
Čes-slov derm, 88, 2013, No. 1, p. 1–56 17

kazuistiky

Lymfomatoidní papulóza
Horáčková P.1, Drlík L.1, Pock L.2, Jašková E.3

1Dermatovenerologické oddělení, Šumperská nemocnice, a. s.
prim. MUDr. Lubomír Drlík

2Dermatohistopatologická laboratoř, Praha 8 
vedoucí lékař doc. MUDr. Lumír Pock, CSc.

3Dermatovenerologické oddělení, Slezská nemocnice v Opavě
prim. MUDr. Eva Jašková

SOUHRN

Lymfomatoidní papulóza (LyP) je vzácné chronické onemocnění neznámé etiologie řadící se ke kožním T-buněčným lymfomům níz-
ké malignity. Postihuje převážně osoby mezi 30. a 40. rokem života, sporadicky se vyskytuje v dětském věku. Uvádíme 2 případy
38letého muže a 7leté dívky s diagnózou LyP, které se manifestují recidivujícími papulózními projevy na trupu a končetinách, histo-
logický podklad těchto projevů a vliv lokální a celkové terapie na jejich hojení. 
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SUMMARY
Lymphomatoid Papulosis

Lymphomatoid papulosis (LyP) is a rare skin disease of unknown etiology belonging to the indolent cutaneous T-cell lymphomas, af-
fecting mostly persons between 30 and 40 years of age. Few isolated cases appear in childhood. We present 2 cases of a 38-year-old
man and a 7-year-old girl with the diagnosis of LyP manifesting with waxing a waning papular eruptions on the trunk and limbs, hi-
stological background of  lesions and clinical effect of local and systemic therapy. 
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ÚVOD

Lymfomatoidní papulóza (LyP) je definována jako
chronické, recidivující, spontánně odeznívající papulono-
dulární kožní onemocnění s histologickými projevy napo-
dobujícími maligní lymfomy. Jedná se o vzácné onemoc-
nění (incidence u dospělých 1,2–1,9 na 1 milion, u dětí
přesná incidence není známa). LyP popsal Macaulay v ro-
ce 1968 jako klinicky benigní onemocnění s histologic-
kým nálezem maligního vzhledu. Vzhledem k tomu, že
existují překryvné klinické a histologické obrazy, je LyP
nejlépe řadit k lymfomům nízké malignity [1, 4, 5, 11, 15,
18, 22, 24]. Jedná se o poměrně vzácné onemocnění, pro-
to uvádíme případy dvou našich nemocných.

POPIS PