PREHLEDOVE CLANKY (
)INI T-BUNECNE LYMFOMY — NOVE TERAPEUTICKE POSTUPY

Tab. 1. Klasifikace primdrnich koznich lymfomd dle WHO-EORTC, upravend verze z roku 2018, relativni vyskyt a 5leté preziti jednotlivych diagnostickych
Jjednotek (1)

Vyskyt % Sleté preziti %

Primarni kozni T-bunécné lymfomy (CTCL)
Mycosis fungoides 39 88
Mycosis fungoides — varianty a subtypy

Folikulotropni mycosis fungoides 5 75

Pagetoidni retikuldza <1 100

Granulomatoézni ochabla klize <1 100
Sézaryho syndrom 2 36
Adultni T-bunécnéa leukemie/lymfom <1 chybi data
Primarni kozni CD30+ lymfoproliferativni onemocnénti

Primarni kozni anaplasticky velkobunécny lymfom 8 95

Lymfomatoidni papuldza 12 99
Podkozni panikulitidé podobny T-bunécny lymfom 1 87
Extranodalni NK/T-bunécny lymfom, nosni typ <1 16
Chronicka aktivni EBV infekce <1 chybi data
Primarni kozni periferni T-bunécny lymfom, vzacné podtypy

Primarni kozni gama/delta T-bunécny lymfom <1 1

Primarni kozni agresivni CD8+ epidermotropni cytotoxicky T-bunécny lymfom (provizorni) <1 31

Primarni kozni lymfoproliferativni onemocnéni z CD4+ malych/stfednich T-bunék (provizorni) 6 100

Primarni kozni CD8+ T-bunécny lymfom aker (provizorni) <1 100
Primarni kozni periferni T-bunécny lymfom, neurceny 2 15
Primarni kozni B-bunécné lymfomy (CBCL)
Priméarni kozni B-bunécny lymfom marginalni zony (MALT typ) 9 99
Priméarni kozni folikulocentricky lymfom 12 95
Primarni kozni difuzni velkobunécny B-bunécny lymfom dolnich koncetin 4 56
EBV pozitivni mukokutdnni vied (provizornf) <1 100
Intravaskularni velkobunéc¢ny B-bunécny lymfom <1 72

makul rGizné velikosti s atrofickym (mirné
zfasenym), jemné se olupujicim povrchem
v mistech chranénych pred sluncem (Obr. 1).
Vinfiltrativnim stadiu (stadium plaka, plaque
stage) nachazime na kazi palpovatelna, ra-
zovocervend, ostfe ohranicend loziska razné
velikosti, ¢asto anularniho ¢i polycyklického
(,podkovovitého”) tvaru. Povrch plaki mize
byt kryty Supinami, vzacnéji mize byt erodo-
van (Obr. 2). Tumorézni stadium je charakteri-
zované piitomnosti tumord, coz jsou tuhé ver-
tikalné rostouci uzly, vétsinez 1 cm v prdméru.
Jsou ervenohnédé az lividni barvy, s hladkym
povrchem, ktery se ¢asto ulcerézné rozpada
a sekundarné infikuje (Obr. 3). U 5-7 % pacien-
th s MF dochazi k rozvoji mimokozniho posti-
zeni. Nadorové buriky se sifi do lymfatickych
uzlin, krve, plic, sleziny, jater a GIT traktu (4).
U nékterych pacient s MF m{ize onemocné-
ni progredovat do obrazu generalizovaného
kozniho postizeni — erytrodermicka mycosis
fungoides. Tato forma je klinicky tézko rozli-
Sitelna od Sézaryho syndromu, ktery je defi-
novan triddou: erytrodermie, generalizovana
lymfadenopatie a pfitomnost cirkulujicich ma-
lignich T lymfocytl s cerebriformnimi jadry,
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nazyvané ,Sézaryho buriky” v periferni krvi,
uzlinach a v kidzi. Pfi erytrodermii je kiize vi-
ce nez na 80 % télesného povrchu cervena,
prosakla, lichenifikovana, vyrazné se olupuje.
Postupné se rozviji alopecie, onychodystrofie,
hyperkeratézy dlani a plosek s tvorbou ragad
(Obr. 4). Vyrazné obtézujicim symptomem je
u SS intenzivni pruritus (5).

Mycosis fungoides a Sézaryho
syndrom - diagnostika,
staging, prognoza

Pro pacienty s MF je typické tzv. ,ekdni
na diagnézu”. Remise se sttidaji s exacerba-
cemi a odebrané kozni biopsie poskytuji ne-
charakteristicky histologicky obraz. Priimérna
doba od pocatku koznich projevi ke stano-
veni diagnézy MF trva 4-6 let, ale mdze trvat
i desetileti. Nastup typickych klinickych pfi-
znakl SS byva rychlejsi. Na diagnézu MF/SS
musime myslet v ramci diferencialni diagnos-
tiky atopického ekzému, psoridzy, polékovych
exantémd, tiney, erytrodermii. Diagnostika
MF/SS se opira o klinicky obraz, vyvoj one-
mocnéni v ¢ase a vysledek histologického
a imunohistochemického vysetteni (imuno-
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Obr. 1. MF - stadium skvrn

Obr. 2. MF - stadium plakd




