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Kazuistika oligofrenické pacientky s primarnim
perifernim T-bunéénym lymfomem

MUDry. Petra Chovancova
Kozni oddéleni Nemocnice Kyjov

V kazuistickém sdéleni je popsan pfipad 45leté oligofrenické pacientky, kterd byla do Nemocnice Kyjov pfivezena se suspektni
vysoce infek¢ni kozni chorobou. V klinickém obraze dominovaly cetné noduly a ulcerace kiize. Po vysetieni dermatovenerologem
bylo vysloveno podezieni na lymfoproliferativni onemocnéni, které bylo nasledné potvrzeno pii histologickém vysetieni. Celou hos-
pitalizaci pacientky provéazel vyrazny strach z osetfujiciho personalu a nespoluprace pfi mentélni retardaci stfedné tézkého stupné.
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A case report of an oligophrenic patient with peripheral T-cell lymphoma

The case report describes the case of a 45-year-old oligophrenic patient who was brought to Kyjov Hospital with suspected highly infec-
tious skin disease. Numerous nodules and skin ulcers dominated to the clinical picture. After an examination by a dermatovenerologist
was suspected lymphoproliferative disease. It was subsequently confirmed by the histological examination. The whole hospitalization

of the patient was accompanied by a strong fear of nursing staff and non-cooperation in moderate-grade mental retardation.
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Uvod

Primarni kozni lymfomy jsou definova-
ny jako nehodgkinské lymfomy projevujici
se na kizi. V dobé diagndzy neni prokazano
mimokozni postizeni a jsou charakterizovany
pfitomnosti klonalnich B- ¢i T-bunék v kdzi,
pficemz T-bunécné lymfomy tvoii 75-80 %
vsech koznich lymfomu a B-bunécné lymfomy
20-25% (1).

Primarni kozni T-bunécné lymfomy (CTCL,
cutaneous T-cell lymphomas) jsou relativné
vzacnd lymfoproliferativni onemocnéni, kdy
je neoplasticky T-bunécny klon nasméro-
van prednostné do klze, kde dochazi k je-
ho proliferaci. K mimokoznimu $ifeni s po-
stizenim lymfatickych uzlin, organt a krve
dochazi v pokrocilych stadiich onemocnéni.
Nejcastéjsim typem CTCL je mycosis fungoi-
des a predstavuje asi 60 % viech CTCL. Druhou

nejcastéjsi skupinou jsou primarni kozni
CD30+ lymfoproliferativni onemocnéni (27 %
CTCL). Pro diagnostiku a klasifikaci T-lymfom
je vyuzivana klasifikace WHO-EORTC z roku
2005, jejiz 4. edice byla publikovana v roce
2018 (WHO - World Health Organization,
EORTC - European Organization for Research
and Treatment of Cancer) (Tab. 1) (2).
Etiologie onemocnéni zstava neznama.
Klonalni proliferace T-lymfocytt byla pfipiso-
vana chronické antigenni stimulaci bakterial-
nimi superantigeny, virové infekci, selhani pro-
cesu apoptozy, nadmérné expresi onkogend,
deleci nebo inzerci chromosomu ¢i toxickym
latkam z vnéjsiho prostiedi. Zakladem je viak
exprese specifického povrchového antigenu
(CLA - cutaneous lymphocyte-asosociated
antigen) na malignich burikach T-buné¢ného
klonu, ktery tyto buriky sméfuje do klze a di-

ky kterému leze maligni burniky rozeznat od
ostatnich T-lymfocytd.

Primarni kozni periferni T-bunécny lym-
fom tvofi 2% ze vsech koznich lymfomd. Je
diagnostikovan v pfipadé, ze byly vylouceny
vsechny ostatni typy T-bunécnych lymfom.
Postihuje dospélé jedince. Klinicky nalez od-
povida solitarnim nebo diseminovanym, rych-
le rostoucim papulonoduldrnim lézim i exul-
cerovanym tumordm bez predilekce. Casta je
bakteriadlni kolonizace exulcerovanych lézi.

V histopatologickém obraze se v dermis
nachazi nodularni ¢i difuzni infiltrat tvore-
ny stredné velkymi a velkymi pleomorfnimi
burikami nebo imunoblastim podobnymi
T-bunkami, ktery ¢asto zasahuje az do pod-
kozni tukové tkané. Epidermotropismus se
vyskytuje zfidka (epidermotropismus je ty-
picky pro casné stadium mycosis fungoides,
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Tab. 1. Klasifikace WHO-EORTC primdrnich koznich T-bunécnych a NK-bunécnych lymfomu 2018, relativni vyskyt a progndza (2)

