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Mycosis fungoides (MF) je nej¢astéjsim typem primérniho kozniho T-bunécného
lymfomu (CTCL). Sézaryho syndrom (SS) je vzacna leukemickd varianta CTCL. MF
ma dlouholety prabéh a v inicidlnich fazich choroby neni jeho diagnostika snadna.
Urceni diagnézy v ¢asném stadiu a zahdjeni terapie zvysi pravdépodobnost dosazeni
a udrzeni dlouhého bezptiznakového obdobi. Jak v [é¢bé MF, tak i pro pacienty se SS
mame nyni nové terapeutické moznosti, které mohou prodlouzit jejich celkové preziti.
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Primary cutaneous T-cell ymphomas - new therapeutical options

Mycosis fungoides (MF) is the most common type of primary cutaneous T-cell lym-
phoma (CTCL). Sézary syndrome (SS) is a rare leukemic variant of CTCL. MF has a long
course and is not easy to diagnose in the initial stages of the disease. Diagnosis at an
early stage and initiation of therapy will increase the likelihood of achieving and main-
taining a long-term disease free interval. Both in the treatment of MF and for patients
with SS, we now have new therapeutic options that may prolong their overall survival.
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Uvod

Primarni kozni lymfomy (PCL, primary
cutaneous lymphomas) tvofi samostatnou
heterogenni skupinu extranodalnich nehod-
ginskych lymfomd, pro néz je typicka piitom-
nost klondlnich T nebo B-lymfocytl v kizi.
V dobé stanoveni diagnézy jsou omezeny
pouze na kozni postizeni. Dle WHO-EORTC
(WHO, World Health Organization, EORTC,
European Organisation for Research and
Treatment of Cancer) klasifikace (t. ¢. platna
revidovana verze z roku 2018) se PCL déli na
kozni T-bunécné (CTCL, cutaneous T-cell lym-
phomas) a kozni B-buné¢né lymfomy (CBCL,
cutaneous B-cell lymphomas), pficemz CTCL
v této skupiné vyrazné prevladaji (75-80 %
vsech PCL) (Tab. 1). Nejc¢astéjsim typem CTCL
je mycosis fungoides (MF), tvofi asi 60 %
CTCL. Druhou nejcastéjsi skupinou z CTCL
jsou primarni kozni CD30+ lymfoproliferativni

nemoci (predstavuji asi 27 % CTCL). Jsou za-
stoupeny lymfomatoidni papul6zou a primar-
nim koZnim anaplastickym velkobuné¢nym
lymfomem. Leukemickou variantou CTCL je
Sézaryho syndrom (SS) (1). Incidence CTCL se
pohybuje v rozmezi 0,2-1,0 na 100000 osob za
rok. Nejcastéji se vyskytuji u pacientd v 5.-6.
dekadé Zivota, ¢astéji u muzu (2). Na patoge-
nezi CTCL se podili faktory genetické, envi-
ronmentalni (nikotinismus, obezita) a imunit-
ni. Vyznamnou roli sehrava chronicky zanét
spojeny napt. s atopickou dermatitidou (3).

Mycosis fungoides a Sézaryho
syndrom - klinicky obraz

MF je onemocnéni typicky s mnohaletym
vyvojem, béhem kterého rozliSujeme tfi na se-
be navazujici stadia. Casné stadium (stadium
skvrn, patch stage) je charakterizovano vy-
skytem ¢ervenohnédych ostfe ohrani¢enych
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