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Souhrn

Nová WHO-EORTC klasifikace koÏních lymfomÛ

Primární koÏní lymfomy se dosud tfiídily podle klasifikace Evropské organizace pro v˘zkum a terapii
rakoviny (EORTC) anebo Svûtové zdravotnické organizace (WHO). Aãkoliv obû klasifikace pfiedstavovaly
velk˘ pokrok oproti pÛvodní revidované evropsko-americké klasifikaci lymfomÛ (REAL), pro potfieby der-
matologÛ mûly urãitá omezení, a proto zástupci obou systémÛ navrhli novou klasifikaci koÏních lymfomÛ
nazvanou WHO-EORTC. Práce uvádí základní pfiehled primárních koÏních lymfomÛ a dvou dal‰ích neo-
plazií vyskytujících se v kÛÏi podle této nové klasifikace a diskutuje rozdíly mezi pfiedchozími klasifikace-
mi. Sekundární koÏní projevy systémov˘ch lymfomÛ a akutních leukémií nejsou uvedeny.
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Summary 

A New WHO-EORTC Classification of Cutaneous Lymphomas

Primary cutaneous lymphomas have been classified according to the classification of European Organi-
zation for Research and Treatment of Cancer (EORTC) or World Health Organization (WHO). Even
though both classifications represented a big progress in contrast to the former Revised European-Ameri-
can Lymphoma classification (REAL), they had some restrictions considering the dermatologists needs.
That is why the representatives of both systems suggested a new classification of cutaneous lymphomas
named WHO-EORTC. The paper gives a basic overview of the primary cutaneous lymphomas and two
other neoplasms existing in the skin according to the new classification and discusses the differences be-
tween two previous classifications. Secondary skin symptoms associated with systemic lymphomas and
acute leukaemias are not mentioned here. 

Key words: WHO-EORTC classification – primary cutaneous T-cell lymphomas – primary cutaneous
B-cell lymphomas
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ÚVOD

¤ada T- a B-bunûãn˘ch lymfomÛ postihuje primárnû
nebo sekundárnû kÛÏi. Pojmem primární koÏní lymfomy
se nyní oznaãují T-bunûãné lymfomy (cutaneous T-cell
lymphoma, CTCL) nebo B-bunûãné lymfomy (cutaneous
B-cell lymphoma, CBCL), které v dobû stanovení diag-
nózy postihují pouze kÛÏi.

Prognóza a klinick˘ prÛbûh primárních koÏních lymfo-
mÛ se li‰í od histologicky podobn˘ch systémov˘ch lym-

fomÛ, které také mohou druhotnû postihovat kÛÏi. Pfied-
chozí klasifikace nehodgkinsk˘ch lymfomÛ proto zafiazo-
valy primární koÏní lymfomy oddûlenû. Zatímco obû kla-
sifikace se vesmûs shodovaly pfii tfiídûní CTCL, definová-
ní a terminologie CBCL byly odli‰né a nepfiehledné (2,
8). Proto se v letech 2003–2004 v Lyonu a Curichu usku-
teãnila setkání zástupcÛ obou klasifikací a ti se zde
dohodli na nové klasifikaci WHO-EORTC koÏních lym-
fomÛ (1, 7, 9) (tab. 1). Tato nová klasifikace vychází ze
sledování 1905 pacientÛ holandsk˘ch a rakousk˘ch
registrÛ primárních koÏních lymfomÛ.
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KOÎNÍ T-BUNùâNÉ LYMFOMY

1. Mycosis fungoides (MF)
MF je ãast˘ epidermotropní CTCL charakterizovan˘

proliferací mal˘ch aÏ stfiedních T-lymfocytÛ s cerebri-
formními jádry. Je nejãastûj‰í z CTCL, pfiedstavuje témûfi
50 % v‰ech primárních koÏních lymfomÛ.

Typicky postihuje star‰í dospûlé (okolo 55–60 let, více
muÏe), ale mÛÏe se vyskytnout i u dûtí. Jde o pozvolna
progredující lymfom, kter˘ vzniká nejdfiíve v predilekci
na místech chránûn˘ch pfied sluncem a manifestuje se
jako neinfiltrovaná loÏiska aÏ plochy. Postupnû se proje-
vy stávají více vyv˘‰ené, aÏ se mohou vytvofiit tumory
(klasick˘ AlibertÛv-BazinÛv typ, obr. 1). U nûkter˘ch
nemocn˘ch mÛÏe v pozdním stadiu dojít k roz‰ífiení do
uzlin a vnitfiních orgánÛ.

Histologicky se na poãátku najde v horním koriu pru-
hovit˘ ãi lichenoidní infiltrát sloÏen˘ z lymfocytÛ a histio-
cytÛ, s progresí onemocnûní dochází k pronikání T-lym-
focytÛ do epidermis (epidermotropismus). Zde tyto
buÀky mají atypick˘ vzhled s cerebriformními jádry
a mohou tvofiit shluky oznaãované jako Pautrierovy mik-
roabscesy. Pfii pfiechodu do tumorózního stadia je infiltrát
stále více difuzní, buÀky se zvût‰ují a epidermotropismus
mÛÏe vymizet.