Vyskyt % Sleté preziti (%)
mycosis fungoides 39 88
= folikulotropni mycosis fungoides 5 75
= pagetoidni retikuldza <1 100
= granulomatézni ochabld kiize <1 100
Sézaryho syndrom 2 36
adultni T-bunécna leukemie/lymfom <1 chybi data
primarni kozni CD30+ lymfoproliferativni onemocnéni
= primdrni koznf anaplasticky velkobunécny lymfom 8 95
= lymfomatoidni papuléza 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 koznf periferni T-bunécny lymfom, vzacné podtypy
= primarni kozni y/& T-bunécny lymfom <1 11
= primarni koznf 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 koznf periferni T-bunécny lymfom, neurceny 2 15

kdy se atypické T-lymfocyty radi podél der-
moepidermalni junkce a pronikaji do epider-
mis, kde v dalsich stadiich onemocnéni tvori
kolekce lymfocytl a vznikaji tzv. Pautrierovy
mikroabscesy).

Imunofenotyp nddorovych bunék je CD4+
s variabilni ztratou pan-T-bunécnych antigend.

Tyto lymfomy vykazuji agresivni typ cho-
vani.V1écbé se vyuziva kombinovana chemo-
terapie. U solitarnich lézi je mozno pfistoupit
k chirurgické excizi v kombinaci s radioterapii.

Pétileté preziti je u méné nez 20% paci-
entl (3).

Oligofrenie je porucha intelektu projevu-
jici se jeho nevratnym snizenim. Je vrozena
nebo zpUsobena organickym poskozenim
mozkové tkané. Cesky se tato porucha nazyva
slabomyslInost. V psychologickych a psychi-

atrickych diagnézach se jiz pfilis nepouziva
a byva nahrazovana pojmem mentalni re-

tardace (4).

Popis pripadu

Kazuistika pojednava o oligofrenické
pacientce (rok narozeni 1974) pfivezené do
nemocnice Kyjov v srpnu 2019, pfi pfevozu
bylo avizovano podezieni na vysoce infekéni
onemocnéni (obr. 1, 2, 3). Pacientka byla proto
hospitalizovéna nejprve na infekénim oddé-
leni. U pacientky dominoval vyrazny strach  defekty v kubitach (obr. 4).
z veskerého zdravotniho personalu a z toho
vyplyvajici nespoluprace i pfi zdkladnich uko-
nech. Pro zajisténi zilniho vstupu bylo nut-
né kontaktovat oddéleni ARO se zavedenim  za pll roku jezdila na navstévy.
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Obr. 1. Cetné ulcerace bez predilekce uloZeni

Obr. 2. Defetky se secernujici spodinou

centrélniho vendzniho katétru pro rozsahlé

Anamnéza a nynéjsi onemocnéni byly
zjistény az na zakladé telefondtu se sestrou
pacientky, ktera s doty¢nou nezila, jen cca 1x

Obr. 3. Mnohocetné ulcerace po téle

=

Dle rozhovoru méla potize zhruba rok, kdy

dochézelo k olupovani klize. Na odborné vyset-
feni nesla, potize skryvala. Pacientka navzdory
kognitivnimu deficitu zila dlouhodobé sama,
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Obr. 5. Tumorozni masa na cele vpravo

Obr. 7. Zarudnuti a deskvamace pokozky v ob-
lasti hlavy

do bytu dochdzel obcas pritel, ktery stejné jako

pacientka, nebyl schopen situaci adekvatné vy-
hodnotit. V srpnu 2019 pfijela sestra na navsté-
vu, volala ihned rychlou zachrannou sluzbu pro
nélez cetnych rozpadajicich se viedl na kizi.
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Obr. 8. Postizeni kiize i v okolf vied(

BN

Obr.9. Defektvoblasti cela, sutura po klasické excizi

Obr. 10. Kozniexcize s exulcerovanym, noduldr-
né a exofyticky rostoucim nddorovym infiltrdtem
(fotoarchiv Patologické oddéleni Nemocnice Kyjov)

