellikleri ve seyri daha iyi bilindiğinden öncelikle çocuk 

hastaların veya çocuklukta başlayıp erişkin dönemde tanı alan hastaların özelliklerine 

odaklanıldı ve bu grupların verileri birbirleriyle ve lezyonları erişkin dönemde başlangıç 

gösteren hastalar ile kıyaslandı. Tüm olgular uzun yıllar boyunca bu konuda deneyimli tek bir 

uzman tarafından değerlendirilmiş ve veriler bu hastalığa yönelik oluşturulmuş özel dosyalarda 

ayrıntılı bir şekilde kaydedilmişti. Bu durum gözlemciler arasında yaşanabilecek yorum farkını 

ortadan kaldırması açısından önemlidir. Aynı zamanda hastalığın toplumlar ve ırklar arasında 

klinik özellikler ve hastalık seyri açısından farklılık gösterebildiği bilindiğinden, tek merkezli 

yapılan bu çalışmada bu farklılıkların en alt düzeye indirilmiş olduğu söylenebilir. Böylelikle 

gruplar arasındaki farklılıkların başta hastalık başlangıç yaşı ve tanı yaşı olmak üzere az sayıda 

parametreye indirgenerek tartışılması mümkün olacaktır. 

Çocukluk çağında lezyonları başlayan olgular tanının konulma yaşına göre çocukluk 

çağında (18 yaş ve öncesi) tanı konulanlar ve erişkin dönemde (19 yaş ve sonrası) tanı 

konulanlar olmak üzere iki ayrı gruba ayrıldı. Tanı yaşı ve/veya hastalardan alınan öyküye göre, 

toplam 82 hastada deri lezyonları 18 yaş ve öncesinde başlangıç göstermişti. Bu hastalardan 52 

tanesi (%8’i) çocukluk çağında tanı almıştı, 30 hastanın (%4.6) tanısı ise erişkin dönemde 

konulabilmişti. Lezyonları erişkin dönemde başlayan olguların sayısı ise 569’du (%87.4). 

Lezyonları çocukluk çağında başlangıç gösteren ancak erişkin dönemde tanı alan olgular bir 

arada değerlendirilecek olursa çocuklukta başlayan MF oranı %12.6’ya yükselmektedir. 

Literatürde pediatrik MF tanımı konusunda seriler arasında farklılıklar bulunmaktadır. 

Çocukluk çağı ve erişkin dönemi birbirinden ayıran yaş sınırının 16, 18 veya 20 yaş olarak 

belirlendiği çalışmalar vardır[34, 230, 231, 240]. Ülkemizde pediatri branşının 18 yaş ve 

altındaki hastaların tanı ve tedavisiyle ilgileniyor olması nedeniyle çalışmamızda da 18 yaş sınır 

olarak belirlenmiştir. Literatürde MF’ye dair deri lezyonları pediatrik dönemde başlangıç 
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gösterdiği halde tanının ancak erişkin dönemde konulabildiği olguları spesifik olarak konu 

edinen yayın bulunmamaktadır. Bununla birlikte çocukluk çağında tanı alan olgular ve 

çocukluk çağında başlangıç gösterip erişkin çağda tanı alan olguları kapsayan sınırlı sayıda 

‘erken başlangıçlı MF’ serisi bulunmaktadır ve bu serilerin tamamı Avrupa veya Kuzey 

Amerika’dan bildirilmiştir. Bu serilerde erken başlangıçlı MF olgularının tüm olgular içindeki 

oranı %4-5.3 arasında değişmektedir[232, 244, 252, 271]. Dolayısıyla bizim serimizde saptanan 

%12.6’lık erken başlangıç oranına göre oldukça düşük oldukları dikkat çekmektedir.  

Literatürde geniş serilerdeki pediatrik MF oranları belirgin değişkenlik göstermektedir. 

Bu oranların bölgesel farklılık göstermesi de dikkat çekicidir. Kuzey Amerika ve Avrupa’dan 

yapılan birçok bildiride pediatrik MF oranı %5’in altında kalmaktayken, Orta Doğu, Asya ve 

Güney Amerika’dan yapılan bildirilerde çok daha yüksek oranlar olduğu görülmektedir. 

Amerika Birleşik Devletleri’nden Zackheim ve arkadaşlarının 557 hastalık MF serisinde, 

olguların %4.3’ünde MF’ye ait lezyonlar 20 yaş ve öncesinde başlangıç gösterirken, olguların 

sadece %2.3’üne 20 yaş ve öncesinde MF tanısı konulmuştur[252]. Amerika Birleşik 

Devletleri’nden Boulos ve arkadaşlarının 34 hastadan oluşan çalışmasında pediatrik MF oranı 

%2 olarak bulunmuştur[244]. Çocukluk çağında lezyonları başlamış ancak erişkin dönemde 

tanı almış olgular da bu orana dahil edildiğinde oran %5’e yükselmektedir. İtalya’dan Quaglino 

ve arkadaşlarının 259 hastalık serileri içerisinde 7 olgu pediatrik dönemde tanı almış olup, 

pediatrik MF oranı %2.7 olarak saptanmıştır[240]. Singapur’dan Tan ve arkadaşlarının 

çalışmasında ise pediatrik MF %11’lik bir sıklık göstermiştir[234]. Kuveyt’ten Nanda ve 

arkadaşlarının çalışmasında da %16.6’lık bir oran saptanmıştır[231]. Literatürde bildirilmiş en 

yüksek oran ise %18 ile Kolombiya’dan Valencia-Ocampo ve arkadaşlarının çalışmasına 

aittir[34]. Bizim çalışmamızda pediatrik MF oranı (%8) Kuzey Amerika ve Avrupa kaynaklı 

serilere göre daha yüksek saptanmıştır. Buna karşılık Orta Doğu, Asya ve Güney Amerika 

kökenli bazı bildirilere göre daha düşük olduğu dikkat çekmektedir. Coğrafik bölgeler arasında 

görülen bu sıklık farklılığı kısmen ülkelerin genç nüfus oranlarındaki farklılık ile açıklanabilir.  

Kliniğimizden Yazganoğlu ve arkadaşları tarafından yapılan 1997-2011 yılları arasında 

takip edilmiş 20 çocukluk çağı MF olgusunu konu edinen çalışmada, pediatrik MF sıklığı %5.4 

(20/368) olarak tespit edilmiştir[98]. Çalışmamızdaki çocuk hasta oranı (%8) kliniğimizden 

daha önceden paylaşılan bu veri ile kıyaslandığında, pediatrik MF sıklığının daha yüksek 

olduğu görülmektedir. Çalışmamız 2007-2021 yılları arasında MF tanısı alan tüm olguları 

içermesinin yanı sıra 1996-2006 yılları arasında kliniğimizde tanı alıp 2007’den sonra en az bir 
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kez kontrole gelen hastaları da içermektedir. Bununla ilişkili olarak hastaların 16’sı 

Yazganoğlu’nun çalışması ile ortaktır, sadece takibi olmayan 4 hasta serimize dahil 

edilmemiştir. Çalışmamızdaki olguların 33 tanesine (%63) 2012 ve sonrasında tanı konması 

dikkat çekicidir. Kliniğimizdekine benzer bir duruma Kanada’dan Laws ve arkadaşlarının 

serisinde de rastlanılmıştır[264]. 1990-2012 yılları arasındaki 23 yıllık dönemde fototerapi 

ünitesine yönlendirilen çocuk MF hastalarını inceledikleri serilerinde yazarlar olguların 

yaklaşık %61’ine son 7 yılda tanı konulduğuna vurgu yapmışlardır. Çocukluk çağı MF 

sıklığındaki artışın nedenleri tartışmaya açıktır. Hastalığın dermatologlar arasındaki 

tanınırlığının ve çocukluk çağında da görülebileceğine dair farkındalığın artmasıyla birlikte 

histopatolojik inceleme için biyopsi eşiğinin düşük tutulması bu artışta sorumlu olabilecek olası 

nedenlerden birkaçıdır. Çalışmamız açısından bakıldığında kliniğimizin bu konuda bir referans 

merkez olması nedeniyle dış merkezlerden de gerek MF’den şüphelenilerek gerekse tanısı 

doğrulanmış hastaların tedavi ve takibinin yapılması amacıyla kliniğimize yönlendirilmesi de 

sıklıktaki artışı açıklayabilir. Bununla birlikte diğer ülkelerin sonuçlarıyla bir arada 

değerlendirildiğinde insidanstaki gerçek bir artış olasılığı da yadsınamaz.  

Literatürde pediatrik MF konusundaki ilk veriler olgu bildirilerinden elde edilmiştir. 

Takip eden süreçte giderek daha geniş hasta serilerinin yayınlanması hastalığın klinik 

özellikleri ve hastalık seyrine dair verilerin artmasını sağlamıştır. Bu konuda en geniş seri 

İsrail’den Reiter ve arkadaşları tarafından bildirilmiş olup toplam 71 olgu içermektedir. 

Amerika Birleşik Devletleri’nden Castano ve arkadaşlarının bildirdiği 69 hastalık pediatrik MF 

serisinde yazarlar hipopigmente MF karakteri gösteren 50 olgunun klinik özellikleri ve hastalık 

seyrine odaklanmışlardır. Elli iki çocuk olgu içeren serimiz bu iki çalışmanın ardından 

literatürdeki en fazla sayıda çocuk hasta içeren seri olma özelliğine sahiptir ve bu iki seriden 

farklı olarak 30 tane çocuk başlangıçlı erişkin hastanın verilerini de içermektedir. 

Çalışmamızda pediatrik dönemde tanı alan 52 olgunun, 30’u (%58) erkek, 22’si (%42) 

kız çocuktu ve erkeklerin 1.36 katlık sayıca baskınlığı söz konusuydu. Literatürdeki pediatrik 

MF ile ilgili diğer birçok geniş seride de bizim verilerimize benzer şekilde hafif erkek baskınlığı 

söz konusudur; Heng ve arkadaşlarının serisinde 2.3 kat erkek baskınlığı görülürken, Valencia-

Ocampo ve arkadaşlarının serisinde ve Nasimi ve arkadaşlarının serisinde 1.3’er kat, Nanda ve 

arkadaşlarının serisinde 1.25 kat, Castano ve arkadaşlarının serisinde 1.16 kat, Boulos ve 

arkadaşlarının serisinde 1.1 kat erkek hakimiyeti olduğu görülmektedir[34, 35, 230, 231, 239, 

244]. Bununla birlikte hafif erkek baskınlığı kural olmayıp daha farklı dağılımlara da 
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rastlanabilmektedir. Laws ve arkadaşlarının serisinde 1.2 kat, Quaglino ve arkadaşlarının 

serisinde 2.5 kat kadın cinsiyet baskınlığı söz konusudur[240, 264]. Fink-Puches ve 

arkadaşlarının bildirdiği seride ise cinsiyetler açısından dağılım farkı görülmemiştir[193].  

Serimizde şikayetleri pediatrik dönemde başlangıç gösterdiği halde erişkin dönemde 

tanı alan 30 olgudan ise 14’ü (%46.7) erkek, 16’sı (%53.3) kadın cinsiyete sahiptir ve 

erkek/kadın oranı 0.88 olarak bulunmuştur. Zackheim ve arkadaşlarının ve Wain ve 

arkadaşlarının serilerinde ise tanının erişkin döneme geciktiği olgularda bizim serimizden farklı 

olarak erkek cinsiyet hakimiyeti söz konusudur[232, 252]. Öte yandan serimizdeki lezyonları 

erişkin dönemde başlayan hastalara bakıldığında erkeklerin 1.68 kat baskın olduğu görüldü. 

Pediatrik MF’de de bu oranın 1.36 olduğu göz önünde bulundurulduğunda yaş gruplarına göre 

cinsiyet dağılımında istatistiksel açından anlamlı fark olmadığı görüldü.  

Çalışmamızda pediatrik MF olgularının ortalama hastalık başlangıç yaşı 7.5 ± 3.3 (min-

maks: 1-16), hastalık tanı yaşı ise 9.8 ± 4 (min-maks: 2-18) olarak bulundu. Hastalık 

semptomlarının başlangıcıyla tanı arasındaki gecikme süresi ortalama 28.5 ay olarak 

hesaplandı. Çocuk olgulardaki ortalama tanı yaşı literatürdeki serilerde 8.8 ile 15.2 arasında 

değişmekte olup ve bizim serimiz bu aralığın alt ucuna yakındır[35, 193, 230, 237, 243, 264]. 

Serimizdeki çocuk olgularda MF tanısında 2.5 yıla varan bir gecikme olduğu dikkati 

çekmektedir. Literatürde de pediatrik MF serilerinde 2-5 yıla varan tanıda gecikme söz 

konusudur[32, 34, 230, 231, 243, 244]. Tanıda yaşanan gecikme birçok faktörle 

ilişkilendirilebilir. MF’nin çocukluk çağında sık karşılaşılan birçok dermatolojik tablo ile klinik 

olarak benzerlik göstermesi, hastalığın nadirliği dolayısıyla çocuk yaş grubunda genellikle ilk 

tanıda düşünülmemesi ve biyopsi alınması konusunda gerek hekimin gerekse ailenin daha 

çekingen davranması ve hastaların tama yakınının yer aldığı erken evre MF’de histopatolojik 

olarak tanının doğrulanmasındaki güçlük kesin tanının gecikmesine neden oluyor olabilir. 

Nanda ve arkadaşlarının çalışmasında olguların sadece %8’inde, Wain ve arkadaşlarının 

çalışmasında olguların %15’inde, Boulos ve arkadaşlarının çalışmasında olguların %29’unda, 

Heng ve arkadaşlarının çalışmasında ise olguların %41’inde biyopsi alınmadan önce ön tanıda 

MF’nin düşünülmüş olması, referans merkezlerde dahi MF tanısının çocuk olgularda ilk planda 

akla gelmeyebileceğine işaret etmektedir[230-232, 244].  

Çalışmamızda lezyonların çocuklukta başlamasına karşın tanının erişkin döneme kadar 

geciktiği olgularda ortalama hastalık başlangıç yaşı 14.2 ± 4.1 (min-maks: 6-18), hastalık tanı 
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yaşı ise 30.7 ± 10.1 (min-maks: 19-52) olarak bulundu. Hastalık semptomlarının başlangıcıyla 

tanı arasındaki gecikme süresi ortalama 197.5 ay olarak hesaplandı. Poikilodermik lezyonlar 

gösteren hastalarda tanıda ortalama gecikme süresi 213.8 ay olarak saptanırken, poikilodermik 

lezyon göstermeyen olgularda ise bu süre 193.4 aydı. Bu hasta grubu tanının pediatrik dönemde 

konulabildiği olgularla kıyaslandığında, hem hastalık başlangıç yaşının 7 yıla yakın bir süre 

daha ileri olmasının hem de yaklaşık 16 yıllık tanıda gecikme süresinin tanı yaşının bu derece 

ileri olmasında etkili olduğu görülmektedir. Bu grup lezyonların başlangıç süresi açısından 

hastaların öyküsüne dayanılarak oluşturulmuş olmakla birlikte çocukluk çağında başlayıp uzun 

yıllar sonra tanı alabilen MF olgularının çok da az olmadığına dikkat çekmesi açısından 

önemlidir. 

MF’nin yama-plak lezyonlarla başlangıç gösteren klasik tipi hastalığın en sık 

karşılaşılan klinik görünümüdür. Bununla birlikte bu kutane lenfomanın klasik varyant dışında 

birçok klinik görünümü tanımlanmıştır. Bu klinik tiplerden folikülotropik MF, pagetoid 

retiküloz ve granülomatöz gevşek deri geçerli ‘‘WHO-EORTC’’ sınıflamasında MF varyantları 

olarak sınıflandırılmışlardır[4]. ‘‘WHO-EORTC’’ sınıflamasında MF varyantı olarak kabul 

edilmeyen hipopigmente, hiperpigmente, poikilodermik, vezikülobüllöz, iktiyoziform, 

hiperkeratotik, papüler, purpurik, pitriazis likenoides veya pigmente purpurik dermatoz benzeri 

lezyonlar ile prezente olabilen birçok MF varyantı tanımlanmıştır[37, 60]. Genel olarak klasik 

MF histopatolojik özelliklerini gösteren fakat bazılarının kendine özgü histopatolojik bulguları 

olan bu varyantlar tek başlarına görülebileceği gibi, klasik tipe ait lezyonlarla veya diğer MF 

varyantlarıyla birliktelik gösterebilir[37].  

MF’nin klinik tiplerinin görülme yaşına göre bazı farklılıklar gösterdiği bilinmektedir. 

Serimizdeki olgular hastalığın klinik özellikleri ve tipleri açısından incelendiğinde gruplar 

arasında belirgin farklılıklar olduğu dikkat çekti. Erişkin dönemde tanı alan olgular sıklıkla tek 

klinik varyant ile prezente olurken, pediatrik dönemde birden fazla klinik varyantın sıkça bir 

arada olması dikkat çeken bir bulgudur. Bulgularının erişkin dönemde başladığı hastaların 

%80.5’inde (458/569) tek varyanta dair klinik bulgulara rastlandı. Buna karşılık pediatrik 

dönemde tanı alan olguların neredeyse yarısında (%48.1) en az 2 klinik varyantın birlikteliği 

görüldü. Tanının erişkin döneme geciktiği olgularda ise olguların %30’u birden fazla klinik 

varyant ile prezente oldu. Pediatrik MF olgularının sıkça birden fazla varyant gösterebiliyor 

olması bizim serimize özgü bir durum değildir. Diğer birçok çalışmada da olguların birden fazla 

klinik tipe ait lezyonlar ile başvurduğu belirtilmiştir[230, 231, 244]. Boulos ve arkadaşlarının 
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çalışmasında da çocuk MF’li olguların yaklaşık 1/3’ünde 2 ya da 3 varyantın birlikte olduğu 

görülmektedir[244]. Bu durum hastalığın klasik dışı varyantlarının bu yaş grubunda daha sık 

görülüyor olmasıyla ilişkili olabilir.  

Çalışmamızda pediatrik MF olgularında klasik tip lezyonlar toplam 32 olguda 

(%61.5’inde) saptanarak hastalığın en sık karşılaşılan klinik tipini oluşturdu. Bununla birlikte 

sadece 12 olguda klasik tipte lezyonlar tek başına görülürken diğer 20 olguda hipopigmente tip 

başta olmak üzere diğer varyantlar eşlik etmekteydi. Toplam 29 (%55.8) olguda saptanan 

hipopigmente tip lezyonlar çocuklarda hastalığın ikinci sık karşılaşılan varyantını oluşturdu. Bu 

oranın klasik tipe oldukça yakın olması dikkat çekici bulundu. Hipopigmente lezyonlar 9 

hastada tek klinik tip olarak bulunmaktaydı. FMF’ye ait lezyonlara ise toplam 9 çocuk olguda 

(%17.3) rastlandı ve hastalığın 3. en sık karşılaşılan tipini oluşturdu. Bu 9 olgudan 4’ünde 

hipopigmente lezyonlar foliküler lezyonlara eşlik etmekteydi. Purpurik (n=4, %7.7), PPD-

benzeri (n=1, %1.9), PL-benzeri (n=1, %1.9), hiperpigmente (n=1, %1.9) ve granülomatöz 

(n=1, %1.9) tip çocuk olgularımızda karşılaştığımız diğer varyantlardı. 

Pediatrik MF’de hastalığın klasik-dışı varyantlarının erişkin döneme göre daha sık 

görülebildiği bilinen bir durumdur. Öyle ki birçok seride hastalığın klasik dışı varyantları 

hastalığın en sık görülen klinik tipini oluşturmaktadır[34, 35, 81, 230, 231, 241, 264]. Bununla 

birlikte seriler arasında hastalık varyantlarının dağılımı önemli değişkenlikler göstermektedir. 

Bu değişkenlikte serilerin farklı etnik kökene ve coğrafyaya ait toplumlardan bildirilmiş olması 

etkili olabilir. Hipopigmente varyant Avrupa dışı birçok pediatrik MF serisinde hastalığın en 

sık görülen varyantıdır ve özellikle Güney Amerika ve Asya’da yapılan çalışmalarda çok 

yüksek oranlarda bildirilmektedir[34, 230, 234, 241]. Hipopigmente lezyonlar Arjantin’den 

Cervini ve arkadaşlarının çalışmasında tüm olgularda görülürken, Singapur’dan Koh ve 

arkadaşlarının çalışmasında yine %100, Singapur’dan Heng ve arkadaşlarının çalışmasında 

%91, yine Singapur’dan Tan ve arkadaşlarının çalışmasında ise %89 sıklıkta saptanmıştır[230, 

234, 237, 241]. Buna karşılık Avrupa ülkelerinden yapılan bildirilerde hipopigmente lezyonlara 

genellikle daha düşük sıklıklarda rastlanmıştır. Hipopigmente lezyonlar Avusturya’dan Fink-

Puches ve arkadaşlarının çalışmasında %8.3, İtalya’dan Quaglino ve arkadaşlarının 

çalışmasında %14, Almanya’dan Pabsch ve arkadaşlarının 5 olguluk çalışmasında ise %40 

sıklıkta görülmüştür[172, 193, 272]. ABD ve Kanada’dan yapılan bildirilerde ise hipopigmente 

lezyon sıklığı %53-79 arasında değişkenlik göstermektedir[35, 243, 244, 264]. Hipopigmente 

lezyon oranı ile ilişkili olarak Orta Doğu’dan yapılan bildiriler incelendiğinde İsrail’den Hodak 
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ve arkadaşlarının çalışmasında %58, İran’dan Nasimi ve arkadaşlarının çalışmasında ise %57, 

İsrail’den Ben-Amitai ve arkadaşlarının çalışmasında ise %70’lik bir sıklık bildirilmiştir[73, 

236, 239]. Bizim serimizde çocuk hastalarda saptanan yaklaşık %56’lık hipopigmente lezyon 

sıklığının Avrupa ülkelerinde bildirilen oranlardan yüksek, Güney Amerika ve Asya 

ülkelerinden saptanan oranlardan ise düşük olduğu görülmektedir. Bu durum hipopigmente 

MF’nin deri fototiplerine göre değişen sıklığı ile ilişkili olabilir. Ülkemizdeki nüfusun deri 

fototipi sıklıkla III veya IV’tür, uçlardaki fototiplerle nadiren karşılaşılmaktadır[273]. 

Literatürde yer alan bazı serilerde olguların deri fototipi ve klinik varyant arasındaki ilişkiye 

değinilmiştir. ABD’den Castano-Tardan ve arkadaşlarının %72.5’lik hipopigmente MF sıklığı 

bildirdikleri çalışmalarında yazarlar hipopigmente lezyonlu hastaların neredeyse tamamının 

‘Hispanik’ veya ‘Afro-Amerikan’ kökenine vurgu yapmıştır[35]. Kanada’dan Laws ve 

arkadaşlarının çalışmasında %78.6’lık bir hipopigmente MF sıklığı bildirilmiş olup olguların 

%88’inin deri fototipi III ve üzerinde olduğuna vurgu yapılmıştır[264]. Singapur’dan Koh ve 

arkadaşlarının çalışmasında ise olguların tamamı hipopigmente lezyonlar göstermektedir ve 

olguların tümü deri fototipi IV-VI’ya sahiptir[237]. Bununla birlikte hastalığın koyu ten 

renginde mutlak olarak daha sık görüldüğünü söylemek güçtür. Koyu ten renginde oluşan 

kontrast nedeniyle gerek hastanın kendisi veya yakınları gerekse hekim tarafından lezyonlar 

daha kolay fark ediliyor ve tanınıyor olabilir. Buna karşın açık tenli ırklarda lezyonların kolay 

fark edilememesi ya da tanınamaması bu formun sıklığındaki düşüklüğün nedeni olabilir. Pope 

ve arkadaşları Kanada, Amerika Birleşik Devletleri ve Avustralya’daki 8 merkezden 22 hastayı 

içeren International Childhood Registry of Cutaneous Lymphoma (Uluslararası Çocukluk Çağı 

Kutane Lenfoma Kayıtları) verilerini paylaşmışlardır[243]. Bu seride de diğer serilere benzer 

şekilde hipopigmente varyant gösteren olguların %77’si deri fototip IV-VI’ya sahiptir. Yazarlar 

hipopigmente MF olgularında ortalama hastalık başlangıç yaşının ve tanı yaşının 

hipopigmente-dışı varyantlara göre daha düşük olduğuna dikkat çekmiş ve bu durumu aileler 

ve doktorlar tarafından daha erken tanınmasıyla ilişkilendirmişlerdir. 

Çalışmamızda çocuk hastalarda en sık karşılaşılan klinik tip olan klasik MF literatürdeki 

seriler arasında sıklık farkı göstermektedir. Quaglino ve arkadaşları (%86), Pabsch ve 

arkadaşları (%100) ve Ben-Amitai ve arkadaşlarının (%80) serilerinde bizim serimizde (%61.5) 

olduğu gibi hastalığın en sık bildirilen varyantıdır[236, 240, 272]. Klasik tip diğer birçok seride 

ise hipopigmente MF’nin ardından ikinci sık karşılaşılan varyantı oluşturmakta olup sıklığı 

%21-42 arasında değişmektedir[34, 35, 239, 241, 244, 264]. Buna karşılık Heng ve 
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arkadaşlarının 46 olguluk pediatrik MF serisinde ise sadece 1 klasik MF olgusu 

saptanmıştır[230]. 

FMF son yıllardaki pediatrik MF olgu serilerinde giderek daha sık bildirilen bir 

varyanttır. Hodak ve arkadaşları tarafından 2014 yılında yayınlanan 50 hastadan oluşan seride 

FMF sıklığını ilk kez %36 gibi yüksek bir oranda bildirilmiştir[73]. Ardından Reiter ve 

arkadaşları İsrail’deki bir başka merkezin de verilerini bu seriye dahil ederek geniş bir pediatrik 

MF serisi paylaşmışlardır[81]. Yetmiş bir hastayı içeren bu seride de olguların %42’sinde 

FMF’ye ait lezyonlar görülmüş olup folikülotropik tip için literatürde bulunan en yüksek sıklık 

verisidir. Kolombiya’dan Valencia-Ocampo ve arkadaşlarının serisinde %17’lik bir FMF oranı 

saptanmış olup bu sonuç bizim serimizin sonucu (%17.3) ile benzerdir[34]. Bu MF varyantı 

diğer geniş serilerde ise %3-9 arasında değişen sıklıkta bildirilmiştir[193, 231, 244, 257]. 

