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Primary gonadal lymphomas are rare in childhood. This study aimed to evaluate
seven patients with primary gonadal origin who were diagnosed with non-
Hodgkin lymphoma (NHL) between 1980 and 2024 retrospectively. Among
the 1360 NHL followed up in our department over a forty-four-year period,
seven patients (0.5%) were diagnosed with primary gonadal lymphoma. In
seven patients, whose ages ranged from 1 to 16 years, gonadal involvement
was testicular in five and ovarian in two. The presenting complaint was
scrotal swelling in patients with testicular tumors, abdominal distension, and
systemic symptoms in patients with ovarian tumors. All male and one female
patients underwent surgical excision, and the other female was diagnosed
from ascitic fluid. Histopathology was consistent with Burkitt in three, diffuse
large B cell in one, lymphoblastic lymphoma in one, and NHL subtype was
undetermined in two. Three patients each had stage I and stage II disease,
and one had stage III. All patients received chemotherapy. Median follow-up
time was 52 months, and 5-year overall and event-free survival rates were
85.7%. Primary gonadal lymphomas are rare in childhood and have different
characteristics than adults. Primary gonadal lymphomas should be kept in
mind in pediatric patients presenting with an isolated gonadal mass.

Key words: childhood, primary ovarian lymphoma, gonadal mass, ovary,
primary testicular lymphoma.

OZET: Primer gonadal lenfomalar ¢ocukluk ¢aginda nadir goriiliir. Bu
calismada 1980-2024 yillar1 arasinda non-Hodgkin lenfoma (NHL) tanisi
alan hastalarimizdan primer gonadal kokenli olan yedi hastanin retrospektif
olarak degerlendirilmesi amag¢lanmistir. Kirk dort yillik siirede boliimiimiizde
takip edilen 1360 NHL icinde primer gonadal lenfoma tanili 7 hasta (5.0%)
bulunmaktaydi. Tani yaslar1 1-16 yil arasinda degisen yedi hastada gonadal
tutulum besinde testis ve ikisinde over kokenliydi. Basvuru yakinmasi testis
tiimorlii hastalarda skrotal sislik, over tiimorlii hastalarda karin sisligi ve
sistemik semptomlar ag¢isindan ates seklindeydi. Erkek hastalara ve kiz
hastalarin birine cerrahi eksizyon yapildi, digerine asit sivisindan alinan
ornekle tani kondu. Histopatoloji ii¢ hastada Burkitt, birinde diffiiz biiyiik B
hiicreli, birinde lenfoblastik lenfoma ile uyumlu bulunurken, ikisinde NHL alt
tipi belirlenememisti. Uger hasta evre-I ve evre-II, bir hasta evre-III hastaliga
sahipti. Tiim hastalara kemoterapi verildi. Ortanca izlem siiresi 52 ay olup 5
yillik genel ve olaysiz yasam hizlar1 %85.7 bulundu. Primer gonadal lenfomalar
cocukluk ¢aginda nadir goriiliir, erigkine gore farkli 6zellikler gosterir. izole
gonadal kitle ile bagvuran ¢ocuk hastalarda primer gonadal lenfomalar akilda
tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: ¢ocukluk ¢agi, primer over lenfomasi, gonadal kitle, over, primer
testis lenfomasu.
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Non-Hodgkin lenfomalar (NHL) tiim ¢ocukluk
¢agl tiimorlerinin %15-20’den sorumludur.
Lenfomalar siklikla nodal yerlesimli olmakla
birlikte ¢ocukluk ¢agindaki tiim lenfomalarin
yaklasik 1/3’tinlin ekstra nodal kokenli
oldugu bilinmektedir. Cocuklarda ekstranodal
lenfomalar en sik gastointestinal sistem
yerlesimli olup Burkitt tipindedir. Cilt ve
kemik gibi diger ekstranodal bd&lgelerde
ise en sik goriilen tip anaplastik biiyiik
hiicreli lenfomadir.}2 Gonadlar nadir goriilen
ekstranodal lenfoma lokalizasyonlarindandir.
Gonadal tutulum primer veya sekonder olabilir,
¢ocuklarda sekonder gonadal lenfomalar primere
gore daha sik goriiliir. Tim NHLlerin yalnizca
%0.5’ini primer over lenfomalar1 ve %1-2’sini ise
primer testis lenfomalar1 olusturur.? Cocuklarda
primer testis lenfomalar1 eriskinlerden farklidir,
cocuklarda farkls histopatolojik alt tipler goriiliir
ve prognoz eriskin hastalardan daha iyidir.
Buna karsin eriskin ve ¢ocukluk ¢ag1 over
lenfomalar1 benzer histolojik alt tiplerde olup
klinik seyirleri iyidir.> Bu ¢aliymada NHL
tanili hastalarimizdan primer gonadal kdkenli
olanlarin retrospektif olarak degerlendirilmesi
amaclanmistir.