V anamnéze u pacientky byla v détstvi

diagnostikovana lehka mozkova dysfunkce,
dle psychiatrického vysetieni z roku 1992 oli-
gofrenie v pasmu imbecility, snizeni intelektu
na Uroven stredné tézké mentalni retardace.
Stav po izolovaném epiparoxysmus s trvajici pa-
tologickou k¥ivkou EEG. Dale byla pacientka vy-
Setfovana na gynekologii pro suspektniinterse-
xualitu, ale z hospitalizace utekla. Hypertenze
zlstala pro noncompliance bez medikace.
V détstvi podstoupila tonsilektomii pro opa-
kované infekce hornich cest dychacich. Ostatni
anamnéza bez pozoruhodnosti. Pacientka byla
vinvalidnim ddchodu, svépravna.
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P¥i pfijmu pacientky byl popisovan roz-
sahly defekt v oblasti ¢ela (obr. 5), po téle se
nachdzely ¢etné ulcerace, v kubitach nekrézy
(obr. 6), defekty zasahujici az na slachy, ana-
sarka. Kize po téle byla difuzné zarudla s vy-
raznym presusenim a deskvamaci (obr. 7, 8).
V laboratofi byl vstupné obraz makrocytér-
ni anémie s nutnosti sanace opakovanym
prevodem EBR (erytrocyty bez buffy coatu
resuspendované). Dale leukocytdza, elevace
zénétlivych marker( a vyrazny pokles albu-
minu. Pro vyse uvedené byla zahdjena infuz-
ni rehydratacni terapie, podavan albumin,
empiricky antibioticka terapie — co-amoxi-
cilin. Odebrany stéry z defektl s nalezem:
Staphylococcus aureus, Pseudomonas aerugi-
nosa, Streptococcus dysgalactiae, Enterococcus
faecalis, Providencia stuartii, Proteus mirabi-
lis, Kestersia gyirum, Morganella morganii. Po
konzultaci s mikrobiologickym oddélenim
byla provedena Uprava antibiotické terapie
dle kultiva¢ni citlivosti, podavan piperacilin/
tazobactam.

Druhy den hospitalizace se realizovalo
kozni konzilidrni vysetreni, kde bylo vyslo-
veno podezieni na tumordzni formu mycosis
fungoides ¢i lymfom. Pfi vysetieni bylo dopo-
ru¢eno provedeni hluboké probatorni excize
s histologickym vysetfenim (obr. 9), déle pak
sonografické vysetieni bricha a rentgenové
vysetieni srdce a plic. Sonografie vyloucila
organové postizeni, byly popsany patologicky
zvétsené, hypoechogenni uzliny v pravé axile,
uzliny v levé axile a v tfislech byly jen reaktivné
zvétsené, bez patologického vzhledu. RTG
srdce a plic bylo v normé.

Do doby doruceni kompletnich vysledki
histologického vysetieni se pokracovalo v za-
vedené medikaci, na defekty byly aplikovany
antiseptické obklady, na pravou horni kon-
Cetinu byla nalozena sadrova dlaha v extenzi
k lepsimu hojeni defekttd v kubité.

K histologickému vysetteni byl materidl
odeslan na |. ustav patologie Fakultni ne-
mocnice u svaté Anny v Brné, vysledek uza-
viela MUDr. Sylva Hotarkova, konzultantem
byla prof. MUDr. Markéta Hermanov4, Ph.D.
Mikroskopicky byla popsana kozni excize
s exulcerovanym, moduldrné a ¢aste¢né exo-
fyticky rostoucim neohrani¢enym nadoro-
vym infiltratem (obr. 10). Ten byl tvofen z vét-
Sich lymfoidnich element( s vezikularnimi,
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nepravidelnymi, misty az lalo¢natymi jadry
podobnymiimunoblastlim, s prominujicimi
jadérky, exprimujici T-bunécné markery CD3,
CD 43,CD4, CD8 (s pfevahou CD4), CD5. S ex-
presi CD30 v ¢asti bunék, bcl-2 v malé casti
bunék. S prakticky Uplnou negativitou EMA
a s negativitou ALK. B markery: CD79a, CD20
v nddorovém infiltratu negativni. Mitoticka
aktivita nadorového infiltratu cca 60 %, po-
cet mitdéz 18/1 mm2. Tumor neohrani¢ené
infiltruje podkozni tukovou tkan, véetné
perivaskularnich prostor a okoli nervovych
svazkl (obr. 11, 12). Zavérem byla infiltrace
klze cela perifernim T-bunécnym lymfomem.
Excize non in sano.

S vysledky histologického vysetteni bylo
domluveno konzilidrni vysetfeni na I. der-
matovenerologické klinice FNUSA Brno,
prim. dr. Necas, kterym byl stav pacient-
ky hodnocen jako termindlni bez dalsich
lécebnych moznosti, doporucena byla
symptomatickd terapie. U pacientky nasta-
lo postupné zhorseni stavu, znamky sepse
s multiorganovym selhdnim. Exitus letalis
v z&Fi 2019.
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stadia onemocnéni mél podilet dermatolog,
hematoonkolog a radioonkolog (5).

Zavér

Primarni periferni T-bunécny lymfom vy-
kazuje u vétsiny pacientl agresivni priibéh
nezavisle na charakteru tvodniho projevu. Dle
nejnovéjsich dat je pétileté preziti u méné nez
20% pacient(l. U nasi pacientky byla anamne-
sticka data ne zcela presnd, avsak postizeni
kdze trvalo minimalné rok. Do nemocnice se
dostala jiz v terminalnim stadiu onemocné-
ni, kdy jiz cilend terapie onemocnéni nebyla

mozna.
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