Serimizdeki FMF olgularının neredeyse yarısına hipopigmente lezyonlar eşlik etmekte idi. 

Hodak ve arkadaşlarının çalışmasında da benzer şekilde hipopigmente MF, FMF’ye en sık eşlik 

eden varyanttır[73]. Serimizdeki olgulardaki FMF’ye ait lezyonlar, son yıllarda ortaya atılan 

‘erken FMF’ tanımına [70, 71] uygun şekilde hipopigmente zemin üzerinde yerleşen foliküler 

papüller, kümelenen foliküler papüller, alopesik yamalar/plaklar veya keratozis pilaris/liken 

spinulozus benzeri lezyonlar ile karakterize idi. Bir kız çocukta alın bölgesinde yerleşen kıl 

kaybı gösteren soliter plak ile seyreden FMF hastalığın nadir bildirilmiş [274] bir başvuru 

şekliydi. Çalışmamızdaki FMF’li diğer çocuk olgular çoklu lezyon ile başvurmuşlardı.  

Purpurik (n=4) ve bazı yayınlarda purpurik tipin altında değerlendirilen pigmente 

purpurik dermatoz benzeri (n=1) lezyonlar çalışmamızda toplam 5 çocuk olguda (%9.6) tespit 

edildi. Purpurik varyant sadece bir olguda tek başına görülürken, diğer olgularda MF’nin klasik 

(n=2) ya da hipopigmente (n=1) tipten lezyonlarına eşlik etmekteydi. Pigmente purpurik 

dermatoz benzeri MF olgusunda ise beraberinde klasik tipte lezyonlar mevcuttu. Purpurik MF 

literatürde çocuk hastalarda çok sık bildirilen varyantlar arasında olmamasına karşın, İran’dan 

Nasimi ve arkadaşlarının serisinde bizim oranımıza yakın şekilde pigmente purpurik dermatoz 

benzeri lezyonlar %13 oranında bildirilmiştir[239]. Valencia-Ocampo ve arkadaşlarının 

serisinde bir olguda klasik MF’ye purpurik özellikler eşlik etmekteyken, Heng ve 

arkadaşlarının serisinde bir olgu pigmente purpurik dermatoz benzeri MF tanısı almıştır[34, 

230].  
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Serimizdeki çocuk olgulardan 4’üne ünilezyonel MF tanısı konuldu. Bu olguların 

ikisinde soliter lezyon hipopigmente yama karakterinde iken, bir olguda klasik plak diğer bir 

olguda ise FMF şeklinde idi. Ünilezyonel MF erişkinlerde nadir rastlanan ancak çocukluk 

çağında görece sık görüldüğü düşünülen bir varyanttır. Nanda ve arkadaşlarının 36 olguluk 

serisinde %5.6, Hodak ve arkadaşlarının 50 olguluk serisinde ise %6 sıklıkta ünilezyonel 

tutulum bildirilmiştir ve bu oranlar bizim serimizdekine (%7.7) benzerdir[73, 231]. Nanda ve 

arkadaşlarının serisindeki her iki ünilezyonel MF olgusu da klasik plak ile uyumlu iken, Hodak 

ve arkadaşlarının serisinde yer alan üç olgudan birinde ünilezyonel FMF görülmüştür[73, 231]. 

Pabsch ve arkadaşları tarafından bildirilen 5 çocuk olgu içinde 2’si de klasik plak tipte 

ünilezyonel MF olguları bulunmaktadır[272]. Heng ve arkadaşlarının 46 olguluk serisinde ise 

tek bir ünilezyonel MF olgusu bulunmaktadır[230]. Ben-Amitai ve arkadaşlarının serisindeki 

10 çocuk olgudan birinde hipopigmente bir diğerinde klasik tipe ait özellikler gösteren toplam 

iki ünilezyonel MF saptanmıştır[236]. Bir hastamızda saptadığımız ünilezyonel FMF de daha 

önceden çocukluk çağında bildirilmiştir[274]. Amitay-Laish ve arkadaşlarının ünilezyonel 

FMF serisindeki 7 hastadan 2 tanesi çocuktur[114].  

Pitriazis likenoides benzeri lezyonlar ilk olarak çocukluk çağında tanımlanmış bir MF 

varyantı olup takip eden süreçte erişkin olgularda da bildirilmiştir. Bizim serimizde tek bir PL 

benzeri MF olgusu bulunmaktaydı. Diğer serilerde de bu varyantın dağılımı değişkenlik 

göstermektedir. Birçok seride PL benzeri MF olgusu yer almazken, Kim ve arkadaşlarının 

serisinde %17, Nanda ve arkadaşlarının serisinde ise %11 sıklıkta görülmektedir[231, 235]. 

Özellikle çocukluk döneminde pitriazis likenoides ve MF arasındaki histopatolojik ayrımın güç 

olması serilerin sonuçları arasındaki bu farkın nedeni olabilir. 

Hiperpigmente lezyonlar sadece bir olgumuzda görüldü ve bu olguda klasik ve 

hipopigmente karakterde lezyonlara eşlik etmekteydi. Hiperpigmente MF diğer pediatrik MF 

serilerinde sık görülen bir varyant olmamasına karşın, Amerika Birleşik Devletleri’nden Boulos 

ve arkadaşlarının serisinde %29 sıklıkla görüldüğü bildirilmiştir ve bu literatürdeki en yüksek 

sıklık verisidir[244]. Bu serideki olguların çoğunda hiperpigmente lezyonlara, bizim tek 

olgumuzda olduğu gibi hipopigmente, klasik veya poikilodermik lezyonlar eşlik etmekteydi.  

Granülomatöz MF sadece bir olgumuzda görülen bir varyanttı. Literatür incelendiğinde 

geniş pediatrik MF serilerinde bildirilmiş granülomatöz MF bulunmuyor olmasına karşın sınırlı 

sayıda çocuk olgu bildirisi mevcuttur[248, 249, 251]. Granülomatöz gevşek deri, poikilodermik 
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varyant ve palmoplantar MF literatürde çocukluk çağında bildirilmiş diğer varyantlar olup 

bizim serimizdeki çocuk hastalarda bunlara rastlanmamıştır. Poikilodermik varyant çocuklukta 

tanı alan MF serilerinden Boulos ve arkadaşlarında %12’lik, Nanda ve arkadaşlarının serisinde 

%5.6’lık sıklıkta saptanmıştır[231, 244]. Poikilodermik varyantın diğer bildirildiği serilerde 

sıklığı %8-33 arasında değişmektedir ancak bu seriler hastalığın çocukluk döneminde başladığı 

erişkin dönemde tanı alan olguları da içermektedir[232, 252, 253]. Bizim çalışmamızda da 

çocuk hastalarda poikilodermik tipe rastlanmazken çocuklukta başlayıp erişkin dönemde tanı 

alan hastalar arasında bu varyanta görece yüksek (%20) oranında rastlanması dikkat çekici 

bulunmuştur.  

Serimizdeki hastalığın lezyonlarının çocukluk döneminde başlayıp tanının erişkin 

dönemde konulduğu olgular klinik özellikleri açısından incelendiğinde klasik MF en sık 

karşılaşılan varyanttı ve klasik MF’ye dair lezyonlar toplam 25 olguda (%83.3’ünde) görüldü. 

Sekiz olgu sadece yamasal lezyonlar ile, 13 olgu yama ve plak karakterindeki lezyonlar ile, 4 

olgu ise sadece plak karakterinde lezyonlar ile prezente oldu. Altı (%20) olguda görülen 

poikilodermik lezyonlar ikinci en sık görülen tipi oluşturdu. Folikülotropik tip ile uyumlu 

lezyonlar 3 olguda (%10) görüldü. Folikülotropik histopatolojik bulgular ile tanı alan bir olgu 

eritrodermi ile prezente oldu. FMF olgularının hiçbirinde hipopigmente lezyonlar eşlik 

etmiyordu. Hipopigmente lezyonlar toplam 3 olguda (%10) görüldü. PL benzeri MF (%3.3) ve 

granülomatöz MF (%3.3) ise birer olguda saptandı. Bu grupta ünilezyonel MF olgusu ise 

bulunmamaktaydı. 

Literatürdeki erken başlangıçlı MF olgularında hastalığın klinik görünümü, sadece 

pediatrik dönemde tanı alan MF olgularını içeren serilerle kıyaslandığında bazı farklılıklar 

gösterebilmektedir. Bu durum hastalığın ortalama tanı yaşının bu grupta daha ileri olmasıyla 

ilişkili olabileceği gibi bu gruba ait serilerin sadece Avrupa ve Kuzey Amerika’dan bildirilmiş 

olmasıyla da ilişkili olabilir[232, 252]. Poikilodermik lezyonlar bu grupta hastalığın görece sık 

karşılaşılan bir varyantıdır. Poikilodermik lezyonlar Wain ve arkadaşlarının hastalık bulguları 

16 yaş öncesinde başlangıç gösteren 34 olgudan oluşan serisinde %26, Zackheim ve 

arkadaşlarının hastalık bulgularının 20 yaş öncesinde başladığı 24 olguluk serisinde ise %8 

sıklıkta bildirilmiştir[232, 252]. Bizim serimizde pediatrik MF grubunda poikilodermik tipe hiç 

rastlanmazken çocuklukla başlayıp erişkin dönemde tanı alan grupta %20 oranında bulunması 

literatürdeki bu seriler ile uyumludur. Serimizde poikilodermik lezyonlar gösteren olgulardaki 

tanıda gecikme süresi (214 ay) poikilodermik dışı varyantlarla başvuran olgulara göre (193 ay) 
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daha uzun saptanması uzamış hastalık süresinin poikilodermik lezyonların gelişimi ile ilişkili 

olabileceğini düşündürdü. Hipopigmente lezyonlar bu grupta erişkin döneme göre daha sık 

görülüyor olmasına karşın pediatrik MF serilerinde görülen kadar yüksek oranlara 

rastlanılmamaktadır. Hipopigmente lezyonlar Wain ve arkadaşlarının serisinde (%24) ve 

Zackheim ve arkadaşlarının serisinde (%21) benzer sıklıkta görülmüştür[232, 252]. 

Hipopigmente lezyonlar pediatrik MF serilerine benzer şekilde koyu deri fototiplerinde daha 

sık görülmektedir. Wain ve arkadaşlarının serisinde hipopigmente lezyonlar gösteren 8 olgudan 

sadece biri beyaz ırktan olup, diğer olgular Asyalı ya da Karayipler’de yaşayan Afrika kökenli 

olgulardır[232]. Zackheim ve arkadaşları da benzer şekilde bir olgu hariç olguların tamamının 

koyu fototipe sahip olduğuna vurgu yapmıştır[252]. Koch ve arkadaşlarının 20 yaş öncesinde 

deri lezyonlarının başlangıç gösterdiği 12 olguluk serisinde ise sadece bir olguda hipopigmente 

lezyonlar bulunmakta olup bu olguda hiperpigmente lezyonlar da eşlik etmektedir[271].  

Serimizdeki üç hasta grubu klinik özellikler açısından birbiriyle kıyaslandığında, 

hastalığın klasik tipi her üç grupta da en sık görülen klinik tipi oluşturdu. Bununla birlikte klasik 

tip çocukluk çağında tanı alan olgularda, pediatrik başlangıçlı erişkin MF (p=0.039) ve erişkin 

MF (p=0.003) grupları ile kıyaslandığında daha düşük oranda karşımıza çıktı. Erişkin 

başlangıçlı ve pediatrik başlangıçlı olup erişkin dönemde tanı alan MF hasta grupları arasında 

ise klasik MF oranı anlamlı (p>0.05) farklılık göstermemekteydi. Pediatrik olgular grubunda 

MF’nin diğer varyantlarının sık görülmesinin klasik tipin görece nadir olmasının bir nedeni 

olabileceği düşünüldü.  

Çalışmamızda hipopigmente varyant çocukluk çağında tanı alan olgularda, pediatrik 

başlangıçlı erişkin MF (p<0.001) ve erişkin MF (p<0.001) gruplarına kıyasla daha sık görüldü. 

Hastalık bulgularının çocukluk çağında başladığı ancak tanının erişkin yaşta konulduğu olgu 

grubunda da (%10.0) hipopigmente varyanta erişkin başlangıçlı olgulara (%2.1) göre 

istatistiksel açıdan anlamlı şekilde (p=0.034) daha sık olarak rastlandı. Hipopigmente MF’nin 

çocuk ve genç erişkin yaş grubunda görülme sıklığının yüksek olduğu önceden tanımlanmış 

olduğundan bu sonuç eski çalışmaları destekleyici olarak değerlendirildi[93, 95]. Poikilodermik 

varyant hastalık bulgularının çocukluk döneminde başladığı ancak tanının erişkin döneme 

geciktiği olgularda pediatrik MF (p=0.001) ve erişkin MF (p=0.006) gruplarına kıyasla daha 

sık olarak görüldü. Bu hasta grubunda tanı ve tedavide gecikme süresi 16 yılı aşmaktayken, 

pediatrik MF ve erişkin MF grupları için bu süre sırasıyla 2.5 ve 4 yıla yakındı. Poikilodermanın 

zaman içinde klasik lezyonlardan dönüşebileceğinin bilinmesi çocukluk başlangıçlı olup erişkin 
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dönemde tanı alan grupta diğer iki gruba kıyasla daha yüksek oranda görülmesini 

açıklamaktadır. Pediatrik MF ve erişkin başlangıçlı MF grupları arasında ise poikilodermik MF 

oranı anlamlı (p >0.05) farklılık göstermedi. FMF her üç grupta da hastalığın en sık karşılaşılan 

üç varyantından biri olarak bulundu. Pediatrik dönemde tanı alan olgularda FMF sıklığı erişkin 

başlangıçlı olgulara kıyasla istatistiksel açıdan anlamlı (p=0.002) şekilde daha yüksek bulundu. 

