
Mycosis fungoides – folikulotropní varianta

Szakos H., Pizinger K.

Dermatovenerologická klinika LF UK a FN PlzeÀ
pfiednosta prof. MUDr. Karel Pizinger, CSc.

Souhrn

Mycosis fungoides – folikulotropní varianta

Mycosis fungoides (MF) se fiadí mezi T-bunûãné lymfomy s nízk˘m stupnûm malignity a s primárním
koÏním postiÏením. Onemocnûní pfiedstavuje témûfi polovinu v‰ech lymfomÛ postihujících kÛÏi. Jde
o epidermotropní T-lymfom charakterizovan˘ proliferací T-lymfocytÛ s cerebriformními jádry.

Klasická varianta MF obvykle probíhá ve tfiech stadiích, tj. premykotickém, infiltrativním
a tumorózním. Mezi ménû ãasté varianty patfií folikulotropní MF pfiedstavující asi 10 % ze v‰ech pfiípadÛ,
která typicky postihuje muÏe ve 4.–5. dekádû Ïivota, mívá hor‰í prognózu neÏ klasické formy a pfiedev‰ím
odli‰n˘ klinick˘ vzhled. Autofii uvádûjí kazuistiku této vzácné formy mycosis fungoides a chtûjí upozornit
na moÏné diferenciálnû diagnostické problémy zvlá‰tû v poãátcích onemocnûní.
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Summary

Mycosis 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.
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ÚVOD

Mycosis fungoides (MF) se fiadí podle WHO-EORTC
klasifikace mezi T-bunûãné lymfomy s nízk˘m stupnûm
malignity a s primárním koÏním postiÏením (1). Onemoc-
nûní pfiedstavuje témûfi polovinu v‰ech lymfomÛ postihu-
jících kÛÏi. Jde o epidermotropní T-lymfom charakterizo-
van˘ proliferací T-lymfocytÛ s typick˘mi cerebriformními
jádry (7). Nemoc pojmenoval jako mycosis fungoides
v r. 1806 Alibert podle koÏních tumorÛ vznikajících
v terminálním stadiu onemocnûní, které vzhledem napo-
dobovaly klobouky hub (3).

Klasická varianta MF obvykle probíhá ve tfiech stadi-
ích, tj. premykotickém, infiltrativním a tumorózním. Dal-
‰í varianty zahrnují: folikulotropní MF, pagetoidní retiku-
lózu, granulomatózní ochablou kÛÏi (angl. granulomatous
slack skin), syringotropní a sporadicky se vyskytující vari-
anty, jako jsou bulózní, hypopigmentovaná, verukózní /

hyperkeratotická, pustulózní, palmoplantární, psoriazi-
formní a granulomatózní forma MF (1). Vzácnû nálezy
napodobují acanthosis nigricans a lichen planus (5).

POPIS P¤ÍPADU

Pacientem byl 52let˘ muÏ, kter˘ byl doporuãen
k vy‰etfiení na na‰i ambulanci pro koÏní nález za boltcem
a na krku. Rodinná anamnéza byla bezv˘znamná a sám
pacient dosud váÏnûji nestonal.

První koÏní potíÏe mûl v‰ak jiÏ pfied deseti lety, kdy se
na trupu postupnû objevily ne pfiíli‰ zfietelné olupující se
erytémové plochy. Postupnû mu také zaãaly vypadávat
vlasy aÏ vznikla totální alopecie. Pfied 2 lety vznikl poma-
lu se zvût‰ující polokulovit˘ tumor retroaurikulárnû vlevo,
pro kter˘ byl pacient v prÛbûhu tûchto let opakovanû
vy‰etfien otorinolaryngologem a stomatologem, ale ne der-
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matologem. Pacientovi byla provedena pro tento nález
fiada vy‰etfiení jako napfiíklad sonografické vy‰etfiení mûk-
k˘ch tkání, CT vy‰etfiení krku, PET CT a také probatorní
excize z tumorózního projevu s histologick˘m závûrem
chronická abscedující parotitida se zánûtliv˘m infiltrátem
s pfiímûsí lymfocytÛ T a B. Vy‰etfiení CT hrudníku proká-
zalo zmnoÏené mediastinální lymfatické uzliny bez zná-
mek maligní infiltrace.

Bûhem prvního vy‰etfiení pacienta na na‰i ambulanci
jsme pfiedev‰ím opakovali koÏní biopsii z tumoru za lev˘m
boltcem.