Materyal ve Metot
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tarihleri arasinda primer testis lenfomasi
tanist almis olan bes erkek ve primer over
lenfomasi tanist almis olan iki kiz hastanin
yas ve cinsiyeti, yakinma siireleri, timoriin
yerlesimi, yayginlig1 ve alt tipi, histopatolojik
verileri, hastalik evreleri, uygulanan tedaviler,
izlem streleri, tedavi cevaplari ve yasam hizlari
kaydedilerek retrospektif olarak degerlendirildi.
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Yasam analizlerinde Kaplan-Meier yontemi
kullanildi. Genel yasam hizi; hastanin basvuru
zamanindan itibaren herhangi bir sebepten
dolay1 dliimiine kadar veya yasayan hastalarda
son goriildiigii tarihe kadar gegen siire olarak
belirlendi. Olaysiz yasam hizi; hastanin basvuru
zamanindan itibaren tedavi basarisizligl, hastalik
niikstine kadar gecen siire, tedavi basarisizligi
veya niiks olmayan hastalarda son goriildiigii
tarihe kadar gecen siire degerlendirildi. Calisma
Hacettepe Universitesi Etik Kurulu tarafindan
onayland1 (Karar No: 2019/04-22).

Bulgular

Kirk doért yillik siirede bolimiimiizde takip
edilen 1360 NHL i¢inde primer gonadal lenfoma
tanili 7 hasta (%0.5) bulunmaktaydi. Hastalarin
tani yaslar1 1-16 (ortanca 7.5) yil arasinda
degismekte idi. Hastalarin 6zellikleri Tablo
I’'de 6zetlendi. Primer testis lenfomasi tanisi
almis olan bes hasta testiste agrisiz sislik
ile, primer over lenfomas: tanili iki hastadan
biri karin sisligi, ates, gece terlemesi ve kilo
kaybi, digeri karin sisligi ve ates sikayetleri ile
basvurmustu. Yakinma siiresi 1- 3 ay arasinda
(ortalama 1.6+0.8 ay) degismekte idi. Yedi
hastanin besinde tek tarafli gonad tutulumu
var iken kiz hastalarda bilateral over tutulumu
vardi. Bes hastanin doérdiinde sag birinde sol
testiste tiimor saptanmisti. Tiim hastalarda
bakilan serum alfa feto protein (AFP) ve beta
human koryonik gonadotropin (HCG) degerleri
ile kiz hastalarda ilave olarak bakilan kanser
antijen (CA) 125, karsinoembriyonik antijen
(CEA) ve CA 19-9 normal simirlarda bulundu.
Ultrasonografide (US) erkek hastalarda testiste
fokal solid lezyon izlendi, kiz hastalarda overde
homojen hipoekoik nonspesifik tutulum

Tablo I. Primer gonadal Non-Hodgkin lenfoma tanili yedi hastanin klinik ve patolojik 6zellikleri.

Hasta Yas Klinik Evre Patoloji Tedavi Relaps Son durum
no  (yil)/cinsiyet
1 5/Erkek Skrotal sislik II  Bilinmiyor = LSA2L2 Var Hastalikli takip dist
2 4/Erkek Skrotal sislik II  Lenfoblastik LSA2L2 Yok Hastaliksiz sag
3 12.6/Erkek Skrotal sislik I Burkitt FAB LMB B Yok Hastaliksiz sag
4 9.5/Erkek Skrotal sislik I DBBHL* FAB LMB B Yok Hastaliksiz sag
5 7/Erkek Skrotal sislik I Burkitt FAB LMB B Yok Hastaliksiz sag
6 1/Kiz Karinda sislik II  Bilinmiyor =~ FAB LMB B Yok Hastaliksiz takip dist
7  16.8/Kiz Karinda sislik III  Burkitt FAB LMB B Yok Hastaliksiz sag

*DBBHL: diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma.
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izlendi, ayrica bu tutulum disinda bilateral
over tutulumu olan hastada yaygin asit ve
peritoneal implantlar izlendi. Erkek hastalarin
hepsine yiiksek ligasyon ile orsiektomi ve kiz
hastalarin birine dis merkezde bilateral salfingo-
ooferektomi ile tiimor eksizyonu yapilmisti,
kiz hastalardan ikincisine asit sivisindan
ornekleme yapilarak tani kondu. Histopatolojik
tip primer testis tutulumlu bes erkek hastanin
ikisinde Burkitt lenfoma, birinde diffiiz biiyiik
B hiicreli lenfoma (DBBHL), birinde lenfoblastik
lenfoma ile uyumlu bulunurken, birinde ise
tip belirlenememisti. Primer over tutulumlu
iki kiz hastanin birinde histopatolojik alt tip
Burkitt lenfoma ile uyumlu idi, digerinde ise
alt tip belirlenememisti.