Bu durum çocuklukta ortaya çıkan MF’ler için folikülotropik varyantın özel önemine dikkat 

çeken serileri destekledi[81]. Pediatrik dönemde hastalık başlangıcı gösterip tanının erişkin 

döneme geciktiği olgular ile pediatrik MF ve erişkin MF grupları arasında FMF oranı açısından 

anlamlı farklılık göstermedi (p<0.05).  

Çalışmamızda pediatrik MF ve pediatrik başlangıçlı erişkin MF gruplarında dijitat 

parapsoriasis olgusu bulunmazken erişkin dönemde 64 olguya (%11.2) dijitat parapsoriasis 

tanısı konulmuştu ve erişkin olgularda pediatrik MF (p=0.011) ve pediatrik başlangıçlı MF 

gruplarına (p=0.05) kıyasla daha sık görüldü. Çocuk hastalarda ileri evreye dönüşüm 

göstermeyen MF olguları büyük çoğunluk oluşturur ve yamasal lezyonlu MF’ye sık 

rastlanırken, hastalığın bu iyi prognozlu özel formunun sadece erişkin başlangıçlı hastalarda 

olması dikkat çekici bulundu. Literatürdeki pediatrik MF serilerinde dijitat parapsoriasis 

olgularına sadece 1987 yılında Koch ve arkadaşları tarafından yayınlanan deri lezyonları 20 yaş 

öncesinde başlangıç gösteren 12 olguluk bir erken başlangıçlı MF serisinde yer 

verilmiştir[271]. Bu seride 15 yaşında büyük plak parapsoriasis tanısı alan bir olguya takibi 

sırasında mikozis fungoides tanısı konulmuştur. Yazarlar parapsoriasise ait deri lezyonları 12 

yaşında başlangıç gösteren ve 23 yaşında dijitat parapsoriasis tanısı alan bir başka olguyu daha 

bildirmişlerdir ancak serilerine dahil etmemişlerdir. Günümüzde halen dijitat parapsoriasisin 

MF’nin bir varyantı veya ayrı bir antite kabul edilmesi konusu tartışmalı olduğundan diğer 

geniş pediatrik MF serilerinde dahil edilip edilmedikleri bilinmemektedir. Granülomatöz 

gevşek deri, pagetoid retiküloz, büllöz, interstisyel, siringotropik, papüler ve iktiyoziform MF 

varyantları pediatrik dönem MF ve pediatrik başlangıçlı MF serilerinde izlenmemiş olmasına 

karşın erişkin MF olgularında saptanan MF tipleriydi. Ancak bu varyantların erişkin olgularda 

da az sayıda olguda saptanmış olması nedeniyle arada istatistiksel açıdan anlamlı farklılık 

saptanmadı (p>0.05). 

Pediatrik MF serimizdeki olgular lezyonların anatomik bölgelere dağılımı açısından 

değerlendirildiğinde gövde (%82.7) en sık görülen yerleşim alanı idi, ardından alt ekstremite 

(%71.2) ve üst ekstremite (%51.9) diğer sık görülen yerleşim alanlarını oluşturmaktaydı. Baş-
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boyun bölgesi ise olguların %11.5’inde görülen görece nadir bir tutulum alanıydı. Bizim 

serimiz literatürle karşılaştırıldığında bazı benzerlikler ve farklılıklar söz konusudur. 

Literatürde bizim serimizden farklı olarak alt ekstremiteler en sık yerleşim alanını oluşturmakta 

olup, gövde ikinci sıklıkta tespit edilmektedir[97, 239, 245]. Baş-boyun yerleşimi ise bizim 

serimize benzer şekilde en az sıklıkta tutulum gösteren alanı oluşturmaktadır. Reiter ve 

arkadaşlarının serisinde pediatrik FMF olgularında baş-boyun yerleşimi olguların %42’sinde 

tespit edilmesine karşın en az sıklıkta görülen yerleşim alanı olmayı sürdürmektedir[81]. Aynı 

serideki FMF-dışı varyantlara ait olgularda ise baş-boyun yerleşimi olguların sadece %12’sinde 

görülmüştür. Yazarlar erişkin FMF kadar yüksek oranda olmamakla birlikte pediatrik FMF’nin 

de diğer varyantlara kıyasla daha yüksek oranda baş-boyun bölgesi tutulumuna yol açtığına 

dikkat çekmişlerdir. Bizim pediatrik MF serimizde de olguların %11.5’inde baş-boyun bölgesi 

tutulumu görülüyorken pediatrik FMF olgularının %33.3’ünde (3/9) bu yerleşimin görülmesi 

yazarların iddiasını desteklemektedir[81]. Pediatrik başlangıçlı erişkin MF grubumuzda 

pediatrik MF grubumuza benzer şekilde lezyonlar en sık (%96.7) gövdede yerleşmekteydi. Alt 

ekstremite (%80.0), üst ekstremite (%73.3) ve baş-boyun (%16.7) diğer yerleşim alanlarını 

oluşturmaktaydı. Pediatrik MF ve pediatrik başlangıçlı MF grupları lezyonların yerleşim alanı 

açısından kıyaslandığında aralarında istatistiksel açıdan anlamlı farklılık tespit edilmedi.  

Serimizdeki üç olgu grubu tanı sırasındaki evre açısından değerlendirildiğinde gruplar 

arasında farklılık bulunduğu dikkati çekti. Pediatrik dönemde tanı alan 52 hastanın tamamı 

erken evrede (IA-IIA) tanı almış olup %98.1’i evre IA veya IB, %1.9’u ise evre IIA’da  idi. 

Deri lezyonları çocukluk döneminde başladığı halde tanının erişkin döneme geciktiği hastalarda 

ise sadece 1 olgu (%3.3) ileri evre hastalık ile tanı almıştı. Erişkin başlangıçlı hastalarda ise 

ileri evre hastalık ile tanı alma oranı %7.1’e yükseldi. Pediatrik MF ve erişkin başlangıçlı MF 

grubu tanı sırasındaki evre (erken ve geç evre hastalık) açısından kıyaslandığında aradaki fark 

istatistiksel açından anlamlı düzeye yakın (p=0.055) bulundu. Pediatrik MF grubu pediatrik 

başlangıçlı MF grubu ile tanı sırasındaki evre açısından kıyaslandığında aradaki fark (p=0.057) 

istatiksel açıdan anlamlıya yakın olduğu görüldü. Pediatrik başlangıçlı MF serisi aynı açından 

erişkin MF serisi ile kıyaslandığında arada istatiksel açıdan anlamlı fark bulunamadı (p>0.05, 

p=0.55). Literatürde yer alan sadece pediatrik dönem olguları içeren 22 yayındaki toplam 518 

olguyu incelediğimizde (tablo-22) sadece 9 olgunun (%1.7) tanı sırasında ileri evrede olduğunu 

belirledik. Bizim serimiz de tanı sırasında tüm olguların erken evrede olması açısından bahsi 

geçen pediatrik MF serileri ile uyumludur. Bununla birlikte literatürdeki serilerin ayrıntısı 
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incelendiğinde birçok çalışmada olguların sıklıkla evre IB hastalık ile tanı aldığı dikkati 

çekmektedir. Bizim serimizde ise evre IA olgular (%65.4), evre IB olgulara (%32.7) göre daha 

fazlaydı. Öte yandan Hodak ve arkadaşlarının, Ben-Amitai ve arkadaşlarının ve Reiter ve 

arkadaşlarının serilerinde bizim serimize benzer şekilde evre IA olgular daha sık 

bulunmuştur[73, 81, 236].   

Serimizdeki deri bulguları pediatrik dönemde başlayıp, erişkin dönemde tanı alan hasta 

grubu incelendiğinde, 8 olgunun (%26.7) evre IA, 18 olgunun (%60) evre IB, 3 olgunun (%10) 

evre IIA, 1 olgunun (%3.3) ise evre IIIA hastalık ile tanı aldığı görüldü. Dolayısıyla bu grubun 

hastalık süresi uzun olmasına karşın pediatrik MF grubunda olduğu gibi tümöral lezyon, 

neoplastik lenf nodu tutulumu ve iç organ tutulumuna rastlanmadı. Sadece bir hastada 

eritrodermi mevcuttu. Erişkin başlangıçlı hastalarda  ise tanı sırasında tümöral lezyon oranı 

yüksek (%4.4) bulundu. Literatürdeki deri lezyonları pediatrik dönemde başlangıç gösteren 

çocuk ve erişkin hastaları birlikte içeren MF serileri incelendiğinde, tanı sırasında bu olguların 

da yüksek oranda erken evre hastalık ile başvurduğu dikkati çekmektedir[232, 252, 271]. 

Hastalığa dair bulguların 20 yaş öncesinde başladığı olguları içeren 12 ve 24 olguluk iki ayrı 

seride olguların tamamı erken evre hastalık ile tanı almıştır[252, 271]. Wain ve arkadaşlarının 

16 yaş öncesinde başlangıç gösteren 34 olguyu içeren serisinde hastaların 19’u pediatrik 

dönemde, 15’i erişkin dönemde tanı almış olup tüm olgular tanı sırasında erken evrededir[232]. 

Ancak gerek bizim bu tanıma uyan grubumuzun gerekse literatürde bildirilen olguların sınırlı 

sayıda olması nedeniyle kesin bir yoruma gidilmesi güçtür.  

Pediatrik MF ve deri lezyonları pediatrik dönemde başlayan MF grupları arasında 

dikkatimizi çeken bir farklılık tanının erişkin döneme geciktiği olguların lezyon yaygınlığı ile 

ilişkili olarak görece ileri evre (evre IB) ile başvurma oranlarının daha yüksek olmasıydı. 

Pediatrik MF olgularında evre IB hastaların oranı %32.7 idi. Pediatrik başlangıçlı MF 

olgularında ise evre IB aşamasında tanı konma oranı %60’a yükseldi. Pediatrik başlangıçlı MF 

olgularında görülen uzun tanıda gecikme süresinin hastalığın yaygınlaşmasına ve bununla 

ilişkili olarak hastaların daha yüksek oranda evre IB’de tanı alıyor olmasına neden olabileceği 

düşünüldü. 
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Tablo 22. Literatürde 1990-2022 yılları arasında bildirilmiş 5 ve üzerinde pediatrik MF olgusu içeren serileri derleyen tablo 

Çalışma 

Yıl/Ülke 

Hasta 

sayısı 

Cinsiyet Yaş (tanı 

sırasında) 

Evre (n,%) Klinik tip Takip süresi Son durumu 

Peters 

1990/ABD 

5 E: 3, %60 

K: 2, %40 

14 

(ortalama) 

I-IIA (4, %80) 

IVA (1, %20) 

 

Plantar MF %20 

 

Belirsiz Bir olguda lenf nodu tutulumu  

(evre IVA’ya progresyon) 

2 olguda tanıdan 9 ve 14 yıl sonra 

Hodgkin lenfoma gelişmiş. 

1 olgu Hodgkin nedeniyle exitus 

Burns 

1992/ABD 

β9 E: 7, %78 

K: 2, %22 

β22.3 

(ortalama) 

IB (8, %89) 

IIB (1, %11) 

Poikilodermik %33 11 yıl 

(ortalama) 

İleri evre progresyonu gösteren olgu yok 

Hickham 

1997/ABD 

5 E: 3, %60 

K: 2, %40 

15.4 

(ortalama) 

IA (1, %20) 

IIA (3, %60) 

IIB (1, %20) 

Klasik %80 6.5 yıl 

(medyan) 

1 olguda ileri evreye progresyon ve 

ekstrakutan yayılım 

2 olgu hastalık nedeniyle exitus 

Zackheim 

1997/ABD 

α24 E: 12, %50 

K: 12, %50 

α19 

(ortalama) 

IA (9, %38) 

IB (12, %50) 

IIA (3, %13) 

Klasik %71 

Hipopigmente %21 

Poikilodermik %8 

12.8 yıl 

(medyan) 

İleri evre progresyonu gösteren olgu yok 

6 olguda tam remisyon 

Quaglino 

1999/İtalya 

7 E: 2, %29 

K: 5, %71 

19 

(medyan) 

IA (3, %43) 

IB (1, %14) 

IIA (3, %43) 

Klasik %86 

Hipopigmente %14 

9 yıl 

(medyan) 

3 olguda tam remisyon 

1 olguda evre IIB, 1 olguda IVB’ye 

progresyon 

1 olgu hastalık nedeniyle exitus 

Tan 

2000/Singapur 

9 E: 6, %67 

K: 3, %33 

14.3 

(ortalama) 

IA (3, %33) 

IB (6, %67) 

Hipopigmente %89 3 yıl 

(ortalama) 

1 olguda tam remisyon 

İleri evreye progrese olan olgu yok 



102 

 
Pabsch 

2002/Almanya 

5 E: 3, %60 

K: 2, %40 

11.5 

(ortalama) 

IA (%100) Hipopigmente %40 

Klasik %100 

Ünilezyonel %40 

3 yıl 

(ortalama) 

Tüm olgularda tam remisyon 

Ben-Amitai 

2003/İsrail 

10 E: 6, %60 

K: 4, %40 

14.3 

(medyan) 

IA (6,%60) 

IB (4,%40) 

 

Klasik %80 

Hipopigmente %70 

Ünilezyonel %20 

*Olguların %50’sinde 

klasik ve hipopigmente 

tip birlikte 

 

3.4 yıl 

(ortalama) 

1 olguda evre IIA’ya progresyon 

ardından komplet remisyon 

Diğer olgularda progresyon yok 

7 olguda tam remisyon 

Wain 

2004/BK 

+34 E: 24, %71 

K: 10, %29 

+13 ve 23 

(ortalama) 

IA (17,%50) 

IB (16,%47) 

IIA (1,%3) 

Klasik %47 

Poikilodermik %26 

Hipopigmente %24 

Folikülotropik %9 

*1 olguda hipopigmente 

ve poikilodermik tip 

birlikte 

6 yıl 

(ortalama) 

Olguların %85’inde evre I’in ilerisine 

progresyon yok 

Toplam 5 olguda (2 olguda tümöral 

lezyon, 3 olguda eritrodermi gelişimi) 

ileri evre progresyonu 

Bir olgu progrese hastalık, bir olgu ise 

Merkel hücreli kanser nedeniyle exitus. 