Imunofenotyp neoplastick˘ch bunûk je nejãastûji CD3+,
CD4+, CD45RO+, CD8-, vzácnû se zjistí CD4-, CD8+.
âastá je ztráta pan-T-antigenÛ. U vût‰iny pfiípadÛ se najde
klonální pfiestavba genÛ pro T-bunûãn˘ receptor (TCR).

Tab. 1. WHO-EORTC klasifikace koÏních lymfomÛ

KoÏní T-bunûãné lymfomy V̆ skyt (%)

1. Mycosis fungoides (MF) klasická 44

Varianty a subtypy mycosis fungoides:

1.1.Folikulotropní MF 4

1.2.Pagetoidní retikulóza <1

1.3.Granulomatózní ochablá kÛÏe <1

2. Sézaryho syndrom (SS) 3

3. T-bunûãná leukémie/lymfom dospûl˘ch (ATLL)

4. Primární koÏní CD30+ lymfoproliferativní nemoci

4.1. Primární koÏní anaplastick˘ velkobunûãn˘ lymfom (C-ALCL) 8

4.2. Lymfomatoidní papulóza (LyP) 12

5. T-bunûãn˘ lymfom typu subkutánní panikulitidy (SPTL) 1

6. Mimouzlinov˘ NK/T-bunûãn˘ lymfom, nosní typ <1

7. Primární koÏní periferní T-bunûãn˘ lymfom, nespecifikovan˘ (PTL)

7.1. Primární koÏní agresivní epidermotropní CD8+ T-lymfom (prozatímní) <1

7.2. KoÏní γ/δ T-lymfom (prozatímní) <1

7.3. Primární koÏní CD4+ lymfom s mal˘mi/stfiednû velk˘mi pleomorfními T-buÀkami (prozatímní) 2

7.4. Primární koÏní periferní T-bunûãn˘ lymfom, nespecifikovan˘ 2

KoÏní B-bunûãné lymfomy

1. Primární koÏní B-lymfom marginální zóny (PCMZL)                                                      7

2. Primární koÏní lymfom z folikulárních center (PCFCL) 11

3. Primární koÏní difuzní velkobunûãn˘ B-lymfom, typ na dolní konãetinû (PCLBCL) 4

4. Primární koÏní difuzní velkobunûãn˘ B-lymfom, jin˘ typ <1

4.1. Intravaskulární velkobunûãn˘ B-lymfom <1

Obr. 1. Mycosis fungoides.
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Prognóza závisí na stadiu nemoci a na pfiítomnosti
extrakutánních zmûn. Ve studiích pfieÏívá 10 let 97–98 %
pacientÛ s postiÏením na ménû neÏ 10 % koÏního povr-
chu, 83 % s generalizovan˘m postiÏením, 42 % pacientÛ
s tumorózním stadiem a jen 20 % pacientÛ s postiÏením
uzlin.

V terapii se pfii lokalizovan˘ch koÏních zmûnách
mohou dávat lokální kortikosteroidy nebo gel s bexarote-
nem. Pfii vût‰ím postiÏení se pouÏívá fotochemoterapie
nebo radioterapie ozáfiením elektronov˘mi paprsky,
lokální aplikace nitrogenu mustardu ãi chlormustinu
(BCNU). V posledních letech probíhají studie také s bio-
logiky (interferon α, IL-12), retinoidy (Bexaroten) a cyto-
toxick˘mi fúzními proteiny proti receptorÛm (denileukin
diftitox). U tumorózní MF mÛÏe b˘t dosaÏena remise alo-
genní transplantací kmenov˘ch bunûk krvetvorby (5, 6).

Varianty a subtypy MF
Klinické varianty jako bulózní, hyperpigmentovaná

a hypopigmentovaná MF mají stejn˘ klinick˘ prÛbûh
jako klasick˘ AlibertÛv-BazinÛv typ MF.

1.1. Folikulotropní MF

Jde o variantu MF charakterizovanou histologicky pfií-
tomností infiltrátÛ vázan˘ch na folikuly a klinicky posti-
Ïením oblasti hlavy a krku. Ve vût‰inû pfiípadech se zjistí
i mucinózní degenerace vlasového folikulu, a proto se
pouÏívá také oznaãení folikulární mucinóza. V nedáv-
n˘ch studiích v‰ak nebyly nalezeny klinické rozdíly mezi
folikulotropní MF s folikulární mucinózou nebo bez ní,
a proto se doporuãuje pouÏívat oznaãení folikulotropní
MF pro v‰echny pfiípady s folikulární lokalizací infiltrátu.

Vyskytuje se nejãastûji v dospûlosti, a to spí‰e u muÏÛ,
i kdyÏ se vzácnû zjistí i u dûtí. Pacienti mohou mít sesku-
pené folikulární papuly, akneiformní léze aÏ tuhá loÏiska
na hlavû a na krku. KoÏní zmûny provází alopecie, velmi
charakteristická jsou infiltrovaná loÏiska v oboãí. âast˘ je
intenzivní pruritus a sekundární bakteriální infekce.