Ucer hasta evre I ve evre II, bir hasta evre
I hastaliga sahipti. Bes hastaya (%71) FAB
LMB-B (Matiir B hiicreli NHL tedavisinde
kullanilan yiiksek doz metotreksat, adriyamisin,
siklofosfamid, vinkristin, prednizolon iceren
protokol), iki hastaya (%29) ise LSA2L2
(siklofosfamid, vinkristin, adriyamisin ve
prednizolon igeren protokol) kemoterapi
protokoliine gore tedavi baglandi Primer testis
lenfomali histolojik alt tip bilinmeyen bir
hasta tanidan dort ay sonra nobet sikayeti
ile basvurdu. Kraniyal manyetik rezonans
goriintiilemede multipl lenfoma tutulumlari
goriildi ve beyin omurilik sivist sitolojik
incelemesinde blastlar izlendi. Hastada santral
sinir sistemi niiksiine yonelik tedavi planlandi
ancak hasta hastalikli olarak tedaviyi terk etti.
Ortanca izlem siiresi 52 (5-276) ay olup 5 yillik
genel ve olaysiz yasam hizlar1 %85.7 bulundu.

Tartisma

Cocuklarda gonadlarin malign tiimorleri
nadir olup daha sik adolesan yasta goriiliir.
Insidansi 10-14 ve 15-19 yasta over icin
sirasiyla 0.9/100000 ve 1.5/100000, testis
icin sirasiyla 0.2/100000 ve 3.8/100000 olarak
bildirilmistir. Hem over hem de testiste en
stk germ hicreli tiimorler goriilmekte olup
onu seks kord stromal tiimérler izlemektedir.®
Gonadin primer lenfomas: ¢ocukluk c¢aginda
nadir goriiliir. Literatiirde genis bir seri mevcut
olmayip daha ¢ok olgu sunumlari mevcuttur.
Sekonder gonadal tutuluma goére yayginligi
sinirli oldugundan genellikle erken evrede tani
konulur. Cocuklardaki histopatolojik alt tipleri
ve klinik o6zellikleri eriskine goére farklidir.
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Prognozu ¢ocuk ve eriskinlerde ve ayrica tutulan
gonada gore farklilik gosterir.

Erigskinlerde primer testis lenfomalarindan
DBBHL en sik goriilen alt tip iken, ¢ocuklarda
Burkitt lenfoma, DBBHL, folikiiler lenfoma ve
lenfoblastik lenfoma olgular1 bildirilmistir.7-10
Serimizde ¢ olgu matiir B hiicre (2 Burkitt
lenfoma, 1 DBBHL) ve biri prekiirsér
B-lenfoblastik lenfoma fenotipinde idi. Hastalar
genellikle tek tarafli agrisiz skrotal sislik ile
basvururlar. Hastalarin %10’unda senkron
bilateral timdr goriilebilir.410 Serimizde tiim
hastalarimizda tek tarafli testis tutulumu
mevcuttu ayrica tani veya takipte karsi
testiste hastalik izlenmedi. US’de primer
testis lenfomalarini diger testis tiimorlerinden
ayiran tipik bir 6zellik yoktur.!l Orsit ve
epididimit gibi inflamatuar durumlarin US ile
lenfomadan her zaman ayirt edilemeyebilecegi
de unutulmamalidir. Serimizde hastalar benzer
sekilde fizik muayene ve USG bulgulari ile testiste
kitle ayrict tanisi igin degerlendirildiginde
primer testis lenfomasi tanisi konulmustur.