Fink-Puches 

2004/Avusturya 

24 E: 12, %50 

K: 12, %50 

15.2 

(ortalama) 

IA (13,%54) 

IB (10,%42) 

IIB (1,%4) 

Pagetoid retikülozis 

%12.5 

Hipopigmente %8.3 

Folikülotropik %4.2 

6.9 yıl 

(ortalama), 

18 ay 

(medyan) 

n= 17 

Ekstrakutan yayılım gösteren olgu yok 

6 olguda tam remisyon 

Kim 

2009/Güney 

Kore 

23 E: 18, %78 

K: 5, %22 

11 yaş 

(ortalama) 

IA ya da IB 

(23, %100) 

Klasik %35 

Hipopigmente %22 

PLK benzeri %17 

7 yıl 

(ortalama) 

n= 18 

Genel evre progresyonu gösteren olgu 

yok 

2 olguda tam remisyon 

Pope 

2010/Kanada 

22 E: 12, %53 

K: 10, %47 

9.9 

(ortalama) 

IA (%30) 

IB (%65) 

IIA (%5) 

Hipopigmente %59 Veri yok Veri yok 
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Nanda 

2010/Kuveyt 

36 E: 20, %56 

K: 16, %44 

12.9 

(ortalama) 

IA (%17) 

IB (%75) 

IIA (%8) 

Hipopigmente %64 

Folikülotropik %6 

PL-benzeri %11 

Poikilodermik % 5.6 

Unilezyonel %5.6 

Veri yok Veri yok 

Boccara 

2012/Fransa 

5 E: 4, %80 

K: 1, %20 

13.1 yaş 

(medyan) 

IA (1,%20) 

IB (1,%20) 

IV (1,%20) 

2 olgu belirsiz 

Hipopigmente %20 

GGD %20 

Belirsiz 4 olguda tam remisyon. 

Evre IV ile tanı alan olguda, KİT sonrası 

tam remisyon 

GGD tanılı bir olgu evre IV’e 

progresyon sonucu kaybedilmiştir 

Yazganoğlu 

2013/Türkiye 

20 E: 12, %60 

K: 8, %40 

9.2 

(ortalama) 

IA (%60) 

IB (%35) 

IIA (%5) 

Hipopigmente %45 

Klasik %45 

Ünilezyonel %20 

*Olguların %30’unda 

hipopigmente ve klasik 

tip birlikte 

3.75 yıl 

(ortalama) 

n= 16 

Genel evre progresyonu gösteren olgu 

yok 

7 olguda tam remisyon 

Castano 

2013/ABD 

69 E: 37, %54 

K: 32, %46 

13.6 

(ortalama) 

Belirsiz Hipopigmente %72.5 

Klasik %25 

GGD %1 

Folikülotropik %1 

 

3.8 yıl 

(ortalama) 

n= 35 

hipopigmente 

MF 

Yamasal lezyonlarla başvuran hiçbir 

olguda genel evre progresyonu yok.  

Yama ve plak lezyonlar gösteren bir 

olguda tümöral evreye IIB progresyon 

Boulos 

2014/ABD 

34 E: 18, %53 

K: 16, %47 

14 

(medyan) 

IA (%41) 

IB (%56) 

IIB (%3) 

Hipopigmente %53 

Klasik %41 

Hiperpigmente %29 

Poikilodermik %12 

Folikülotropik %3 

*Olguların yaklaşık 

1/3’ünde en az iki klinik 

tip birlikte  

2 yıl 

(medyan) 

n=28 

Hastalıktan kaybedilen olgu yok  

7 olguda (25%) tam remisyon 

13 olguda (46%) kısmi remisyon  

Toplam 3 olguda genel evre progresyonu 

görülmüş (2 olguda IA—IB’ye, 1 olguda 

IIB—IVB’ye) 

Evre IVB’ye progrese olan olgunun 

takibinde tam remisyon sağlanmış 
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Laws 

2014/Kanada 

28 E: 13, %46 

K: 15, %54 

11.6 

(ortalama) 

IA veya IB 

(%100) 

Hipopigmente %79 

Klasik %21 

3.6 yıl 

(medyan) 

Evre IB’nin ilerisine progresyon 

gösteren olgu yok 

Hodak 

2014/İsrail 

50 E: 30, %60 

K: 20, %40 

11.4 

(ortalama) 

IA (%58) 

IB (%34) 

IIA (%6) 

IIB (%2) 

 

Hipopigmente %58  

Folikülotropik %36 

Psöriaziform %20 

Saf klasik %16 

Ünilezyonel %6 

*Klasik tip hariç diğer 

tiplerin 

kombinasyonların 

içindeki sıklığı verilmiş 

FMF-dışı:  

5 yıl 

(ortalama) 

n= 30 

 

FMF: 2.5 yıl 

(ortalama) 

n= 18 

FMF-dışı:  

1 olguda evre IA’dan IIA’ya progresyon 

19 (%59) olguda tam remisyon 

 

FMF:  

1 olguda evre IA’dan IB’ye progresyon 

Evre IIB ile tanı alan olguda parsiyel 

remisyon 

10 olguda tam remisyon 

Heng 

2014/Singapur 

46 E: 32, %70 

K: 14, %30 

10.3 

(ortalama) 

IA (%39) 

IB (%59) 

IIA (%2) 

Hipopigmente %91 

PL benzeri %2 

PPD benzeri %2 

Klasik %2 

Ünilezyonel %2 

5.9 yıl 

(ortalama) 

Ekstrakutan yayılım veya hastalıktan 

ölüm yok 

3. senede takibi bulunan 22 olgudan 

14’ünde (%64) tam remisyon sağlanmış 

Cervini 

2017/Arjantin 

14 E: 6, %43 

K: 8, %57 

11.2 

(ortalama) 

IA (%14) 

IB (%79) 

IVA2 (%7) 

Hipopigmente %100 

Klasik %42 

3 yıl 

(medyan) 

Ekstrakutan yayılım veya hastalıktan 

ölüm yok 

3 olguda deri lezyonlarında artış 

3 olguda tam yanıt 

 

Virmani 

2017/ABD 

¥23 E: 12, %52 

K: 11, %48 

25.5 

(ortalama) 

IA veya IB 

(%100) 

Hipopigmente %65 

Klasik %26 

Folikülotropik %9 

2 yıl 

(medyan) 

Olguların %13’ünde hastalık 

progresyonu  

Nasimi 

2020/İran 

30 E: 17, %57 

K: 13, %43 

10.9 

(ortalama) 

IA veya IB 

(%97) 

IIB (%3) 

Hipopigmente %57 

Klasik %20 

PPD benzeri %13 

5 yıl 

(ortalama) 

Olguların %56.7’sinde tam veya kısmi 

remisyon 

Evre progresyonu belirtilmemiş 
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Valencia 

Ocampo 

2020/Kolombiya 

23 E: 13, %57 

K: 10, %43 

11 

(medyan) 

IA (%26) 

IB (%74) 

Hipopigmente %52 

Klasik %30 

Folikülotropik %17 

En uzun takip 

süresi 10 yıl 

(ortalama 

belirtilmemiş) 

Genel evre progresyonu gösteren yok 

Olguların %35’inde tam yanıt 

Reiter 

2022/İsrail 

71 E: 45, %63 

K: 26, %37 

11 

(ortalama) 

IA (%70) 

IB (%22.5) 

IIA (%4.5) 

IIB (%3) 

Hipopigmente %55 

Folikülotropik %42 

Klasik %39 

Psoriasiform %12.5 

Ünilezyonel %3 

Purpurik %1.5  

FMF-dışı:  

10.4 yıl 

(ortalama) 

n= 41 

 

FMF: 7.5 yıl 

(ortalama) 

n= 28 

FMF-dışı: 

Bir olguda evre IA’dan IB’ye 

progresyon 

 

FMF: 

Bir olguda evre IA’dan IB’ye 

progresyon 

İki olguda erken evreden ileri evreye (bir 

olguda tümöral lezyon diğerinde 

eritrodermi şeklinde) progresyon 

PL benzeri, pitriazis likenoides benzeri; PPD benzeri, pigmente purpurik dermatoz benzeri; GGD, granülomatöz gevşek deri; KİT, kemik iliği 

transplantasyonu 

β30 yaş ve öncesinde tanı alan 9 olgudan oluşan seride, 7 olgu 20 yaş ve öncesinde deri lezyonları başlangıç göstermiş. 
α20 yaş öncesi başlangıç gösteren 24 olgudan oluşan seride, 13 olguya 20 yaş öncesinde, 11 olguya 20 yaş sonrası dönemde tanı konulmuş. 
+16 yaş öncesi başlangıç gösteren 34 olgudan oluşan seride, pediatrik dönemde tanı almış 19 olgunun (%56) ortalama tanı yaşı 13, erişkin dönemde tanı 

almış 15 olgunun (%44) ortalama tanı yaşı 23’tür.   
¥30 yaş öncesinde MF tanısı almış 74 olguluk seride, 23 olgu (%31) 20 yaş ve öncesinde, 51 olgu (%69) 21-30 yaş aralığında MF tanısı almıştır. Bu tabloda 

20 yaş ve öncesinde tanı almış olgulara ilişkin veriler paylaşılmıştır.
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Literatürdeki geniş MF serileri incelendiğinde erişkin hastaların da sıklıkla erken evre 

hastalık ile tanı aldıkları görülmektedir[30, 38, 166, 172, 275]. Bununla birlikte diğer geniş 

seriler ile kıyaslandığında erişkin MF grubumuzda erken evre hastalık ile tanı alan hasta 

oranının daha yüksek olduğu belirlendi. Bizim serimizdeki erişkin erişkin dönem başlangıçlı 

olgular tanı sırasındaki evre açısından değerlendirildiğinde evre IA’da 155 (%27.2), evre IB’de 

357 (%62.7), IIA’da 17 (%3), IIB’de 22 (%3.9), IIIA’da 11 (%1.9), IIIB’de 1 (%0.2) ve IVA’da 

6 (%1.1) hasta vardı ve olguların %92.9’u erken evre hastalık ile tanı almıştı. İngiltere’den Agar 

ve arkadaşlarının bildirdiği 1502 hastalık MF/SS serisinde olguların %71’i, Amerika Birleşik 

Devletlerinden Desai ve arkadaşlarının bildirdiği 393 MF/SS hastasını içeren çalışmada ise 

olguların %78.3’ü erken evre hastalık ile tanı almıştır[38, 275]. Amerika Birleşik 

Devletleri’nden Talpur ve arkadaşlarının 1263 MF/SS olgusundan oluşan serilerinde olguların 

%71.5’inin erken evre hastalık ile tanı aldığı bildirilmiştir[166]. İtalya’dan Quaglino ve 

arkadaşlarının 1422 olguluk MF serisinde olguların %86.5’i erken evre hastalık ile tanı 

almıştır[172]. Ankara’dan Anadolu ve arkadaşları tarafından bildirilen çocuk hasta sayısı/oranı 

belirtilmeyen 113 hastalık MF/SS serisinde ise olguların %89.4’ü tanı sırasında erken 

evrededir[30]. Bizim serimizdeki erken evrede tanı alan olguların diğer serilere kıyasla neden 

daha yüksek oranda saptandığına dair farklı yorumlar yapılabilir. Öncelikle çalışma gruplarının 

tanımlanmasındaki farklılıklar seriler arasındaki farklılığı kısmen açıklayabilir. Kliniğimizin 

MF ile ilgili bir referans merkez olması erken tanı açısından önem taşısa da geniş serilerin 

yayınlandığı çalışmalar için de benzer bir durum söz konusudur. Ayrıca, literatürdeki birçok 

seriden farklı olarak geçmişte yüksek düzey periferik kan ve neoplastik lenf nodu tutulumu 

nedeniyle ileri evre MF (evre IVA) olarak değerlendirilen Sezary sendromu yeni sınıflamalarda 

ayrı hastalık olarak kabul edildiğinden bu tanıyı alan olgular çalışmamıza dahil edilmemiştir. 