Histologicky se najde perivaskulární a periadnexální
infiltrát pronikající do folikulárního epitelu (folikulotro-
pismus), ãasto s folikulární mucinózní degenerací, která
je zfietelná pfii barvení modfií. Fenotyp je CD3+, CD4+,
CD8- jako u MF, bûÏná je pfiímûs CD30+ blastick˘ch
bunûk.

Prognóza je hor‰í neÏ u klasické MF, protoÏe 5 let pfie-
Ïívá jen 70–80 % pacientÛ.

V léãení se doporuãuje lokální radioterapie perzistují-
cích tumorÛ, ozáfiení elektronov˘mi paprsky, po pfiípadû
PUVA v kombinaci s retinoidy ãi interferonem α.

1.2. Pagetoidní retikulóza

Jde o variantu MF s lokalizovan˘mi projevy s intraepi-
dermální proliferací T-bunûk. Tímto názvem se má ozna-
ãovat pouze lokalizovan˘ WorringerÛv-KoloppÛv typ
a nikoli generalizovan˘ KetronÛv-GoodmanÛv typ.

Klinicky se projevuje jako solitární, pomalu rostoucí
psoriaziformní ãi hyperkeratotické loÏisko vût‰inou na
konãetinách. Histologicky se zjistí hyperplastická epider-
mis infiltrovaná atypick˘mi pagetoidními buÀkami vût‰i-
nou s fenotypem CD3+, CD4+, CD8-. Vhodnou terapií je

radioterapie nebo chirurgická excize, alternativou jsou
lokální kortikosteroidy.

1.3. Granulomatózní ochablá kÛÏe (granulomatous

slack skin)
Jde o velice vzácn˘ podtyp MF charakterizovan˘

pomalou tvorbou voln˘ch záhybÛ kÛÏe v ohbích, jako
jsou podpaÏí a tfiíslo. Ve tfietinû pfiípadÛ se souãasnû pozo-
ruje Hodgkinova nemoc nebo klasická MF. V projevech
se najde hust˘ granulomatózní dermální infiltrát obsahu-
jící atypické T-buÀky s fenotypem CD3+, CD4+, CD8-,
makrofágy, vícejaderné obrovské buÀky a destrukce elas-
tické tkánû. K léãení se doporuãuje radioterapie, po chi-
rurgickém odstranûní totiÏ dochází k rychlé recidivû.

2. Sézaryho syndrom (SS)
Je definován triádou: erytrodermie, generalizovaná

lymfadenopatie a nález Sézaryho T-bunûk v krvi, uzli-
nách a kÛÏi. Mezinárodní spoleãnost pro koÏní lymfomy
doporuãuje pro stanovení diagnózy pfiítomnost 1 nebo
více následujících kritérií: absolutní poãet Sézaryho
bunûk alespoÀ 1000 bunûk/mm3, nález imunofenotypo-
v˘ch abnormalit (zv˘‰ení pomûru CD4/CD8 více neÏ
10krát a/nebo ztráta T-antigenÛ CD2, CD3, CD4, CD5)
nebo demonstrace T-klonu v periferní krvi.

Jde o vzácné onemocnûní postihující v˘hradnû dospû-
lé. Celá kÛÏe je ãervená, prosáklá, lichenifikovaná, v˘raz-
nû se olupuje a intenzivnû svûdí. Souãasnû b˘vá lymfade-
nopatie, alopecie, onychodystrofie a hyperkeratózy dlaní
a plosek.

Histologick˘ nález v kÛÏi je podobn˘ jako u MF, ale aÏ
v 1/3 pfiípadÛ se zjistí nespecifické zmûny. V postiÏen˘ch
uzlinách b˘vá monotónní hust˘ infiltrát ze Sézaryho
bunûk. BuÀky mají CD3+, CD4+, CD8- fenotyp, pfiítom-
ná je pfiestavba TCR genÛ. Nález klonálních T-bunûk
v periferní krvi je dÛleÏit˘ pro odli‰ení SS od benigních
erytrodermií.

Prognóza je ‰patná, protoÏe prÛmûrné pfieÏití je 2–4
roky a vût‰ina pacientÛ umírá na oportunní infekce
v dÛsledku imunosuprese.

Doporuãenou terapií je extrakorporální fotoferéza,
popfiípadû v kombinaci s interferonem α. Popisuje se také
dobr˘ efekt samotného interferonu α nebo jeho kombina-
ce s PUVA.V souãasnosti probíhají nadûjné studie s bexa-
rotenem, protilátkou anti-CD52 (alemtuzumab) a alogen-
ní transplantací kmenov˘ch bunûk krvetvorby (6).

3. T-bunûãná leukémie/lymfom dospûl˘ch 
(adult T-cell leukemia/lymphoma, ATLL)

Jde o neoplazii související s infekcí lidsk˘m virem 1 T-
bunûãné leukémie (HTLV-1), vyskytující se endemicky
v oblastech s vysokou prevalencí tohoto viru (Japonsko,
Karibské ostrovy, JiÏní Amerika a stfiední Afrika). ATLL
vzniká aÏ za více neÏ 20 let u 1–5 % séropozitivních
osob. KoÏní zmûny doprovázejí akutní leukémii v 50 %
pfiípadÛ a jsou pfiedstavované diseminovan˘mi hrboly ãi
papulami.