Kadin genital sisteminde NHL'nin en sik
tutulum yeri overlerdir, ancak primer over
lenfomalar: nadir goriliir. Primer over
lenfomalarinda literatiirde histolojik olarak
Burkitt lenfoma, DBBHL, folikiiler lenfoma ve
lenfoblastik lenfoma alt tipleri bildirilmistir.12
Serimizde bir hastamizda Burkitt lenfoma
saptanmustir, diger hastada ise histolojik alt tip
belirlenememistir. Hastalar genellikle karin ve
pelvik agr1 ve ele gelen kitle ile bagvururlar.
Buna sistemik semptomlar da eslik edebilir.!?
Anormal vajinal kanama, adet diizensizligi,
agrili idrar yapma, kabizlik, bagirsak tikanikligi
ve asit goriilebilecek diger semptomlardir.
Serimizde iki hasta da karin sisligi ve eslik eden
sistemik semptomlar ile bagsvurmustu. Eriskin
serilerinde hastalarin %67’sinde bilateral
over tutulumu bildirilmistir.!? Cocuklarda ise
literatiirdeki hasta sunumlarinda farkli sonuglar
mevcuttur.!3-15 Serimizde iki hastamizda da
bilateral tutulum gorilmiistiir. US bulgusu
testis tiimorlerinde oldugu gibi nonspesifiktir,
over tiimord ayirici tanisinda ek katkisi yoktur.16
Serimizde benzer sekilde US bulgusu ayirici
taniya katki saglamamisti. Tiimor belirteglerinin
normal olusu germ hiicreli timorler ve overin
epitelyal tiimorlerinden uzaklastirsa da ayirici
tanida katkilar1 sinirhidir.

Primer gonadal lenfomalar lokalize hastaliklar
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olmasinin aksine histopatolojik alt tipe gore
sistemik kemoterapi ile tedavi edilmelidir.4>7.8
Eriskin primer testis lenfomalarinda cerrahi
eksizyon ve/veya radyoterapi tedavisi ile yasam
hizlarinin diisiik oldugu gosterilmistir, nadir bir
hastalik grubu oldugundan prospektif ¢calismalar
sinirli olsa da sistemik kemoterapinin yasam
hizlarini arttirdigr bildirilmistir.17-18 Cocuklarda
primer testis lenfomalarinda da cerrahi eksizyon
Oneren yayinlar olsa da &zellikle bilateral
hastalarda infertilite olacagi unutulmamalidir.
Bilateral hastalarin cerrahi rezeksiyon
yapilmadan kemoterapi ve radyoterapi ile
basariyla tedavi edildigi hastalar bildirilmistir.!®
Serimizde tiim hastalarimizda tek tarafl1 testis
tutulumu mevcuttu ve cerrahi rezeksiyon yapilip
ardindan kemoterapi verilmisti. Cocuklarda
genis kapsamli ¢alismalar olmadigindan yasam
hizlarina dair net veri olmamakla birlikte iyi
seyirli oldugunu bildiren hasta sunumlari
ve hasta serileri vardir.8:20 Serimizde bes
hastamizdan birinde santral sinir sistemi relapsi
goriilmiistiir, primer testis lenfomali eriskin
calismalarinda da santral sinir sistemi relapsi
siklikla bildirilmistir.2!

Primer over lenfomalarinda cerrahinin roli
tanisal siirecte vardir, debulking cerrahi veya
bilateral ooferektomiden kaginilmalidir ¢link{
cerrahi sonrasi iyilesme doneminin uzamasi,
bu hizli biiyliyen timérde sistemik tedavinin
baslatilmasini geciktirebilir. Cerrahinin
sinirli roliine ragmen, bildirilen hastalarin
cogunlugunda akut klinik tablo ve adneksiyal
torsiyon siiphesi oldugundan cerrahi rezeksiyon
yapilmistir.1222.23 Serimizde bir hastamiza bagka
merkezde cerrahi yapildigi, diger hastamizda ise
asit siwvisindan 6rnek alinarak tani konuldugu
goriilmiistiir. Primer over lenfomalarinda yasam
hizlar1 yiiksektir, bu yiiksekligin sebebinin
erken evre hastalik ile basvuru nedeniyle
oldugu diisiintilmektedir.24 Serimizde literatiire
benzer sekilde iki hastamiz da remisyonda
izlenmektedir. Yasam hizlarinin yiiksek olusuyla
bu hastalarda fertilite ve puberte gelisiminin
takibi 6nem kazanmaktadir.6.20

Bu calismada nadir goriilen primer gonadal
hastaliklar ile ilgili klinik deneyim paylasimustir.
Serimizde tiim gonadal lenfoma grubunda genel
ve olaysiz yasam hizlarinin %85.7 oldugunu
vurgulamak isteriz. Hasta sayimizin az olmasi
ve ¢alismamizin retrospektif olusu sinirlayici
ozellikleridir. Izole gonadal kitle ile bagvuran
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cocuk hastalarda primer gonadal lenfomalar
akilda tutulmalidir. Ayrica primer gonadal
lenfomal1 ¢ocuklarda puberte ve fertilite takibi
gerekliligi 6nemlidir.
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