İkinci olarak dijitat parapsoriasis hastaları da erken evre MF olarak değerlendirilerek 

çalışmamıza dahil edilmiştir. Bu nedenlerden bağımsız olarak seriler arasındaki erken evre MF 

oranlarında mutlak bir farklılık olasılığı da yadsınamaz. Öncelikle serilerin yayınlandığı ülkeler 

arasında da belirgin farklılık olabildiği dikkati çekmektedir. Ülkemizden Anadolu ve 

arkadaşları tarafından 2005 yılında yayınlanan daha eski çalışmada ve bir başka Akdeniz ülkesi 

olan İtalya’dan Quaglino ve arkadaşları tarafından yayınlanan çalışmadaki erken evre hastalık 

oranları Avrupa ve Amerika Birleşik Devletleri kaynaklı diğer çalışmalara kıyasla bizim 

verimize daha yakındır. Güneşli iklim koşulları dolayısıyla aralıklı UV maruziyeti MF 

olgularının ileri evrelere progresyonunu geciktiriyor, böylelikle erken evre hastalıkla tanı 
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almalarına neden oluyor olabilir. Ek olarak ırksal farklılıklar ve sağlık hizmetlerine kolay 

ulaşma düzeyi etkili olabilir.  

Çalışmaya alınan gruplar takip sürecinde ileri evreye progresyon (evre IIB ve üzeri) 

açısından birbiriyle karşılaştırıldığında aralarında önemli farklılıklar olduğu dikkati çekti. 

Pediatrik dönemde tanı alan olgulardan hiçbirinde ileri evreye progresyon görülmezken, erişkin 

dönem başlangıçlı olguların %7.2’sinde (n=33) ileri evreye progresyon görüldü. Deri lezyonları 

pediatrik dönemde başlayıp erişkin dönemde tanı alan hasta grubunda ise 1 olguda (%3.6) ileri 

evreye progresyon görüldü. Pediatrik MF grubu ayrıntılı olarak incelendiğinde, evre IA hastalık 

ile tanı alan 34 olgudan sadece bir tanesinde takip sırasında deri lezyonlarının yaygınlığında 

artış ve evre IB’ye progresyon izlendi. Evre IB hastalık ile tanı alan bir çocuk olguda ise evre 

IIA’ya progresyon görüldü. Bununla birlikte birçok geniş seri çalışmasına göre uzun olan 62.1 

aylık takip sürecinde hiçbir olguda evre IIB ve üzerine evre ilerlemesi görülmedi. Dolayısıyla 

çocukluk döneminde tanı alan olguların hiçbirinde ciddi komplikasyonlar beklenen evrelere 

geçiş olmadı, hatta hastalık istisna kabul edilebilecek iki olgu dışında evrelerinde de ilerleme 

göstermedi. Tanının erişkin döneme geciktiği pediatrik olgularda ise 67.25 aylık takip sürecinde 

ileri evreye (evre IIB ve üzeri) progresyon 1 olguda evre IIA hastalıktan evre IIB’ye progresyon 

şeklinde olmak üzere saptandı. Evre IA hastalık ile tanı alan bir olguda evre IB’ye progresyon, 

evre IB hastalık ile tanı alan bir olguda ise evre IIA’ya progresyon görüldü. Bu grupta da 

hastalığın yaşamsal riskin olduğu ileri evrelere geçiş oranının düşük olduğu görüldü. Erişkin 

dönem başlangıçlı olgularda ise 33 hastada (%7.2) 61.25 aylık takip sürecinde ileri evreye 

progresyon görüldü. Bu hastalardan 29’u erken evrede tanı almış olup takipleri sırasında ileri 

evreye progresyon göstermişti. İleri evrede tanı almış 4 olguda daha takip sırasında tanı aldıkları 

evreden daha ileri bir evreye progresyon görüldü. Evre IA’da tanı alan hiçbir hasta ileri evreye 

progresyon göstermedi. Evre IB’de tanı alan toplam 24 olgu, evre IIB (n=19), evre IIIA (n=1), 

evre IVA (n=2) ve evre IVB’ye (n=2) olmak üzere ileri evreye progresyon gösterdi. Evre IIA’da 

tanı alan 6 olguda ileri evreye progresyon 4 olguda evre IIB’ye, 1 olguda evre IIIA’ya ve 1 

olguda evre IVB’ye olacak şekilde gerçekleşti. Evre IIB’de tanı alan 2 hasta evre IVB’ye 

progrese oldu. Ayrıca evre IIIA ile tanı alan  bir olgu evre IIIB’ye progresyon gösterdi. 

Ortalama takip süreleri birbirine yakın üç grup ile ilgili olan bu sonuçlar bir arada 

değerlendirildiğinde erişkin başlangıçlı hastalarda takip sırasında ileri evreye progresyon diğer 

iki gruba kıyasla daha yüksek oranda görüldü. Bununla birlikte gruplar kendi aralarında 

kıyaslandığında istatistiksel farklılık saptanmadı. Bunun erişkin grubu dışında kalan iki grubun 
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oransal olarak az sayıda hastadan oluşmasıyla ilişkili olabileceği düşünüldü. Hasta serimiz 

pediatrik başlangıçlı (pediatrik ya da erişkin dönemde tanı almış) ve erişkin başlangıçlı MF 

olarak iki gruba ayrıldığında da erişkin başlangıçlı MF grubunda takip sırasında ileri evreye 

progresyon oranının daha yüksek olduğu görüldü ve iki grup arasındaki fark istatistiksel 

açından anlamlıya yakın (p=0.052) bulundu.  

Serimizdeki tüm olgular hastalığın herhangi bir döneminde ileri evreye (evre IIB ve 

üzerine) geçme oranları açısından da değerlendirildi. Pediatrik MF olgularının tamamı (n=52) 

erken evrede tanı almıştı ve hiçbiri olgu ileri evreye progresyon göstermedi. Otuz hastadan 

oluşan pediatrik başlangıçlı erişkin MF grubunda bir olgu ileri evrede tanı almıştı ve takip 

süresinde bir olguda daha ileri evreye progresyon görüldü. Beş yüz altmış dokuz hasta içeren 

erişkin MF grubunda ise 40 hastada tanı sırasında ileri evre hastalık tespit edilmişti ve hastaların 

takibi sırasında 29 olguda daha erken evreden ileri evreye progresyon görüldü. Evre 

progresyonu gösteren diğer 4 olgu ise başlangıçta ileri evre hastalıkla tanı almış olduğu için bu 

sayıya dahil edilmedi. Böylelikle ileri evreye ulaşan hasta oranı pediatrik MF serisinde %0, 

pediatrik başlangıçlı erişkin MF serisinde %6.6 (n=2) ve erişkin MF serisinde %12.1 (n=69) 

olarak bulundu. Aynı verileri başka bir açıdan değerlendirecek olursak, serimizdeki tüm 

hastalar arasında ileri evreye geçmiş toplam 71 hasta bulunurken bunlar arasında pediatrik MF 

grubundan hasta yoktu. Hastalardan sadece 2’si (%2.8) pediatrik dönem başlangıçlı hasta 

grubuna aitti, kalan 69 (%97.2) hasta ise erişkin MF grubundandı. Hasta serimiz tanı yaşından 

bağımsız olarak hastalık başlangıç yaşına göre (pediatrik başlangıçlı ve erişkin başlangıçlı MF) 

iki gruba ayrıldığında ileri evreye geçme oranı erişkin başlangıçlı grupta (%12.1) diğer gruba 

kıyasla (%2.4) istatistiksel açından anlamlı (p=0.014) şekilde daha yüksek bulundu.  

Hastalık progresyonu açısından literatürdeki diğer geniş serilerle erişkin başlangıçlı MF 

serimiz kıyaslandığında evre progresyon oranının bizim serimizde daha düşük olduğu 

görülmektedir. İngiltere’den Agar ve arkadaşlarının 1502 hastalık çoğunluğu erişkin 

hastalardan oluşan MF/SS serisinde, medyan 5.9 yıllık takip süresi sırasında 517 hastada (%34) 

hastalık progresyonu görülmüştür[38]. Amerika Birleşik Devletleri’nden Talpur ve 

arkadaşlarının yaptıkları 1263 erişkin hakimiyeti gösteren MF/SS hastası içeren çalışmalarında 

evre progresyonu  hastaların %11.6’sında bulunmaktadır[166]. İtalya’dan Quaglino ve 

arkadaşlarının yaptıkları çok merkezli 1422 MF hastasını içeren çalışmada medyan 14.5 yıllık 

takip sırasında evre progresyonu olguların %29.7’sinde tespit edilmiştir[172]. Ülkemizden 

Anadolu ve arkadaşlarının çoğu erişkin 113 MF/SS hastasını ortalama 3 yıla yakın süreyle takip 
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ettikleri çalışmalarında hastaların %8.8’inde genel evre progresyonu görülmüştür[30]. Bizim 

serimizde evre progresyonunun görece daha düşük oranda saptanmasında birkaç olası faktör 

söz konusudur. İlk olarak MF hastalarında evre progresyonunun ileri evrede tanı alan olgularda 

daha yüksek oranda görülebildiği bilinmektedir ve bizim serimiz diğerlerine kıyasla erken 

evrede tanı alan hasta oranının en yüksek olduğu seridir[38]. Hastalığın erken evrede tanı 

almasına neden olan coğrafik ve ırksal faktörler, benzer şekilde hastalığın ileri evreye progrese 

olmasını da önlüyor olabilir. Ek olarak takip süresinin diğer bazı geniş serilere kıyasla daha 

kısa olması da [38, 166, 172] bu oranın düşük saptanmasında rol oynamış olabilir. 

Pediatrik MF’nin prognozu konusunda bildirilen ilk veriler hastalığın çocukluk 

döneminde başladığında agresif klinik seyir gösterdiğine işaret etmekteyken ilerleyen dönemde 

yayınlanan geniş serilerle birlikte bu durum değişmiş hatta tersine dönmüştür. Sırasıyla 1980 

ve 1985 yıllarında, Taniguchi ve arkadaşları tümöral evreye ilerleyen 12 yaşında bir olgu ve 

Görg ve arkadaşları ise merkezi sinir sistemi tutulumu sonucu kaybedilen 17 yaşında atipik 

seyirli bir çocuk MF olgusu paylaşmışlardır[254, 255]. Peters ve arkadaşları tarafından 1990 

yılında bildirilen 5 olguluk seride MF’nin Langerhans hücreli histiositoz ile birliktelik 

gösterdiği bir hastada nodal tutulum gelişmiş, 2 olguda Hodgkin lenfoma ile birliktelik 

görülmüştür ve bu olgulardan biri Hodgkin lenfoma nedeniyle kaybedilmiştir[256]. Bu 

bildiriler o yıllarda erken başlangıçlı MF’nin agresif klinik seyir ve diğer hematolojik 

malignitelerle birliktelikle ilişkilendirilmesine neden olmuştur. Takip eden süreçte bazı yazarlar 

tarafından geçmişte yayınlanmış olan bazı pediatrik MF olgularının MF-dışı kutane lenfoma 

olguları olabileceği, bununla ilişkili olarak prognozun gerçekte olduğundan kötü 

değerlendirilmiş olabileceği iddia edilmiştir[193]. İtalya’dan Quaglino ve arkadaşları 1999 

yılında erken başlangıçlı MF’nin seyrini değerlendirmek amacıyla kendi merkezlerinde tanı 

almış olan 7 pediatrik MF hastası ile o zamana kadar literatürde bildirilmiş 42 hastayı içeren 

bir pediatrik MF serisini, kendi merkezlerinden 252 hastalık erişkin MF serisiyle 

kıyaslamışlardır[172]. Gerek 5 ve 10 yıllık sürvi gerekse hastalık progresyon oranı pediatrik 

MF grubunda daha olumlu bir seyre işaret ediyor gibi gözükmesine karşın aradaki fark 

istatistiksel açıdan anlamlı bulunmamıştır. Bununla birlikte bu seri literatürdeki eski çocuk 

olguları da içerdiği için sonuçları tartışmaya açıktır. 

MF’nin klinik tiplerinin prognoza etkisi iyi bilinmektedir ve bu durum pediatrik MF için 

de çok sayıda çalışmada araştırılmıştır. Amerika Birleşik Devletleri’nden Castano ve 

arkadaşları 69 pediatrik MF olgusundan hipopigmente varyantından olan 50 olguyu ayrıntılı 
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değerlendirerek hipopigmente MF’nin çocukluk çağındaki seyrini araştırmayı 

amaçlamışlardır[35]. Bu gruptan takibi yapılabilen 35 hipopigmente MF olgusunun ortalama 

3.8 yıllık izlem sürecinde yamasal lezyon ile tanı alan hiçbir hipopigmente MF olgusunda 

hastalık progresyonu görülmemiştir. Buna karşılık yama ve plak lezyonlar gösteren bir 

hipopigmente MF olgusunda ise hastalık tümöral evreye progrese olmuştur. Arjantin’den 

Cervini ve arkadaşlarının tamamında hipopigmente lezyonlar görülen 14 hastalık bildirilerinde 

olguların %42’sine beraberinde klasik tipte lezyonlar da eşlik etmekte olup evre IVA2’de tanı 

alan bir olgu haricinde tamamı erken evrede tanı almıştı[241]. Bu hastalardan hiçbirinde 

sonradan ekstrakutan yayılım gelişmedi veya hastalıktan kaybedilen olgu olmadı. 