Objektivní koÏní nález: V koÏním nálezu dominova-
lo retroaurikulární, tuhé, tumorózní loÏisko 6x4 cm veli-
ké, sytû ãervenofialové barvy (obr.1). Kromû toho mûl
pacient na hrudníku a konãetinách nûkolik nepfiesnû ohra-
niãen˘ch loÏisek aÏ ploch naãervenalé barvy, lehce se olu-
pujících s roz‰ífiením ústí folikulÛ (obr.2). Pacient mûl dále
totální alopecii opût se zfieteln˘m roz‰ífiením folikulÛ na
hlavû (obr.3) a v obliãeji víceãetné Ïlutavé papule do 3 mm
veliké charakteru drobn˘ch cyst (obr.4). KÛÏe na dlaních
se difúznû olupovala. Nemocn˘ nemûl subjektivní potíÏe.

Histologick˘ nález z koÏní biopsie: Provedli jsme 2
probatorní excize (okraj tumoru na krku, loÏisko na boku).

V obou je zachycena akantotická epidermis, v rohové vrst-
vû je místy parakeratóza. Pod epidermis je nesouvisl˘
bunûãn˘ infiltrát, kter˘ je v˘raznûj‰í perivaskulárnû. Mís-
ty je naznaãen˘ epidermotropismus. Infiltrát je daleko
v˘raznûj‰í kolem folikulÛ s pronikáním bunûk dovnitfi stû-

Obr. 1. Tumorózní loÏisko na hlavû, ztráta vlasÛ.

Obr. 4. Zfietelné folikulárnû vázané papuly na tváfiích.

Obr. 5. Bunûãn˘ infiltrát v okolí folikulÛ, HE x200

Obr. 3. Detail na kÛÏi hlavy bez vlasÛ s folikulární hyperke-
ratózou.

Obr. 2. Infiltraãní stadium, loÏiska na bocích.
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ny folikulu (folikulotropismus), zfietelná je i folikulární
hyperkeratóza (obr. 5, excize z loÏiska na boku). Lymfocy-
ty se nûkde li‰í ve velikosti a mají cerebriformní jádra.
Ojedinûle se najdou i plazmatické buÀky a eozinofily.
Bunûãn˘ infiltrát z excize na krku je hust‰í a ‰ífií se do hlu-
bokého koria, nûkde jsou v této excizi zachyceny
i vícejaderné buÀky kolem folikulÛ. Barvení na mucin bylo
negativní.

Imunohistochemické vy‰etfiení: Nádorové buÀky jsou
CD3+ (obr.6), CD4-, CD8+, CD20-, CD30-.

Laboratorní vy‰etfiení: Hodnoty laboratorního vy‰et-
fiení krevního obrazu a diferenciálního rozpoãtu byly ve
fyziologick˘ch mezích. Provedené vy‰etfiení cirkulujících
lymfocytÛ prÛtokovou cytometrií na hematoonkologii rov-
nûÏ neprokázalo patologické odchylky.

Následnû byl pacient pfiedán do péãe onkologÛ
k provedení paliativního ozáfiení tumoru za boltcem a na
stehnû. Po ozáfiení do‰lo k regresi nálezu a zhojení depig-
mentovanou jizvou. Z rodinn˘ch dÛvodÛ pacient odmítl
celotûlové ozáfiení svazkem elektronÛ (TSEB, angl. total
skin electron beam). V˘hledovû jsme zvaÏovali PUVA
terapii ãi imunoterapii interferonem α. Pacient se ale na
plánovaná vy‰etfiení a kontroly nedostavil a jeho osud nám
není znám.

ní. KoÏní tumory mohou vznikat de novo nebo v místech
pfiedchozích erytémov˘ch nebo infiltrovan˘ch loÏisek.
âastá je sekundární bakteriální infekce tumorÛ. Nemoc
nûkdy provází velmi intenzivní pruritus, kter˘ b˘vá více
vyjádfien neÏ u klasické varianty MF a je spolehliv˘m uka-
zatelem progrese onemocnûní.

Pacienta s folikulotropní variantou lze tûÏko zafiadit
mezi klinickopatologická stadia, která platí pro klasickou
formu MF. Prognóza b˘vá hor‰í neÏ mívají klasické for-
my. PfieÏití 5 let se u folikulotropní MF uvádí 80 % ( 9).

Histologicky je folikulotropní MF charakterizována pfií-
tomností monomorfních infiltrátÛ sloÏen˘ch z proli-
ferujících T-lymfocytÛ uloÏen˘ch pfiedev‰ím kolem a ve
stûnû folikulÛ (tzv. folikulotropismus), pouze ojedinûle
v epidermis (8). Imunofenotypicky jde nejãastûji o T-lym-
focyty CD3+, CD4+, CD8-, CD30+ (4). Vzácnûji se
zaznamená CD8+ (cytotoxické lymfocyty), jak tomu bylo
i u na‰eho nemocného (na rozdíl od ãastûj‰í CD4+ pomoc-
n˘ch T lymfocytÛ). ¤ada pfiípadÛ je doprovázena nálezem
folikulárnû uloÏen˘ch depozit mucinu (folikulární muci-
nóza), jejímÏ následkem vzniká alopecie. Pfiípady foliku-
lotropní MF bez nálezu mucinu jsou nûkdy také oznaão-
vány jako folikulocentrická ãi pilotropní mycosis
fungoides. Poslední studie ukazují, Ïe pfiítomnost foliku-
lární mucinózy není aÏ tak podstatná a neovliÀuje progre-
si nemoci nebo její klinické chování. Prognóza je dána prá-
vû hloubkou folikulárnû a perifolikulárnû uloÏen˘ch
infiltrátÛ. U na‰eho nemocného jsme mucin neprokázali.

