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Mycosis fungoides a klinické varianty
Mycosis fungoides
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Mycosis fungoides je primarné kozni T-bunécény non-Hodgkinsky lymfom. Klinicky obraz tohoto nemocnéni je velmi pestry,
s ¢imz souvisi i vétSinou dlouha diagnosticka latence. Terapie je kombinovana a multioborova. Jedna se o pomérné indolentni
variantu kozniho lymfomu v zavislosti na stadiu a rozsahu onemocnéni. Kromé klasické formy mycosis fungoides rozlisujeme
dalsi 3 klinické varianty: pagetoidni retikulézu, folikularni mucinézu a granulomatozni ochablou kdzi.

Klic¢ova slova: Mycosis fungoides, kozni T-bunécny lymfom, non-Hodgkinsky lymfom, pagetoidni retikuléza, folikularni mucinoza,
granulomatézni ochabld kize.

Summary

Mycosis fungoides is a primary cutaneous non- Hodgkin T-cell ymphoma. The spectrum of a clinical picture is very broad, which
is the main problem to set the right diagnose for a long period of time. Therapy of this desease is combined and is based on multi-
disciplinary cooperation. It is quite an indolent form of cutaneous lymphoma according to its extent and stage. Beside the classical
form of mycosis fungoides there are 3 other clinical variants: pagetoid reticulosis, follicular mucinosis and granulomatous slack skin.

Key words: Mycosis fungoides, cutaneous T-cell lymphoma, non-Hodgkin lymphoma, combined therapy, pagetoid reticulosis,
follicular mucinosis, granulomatous slack skin.

Mycosis fungoides (MF) Histologie Obr. 1. Parapsoriasis en plaque (foto: | DVK FN USA)
B primarni kozni T-bunécny lymfom B Epidermotropizmus '
B etiopatogeneze nejasna B Pautrierovy mikroabscesy = hnizda atypic-
B tvori 44-60% CTCL - nejcastéjsi typ CTCL kych lymfocytl
B 1-2 pfipady na 100 tis. osob/rok B Subepidermalni lymfocytéarni pruhovity
B Prdmérny vék manifestace je 45-55 let (nad infiltrat
60 let —tumory, erytrodermie, Sézaryhosy), B CD3+, CD4+ CD45RO+, CD8-, CD7-,
Castéji jsou postizeni muzi, Cernosska rasa CD30-

B Klinicky obraz:

- =
* nespecifické kozni projevy \/ysetrem Obr. 2. MF - solitdrni tuhé noduly (foto: I. DVK
= specifické koznf zmény — 17% (solitarni M Klinické vySetfeni vCetné vysetfeni lymfa-  £yysa)

tuhé hrboly, mnohocetné infiltrovana tickych uzlin

loZiska, erytrodermie...) B Probatorni excize — i opakované

B Stadia MF: Premykotické stadium — para- M Flowcytometrické vysetieni krve — stanoveni

psoriasis en plaque — velkoplakovd, poikilo- % CD3+,CD4+, CD7- T-lymfocytl, imunore-

dermickd forma gula¢niindex- pomér CD4/CD8

= Ekzémové stadium B Staging — RTG S+P, UZV, CT, PET/CT, eventu-

= Infiltrativni stadium — stadium plakd alné vysetien( kostni dfené

= Tumordzni stadium B (ilend vysetieni pred terapif
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Obr. 3. MF — infiltrativni stadium ( foto: |. DVK  Tab. 1. ISCL/EORTC klasifikace TNMB pro MF/SS

FNUSA) T kiZe
Tla skvrny postihujfici < 10% télesného povrchu
Tib plaky + skvrny postihujici < 10% télesného povrchu
T2a skvrny postihujici > 10% télesného povrhu
T2b plaky + skvrny postihujici > 10% télesného povrchu
T3 jeden nebo vice koznich tumord (= 1 cm v prdméru)
T4 splyvaji erytém pokryvajici > 80 % télesného povrchu

N: (LU — lymfatické uzliny)

NO klinicky nezvétsené, nesuspektni lymfatické uzliny (LU), biopsie nenf treba

N1 klinicky suspektnf LU, histologicky negativni pro CTCL

Nla klonalita T lymfocytd neprokdzana

N1b klonalita T lymfocytd prokazana

N2 klinicky nezvétsené LU, histologicky pozitivni pro CTCL

N2a klonalita T lymfocytd negativni

N2b klonalita T lymfocytd pozitivni

N3 klinicky suspektni LU, histologicky pozitivni pro CTCL, klonalita pozitivni i negativni
Nx klinicky suspektni LU, histologické vysetfeni nebylo provedeno

B: periferni krev

BO

cirkulujici atypické bunky (Sézaryho buriky) <5 %

BOa klonalita T lymfocytd negativni
BOb klonalita T lymfocytd pozitivn{
B1 cirkulujici atypické bunky (Sézaryho buriky) 5%
Obr. 4. MF - loZiska s infiltraci — plaky ( foto: |. Bla klonalita T lymfocyt( negativni
DVK FNUSA) B1b klonalita T lymfocytd pozitivni
B2 mnozstvi nddorovych bunék v krvi 21000/ul Sézaryho bunék