Chronické a tzv. doutnající varianty mají ãasté koÏní
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zmûny pfiipomínající MF. Histologick˘ nález je také
velmi podobn˘ MF, buÀky jsou CD3+, CD4+, CD8-
s vysokou expresí CD25, s pfiítomnou pfiestavbou TCR
genÛ. K odli‰ení pomohou klonálnû integrované HTLV-1
geny.

PfieÏití je závislé na klinickém typu, mÛÏe b˘t jen 2
t˘dny nebo protrahované u chronické formy. Léãení
vyÏaduje vût‰inou podání chemoterapie, u chronické
ATLL s koÏními zmûnami se pouÏívá stejná léãba jako
u MF.

4. Primární koÏní CD30+ lymfoproliferativní nemoci
Jsou druhou nejãastûj‰í skupinou lymfomÛ z CTCL

(asi 30 % z CTCL).
4.1. Primární koÏní anaplastick˘ velkobunûãn˘ lym-

fom (primary cutaneous anaplastic large-cell lympho-

ma, C-ALCL)

Lymfom se skládá z velk˘ch bunûk s anaplastickou
cytomorfologií a s expresí CD30 antigenu u vût‰iny
z nich. Postihuje dospûlé, 2–3krát ãastûji muÏe. Vût‰ina
nemocn˘ch má solitární ãi lokalizované, ãasto ulcerova-
né tumory (obr. 2), u 20 % pacientÛ jsou projevy disemi-
nované. Nûkdy mÛÏe dojít ke spontánní regresi, ale ãasté
jsou recidivy a v 10 % dochází k roz‰ífiení mimo kÛÏi.

a hrbolÛ na trupu a konãetinách v rÛzném stadiu v˘voje.
Projevy se hojí bûhem 3 aÏ 12 t˘dnÛ se zanecháním jizvy.
Choroba mÛÏe trvat i mnoho let. AÏ ve 20 % pfiípadÛ LyP
doprovází jin˘ typ maligního lymfomu (MF, C-ALCL,
Hodgkinovu nemoc).

Histologick˘ obraz je velmi promûnliv˘ v závislosti na
stáfií bioptované léze. Rozli‰ují se 3 základní nálezy ozna-
ãované jako A, B, C. U LyP typu A se najde polymorfní
infiltrát s velk˘mi atypick˘mi buÀkami pfiipomínající
buÀky Reedové-Sternberga, u vzácného typu B je pruho-
vit˘ infiltrát tvofien˘ mal˘mi atypick˘mi buÀkami
s cerebriformními jádry jako u MF a u typu C je mono-
tónní infiltrát s velk˘mi atypick˘mi CD30+ buÀkami.

Prognóza je v˘borná, protoÏe jen ve 4 % vzniká systé-
mov˘ lymfom. Zatím neexistuje úãinná léãba, a proto je
tfieba vÏdy zváÏit pfiechodn˘ efekt léãby oproti moÏn˘m
vedlej‰ím neÏádoucím reakcím. Pfii mírném postiÏení se
proto doporuãuje jen dlouhodobé sledování, popfiípadû se
pouÏívají nízké dávky metotrexátu a PUVA.

5. T-bunûãn˘ lymfom typu subkutánní panikulitidy 
(subcutaneous panniculitis-like T- cell lymphoma, 
SPTL)

Je charakterizovan˘ podkoÏními infiltráty pleomorf-
ních T-bunûk a postiÏením dolních konãetin. Rozli‰ují se
2 typy s rozdílnou histologií, prognózou a fenotypem:
indolentní typ s CD8+, α/β+ T-bunûãn˘m fenotypem
a agresivní typ s CD4-, CD8-, γ/δ T-bunûãn˘m fenoty-
pem. V nové WHO-EORTC klasifikaci se za SPTL pova-
Ïuje pouze α/β+ T-bunûãn˘ fenotyp.

SPTL postihuje dospûlé i dûti, kdy se vût‰inou na
nohách tvofií solitární ãi mnohoãetné tumory. KoÏní pro-
jevy mohou b˘t doprovázené teplotou, únavou, vzácnû
vzniká hematofagocytick˘ syndrom s rychl˘m progresiv-
ním prÛbûhem. Nálezu mÛÏe pfiedcházet léta trvající
zdánlivû benigní panikulitida.

Mikroskopicky se zjistí infiltráty v tukové tkáni pfiipo-
mínající panikulitidu s T-buÀkami a makrofágy bez posti-
Ïení koria a epidermis. Fenotyp je α/β+, CD3+, CD4-,
CD8+, pfiestavba TCR genÛ je pozitivní.

