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5.2.2.3 Mycosis Fungoides/Sézary’s Syndrome Secondary to the

Lymph Node . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 163
5.2.2.4 Anaplastic Large-Cell Lymphoma (T and Null Types) . . . . . . . . . . . . . 166
References . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 177

6 Extranodal Lymphoma
6.1 Introduction . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 186
6.2 Gastrointestinal Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 187
6.2.1 B-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 187
6.2.1.1 Extranodal Marginal Zone B-Cell Lymphoma of MALT . . . . . . . . . . . . 187
6.2.1.2 Intestinal Follicular Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 197
6.2.1.3 Multiple Lymphomatous Polyposis – Intestinal Mantle Cell Lymphoma 198
6.2.1.4 Diffuse-Large-B-Cell Lymphoma of Gastrointestinal Tract . . . . . . . . . 200
6.2.1.5 Burkitt’s Lymphoma of the Gastrointestinal Tract . . . . . . . . . . . . . . . . . 204
6.2.2 Primary Gastrointestinal T-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 205
6.2.2.1 Enteropathy-Type T-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 205
6.2.2.2 NK/T-Cell Lymphoma, Nasal Type . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 212
6.2.2.3 Anaplastic Large-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 213
6.3 Lymphoma of the Upper Aerodigestive Tract . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 213
6.3.1 Lymphoma of the Oral Cavity . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 213
6.3.2 Lymphoma of Waldeyer’s Ring and the Pharynx . . . . . . . . . . . . . . . . . . 214
6.3.3 Lymphoma of the Nasal Cavity and Paranasal Sinuses . . . . . . . . . . . . . 217
6.3.3.1 B-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 217
6.3.3.2 Extranodal NK/T-Cell Lymphoma – Nasal Type . . . . . . . . . . . . . . . . . . 218

VIII Contents



6.3.4 Lymphoma of the Larynx and Trachea . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 222
6.4 Malignant Lymphoma of the Major Salivary Glands . . . . . . . . . . . . . . . 223
6.5 Lymphoma of the Eye, Lachrymal Glands, and Orbit . . . . . . . . . . . . . . 227
6.5.1 Lymphoma of the Conjunctiva, Eyelids, Lachrymal Glands, and Orbit 227
6.5.2 Lymphoma of the Uvea and Retina (Similar to CNS Lymphoma) . . . . 227
6.5.3 Primary Lymphoma of the Eye, Lachrymal Glands, and Orbit . . . . . . 228
6.6 Lymphoma of the Mediastinum . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 231
6.6.1 Mediastinal (Thymic) Large-B-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . 231
6.6.2 Extranodal Marginal Zone B-Cell Lymphoma of the Thymus . . . . . . . 235
6.6.3 Mediastinal Involvement in Precursor T- or B-Cell Lymphoblastic

Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 235
6.6.4 Mediastinal Involvement in Small-B-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . 236
6.6.5 Mediastinal Involvement in Large-B-Cell Lymphoma Other

Than Primary Mediastinal Large-B-Cell Lymphoma and Burkitt’s
Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 236

6.6.6 Mediastinal Involvement in NK/T-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . 236
6.7 Lymphoma of the Lung . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 236
6.7.1 Primary Lymphoma of the Lung . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 236
6.7.1.1 Extranodal Marginal Zone B-Cell Lymphoma of MALT . . . . . . . . . . . . 236
6.7.1.2 Primary Diffuse Large-B-Cell Lymphoma of the Lung . . . . . . . . . . . . . 239
6.7.1.3 Primary Lung Intravascular Large-B-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . 239
6.7.1.4 Large B-Cell Lymphoma Secondary to Liebow’s Lymphomatoid

Granulomatosis . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 240
6.7.1.5 Primary Lung Plasmacytoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 242
6.7.1.6 Primary NK/T-Cell Lymphoma of the Lung . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 243
6.8 Lymphoma of the Pleura . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 243
6.8.1 Primary Lymphoma of the Pleura . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 243
6.8.1.1 Primary Effusion Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 243
6.8.1.2 Pyothorax-Associated Primary Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 245
6.8.2 Secondary Pleural Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 247
6.9 Lymphoma of the Heart . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 247
6.9.1 Primary Cardiac Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 247
6.10 Splenic Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 248
6.10.1 Primary Splenic Lymphoma or Lymphoma with a Splenic

Predominance . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 248
6.10.1.1 Hairy Cell Leukemia . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 251
6.10.1.2 Splenic Marginal Zone Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 254
6.10.1.3 Primary Splenic Lymphoplasmacytic Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . 259
6.10.1.4 Plasmacytoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 261
6.10.1.5 B-Prolymphocytic Leukemia . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 261
6.10.1.6 Large B-Cell Lymphoma of the Spleen . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 262
6.10.1.7 Hepatosplenic T-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 263
6.10.1.8 T-Cell Large Granular Lymphocytic Leukemia . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 267
6.10.1.9 Other Types of Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 269
6.10.2 Secondary Splenic Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 269
6.10.2.1 Small-B-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 269
6.10.2.2 Other Types of B-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 273
6.10.2.3 Peripheral NK/T-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 273
6.10.2.4 Precursor Cell Neoplasias: B- and T-Lymphoblastic Lymphoma . . . . . 274

Contents IX



6.11 Lymphoma of the Liver . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 274
6.11.1 Primary Lymphoma of the Liver . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 274
6.11.1.1 Primary Lymphoma Presenting as a Tumorous Infiltrate of the Liver 274
6.11.1.2 Primary Hepatic Lymphoma Presenting as Severe Hepatic Disease . . 277
6.11.2 Secondary Lymphoma of the Liver . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 277
6.12 Lymphoma of the Breast, Reproductive, and Urinary Systems . . . . . . 278
6.12.1 Malignant Lymphoma of the Breast . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 278
6.12.1.1 Primary Lymphoma of the Breast . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 278
6.12.1.2 Secondary Lymphoma of the Breast . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 281
6.12.2 Malignant Lymphoma of the Uterus . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 281
6.12.2.1 Primary Uterine Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 281
6.12.2.2 Addendum: Primary Lymphoma of the Vagina . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 282
6.12.2.3 Secondary Uterine and Vaginal Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 282
6.12.3 Malignant Lymphoma of the Ovary . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 282
6.12.3.1 Primary Lymphoma of the Ovary . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 282
6.12.3.2 Secondary Lymphoma of the Ovary . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 284
6.12.4 Lymphoma of Testis . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 285
6.12.5 Malignant Lymphoma of the Prostate . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 286
6.12.6 Lymphoma of the Kidney . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 287
6.12.6.1 Primary Lymphoma of the Kidney . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 287
6.12.6.2 Secondary Kidney Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 288
6.12.7 Malignant Lymphoma of the Urinary Bladder . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 288
6.13 Endocrine Gland Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 289
6.13.1 Malignant Lymphoma of the Thyroid Gland . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 289
6.13.2 Malignant Lymphoma of the Adrenal Gland . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 292
6.14 Cutaneous Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 294
6.14.1 Primary Cutaneous B-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 295
6.14.1.1 Cutaneous Marginal Zone B-Cell Lymphoma/SALT . . . . . . . . . . . . . . . 295
6.14.1.2 Follicular Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 299
6.14.1.3 Plasmacytoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 302
6.14.1.4 Diffuse Large-B-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 302
6.14.2 Cutaneous T-Cell Lymphoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 305
6.14.2.1 Mycosis Fungoides – Classical Type . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 305
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