Obr. 5. MF - tumor (foto: . DVK FNUSA)

=Ty
i

M: visceraIni organy

MO

bez postizeni vnitinich organt

M1

s postizenim vnitfnich organt

Obr. 6. MF-exulcerujicitumory (foto: [ DVK FNUSA)
¥

Obr. 7. MF-exulcerovany tumor (foto:|. DVK FNUSA)

B 5 )
X T N

Terapie B CAVE! flue-like syndrom
Cilem terapie je dosazeni co nejdelsiremise, B Retinoidy 0,5-1 mg/kg/den
tzv. disease free interval”. B Rexinoidy 300 mg/m?*/den
L Lé¢ba cilend na kdZi (tzv. SOT — ,skin di- ™  Extrakorpordlnifotoferéza — Sézaryho syndrom
rected therapy”) B Chemoterapie — paliativn{ terapie
B Lokalni kortikosteroidy Ill. a IV. tiidy [Il. Nové moZnosti [éCby:
Diagndza, diferencialni diagndza B Mechlorethamin (,nitrogen mustard”), lo- B Mistni terapie: PDT (fotodynamicka terapie),
B prdmérna doba do stanoveni diagnozy je kaIni karmustin, bexaroten gel - v CR nejsou laser-excimerovy imiquimod. ..
4-6 let registrovany B Celkovd lé¢ba:
B pro stanoven( diagndzy jsou vétsinou nut- M Fotochemoterapie (PUVA), re-PUVA (retinoid = monoklonalni protilatky (anti CD-52 —
né opakované probatorni excize z rdznych + PUVA) Alemtusumab, anti CD-4)
projev B Fototerapie (UVB, UVB 311, CUP - intenzifi- = dinileukin diftitox (fuzni toxin)
B selhavani konvencni lécby kovany lokalni zdroj UVA, SUP) = inhibitory histon deacetyldzy (vorinostat,
B postizeny jsou neoslunéné &asti téla B | okalizovan, celotélova radioterapie (TSEB) remidepsin)
m  diferencidlnf diagnostika — ekzém, lupenka, . Celkové Ié¢ba: = inhibitory dihydrofoldt reduktazy (DHFR,
lékové exantémy, syfiliticky exantém, jiné M Interferon alfa 3x tydné aplikace dle snasen- Pralatrexate)

tumory klZze, metastdzy do kdze...

livosti od 1,5 MIU az do 15 MIU
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Obr. 8. Pautrierovy mikroabscesy se Sézaryho
bb (barveni HE 100X, foto: doc. MUDr. Jedlickovd
H., Ph.D.)
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Prlbéh, prognodza
B chronicky prabéh
B relabujicfonemocnéni -, disease free interval”
B preziti: 10leté
= malé postizeni (< 10%) — 84-100%
= generalizované - 45-67 %
= tumordzni —20-39%
= Sézaryho sy.— 0-40%
B nizka kvalita zivota

Klinické varianty MF
B Pagetoidni retikuldza
= |okalizované projevy s intraepidermalni
proliferaci T bunék
= solitarni, pomalu rostouci psoriaziformni
¢i hyperkeratotické loZisko vétsinou na
koncetindch (Woringer-Kollopdv typ)
= vzacné jsou generalizované formy (Ketro-
ndv-Goodmanayv typ)
= terapie: radioterapie, chirurgickd excize,
lokaIni kortikoidy
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6.0lsen EA, etal. Clinical End Points nad Response Criteria in My-
cosisi Fungoides and Sézary sydnrome: A Consesnus Statetment
of the International Society for Cutaneous Lymphomas, the Uni-
ted States Cutaneous Lymphoma Consortium, and the Cutane-
ous Lymhoma Task Force of the European Oraganisation for Re-
search and Treatment of Cancer; J Clin Oncol 2011; 29: 2598-2607.

/ Dermatol. praxi 2016; 10(2): 91-93 / DERMATOLOGIE PRO PRAXI 93

MYCOSIS FUNGOIDES A KLINICKE VARIANTY MYCOSIS FUNGOIDES

B Folikularni mucinéza (alopecia mucino-
sa)/folikulotropni MF
= postizeni hlavy a krku
= histologicky pfitomnost infiltratl vaza-
nych na folikuly (folikulotropizmus)

mucinozni degenerace vlasového fo-

likulu

intenzivné svédici seskupené folikularnf
papuly, akneiformni projevy az tuhé lo-
Ziska s alopecif

progndéza — 5 let prezivd 70-80 % pa-

cientl

terapie: re-PUVA, interferon q, radiote-
rapie
B Granulomatdézni ochabla kize
= pomald tvorba volnych zahybl kize
v podpazi a tfislech
= destrukce elastickych vldken s tvorbou
granulomt z mnohojadernych bunék
= terapie: radioterapie, po chirurgickém
odstranéni recidivuje
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