Na rozdíl od pfiedchozích hodnocení se zdá b˘t pro-
gnóza tohoto lymfomu pfiíznivá, i kdyÏ má dlouhodob˘
prÛbûh a ãasté recidivy. ¤ada nemocn˘ch mÛÏe b˘t léãe-
na jen celkov˘mi kortikosteroidy, ale obecnû se doporu-
ãuje chemoterapie s doxorubicinem a radioterapie.

6. Mimouzlinov˘ NK/T-bunûãn˘ lymfom, nosní typ
Témûfi vÏdy se jedná o EBV+ lymfom tvofien˘ vût‰i-

nou NK buÀkami, vzácnûji cytotoxick˘mi T-buÀkami.
KÛÏe mÛÏe b˘t postiÏena primárnû i sekundárnû, na dru-
hém místû po nose ãi nosohltanu.

Lymfom se vyskytuje nejvíce u dospûl˘ch muÏÛ
v Asii, Stfiední a JiÏní Americe. Na trupu a konãetinách se
tvofií mnohoãetné ãasto ulcerující tumory. Pfii nosním
lymfomu b˘vá destruktivnû rostoucí tumor ve stfiedu obli-
ãeje.

V histologickém obraze se zjistí husté infiltráty

Obr. 2. Primární koÏní anaplastick˘ velkobunûãn˘ lymfom

Histologicky se zjistí difuzní neepidermotropní infilt-
rát s velk˘mi CD30+ buÀkami s charakteristickou morfo-
logií anaplastick˘ch bunûk, vzácnûji se vzhledem imu-
noblastÛ. BuÀky vesmûs vykazují CD4+ T-bunûãn˘ feno-
typ a více neÏ 75 % bunûk musí mít expresi CD30+ anti-
genu. Ve vût‰inû pfiípadech je pfiestavba TCR genÛ.

Prognóza je pfiíznivá, 10 let pfieÏívá více neÏ 90 %
nemocn˘ch. Léãbou je radioterapie nebo excize solitár-
ních nodulÛ. U diseminovan˘ch zmûn se podávají nízké
dávky metotrexátu, pouze u rychle progredujících forem
je nutná kombinovaná chemoterapie.

4.2. Lymfomatoidní papulóza (LyP)

Jde o chronické, rekurentní, spontánnû se hojící one-
mocnûní s histologick˘mi rysy CD30+ maligního lymfo-
mu, postihující nejvíce lidi okolo 45 let. Je charakterizo-
vána recidivujícími v˘sevy papul, nekrotick˘ch papul
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mal˘ch aÏ velk˘ch bunûk v koriu a podkoÏí pfiedev‰ím
okolo cév s angiodestrukcí a rozsáhl˘mi nekrózami.
V témûfi v‰ech pfiípadech je exprese EBV podobnû jako
u blízce pfiíbuzné agresivní NK bunûãné leukémie.

Prognosticky se lymfom chová velmi agresivnû
s medianem pfieÏití ménû neÏ 12 mûsícÛ.

Vzácnou variantou je CTCL připomínající hydroa
vacciniforme se ‰patnou prognózou, postihující dûti
v latinské Americe a Asii na obliãeji a paÏích v místû slu-
neãní expozice.

7. Primární koÏní periferní T-bunûãn˘ lymfom, 
nespecifikovan˘ (primary cutaneous peripheral T-cell 
lymphoma, PTL)

Ve WHO klasifikaci jde o heterogenní skupinu neopla-
zií, které nelze zafiadit mezi lépe definované typy T-lym-
fomÛ. Poslední studie navrhly, aby primární koÏní agre-
sivní epidermotropní CD8+ cytotoxick˘ T-lymfom, koÏní
γ/δ T-lymfom a primární koÏní CD4+ lymfom
s mal˘mi/stfiednû velk˘mi T-buÀkami byly definovány
oddûlenû jako prozatímní jednotky. Pro pfiípady, které
nelze zafiadit ani mezi tyto prozatímní jednotky, je urãen
název nespecifikovan˘ PTL. VÏdy je nutné podrobn˘m
vy‰etfiením vylouãit MF.

7.1. Primární koÏní agresivní epidermotropní CD8+

T-lymfom (prozatímní)
Je charakterizován proliferací epidermotropních CD8+

cytotoxick˘ch T-lymfocytÛ a agresivním chováním. Od
ostatních CD8+ CTCL se odli‰uje klinick˘mi projevy
a prÛbûhem.

KoÏní zmûny jsou eruptivní papuly a hrboly s centrál-
ní nekrózou nebo hyperkeratotická loÏiska, podobající se
koÏnímu γ/δ T-bunûãnému lymfomu nebo pfiípadÛm dfiíve
oznaãovan˘m jako generalizovaná pagetoidní retikulóza
Ketronova-Goodmanova typu. Lymfomy mají agresivní
chování, mohou diseminovat do plic, varlat, CNS a sliz-
nice dutiny ústní. PrÛmûrné pfieÏití je 32 mûsícÛ. V léãe-
ní se podává kombinovaná chemoterapie.

7.2. KoÏní γ /δ T-lymfom (prozatímní)
Je tvofien proliferujícími zral˘mi γ/δ T-buÀkami. ¤adí

se sem nyní pfiípady dfiíve povaÏované za SPTL s γ/δ T-
bunûãn˘m fenotypem.

