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Sézaryho syndrom a primarni CD 30+
lymfoproliferativni onemocnéni
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Sézaryho syndrom (SS) je vzacn4, ale agresivni forma T-buné¢ného lymfomu, charakterizovana erytrodermii, generalizovanou
lymfadenopatii a pfitomnosti Sézaryho bunék v periferni krvi (vice nez 1 000/mm?3). Péce o pacienty s SS je vzdy multioborova,
zejména ve spolupraci s hematoonkology. Oproti SS jsou primarné kozni CD30+ lymfoproliferativni onemocnéni pomérné
indoletni a jsou druhym nej¢astéjsim typem primarné koznich T-bunéénych lymfoma (CTCL). Patfi mezi né primarné kozni
anaplasticky velkobunécny CD30+ T-lymfom (C- ACLC) a lymfomatoidni papuldza (LyP) a jeji jednotlivé podtypy. Ovsem i pa-
cienti s témito pomérné benignimi diagnézami by méli byt doZivotné dispenzarizovani pro riziko systémové progrese a riziko
rozvoje dalSich koznich T bunéc¢nych lymfomd.
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Sézary syndrome and primary cutaneous CD30+ lymphoproliferative disorders

Sézary syndrome (SS) is a rare, but agressive variant of T-cell lymphoma. It is characterised by: erytrodermy, generalised lymfade-
nopathy, presence of Sézary cells in periferal blood (more than 1000/mm3). Medical care of patient with SS is always multidisci-
plenary, including hematooncologists. Despite SS primary cutaneous CD 30+ lymfoproliferative deseases are indolent and are
the second most common type of cutaneous T-cell lymhomas (CTCL). This group of CTCL includes primary cutaneous anaplastic
large cell CD30+ T-cell lymphoma (C- ALCL) a lymphomatoid papulosis (LyP). Despite its benign course all the patients should be
follwed-up lifelong, becaues of the risk of systemic progression or development of other cutaneous T-cell lymhoma.
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Primarni kozni CD 30+
lymfoproliferativni onemocnéni
B 30% z CTCL - 2. nejcastéjsi typ CTCL

Sézaryho syndrom (SS)
m  leukemicka forma CTCL"

m 3%zCL

®m  Diagnosticka trias

Solitarni, lokalizované ¢ervenohnédé no-

duly, ¢asto ulcerované

Vétsinez 1cm

Disseminace ve 20%

= erytrodermie Primarni kozni anaplasticky Predilekce: trup, koncetiny, hyzdé

= generalizovand lymfadenopatie

= Sézaryho bb. v periferni krvi (5-209%,
vice nez 1tis/mm?)

= (hepatosplenomegalie)

55-60 let, Castéji jsou postizeni muzi 2: 1

Incidence 0,3 na 100 tis. obyvatel/rok

Kombinovana terapie: SDT, chemoterapie,

extrakorporalni fotoferéza

Prlmérné preziti 2—4 roky

velkobunécny CD 30+ T-lymfom
(GACLC - ,Cutaneous Anaplastic
Large Cell Lymphoma”)

m 8-10% CTCL

Incidence: 0,1-0,2/100000

Dospéli nad 60 let, 2-3x ¢astéji muzi
Viyskytuje se i u détf

Diskutovana asociace s HIV pozitivitou

Klinicky obraz

10% postizeni regionalnich lymfatickych

uzlin

= 10-25% systémové postizen{

Histologie

= denzni, nodularnf infiltraty atypickych
T lymfocytl v dermis (subcutis)

= epidermotropizmus neni typicky

= nepravidelné tvarovand jadra, mnohocetné

nukleoly, jasna nebo eozinofilni cytoplazma
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= Vice néZ 75% nadorovych bb. - CD30+  Obr. 1. SS—erytrodermie (foto: |. DVK FN USA)
= T bunéeny fenotyp — CD4+, s variabilni
2trétou CD2, CD3, CD5, CD7 AR R
m  Terapie g
= Solitarni 1éze: excize, fototerapie (UVB,
CUP), PDT, radioterapie
Disseminované formy
- PUVA
- Interferon alfa — 3x tydné aplika-
ce dle snasenlivosti od 1,5MIU az
do 15MIU
Retinoidy — acitretin, etretindt 0,5 mg/
kg/den
- Rexinoidy 300 mg/m?*/den
— Chemoterapie - paliativni terapie
Progndza
= Low-grade” lymfom

= 90-95% pacientl preziva déle nez 5 let
= U 25% pacientt dochazi ke spontdnni = postizeni kiize a pouze sentinelové LUje  Lymfomatoidni papuldza (LyP)
remisi X relapsy byvaji ¢asté bez vlivu na délku preZitf = prdmérmy vék manifestace je 45 let, astéji

= postizeni dolnich koncetin je spojeno = pro riziko systémové progrese je nutna jsou postizeni muzi 1,5: 1
s horsi prognézou dispenzarizace pacientd tzv. follow-up”  ® mdze se objevit i u déti

Obr. 2. Primdrni kozni velkobunécny CD 30+ anaplasticky T-lymfom Obr. 3. Primdrni kozni velkobunécny anaplasticky CD30+ T-lymfom
(foto: I. DVK FN USA) (foto: . DVK FN USA)
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Obr. 4. Denzni noduldrni infiltrat v subcutis
(barveni HE, foto: doc. MUDr. J. Feit, CSc.)

®m  chronické recidivujici onemocnéni trvajici

roky az desetiletf

B spontanniremise 1ézi v pribéhu tydnl (4-6)
az mésicl

m  regiondlnityp LyP (vysevy opakované v jed-
né lokalizaci) — vzacny vyskyt

m  Klinicky obraz
= monohocetné papulo-noduldrni l1éze

Cerveno-hnédé barvy

centralné mohou byt: hemoragické, ve-
zikulozni, pustuldzni, nekrotické

|éze jsou obyvkle mensinez 1cm

po zhojeni zanechavaji hyperpigmento-
vané nebo atrofické jizvy

= nejcastéji na trupu a koncetinach
m Histologie
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= extrémné variabilni histologicky obraz
= 3 (4) typy dle histologie
- LyPtyp A(,histiocytarni”): difuzni ne-
bo ve shlucich CD 30+ buriky s cet-
nym smisenym zanétlivym infiltrdtem
o Nejcastéjsi typ
- LyP typ B (,MF-like"): epidermotropni
infiltrat malych atypickych CD 30+
bunék s cerebriformnimi jadry
e Nejméné Casty — méné nez 10 %
- LyP typ C (podobny GACLC): souvis-
ly pruh velkych atypickych CD 30+
bunék s malou pfimeési zénétlivého
infiltratu
- (LyP typ D: epidermotropnf infiltrat
CD8+, CD30+ bunék — histologicky
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pfipominajici kozni agresivni CD8 —
cytotoxicky T-bb. lymfom)
= Terapie
= Dlouhodobé sledovani bez terapie tzv.
,watch and wait” vzhledem ke spontan-
nim remisim a benignimu chovanix CAVE
soucasny vyskyt MF, GACLC, Hodgkinav
lymfom (HL)

Nizké davky methotrexatu (5-20 mg/
tyden) — nejucinnéjsi terapie, zabranuje
vyskytu novych koznich Iézf

= PUVA

Progndéza

= Benigni lymfom — 5leté preziti az 100%
= U 20% pacientl s LyP se mUze v pribéhu
vyskytnout MF, GACLC nebo HL
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