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Obr. 4. Sézaryho syndrom

fenotyp neoplastickych bunék je nejcastéji —
CD3+, CD4+, CD7-, CD 26-, CD45R0O+, CD8-,
CD30-), doplnéné o stanoveni klonalni pre-
stavby gena pro T-bunécny receptor (T-cell
receptor — TCR). Kozni biopsie je ¢asto nutné
provadét opakované a z vice mist. V ramci
stagingu doplfiujeme laboratorni vysetreni
zahrnujici krevni obraz s diferencialnim roz-
poctem leukocytl a morfologické vysetieni
krve, tj. vysetfeni krevniho natéru” (k detekci
atypickych lymfocyt(, Sézaryho bunék), do-
plnéné o zékladni biochemické parametry -
jaterni a ledvinné funkce s rozborem moci

a mocového sedimentu, CRP, ionty, glykemii

ERAPEUTICKE POSTUPY

(2, 6). Pro identifikaci pacientu s rizikem rych-
lejsi progrese pak stanoveni laktatdehydroge-
ndzy, beta-2-mikroglobulinu a IgE. Pritokova
cytometrie (stanoveni povrchovych antigen-
nich markerd T lymfocytd a procentudlni-
ho zastoupeni jednotlivych typd lymfocyta
véetné urceniimunoregula¢niho indexu - IRI)
se doporucuje u pacientu ve stadiich T2-T4,
ve fazi T1 se jedna o volitené vysetieni (2).
Ze zobrazovacich vysetieni se u pacientd
v ¢asném stadiu MF provadi rtg srdce a plic,
UZV bficha a perifernich lymfatickych uzlin.
U pacientl v pokrocilém stadiu MF/SS je in-
dikovéno CT hrudniku, bficha a panve ¢i PET/
CT. Extirpace ¢i biopsie lymfatickych uzlin by
méla byt provedena u pacientd s lymfatickou
uzlinou vétsinez 1,5 cm v priméru. Pro stano-
veni diagnézy SS je nutna kromé klinického
obrazu erytrodermie pfitomnost jednoho
nebo vice nasledujicich kritérii: absolutni
pocet Sézaryho bunék v periferni krvi ales-
pon 1000/mm?, ndlez imunofenotypovych
abnormalit (zvyseni poméru CD4/CD8 vice
nez 10x a/nebo zvyseni CD4+ T lymfocyta
s abnormalnim fenotypem CD4+ CD7- nad
40 % nebo CD4+ CD26- nad 30 %), zvyse-
né relativni ¢i absolutni mnozstvi lymfocy-
th v periferni krvi, pfitomnost identického
T-bunécného klonu v periferni krvi. Nalez klo-
nalnich T-bunék v periferni krvi je dllezity pro
odliseni SS od erytrodermické variaty MF a od
benignich typl erytrodermii (6). Vyse uvede-
na vysetfeni se v pravidelnych intervalech
provéadi opakované v rdmci sledovani vyvoje
onemocnéni, odpovédi na lécbu nebo pfi
relapsu i progresi choroby. K uréeni klinické-
ho stadia MF/SS je vyuzivan stazovaci TNMB

systém ISCL/EORTC (International Society
for Cutaneous Lymphoma, Cutaneous Task
Force of European Organization for Research
and Treatment of Cancer) (Tab. 2, 3), ktery
rozdéluje MF/SS do deviti stadii s prognos-
tickou vahou. Stadia IA-IIA jsou oznacovand
jako ¢asna a tvori témér 70 % vsech MF, maji
indolentni pribéh a preziti shodné s vékem
odpovidajici populaci. Ale az 25 % pacientl
v ¢asném stadiu progreduje do pokrocilych
stadii lIB-IVB, kterd maji obecné agresivni
pribéh s medianem preziti mezi 1 rokem az
5 lety od stanoveni diagnézy. Median preziti
u SS se pohybuje podle prognostickych fakto-
rd od 21 do 32 mésicU, pétileté preziti 18 % (7).

Lécba MF/SS

V soucasné dobé jsou MF i SS nevylécitel-
na onemocnéni. Jejich terapie se zaméfuje na
ulevu od pfiznak(, na zlep3eni kvality Zivota,
na dosazeni a udrzeni remise, na zmenseni
nadorového objemu, oddéleni progrese one-
mocnéni, a tim prodlouzeni délky zivota (4).
Péce o pacienty s MF/SS by méla byt vedena
ve specializovanych centrech, kde je zajisténa
spoluprace mezi dermatology, histopatology,
radioonkology a hematoonkology. Pfistup
k pacientlim je vzdy individualni. Lécebny plan
se fidi dle podtypu CTCL, klinického stadia,
faze onemocnéni (progrese, stabilizace, remi-
se), dle véku, s ohledem na kvalitu Zivota, ve-
dlejsi nezaddouci Ucinky lé¢by. V pfipadé B1
nebo N2 nélezu je tfeba i pfes nizkou zdvaznost
koZnich projev( volit radikalnéjsi terapeuticky
postup zdGvodu rychlejsi progrese. V soucas-
nosti se v rozhodnutich o zplisobu Ié¢by opi-
rdme o doporuceni odborného panelu exper-

Tab. 2. TNMB kiasifikace ISCL/EORTC (2007) pro MF/SS (7)

T1 Skvrny, papuly a/nebo plaky na < 10 % povrchu téla, T1a (jen skvrny) vs. T1b (plaky +/- skvrny)

T2 Skvrny, papuly a/nebo plaky na = 10 % povrchu téla, T2a (jen skvrny) vs. T2b (plaky +/- skvrny)

negativni klonalita

T3 Jeden nebo vice tumord (= 1 cm v priméru)

T4 Generalizovana erytrodermie > 80 % povrchu téla

NO Klinicky nejsou pfitomné abnormalni lymfatické uzliny

N1 Lymfatické uzliny zvétseny, ale nejsou postizeny MF, histologie dle Dutch systému grade 1

N2 Lymfatické uzliny zvétseny, histologicky pozitivni, dle Dutch systému grade 2

N3 Lymfatické uzliny zvétseny a histologicky pozitivni, dle Dutch systému grade 3-4; pozitivni nebo

NX Klinicky abnormdlini lymfatické uzliny, histologicky nevysetfeny

Mo Bez orgdnového postizeni

M1 Postizeni mimokozZnich orgadnd, nutna histologicka verifikace (kromé postizeni sleziny a jater)

BO Atypické Sézaryho bunky < 5 % cirkulujicich lymfocytl

B1 Atypické Sézaryho buriky > 5 % cirkulujicich lymfocytl a méné neZ B2; mald masa nadoru

B2 Atypické Sézaryho bunky > 1000/ul; velkd masa nadoru
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