Hipopigmente MF olgularının geniş bir yer (%91) kapladığı bir başka yayın ise Singapur’dan 

Heng ve arkadaşları tarafından paylaşılmıştır[230]. Tümünün erken evrede tanı aldığı 46 

hastalık bu seride ortalama 5.9 yıllık takip süresinde hiçbir olguda ekstrakutan yayılım ve 

hastalıktan ölüm görülmemiştir. Kanada’dan Laws ve arkadaşlarının bildirdiği %79’u 

hipopigmente tip hastalardan oluşan ve tamamı evre I hastalıkla tanı almış olan 28 olguluk 

seride medyan 2.6 yıllık takip sırasında olguların hiçbirinde evre I’in ötesine progresyon 

saptanmamıştır[264]. Bizim serimizde de hipopigmente lezyonları olan 29 (%55.8) pediatrik 

MF olgusundan sadece birinde evre IA’dan IB’ye olmak üzere genel evre progresyonu görüldü. 

Bu olguda beraberinde folikülotropik varyanta ait özellikler de izlenmekteydi. Pediatrik 

başlangıçlı MF olgularında da hipopigmente varyant iyi seyirle ilişkilendirilmiştir. Wain ve 

arkadaşlarının hastalık bulgularının 16 yaş öncesinde başlangıç gösterdiği çocuk ve erişkin 

hastaları içeren serilerindeki 34 olgudan 8’inde hipopigmente MF görülmüştür[232]. Yazarlar 

hipopigmente MF olgularının hiçbirinin evre I’in ötesine progresyon göstermediğine işaret 

etmişlerdir. Virmani ve arkadaşları 30 yaşından önce MF tanısı alan olgularda hastalık seyrini 

ve prognoza etki eden faktörleri tanımlamayı amaçlayan çalışmalarında %88’i (65 olgu) erken 

evrede tanı almış olan hastaların ortalama 3.5 yıllık takip süresinde %26 oranında hastalık 

progresyonu saptamışlardır[257]. Hipopigmente varyanttan olan tüm olgular evre I hastalık ile 

tanı almış olup, indolen seyir göstermişlerdir ve hastalık progresyon oranı (%11) diğer 

varyantlara (%34) göre istatistiksel açıdan anlamlı şekilde daha düşük bulunmuştur (p = 0.03). 

Çalışmamızda pediatrik başlangıçlı MF serisinde bulunan 3 hipopigmente MF olgusunda da 

evre I’in ötesine progresyon saptanmamıştır. Hipopigmente MF’nin erişkin dönemindeki 

seyrini inceleyecek olursak bu yaş grubunda da klasik MF’ye kıyasla iyi prognoz ile 

ilişkilendirildiği dikkati çeker. Amerika Birleşik Devletleri’nden Rodney ve arkadaşlarının 

bildirdiği 20 olguluk çocuk ve erişkin hastaları içeren hipopigmente MF serisinde ortalama tanı 
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yaşı 32.2 olup takibi bulunan olguların hiçbirinde ileri evreye hastalık progresyonu 

görülmemiştir[93]. Singapur’dan Tan ve arkadaşlarının paylaştığı 47 hipopigmente MF 

olgusunu içeren toplam 131 çocuk ve erişkin hastadan oluşan MF/SS serisinde de yazarlar 

hipopigmente MF olgularının diğer olgulara kıyasla daha genç yaşta ve daha erken evrede tanı 

aldığına dikkati çekmişlerdir[95]. Agar ve arkadaşlarının 1502 çocuk ve erişkin hastadan oluşan 

MF/SS serisinde hipopigmente varyant sağ kalımda oranında artış ve hastalık progresyon 

riskinde azalma ile ilişkilendirilmiştir[38]. Bizim serimiz ve literatür verileri bir arada 

değerlendirildiğinde hipopigmente MF’nin her yaş grubunda iyi seyir gösteren bir klinik 

varyant olduğu sonucuna varılabilir.  

Folikülotropik varyantın pediatrik dönemde hastalık seyri üzerine olan etkisini 

inceleyen az sayıda çalışma bulunmakta olup İsrail’den Reiter ve arkadaşları tarafından 

bildirilen 71 hastalık seri, literatürdeki en geniş pediatrik MF serisi olmasının yanı sıra en 

yüksek FMF’li olgu oranına (%42) sahip seridir[81]. Yazarlar pediatrik FMF’nin klinik 

özelliklerini ve seyrini değerlendirebilmek amacıyla olguları FMF ve FMF-dışı olmak üzere iki 

gruba ayırarak değerlendirmişlerdir. İki olgu haricinde olguların tamamının erken evrede tanı 

aldığı seride ortalama 9.2 yıllık (1-24 yıl) takip süresinde, iki olguda (ikisi de FMF’li)  ileri 

evreye olmak üzere toplam 4 olguda evre progresyonu görülmüştür[81]. FMF ve FMF dışı 

pediatrik MF grupları evre progresyonu yönünden birbiriyle kıyaslandığında aralarında 

istatistiksel açıdan anlamlı farklılık bulunamamıştır. Yazarlar pediatrik FMF’nin nadiren ileri 

evreye progresyon gösterebiliyor olmasına karşın pediatrik MF’nin indolen seyrine vurgu 

yapmıştır. İsrail’den Hodak ve arkadaşları tarafından bildirilen 18’i FMF’li olmak üzere 50 

hastadan oluşan MF serisinde de hastalık seyri FMF ve diğer varyantlardan oluşan iki ayrı grup 

için kıyaslanarak değerlendirilmiştir[73]. FMF dışı varyantlardan 32 MF olgusunun tamamı 

erken evre hastalıkla tanı almış olup takibi yapılabilen olgulardan (n=30) ortalama 5 yıllık takip 

sırasında sadece birinde evre IA’dan IIA’ya olmak üzere progresyon görülmüştür. On sekiz 

FMF olgusunun ortalama 2.5 yıllık takibi sırasında da sadece bir olguda evre IA’dan IB’ye 

olmak üzere hastalık progresyonu görülmüştür. Evre IIB’de tanı alan tek bir olguda ise parsiyel 

remisyon izlenmiştir. İsrail’deki bu iki geniş seriden elde edilen veriler ile FMF’nin pediatrik 

yaş grubunda sıklıkla iyi seyir gösterdiğine dikkat çekilmiştir [73, 81]. Jung ve arkadaşları 

pediatrik MF ile ilgili literatürü değerlendirdiklerinde FMF’nin çocukluk döneminde hastalık 

progresyonu açısından ek risk taşımadığını tespit etmişler ve 10 yıllık sağ kalımın diğer 

varyantlara kıyasla istatistiksel açıdan anlamlı farklılık göstermediğine vurgu yapmışlardır[97]. 
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Bizim serimizdeki 9 pediatrik FMF hastasının tamamı erken evrede tanı almış olup sadece bir 

olguda lezyonların yaygınlaşmasıyla birlikte evre IA’dan IB’ye progresyon görülmüştür. Diğer 

olgularda ise hastalık progresyonuna rastlanmamıştır. Üç olguda tam, üç olguda ise parsiyel 

olmak üzere toplam 6 olgumuzda (%67) remisyon saptanmış olması pediatrik FMF’nin iyi 

seyrini desteklemektedir. Buna karşılık Virmani ve arkadaşlarının 30 yaş öncesinde MF tanısı 

alan 71 hastayı inceledikleri çalışmalarında FMF varlığı yazarlar tarafından hastalık seyri 

üzerine olumsuz bir belirteç olarak değerlendirilmiştir[257]. FMF sıklığı evre progresyonu 

saptanan (%15.8) hastalarda, evre progresyonu göstermeyen (%7.3) hastalara kıyasla daha 

yüksek bulunmuş fakat iki grup arasında istatistiksel açıdan anlamlı farklılık saptanamamıştır 

(p=0.25). Bu durum Virmani ve arkadaşlarının çalışmasındaki hasta grubunun 

tanımlanmasındaki farklılık (21-30 yaş arasında tanı alan FMF olgularını da içeriyor olması) 

ile ilişkilendirilebilir. Tüm bu veriler bir arada değerlendirildiğinde FMF’nin hastalık seyrine 

olan etkisinin tanı yaşıyla ilişkili olduğu, artan hasta yaşıyla birlikte olumsuz hastalık seyrine 

yol açtığı iddia edilebilir. Pediatrik başlangıçlı üç erişkin FMF olgumuzdan birinin eritrodermi 

ile evre IIIA’da tanı alması da az sayıdaki hasta sayımıza rağmen bu ilişkiyi desteklemektedir.  

Poikilodermik MF’nin pediatrik dönemdeki prognostik önemi konusunda farklı görüşler 

vardır. İngiltere’den Wain ve arkadaşlarının MF’ye ait hastalık bulgularının 16 yaş öncesi 

başlangıç gösterdiği 34 olgudan oluşan seride, 19 olgunun (%56) tanısı pediatrik dönemde 

konulmuştur. Yazarlar poikilodermik varyantı daha yüksek oranda hastalığa ilişkin sağ kalım 

ve daha düşük oranda hastalık progresyonu ile ilişkilendirmişlerdir. Buna zıt olarak Virmani ve 

arkadaşlarının 30 yaş altında MF tanısı alan hastaları içeren çalışmalarında tüm poikilodermik 

MF hastalarının (n=4) progresyon gösterdiğine dikkat çekilmiştir[257]. Bizim pediatrik MF 

serimizde poikilodermik MF olgusu bulunmamakta idi, bu nedenle bu konuda ileri yorum 

yapmamız mümkün değildir. Buna karşılık pediatrik başlangıçlı erişkin MF serimizde 

poikilodermik MF yüksek oranda (%20) tespit edilmiştir. Bu olguların tamamı erken evrede 

tanı almıştı. Takip sırasında bir olguda evre IIA’dan tümöral evreye progresyon görülmüştür. 

Tek bir evre progresyonu gösteren olgunun varlığı, pediatrik başlangıçlı erişkin MF serimizin 

az sayıda olgu içeriyor olması nedeniyle poikilodermik MF olgularında yüksek oranda 

progresyona işaret etmiştir. Daha geniş serilerde bu hasta grubunda poikilodermik MF 

olgularının seyrinin değerlendirilmesine ihtiyaç vardır.  

Çalışmamızın sonuçları ve literatür verileri bir arada değerlendirildiğinde çocukluk 

çağında MF’nin neden iyi seyir gösterdiği konusunda bazı yorumlarda bulunmak mümkündür. 
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İlk olarak çocukluk çağında hipopigmente varyantın sık görülmesiyle iyi klinik seyir 

ilişkilendirilebilir. Daha genç popülasyonda daha sık görüldüğü iyi bilinen hipopigmente MF 

klasik MF ile kıyaslandığında daha düşük oranda hastalık progresyonu göstermesi ile 

ayrışır[93, 106, 276]. Hipopigmente MF’nin diğer varyantlara göre neden daha iyi seyir 

gösterdiği konusunda da bazı görüşler ileri sürülmüştür. Hipopigmente varyant klasik MF’ye 

kıyasla çok daha sık bir şekilde CD8+ (sitotoksik) fenotip göstermektedir [94, 106]. Martinez 

Villarreal ve arkadaşları MF’de hipopigmentasyonun CD8+ fenotip gösteren reaktif antitümör 

immün yanıt nedeniyle meydana geldiğini iddia etmişlerdir[106]. Sitotoksik CD8+ lenfositler 

T-helper 1 baskın bir immün ortam yaratmakta ve aktivasyon durumunda sitoplazmalarında 

bulunan granülizin ve granzim B gibi toksik mediatörleri salgılamaktadır. Yazarlar 

hipopigmente MF’nin çocukluk ve adolesan çağda sık görülüyor olmasını bu yaş grubunda 

immün sistemin daha aktif/güçlü olmasıyla ilişkilendirmişlerdir. Bununla birlikte literatürdeki 

hipopigmente MF olgularından sadece CD4+ ya da CD4+/CD8+ fenotip gösterenlerin de iyi 

seyir gösterdikleri görülmektedir. Bu nedenle tek başına immünfenotipleme profili 

hipopigmente MF’nin neden daha iyi seyir gösterdiğini açıklamada yetersiz kalıyor gibi 

gözükmektedir[93, 106, 276]. Hastaların biyopsilerinin immünohistokimyasal 

değerlendirilmesi çalışmamızın kapsamı dışında olduğundan bu konuda daha ileri yorum 

yapılamamıştır. 

Çocukluk çağı ve erişkin MF hasta serileri kıyaslandığında sitotoksik fenotip çocukluk 

çağında genel olarak daha yüksek oranda tespit edilmektedir. Erişkin hastaları içeren serilerde 

sitotoksik fenotip %5’in altında görülmekte iken [106, 277], çocukluk çağında özellikle 

hipopigmente varyantın baskın olduğu serilerde yüksek oranlar bildirilmiştir[35, 243-245]. 

Castano ve arkadaşları tarafından bildirilen 50 hipopigmente MF olgusunun tamamında CD8 

ile pozitif boyanma görülmüş olup, CD4:CD8 oranı 1:1 ile 1:8 arasında değişmektedir[35]. 