Pacienti mívají vût‰inou diseminovaná nádorová loÏis-
ka nebo ulcerující hrboly na konãetinách. âasté je posti-
Ïení sliznic a jin˘ch mimouzlinov˘ch lokalit.

BuÀky mají CD56 fenotyp se silnou expresí cytotoxic-
k˘ch proteinÛ. Onemocnûní je velmi agresivní a rezistent-
ní k chemoterapii ãi ozáfiení.

7.3. Primární koÏní CD4+ lymfom z mal˘ch/stfiednû

velk˘ch pleomorfních T-bunûk (prozatímní)
Je charakterizován pfievahou mal˘ch ãi stfiednû vel-

k˘ch CD4+ bunûk a vesmûs pfiíznivou prognózou. Cha-
rakteristické je solitární loÏisko ãi tumor na obliãeji, krku
nebo v horních ãástech hrudníku.

V infiltrátu pfievaÏují malé a stfiednû velké buÀky, vel-
k˘ch T-bunûk musí b˘t ménû neÏ 30 %. Podle nové kla-
sifikace mají mít buÀky pouze CD4+ fenotyp, pfiípady

s CD4-, CD8+ se chovají totiÏ více agresivnû, a jsou
proto fiazeny mezi agresivní epidermotropní CD8+ lym-
fomy.

Prognóza je pfiíznivûj‰í, 5 let pfieÏívá 60–80 % nemoc-
n˘ch. Doporuãená terapie je chirurgická excize ãi radio-
terapie, pfii více generalizovaném postiÏení cyklofosfa-
mid a interferon α.

7.4. Primární koÏní periferní T-bunûãn˘ lymfom,

nespecifikovan˘

Tento název je vyhrazen pro zb˘vající koÏní T-lymfo-
my, které se nedají zafiadit mezi v˘‰e uvedené. Vût‰inou
u dospûl˘ch pacientÛ se najdou solitární nebo víceãetné
hrboly (obr. 3). Velké T-buÀky pfiedstavují alespoÀ 30 %
z celkového poãtu, mívají aberantní CD4+ fenotyp a vari-
abilní ztrátu pan-T-antigenÛ. Prognóza je ‰patná a 5 let
pfieÏívá jen 20 % nemocn˘ch.

Obr. 3. Agresivní periferní T-lymfom, nespecifikovan˘

PREKURZOROVÉ HEMATOLOGICKÉ

NEOPLAZIE

CD4+/CD56+ hematodermální neoplazie (blastick˘
NK lymfom)

Podle WHO klasifikace byl tento lymfom dfiíve fiazen
mezi agresivní lymfomy s ãast˘m koÏním postiÏením
a nebezpeãím leukemizace. Podle souãasn˘ch studií se
jeví pravdûpodobné, Ïe je odvozen od prekurzorÛ plaz-
mocytoidní dendritické buÀky, a proto byl navrÏen nov˘
název.

Klinicky se najdou v 87 % na kÛÏi solitární nebo mno-
hoãetné nádory a ve vût‰inû pfiípadÛ dochází k rychlé
generalizaci. Onemocnûní je tfieba odli‰it pfiedev‰ím od
myelomonocytické leukaemia cutis.

Histologicky se najde neepidermotropní monotónní
infiltrát stfiednû velk˘ch bunûk, které mají CD4+, CD56+,
CD8- a CD123+ fenotyp. Prognóza je nepfiíznivá, relapsy
jsou rezistentní k dal‰ím cyklÛm chemoterapie a pacienti
umírají v prÛmûru za 14 mûsícÛ.
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KOÎNÍ B-BUNùâNÉ LYMFOMY

1. Primární koÏní B-lymfom marginální zóny 
(primary cutaneous marginal-zone B-cell lymphoma, 
PCMZL)

Jde o indolentní lymfom skládající se z mal˘ch B-
bunûk, vãetnû bunûk marginální zóny, lymfoplazmocyto-
idních a plazmatick˘ch bunûk. Zahrnuje pfiípady dfiíve
naz˘vané primární koÏní imunocytom, koÏní folikulární
lymfoidní hyperplazie s monotypick˘mi plazmatick˘mi
buÀkami a primární koÏní plazmocytom. PCMZL patfií do
‰iroké skupiny mimouzlinov˘ch B-lymfomÛ vycházejí-
cích z lymfatické tkánû sliznic, oznaãované MALT
(mucosa-associated lymphoid tissue) lymfomy (3).

Vût‰inou na trupu a paÏích jsou víceãetné ãervenofia-
lové papuly a uzlíky, které mohou recidivovat i se spon-
tánnû zhojit. U nûkter˘ch pfiípadÛ v Evropû byla nalezena
signifikantní souvislost s infekcí Borrelia burgdorferi.

