D1_2010:Sestava 1 5.2.2010 10:06 Stranka 29 - fE’*'

Kazuistiky Ces-slov Derm, 85, 2010, No. 1, p. 29-32

Mycosis fungoides — folikulotropni varianta

Szakos H., Pizinger K.

Dermatovenerologicka klinika LF UK a FN Plzen
prednosta prof. MUDr. Karel Pizinger, CSc.

Souhrn

Mycosis fungoides — folikulotropni varianta

Nl

Mycosis fungoides (MF) se Fadi mezi T-bunééné lymfomy s nizkym stupném malignity a s primarnim
koZznim postizenim. Onemocnéni predstavuje téméi polovinu vSech lymfomu postihujicich kazi. Jde
o epidermotropni T-lymfom charakterizovany proliferaci T-lymfocyti s cerebriformnimi jadry.

Klasicka varianta MF obvykle probiha ve tfech stadiich, tj. premykotickém, infiltrativnim
a tumoréznim. Mezi méné ¢asté varianty patri folikulotropni MF predstavujici asi 10 % ze vSech pripada,
ktera typicky postihuje muZe ve 4.-5. dekadé Zivota, miva horsi prognézu nez klasické formy a predevsim
odlisny klinicky vzhled. Autofi uvadéji kazuistiku této vzacné formy mycosis fungoides a chtéji upozornit
na mozné diferencialné diagnostické problémy zvlasté v poc¢atcich onemocnéni.
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Summary

Myecosis Fungoides — Folliculotropic Variant

Mycosis fungoides (MF) belongs to T-cell lymphomas with a low grade of malignity and primary skin
involvement. The disease represents almost the half of all skin lymphomas. It is a epidermotropic T-lym-
phoma characterized by the proliferation of T-lymphocytes with cerebriform nuclei. Classic variant of MF
usually has three stages: praemycotic, infiltrative and tumour one. The folliculotropic variant is less com-
mon, represents 10% of cases, typically affects males in the 4th-5th decade, has a worse prognosis than clas-
sic variant and mainly has a different clinical appearance. Authors describe the case of this rare mycosis
fungoides type and draw attention to difficulties in the early differential diagnostics.

Key words: mycosis fungoides — folliculotropic variant

J hyperkeratotickd, pustul6zni, palmoplantirni, psoriazi-
UvOD formni a granulomat6zni forma MF (1). Vzacné nélezy
napodobuji acanthosis nigricans a lichen planus (5).

Mycosis fungoides (MF) se fadi podle WHO-EORTC
klasifikace mezi T-bunécné lymfomy s nizkym stupném
malignity a s primarnim koZnim postizenim (1). Onemoc-  pPOPIS PRIPADU
néni piedstavuje téméf polovinu vSech lymfomu postihu-
jicich kazi. Jde o epidermotropni T-lymfom charakterizo-
vany proliferaci T-lymfocytd s typickymi cerebriformnimi Pacientem byl 52lety muZ, ktery byl doporucen
jadry (7). Nemoc pojmenoval jako mycosis fungoides k vySetieni na naSi ambulanci pro koZni nélez za boltcem
v 1. 1806 Alibert podle koZnich tumori vznikajicich ~ @ na krku. Rodinnd anamnéza byla bezvyznamna a sam

v termindlnim stadiu onemocnéni, které vzhledem napo- pacient dosud vazn&ji nestonal.

dobovaly klobouky hub (3). Prvni koZni potiZe mél vSak jiZ pfed deseti lety, kdy se
Klasick4 varianta MF obvykle probihd ve tfech stadi- ~ Na trupu postupné objevily ne piilis zfetelné olupujici se

ich, tj. premykotickém, infiltrativnim a tumor6znim. Dal-  €rytémové plochy. Postupné mu také zaCaly vypadavat

§i varianty zahrnuji: folikulotropni MF, pagetoidni retiku- vlasy az vznikla totalni alopecie. Pfed 2 lety vznikl poma-

16zu, granulomat6zni ochablou kiiZi (angl. granulomatous Iu se zvétSujici polokulovity tumor retroaurikularné vlevo,
slack skin), syringotropni a sporadicky se vyskytujici vari- ~ Pro Ktery byl pacient v pribéhu téchto let opakovan&
anty, jako jsou bulzni, hypopigmentovana, verukézni / ~ VySetien otorinolaryngologem a stomatologem, ale ne der-
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matologem. Pacientovi byla provedena pro tento nilez
fada vySetieni jako napiiklad sonografické vysetfeni meék-
kych tkani, CT vySetfeni krku, PET CT a také probatorni
excize z tumordzniho projevu s histologickym zavérem
chronickd abscedujici parotitida se zanétlivym infiltratem
s ptimési lymfocytd T a B. VySeteni CT hrudniku proka-
zalo zmnoZené mediastindlni lymfatické uzliny bez zna-
mek maligni infiltrace.

Béhem prvniho vySetieni pacienta na nasi ambulanci
jsme predevsim opakovali koZni biopsii z tumoru za levym
boltcem.

Objektivni kozni nalez: V koZnim nilezu dominova-
lo retroaurikularni, tuhé, tumordzni lozisko 6x4 cm veli-
ké, syté Cervenofialové barvy (obr.1). Kromé toho mél
pacient na hrudniku a koncetinich nékolik nepfesné ohra-
ni¢enych loZisek aZ ploch nacervenalé barvy, lehce se olu-
pujicich s rozsitenim usti folikultl (obr.2). Pacient mél déle
totalni alopecii opét se zietelnym roz§ifenim folikuld na
hlavé (obr.3) a v obliceji vicecetné Zlutavé papule do 3 mm
veliké charakteru drobnych cyst (obr.4). KiiZe na dlanich
se diftzné olupovala. Nemocny nemél subjektivni potiZe.

Histologicky nalez z kozni biopsie: Provedli jsme 2
probatorni excize (okraj tumoru na krku, loZisko na boku).

Obr. 1. Tumorézni lozisko na hlavé, ztrata vlasu.

Obr. 2. Infiltra¢ni stadium, loZiska na bocich.
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Obr. 3. Detail na kuzi hlavy bez vlasi s folikuldarni hyperke-
ratézou.

Obr. 4. Zietelné folikularné vazané papuly na tvarich.

Obr. 5. Buné¢ny infiltrat v okoli folikulia, HE x200

V obou je zachycena akantotickd epidermis, v rohové vrst-
vé je misty parakerat6za. Pod epidermis je nesouvisly
buné¢ny infiltrat, ktery je vyraznéjsi perivaskularné. Mis-
ty je naznaCeny epidermotropismus. Infiltrit je daleko
vyraznéjsi kolem folikulll s pronikdnim bunék dovniti sté-
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ny folikulu (folikulotropismus), zfetelna je i folikularni
hyperkerat6za (obr. 5, excize z loZiska na boku). Lymfocy-
ty se nékde lisi ve velikosti a maji cerebriformni jadra.
Ojedinéle se najdou i plazmatické buiiky a eozinofily.
Buné¢ny infiltrit z excize na krku je hustsi a §ifi se do hlu-
bokého koria, nékde jsou v této excizi zachyceny
i vicejaderné buriky kolem folikulti. Barveni na mucin bylo
negativni.

Imunohistochemické vySetireni: Nadorové buiiky jsou
CD3+ (obr.6), CD4-, CD8+, CD20-, CD30-.

Laboratorni vySetfeni: Hodnoty laboratorniho vyset-
feni krevniho obrazu a diferencidlniho rozpoctu byly ve
fyziologickych mezich. Provedené vySetfeni cirkulujicich
lymfocytl pritokovou cytometrii na hematoonkologii rov-
néZ neprokizalo patologické odchylky.

Nésledné byl pacient pifedan do péfe onkologi
k provedeni paliativniho ozafeni tumoru za boltcem a na
stehné. Po ozareni doSlo k regresi ndlezu a zhojeni depig-
mentovanou jizvou. Z rodinnych divodil pacient odmitl
celotélové ozdfeni svazkem elektrontt (TSEB, angl. total
skin electron beam). Vyhledové jsme zvaZovali PUVA
terapii ¢i imunoterapii interferonem o. Pacient se ale na
planovana vysetfeni a kontroly nedostavil a jeho osud ndm
neni znam.

Obr. 6. V infiltratu pirevazujici CD3+ lymfocyty, x200

DISKUSE

Folikulotropni varianta mycosis fungoides (MF) patii
mezi ziidka se vyskytujici onemocnéni a piedstavuje pou-
ze 10 % ze vSech ptipadit MF (5). Typicky postihuje vice
muze (10:1) ve 4.-5. dekadé zivota, vzdcné mohou byt
postiZeny déti a mladi dospéli (10).

V klinickém nalezu dominuji folikuldrné vdzané papu-
le, akneiformni 1€ze, indurovand loZiska az tumory. Typic-
kymi misty postiZeni jsou oblicej, hlava a krk. KoZni nilez
je proto pravidelné doproviazen totdlni alopecii.
U folikulotropni mycosis fungoides jsou typicky popisova-
na infiltrovana loZiska v oblasti obo¢i se ztratou ochlupe-

- @

ni. KoZni tumory mohou vznikat de novo nebo v mistech
predchozich erytémovych nebo infiltrovanych loZisek.
Cast4 je sekundarni bakteridlni infekce tumorii. Nemoc
nékdy provazi velmi intenzivni pruritus, ktery byva vice
vyjadien neZ u klasické varianty MF a je spolehlivym uka-
zatelem progrese onemocnéni.