Boulos ve arkadaşlarının 34 olguluk serisinde hastaların %39’unda CD8+ immunfenotip tespit 

edilmiş olup, CD8+ saptanan hastaların 2/3’ünde hipopigmente, 1/3’ünde ise hiperpigmente 

MF lezyonları tespit edilmiştir[244]. Sitotoksik fenotipin hastalık seyri üzerine etkisi 

tartışmalıdır. Massone ve arkadaşları tarafından yapılan 68 erken MF hastasını içeren çalışmada 

yazarlar sitotoksik fenotipin erken MF’de prognostik bir önemi olmadığı kanaatine 

varmışlardır[147]. Martinez Escala ve arkadaşlarının kendi merkezlerindeki 67 CD8+ MF 

hastasını literatürden iki geniş CD4+ baskın seri ile kıyasladıkları çalışmalarında sitotoksik 

fenotip gösteren olguların daha sık olarak erken evrede tanı aldıklarına ve daha düşük oranda 
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hastalık progresyonu gösterdiklerine işaret etmişlerdir [145]. Eğer ilerleyen dönemde bu 

immünohistokimyasal bulgunun hastalık seyri üzerine olumlu etkisi kesinleştirilecek olursa 

çocukluk çağı serilerinde de sitotoksik fenotipin yüksek oranlarda görülmesi hastalığın görece 

selim seyri ile ilişkilendirilebilir. Bununla birlikte sitotoksik fenotipin sıklıkla hipopigmente ve 

poikilodermik MF gibi görece iyi seyir gösteren klinik tiplerle birliktelik göstermesi sonuçların 

yorumlanmasını güçleştirmektedir.  

MF’de prognoz ile ilişkilendirilen ana faktörlerden birisi hastanın yaşıdır. Tanı sırasında 

ileri yaş birçok geniş çalışmada bağımsız olumsuz risk faktörü olarak tespit edilmiştir [38, 166, 

258]. İleri yaş kavramı için belirlenen sınır Talpur ve arkadaşlarının çalışmasında 66 iken 

Diamandidou ve arkadaşlarının çalışmasında 60 olarak belirlenmiştir[166, 258]. Agar ve 

arkadaşları ise çalışmadaki hastaları yaşlarına göre alt gruplara ayırmıştır ve artan yaş 

istatistiksel açıdan anlamlı şekilde hastalık progresyon riskinde artışla ve gerek hastalık ilişkili 

gerekse hastalıktan bağımsız sağ kalımda azalma ile ilişkilendirilmiştir[38]. Bununla birlikte 

çocukluk döneminde tanı almanın ya da hastalığın çocukluk döneminde başlamasının hastalık 

seyri üzerine etkisini erişkin serileri ile kıyaslayarak inceleyen sınırlı çalışma bulunmaktadır. 

Quaglino ve arkadaşları geniş bir seride çocuk ve erişkin hastaların seyirlerini kıyasladıkları 

çalışmada 5 ve 10 yıllık sağ kalım oranları ve hastalık progresyon oranının çocuklukta tanı alan 

hastalarda daha iyi bir sağ kalıma işaret ediyor olmasına karşın aradaki fark istatistiksel açıdan 

anlamlı bulmamıştır. Bununla birlikte yazarların pediatrik gruba geçmiş literatürdeki olguları 

da dahil etmiş olması bu olguların bazılarının günümüzde MF olmayıp agresif seyirli kutane 

lenfoma spektrumuna ait olabileceği görüşü ile birleştirildiğinde sonucun önemi 

azalmaktadır[240]. Buna ek olarak merkezler arasında MF olgularının seyrinin kısmen farklılık 

gösterebildiği bilindiğinden farklı merkezlerden bildirilmiş olguların tek bir merkezden 

oluşturulmuş erişkin MF serisi ile kıyaslanması da sonuçların yorumlanmasını 

güçleştirmektedir. İngiltere’den Wain ve arkadaşları hastalığa ait bulguları 16 yaş ve öncesinde 

başlamış, 19’u pediatrik dönemde, 15’i erişkin dönemde tanı almış toplam 34 hastalık 

serilerindeki sağkalım ve hastalık progresyon oranlarını Hollanda’dan van Doorn ve arkadaşları 

tarafından yayınlanmış sadece 2 çocuk hasta içeren 309 hastalık seri ile kıyaslamışlardır[232]. 

Her iki seride evre IA hastalar için 5 yıllık hastalığa özgü sağkalım ve hastalık progresyon 

oranları benzer bulunurken, evre IB hastalar için hastalığa özgü sağ kalım oranı Wain ve 

arkadaşlarının serisinde daha düşük bulunmuştur. Yazarlar bu durumla ilişkili olarak kendi 

serilerindeki hasta sayısının düşük olması nedeniyle tek bir olgunun kaybının mortalite oranı 
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üzerinde belirgin etkisi olduğu yorumunu getirmişler ve juvenil başlangıçlı MF’nin 

prognozunun erişkin başlangıçlı MF’den kötü olmadığı kanaatine varmışlardır. Ancak bu 

çalışmanın özellikle çocuk hasta sayısının kısıtlı olması ve kontrol grubunun farklı ülkedeki bir 

merkezden seçilmiş olması çalışmanın kısıtlılıklarını oluşturmaktadır. Çalışmamız ise bu 

yönüyle yukarıda değinilen kontrollü çalışmalardan ayrışmaktadır. Her 3 hasta grubunun da 

aynı merkezdeki hastalardan seçilmiş olması ve gözlemciler arası değerlendirme farkına yer 

bırakmayacak şekilde tüm olguların klinik açıdan aynı hekim tarafından değerlendirilmiş 

olması çalışmamızın üstün yönlerinden biriydi.  

Çalışmamızda pediatrik MF grubunda hiçbir hastada ileri evre progresyonu 

görülmemekle birlikte ortalama takip süresi 60.9 (>3 ay takibi olanlarda 62.1) aydır. 

Literatürdeki pediatrik MF serilerinde hastaların medyan ya da ortalama takip süresi çoğunlukla 

5 yılın altında kalmaktadır. Dolayısıyla büyük çoğunluğu erken evrede tanı alan pediatrik MF 

olgularında beklenen uzun yaşam süresi boyunca hastalığın daha ileri evrelere geçiş gösterip 

göstermeyeceğini güvenli bir şekilde söylemek için daha uzun takip sürelerine sahip geniş hasta 

serilerine ihtiyaç vardır. Öte yandan remisyon sağlanan MF hastaları bir süre sonra rutin 

kontrollerini aksatmaya başlamakta bu da uzun takipli çalışmaları güçleştirmektedir. Bununla 

birlikte bizim serimizdeki takip sırasında ileri evreye geçiş gösteren toplam 34 hasta içerisinde 

çocuklukta başlangıç öyküsü olan sadece bir hasta olması da çocuklukta başlayan hastalığın iyi 

prognozlu olduğunu destekleyici bir bulgu olarak kabul edildi.  
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VIII. SONUÇLAR 

1. Tek bir merkezden takip edilen 651 ardışık MF hastasının verilerinin incelendiği çalışmamız 

çocukluk çağında tanı alan (pediatrik MF), pediatrik başlangıçlı olup erişkin dönemde tanı 

konan ve lezyonları erişkin dönemde başlayan MF hasta gruplarının klinik özellikler ve seyir 

açısından kıyaslandığı ilk çalışma olma özelliğine sahiptir.  

2. Çalışmamızda saptadığımız %8’lik pediatrik MF oranı, Kuzey Amerika ve Avrupa 

ülkelerinden bildirilen serilere göre yüksek, Orta Doğu, Asya ve Güney Amerika kaynaklı bazı 

bildirilere göre daha düşüktür. Bulguların çocukluk çağında başlangıç gösterdiği ancak erişkin 

dönemde tanı alan hastalar da bu orana dahil edildiğinde çocukluk dönemi başlangıçlı MF oranı 

%12.6’lık daha yüksek bir orana ulaştı. 

3. Klasik tip lezyonlar her yaş grubunda hastalığın en sık tipini oluştururken, pediatrik dönemde 

diğer gruplara göre hastalığın klasik dışı varyantları ile daha yüksek oranda karşılaşıldı ve 

olguların yaklaşık yarısında (%48.1) birden fazla klinik tipin birlikteliğinin olduğu dikkati 

çekti.  

4. Hipopigmente tip, hastalığın pediatrik dönemde klasik tipten sonra ikinci sık karşılaşılan 

(%55.8) klinik tipini oluşturdu ve diğer iki gruba kıyasla çok daha yüksek oranlarda görüldü. 

Folikülotropik ve ünilezyonel MF de pediatrik MF grubunda diğer iki gruba kıyasla daha sık 

görülen klinik tipler olup tüm bu sonuçlar literatür ile benzerlik gösterdi. Buna karşılık serimiz 

purpurik MF’nin  çocuk hastalarda yüksek oranda görülmesiyle diğer pediatrik serilerden 

ayrıştı.  

5. Pediatrik grupta folikülotropik tip sık görülen (%17.3) tipler arasında yer almakta olup 

olguların tamamı lezyonların klinik özellikleri açısından son yıllarda yapılmış olan ‘erken 

folikülotropik MF’ tanımına uymaktaydı ve takip süresi boyunca hiçbirinde ileri evreye 

progresyon görülmemesi erişkin dönemde kötü prognozla ilişkilendirilmiş bu varyantın çocuk  

yaş grubunda böyle bir ilişki göstermediğini düşündürdü. 

6. Çocuk hastalarda poikilodermik MF’ye hiç rastlanmazken pediatrik başlangıçlı erişkin MF 

grubunda %20 oranında saptanmasının, bu gruptaki 16 yılı aşan tanıda gecikme süresi ile 

dolayısıyla tedavisiz hastalık süresinin uzun olmasıyla ilişkili olabileceği şeklinde yorumlandı. 
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7. Pediatrik MF serisindeki hastaların %32.7’sinin evre IB’de tanı almasına karşın, pediatrik 

başlangıçlı erişkin MF serisindeki hastaların %60’ının evre IB’de tanı almasının uzun hastalık 

sürecinin lezyonların yaygınlaşmasına neden olduğu şeklinde değerlendirildi.  

8. Pediatrik MF olgularının tamamının erken evrede tanı alması ve yaklaşık 5 yıllık takip 

süresinde hiçbir olgunun ileri evreye (IIB ve üzerine) progresyon göstermemesi dikkat çekici 

bulundu. Erişkin MF serisinde ise ileri evre hastalık ile tanı alma oranı %7.1 idi. Takip 

sürecinde erken evrede tanı almış 29 olguda hastalık ileri evreye taşındı. Ek olarak ileri evrede 

tanı almış 4 olguda daha evre progresyonu görülmüş olup, bu olgular bir arada 

değerlendirildiğinde ileri evreye progresyon gösterme oranı %7.2 olarak bulundu. Bu durum 

hastalığın erişkin dönemden farklı olarak çocukluk çağında hemen her zaman erken evrede 

kaldığına işaret etti.  

9. Lezyonların başlangıcı ile tanı arasında yaklaşık 16 yıl süre olan pediatrik başlangıçlı erişkin 

MF grubunda sadece bir olgunun ileri evrede tanı alması ve sonraki dönemde 5 yıla yakın takip 

sürecinde tek bir olgunun daha ileri evreye progresyon göstermesi, bu hasta grubu az sayıda 

hastadan oluşsa da MF’nin erken başlangıçlı olduğunda uzun hastalık süresinde bile selim seyir 

gösterdiğini destekleyici bir bulgu olarak değerlendirildi.  

10. Serimizdeki tüm hastalar bir arada değerlendirildiğinde hastalığın herhangi bir döneminde 

(tanı veya takip sırasında) ileri evreye geçmiş toplam 71 hasta bulunurken bunlar arasında 

pediatrik MF grubundan hasta yoktu. Hastalardan sadece 2’si (%2.8) pediatrik dönem 

başlangıçlı erişkin hasta grubuna aitken, kalan 69 (%97.2) hasta erişkin MF grubundandı. Her 

üç grup kendi içlerinde ileri evreye ulaşan hasta oranları açısından değerlendirildiğinde bu 

oranlar pediatrik MF, pediatrik başlangıçlı erişkin MF ve erişkin MF hasta grupları için sırasıyla 

%0, %6.6 ve %12.1 oranları bulunmaktaydı. Hasta serimiz tanı yaşından bağımsız olarak 

hastalık başlangıç yaşına göre (pediatrik başlangıçlı ve erişkin başlangıçlı MF) iki gruba 

ayrıldığında ileri evreye geçme oranı erişkin başlangıçlı grupta (%12.1) diğer gruba (%2.4) 

kıyasla istatistiksel açından anlamlı (p=0.014) şekilde daha yüksek bulundu. Bu sonuçlar 

hastalığın çocukluk döneminde başlangıç gösterdiğinde erişkin başlangıçlı olanlara göre çok 

daha az oranda ileri evreye geçtiğine dolasıyla daha iyi seyirli olduğuna işaret etti. Bununla 

birlikte hastaların ortalama takip süresi çok uzun olmadığından çocuk olguların gelecekte ileri 

evreye geçiş göstermeyeceği konusunda kesin bir yorum yapmak mümkün olmadı. 
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