Histologicky se zjistí nodulární aÏ difuzní infiltrát
nezasahující epidermis, sloÏen˘ z mal˘ch lymfocytÛ, B-
bunûk marginální zóny, lymfoplazmocytoidních, plazma-
tick˘ch a reaktivních T- bunûk. Imunofenotyp B-bunûk
marginální zóny je CD20, CD79a a bcl-2, ale CD5, CD10
a bcl-6 jsou negativní, coÏ pomÛÏe odli‰it PCFCL.

Prognóza je v˘borná, 5 let pfieÏívá témûfi 100 % paci-
entÛ. Pfii ojedinûl˘ch projevech se doporuãuje radiotera-
pie ãi excize, pfii zji‰tûné infekci B. burgdorferi se nejdfií-
ve podávají antibiotika. Pfii víceãetn˘ch projevech se pou-
Ïívá chlorambucil, interferon α a rituximab (anti-CD20
protilátka), pfii koÏních recidivách lze také zkusit lokální
nebo intralezionální aplikaci kortikosteroidÛ.

2. Primární koÏní lymfom z bunûk folikulárních 
center (primary cutaneous follicle-center lymphoma, 
PCFCL)

Je definován jako tumor z bunûk folikulárních center,
obvykle se smûsí centrocytÛ a centroblastÛ s folikulárním
nebo difuzním infiltrátem.

Vût‰inou ve k‰tici, na ãele ãi trupu se objeví solitární
nebo seskupené tumory. Na trupu mohou b˘t obklopené
ãerven˘mi papulami, které mohou pfiedcházet i nûkolik
let v˘voji tumoru. Takov˘ PCFCL se dfiíve oznaãoval
jako retikulohistiocytom zad ãi Crostiho lymfom. Bez
léãení dochází k pozvolnému rÛstu, ale bez diseminace
mimo kÛÏi (obr. 4).

Histologicky se najdou nodulární aÏ difuzní infiltráty
nepostihující epidermis s rozliãn˘mi obrazy v závislosti
na stáfií a lokalizaci projevu. BuÀky vykazují antigeny
CD20, CD79a a bcl-6, charakteristicky v‰ak nemají bcl-2
ani translokaci t(14;18), jejichÏ v˘skyt by mûl vÏdy vzbu-
dit podezfiení na sekundární postiÏení kÛÏe systémov˘m
lymfomem.

Prognóza je v˘borná, více neÏ 95 % nemocn˘ch pfieÏí-
vá 5 let.

Doporuãenou léãbou je radioterapie, v poslední dobû
probíhají studie s protilátkou anti-CD20.

3. Primární koÏní difuzní velkobunûãn˘ B-lymfom na
dolní konãetinû (primary cutaneous difuse large 
B-cell lymphoma, leg type, PCLBCL)

Vyskytuje se charakteristicky na dolních konãetinách,
jen velmi vzácnû vzniká jinde. Postihuje star‰í nemocné
pfiedev‰ím Ïeny, kdy na jednom ãi obou bércích vznikají
rychle rostoucí ãervenomodré tumory.

Histologicky se zjistí difuzní infiltráty s monotónní
populací centroblastÛ a imunoblastÛ, zasahující aÏ do
podkoÏí. BuÀky jsou CD20+, CD79a+, CD10-. Na rozdíl
od PCFCL je silná exprese bcl-2 a proteinu MUM-
1/IRF4, ve vût‰inû pfiípadech se zjistí i bcl-6, ale navzdo-
ry silné expresi bcl-2 se translokace t(14;18) u primárních
lymfomÛ nenajde.

Tyto lymfomy se mohou roz‰ífiit i do jin˘ch orgánÛ
a mají hor‰í prognózu neÏ PCFCL, neboÈ 5 let pfieÏívá
okolo 55 % pacientÛ.

Léãení by mûlo b˘t stejné jako u systémov˘ch velko-
bunûãn˘ch B-lymfomÛ kombinací chemoterapie s antra-
cykliny, pouze u solitárního koÏního projevu je moÏné
pouÏít radioterapii. Nadûjná se zdá b˘t protilátka anti-
CD20 (rituximab).

4. Primární koÏní difuzní velkobunûãn˘ B-lymfom,
jin˘ typ

V kÛÏi se vzácnû najdou jiné velkobunûãné B-lymfo-
my, nepatfiící mezi PCFCL a PCLBCL na dolní konãeti-
nû. Sem se zafiazují varianty difuzního velkobunûãného
lymfomu z WHO klasifikace, jako je anaplastick˘ nebo
plazmoblastick˘ subtyp nebo velkobunûãn˘ B-lymfom
s ãetn˘mi T-buÀkami a histiocyty. Plazmoblastické lym-
fomy se vyskytují v˘hradnû jen u imunosuprimovan˘ch
pacientÛ.

Navíc se sem mÛÏe zafiadit vzácn˘ podtyp, intrava-
skulární velkobunûãn˘ B-lymfom, kter˘ je charakteri-
zován nahromadûním velk˘ch nádorov˘ch B-bunûk
uvnitfi krevních cév, nejvíce v CNS, plicích a kÛÏi. Kli-

Obr. 4. Primární koÏní lymfom z folikulárních center
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nicky se zjistí pfiedev‰ím na dolních konãetinách nebo
trupu fialová loÏiska a teleangiektazie. Mikroskopicky
jsou dilatované cévy v koriu a podkoÏí vyplnûné velk˘-
mi B-buÀkami. K terapii se pouÏívá kombinovaná che-
moterapie, prognóza je lep‰í pfii samotném koÏním posti-
Ïení.