Pacienta s folikulotropni variantou lze téZzko zatadit
mezi klinickopatologickd stadia, ktera plati pro klasickou
formu MF. Progné6za byva hor$i neZ mivaji klasické for-
my. Preziti 5 let se u folikulotropni MF uvadi 80 % ( 9).

Histologicky je folikulotropni MF charakterizovana pfi-
tomnosti monomorfnich infiltrath sloZenych z proli-
ferujicich T-lymfocytd uloZenych pfedevsim kolem a ve
sténé folikulll (tzv. folikulotropismus), pouze ojedinéle
v epidermis (8). Imunofenotypicky jde nej¢astéji o T-lym-
focyty CD3+, CD4+, CDS8-, CD30+ (4). Vzicnégji se
zaznamend CD8+ (cytotoxické lymfocyty), jak tomu bylo
i u naSeho nemocného (na rozdil od ¢astéjs$i CD4+ pomoc-
nych T lymfocytf). Rada pifpadil je doprovazena nilezem
folikularné uloZenych depozit mucinu (folikuldrni muci-
noéza), jejimz nasledkem vznika alopecie. Ptipady foliku-
lotropni MF bez nilezu mucinu jsou nékdy také oznaco-
vany jako folikulocentrickd ¢i pilotropni mycosis
fungoides. Posledni studie ukazuji, Ze ptitomnost foliku-
larni mucinézy neni az tak podstatnd a neovlifiuje progre-
si nemoci nebo jeji klinické chovéni. Prognéza je dana pré-
vé hloubkou folikuldrné a perifolikularné uloZenych
infiltratt. U naSeho nemocného jsme mucin neprokézali.

Lécba folikulotropni MF je svizelnd a ¢asto netispé$na.
Diivodem netspéchu je prave hloubka uloZenych infiltra-
tl v oblasti vlasového folikulu. V dvahu ptichdzi PUVA
terapie, uziva se lokdlni aplikace emulze s obsahem nitr6-
zomocoviny (BCNU, karmustin), dile celotélovi elektro-
nova sprcha (TSEB). Alternativou mtiZze byt kombinace
PUVA terapie, retinoidi nebo rexinoidid (bexaroten)
a interferonu o (6). K 1é¢bé tumortl se pouZziva radiotera-
pie. V posledni dobé se zaznamenaly i Uspéchy s lokalni
aplikaci imiquimodu (2), které vSak zatim nebyly potvrze-
ny v kontrolovanych studiich.

ZAVER

Cilem nasi préce je ukdzat vzacny a urcité zajimavy pfi-
pad onemocnéni, s kterym se miZeme kdykoli setkat
v naSich ambulancich a ktery ndm (pokud o této formé
nebudeme védeét) bude délat diagnostické problémy. Je vel-
mi jednoduchym pfikladem toho, jak je nutné vySetfovat
kuzi celého téla a nezaméfovat se pouze na jediné misto.
Pro nés byl pripad zajimavy také tim, Ze trvalo téméf 2
roky, neZ se nemocny pies rizné obory dostal
k dermatologovi. Posledni véci, o které je vhodné se zmi-
nit, je nutnost klinické a histopatologické korelace nalez.
Nebylo na$im cilem uvadét nékteré abnormality, napiiklad
v imunohistochemickém vySetfeni, ¢i rozebirat detailné
moZznosti terapie.
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Ekzémy a dermatitidy patfi mezi nej¢astéjsi kozni choroby v ordinaci der-
matologa, ale i praktického Iékafe pro dospélé a déti. Mezi nejznaméjsi,
ale takeé terapeuticky nejnaro¢néjsi, patfi atopicka dermatitida, seboroicka
dermatitida, mikrobialni ekzém a statis dermatitida u chronické zilni insu-
ficience. Z pohledu koznich chorob z povolani jsou to pfedevSim kontakt-
né alergickeé ¢i iritativni dermatitidy. V druhém akualizovaném vydani zame-
feném na praxi jsou uvedeny zakladni diagnostické a diferencialné
diagnostickeé algoritmy, rozebrany zasady komplexni 1é€by a prevence,
a podrobnéji rozvedeny kapitoly zevni 1é¢by — z koplementarnich 1éCiv pre-
devSim emoliencia a balneoterapie, z diferentnich lé€iv pak pravidla
a rezimy lécby kortikosteroidy a lokalnimi imunomodulatory. V pfehledu jsou uvedeny i dalSi, méné obvyklé i
vyzkumné moznosti [éCby.
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Objednavky zasilejte e-mailem nebo postou: Nakladatelské a tiskové stiedisko CLS JEP, Sokolska 31,
120 26 Praha 2, fax: 224 266 226, e-mail: nts@cls.cz. Na objednavce laskavé uvedte i jméno ¢asopisu,
v némz jste se o knize dozvédéli.
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