Léãba folikulotropní MF je svízelná a ãasto neúspû‰ná.
DÛvodem neúspûchu je právû hloubka uloÏen˘ch infiltrá-
tÛ v oblasti vlasového folikulu. V úvahu pfiichází PUVA
terapie, uÏívá se lokální aplikace emulze s obsahem nitró-
zomoãoviny (BCNU, karmustin), dále celotûlová elektro-
nová sprcha (TSEB). Alternativou mÛÏe b˘t kombinace
PUVA terapie, retinoidÛ nebo rexinoidÛ (bexaroten)
a interferonu α (6). K léãbû tumorÛ se pouÏívá radiotera-
pie. V poslední dobû se zaznamenaly i úspûchy s lokální
aplikací imiquimodu (2), které v‰ak zatím nebyly potvrze-
ny v kontrolovan˘ch studiích.

ZÁVùR

Cílem na‰í práce je ukázat vzácn˘ a urãitû zajímav˘ pfií-
pad onemocnûní, s kter˘m se mÛÏeme kdykoli setkat
v na‰ich ambulancích a kter˘ nám (pokud o této formû
nebudeme vûdût) bude dûlat diagnostické problémy. Je vel-
mi jednoduch˘m pfiíkladem toho, jak je nutné vy‰etfiovat
kÛÏi celého tûla a nezamûfiovat se pouze na jediné místo.
Pro nás byl pfiípad zajímav˘ také tím, Ïe trvalo témûfi 2
roky, neÏ se nemocn˘ pfies rÛzné obory dostal
k dermatologovi. Poslední vûcí, o které je vhodné se zmí-
nit, je nutnost klinické a histopatologické korelace nálezÛ.
Nebylo na‰ím cílem uvádût nûkteré abnormality, napfiíklad
v imunohistochemickém vy‰etfiení, ãi rozebírat detailnû
moÏnosti terapie.

Obr. 6. V infiltrátu pfievaÏující CD3+ lymfocyty, x200

DISKUSE

Folikulotropní varianta mycosis fungoides (MF) patfií
mezi zfiídka se vyskytující onemocnûní a pfiedstavuje pou-
ze 10 % ze v‰ech pfiípadÛ MF (5). Typicky postihuje více
muÏe (10:1) ve 4.–5. dekádû Ïivota, vzácnû mohou b˘t
postiÏeny dûti a mladí dospûlí (10).

V klinickém nálezu dominují folikulárnû vázané papu-
le, akneiformní léze, indurovaná loÏiska aÏ tumory. Typic-
k˘mi místy postiÏení jsou obliãej, hlava a krk. KoÏní nález
je proto pravidelnû doprovázen totální alopecií.
U folikulotropní mycosis fungoides jsou typicky popisová-
na infiltrovaná loÏiska v oblasti oboãí se ztrátou ochlupe-
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Anotace:
Ekzémy a dermatitidy patří mezi nejčastější kožní choroby v ordinaci der-
matologa, ale i praktického lékaře pro dospělé a děti. Mezi nejznámější,
ale také terapeuticky nejnáročnější, patří atopická dermatitida, seboroická
dermatitida, mikrobiální ekzém a statis dermatitida u chronické žilní insu-
ficience. Z pohledu kožních chorob z povolání jsou to především kontakt-
ně alergické či iritativní dermatitidy.V druhém akualizovaném vydání zamě-
řeném na praxi jsou uvedeny základní diagnostické a diferenciálně
diagnostické algoritmy, rozebrány zásady komplexní léčby a prevence,
a podrobněji rozvedeny kapitoly zevní léčby – z koplementárních léčiv pře-
devším emoliencia a balneoterapie, z diferentních léčiv pak pravidla

a režimy léčby kortikosteroidy a lokálními imunomodulátory. V přehledu jsou uvedeny i další, méně obvyklé či
výzkumné možnosti léčby.

Objednávky zasílejte e-mailem nebo poštou: Nakladatelské a tiskové středisko ČLS JEP, Sokolská 31,
120 26 Praha 2, fax: 224 266 226, e-mail: nts@cls.cz. Na objednávce laskavě uveďte i jméno časopisu,
v němž jste se o knize dozvěděli.
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