Kozni T-lymfomy

Mezi primarni kozni T-lymfomy patfi ty, které postihuji v dobé diagndzy
onemocnéni pouze klzi.

Klinicky obraz lymfomu

Objevuji se zmény nespecifické a specifické. K nespecifickym radime
ekzémy, pruritus. Specifické zmény se objevuji asi u 17 % pacientd s
malignim lymfomem. Vznikaji na podkladé infiltraci nddorovymi burikami.
Nejcastéjsim projevem jsou infiltrovana loziska kdekoli na téle nebo
solitarni Cervenofialové hrboly ve kstici.

Primarni kozni T-lymfom s neagresivnim
klinickym chovanim

Mycosis fungoides

Mycosis fungoides je epidermoidni kozni T-lymfom charakterizovany
proliferaci malych nebo stfedné velkych lymfocytd. Postihuje primarné
kGzi, mQze vSak postupnym vyvojem tvorit squamozni loziska s postupnou
tvorbou nadord, postizenim lymfatickych uzlin a vnitfnich organg.

Klinicky obraz
Vyvoj trvd roky (bez |éC¢by 10-15 let). Postupny vyvoj ve stadiich.

1. Premykotické stadium: formou tzv. parapsoriasis en plaques (na
trupu tvorba olupujicich se ploch) nebo formou poikilodermickou
(teleangiektazie a depigmentace).

2. Infiltracni stadium: tvori se nadory s rozpadajicimi se viedy.

3. Tumorézni stadium: vytvoreny nadory, nékteré s vkleslym
povrchem tvaru klobouku hub (odtud nézev). V tomto stadiu jsou jiz
také postizeny vnitini organy.

Projevy byvaji asymptomatické, ale pfi postizeni koznich nerv{ se objevuje
svédéni nereagujici na antihistaminika.

Klinické varianty

Folikulotropni MF

Pagetoidni retikuléza
Granulomatdzni ochabla klze
Sézaryho syndrom

Sézaryho syndrom je leukemickd forma Mycosis fungoides sou¢asné s
vyskytem erytrodermie, generalizovanou lymfadenopatii a
hepatosplenomegalii. Klinicky se vyskytuje ¢ervenofialové zbarveni kiize,
Supeni celé kliZze az ztrata nehtl a alopecie a Uporné svédéni.
Histopatologicky obraz

Epidermotropismus a Pautrerovy mikroabscesy v epidermis.

Terapie

Fotochemoterapie (PUVA) pro postiZzeni pouze kliZze. Déle aplikace

karmustinu, kortikoidd a retinoidd. Pfi vét$im zasazeni se uziva interferon
a.

Prabéh a prognéza

Chronicky pribéh i desitky let. Prognéza dle Sife postizeni.

Primarni kozni anaplasticky velkobunécny
lymfom
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Mycosis fungoides
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Nador z bunék exprimujicich CD30 antigen.

Klinicky obraz

Vyskytuje se jako solitédrni hrboly na koncetindch nebo trupu u dospélych u
déti spiSe vyjimecné. Asi u 10 % pacientl dochazi k postizeni uzlin, coz
ovsem nezhorsuje prognézu onemocnéni.

Histopatologicky obraz

Dominuji CD30+ nadorové bunky. Pro priikaz onemocnéni je nutnych vice
jak 75 % CD30+ bunék.

Terapie

Radioterapie, pfi vétSim postizeni polyradioterapie.
Pribéh a prognéza

Pétileté preziti asi 90%.

Lymfomatoidni papulomatéza

Lymfomatoidni papulomatéza se fadi mezi chronickd onemocnéni. Casto
spontanné odeznivéa a recidivuje.

Klinicky obraz

Léze jsou papulomatézni az nekrotické a noduldrni v rizném stupni vyvoje
na trupu, hyzdich a koncetinach.

Histopatologicky obraz
1. Typ A: obsahuje bunky Reedové-Sternberga.
2. Typ B: stejné jako u Mycosis fungoides (Epidermotropismus a
Pautrerovy mikroabscesy v epidermis).
3. Typ C: velké atypické CD30+ bunky.
Terapie

U¢inné 1é¢ba neexistuje. K potlaceni se pouziva PUVA, po pferuseni |é¢by
recidivy.

Prabéh a prognéza

Chronicky priibéh, vétsinou benigni. Hoji se jizvou a depigmentaci.

Odkazy
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= Lymfom
= Lymfomy CNS
= Lymfom HodgkinQv
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Sézaryho syndrom
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