ZÁVùR

Nová WHO-EORTC klasifikace pfiedstavuje dÛleÏit˘
krok kupfiedu, neboÈ ukonãila diskusi, zda je lep‰í pouÏívat
klasifikaci WHO nebo EORTC, a pfiispûla k jednotné dia-
gnóze koÏních lymfomÛ a tím i k jejich jednotnému léãení
(4). Lépe byly také definovány nûkteré kontroverzní skupi-
ny lymfomÛ, coÏ umoÏnilo i lep‰í rozli‰ení indolentních
a agresivních typÛ, a tím první v˘bûr vhodné terapie.
V nûkter˘ch pfiípadech je klasifikace stále obtíÏná, protoÏe
vyÏaduje pfiesné klinickopatologické korelace a ãetné kom-
plementární techniky ke stanovení definitivní diagnózy.
V budoucnosti se oãekává, Ïe dal‰í probíhající studie zkou-
mající profily exprese genÛ a proteinÛ pomohou je‰tû více
porozumût molekulární patogenezi lymfomÛ a najít jiÏ
dokonalá definitivní klasifikaãní schémata i nové moleku-
lární cíle pro diagnózu a terapeutickou intervenci.
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1. Která klasifikace je nejlep‰í pro hodnocení primárních
koÏních lymfomÛ?
a) REAL
b) WHO
c) EORTC
d) WHO-EORTC

2. Kter˘ primární koÏní lymfom je nejãastûj‰í?
a) Sézaryho syndrom
b) primární koÏní lymfom z folikulárních center
c) mycosis fungoides
d) lymfomatoidní papulóza

3. Mezi triádu Sézaryho syndromu nepatfií:
a) erytrodermie
b) hyperkeratózy dlaní a plosek
c) lymfadenopatie
d) nález Sézaryho T-bunûk v krvi

4. Kter˘ lymfom patfií mezi tzv. MALT lymfomy vysky-
tující se na sliznicích?
a) primární koÏní B-lymfom marginální zóny
b) primární koÏní lymfom z folikulárních center
c) mimouzlinov˘ NK/T-bunûãn˘ lymfom, nosní typ
d) primární koÏní anaplastick˘ velkobunûãn˘ lym-

fom

5. T-bunûãná leukémie dospûl˘ch souvisí s infekcí:
a) Borrelia burgdorferi
b) EBV
c) HTLV-1
d) HSV

6. Extrakorporální fotoferéza se doporuãuje k léãení:
a) koÏních B-lymfomÛ
b) Sézaryho syndromu
c) pagetoidní retikulózy
d) lymfomatoidní papulózy

7. Mezi primární koÏní CD30+ lymfoproliferativní
nemoci patfií:
a) T-bunûãn˘ lymfom typu subkutánní panikulitidy
b) lymfomatoidní papulóza
c) T-bunûãná leukémie/lymfom dospûl˘ch
d) primární koÏní periferní T-bunûãn˘ lymfom

8. Jako T-bunûãn˘ lymfom typu subkutánní panikulitidy
se podle nové klasifikace oznaãuje lymfom s:
a) CD8+, α/β+ T-bunûãn˘m fenotypem
b) CD8-, γ/δ T-bunûãn˘m fenotypem
c) CD4+/CD56+ fenotypem
d) pomûrem CD4/CD8 vy‰‰ím neÏ 10

9. U pokroãilé mycosis fungoides a Sézaryho syndromu
se novû popisuje úspû‰né léãení:
a) protilátkou anti-CD20
b) PUVA
c) alogenní transplantací kmenov˘ch bunûk krve-

tvorby
d) ozáfiením elektronov˘mi paprsky

10. Mezi varianty mycosis fungoides nepatfií:
a) folikulární mucinóza
b) granulomatózní ochablá kÛÏe
c) pagetoidní retikulóza
d) koÏní T-lymfom typu hydroa vacciniforme

DO·KOLOVÁNÍ LÉKA¤Ò – KONTROLNÍ TEST

NOVÁ WHO-EORTC KLASIFIKACE KOÎNÍCH LYMFOMÒ

Pozn. Správné odpovědi na otázky kontrolního testu budou uveřejněny v příštím čísle časopisu. Ti z vás, kteří chtějí být zařazeni

do slosování o ceny 81. ročníku časopisu roku 2006, nechť zašlou správné odpovědi na kontrolní test na adresu redakce vždy nejpo-

zději do jednoho měsíce od vydání daného čísla.

Správné odpovûdi na otázky kontrolního testu k ãlánku:

Skofiepová,  M.: „Dermatomykologická diagnostika – co lze vyãíst z louhového preparátu“ publikovaném v ã. 1/2006

Správné odpovûdi: 1c, 2a, 3d, 4c, 5b, 6a, 7c, 8c, 9b, 10c.
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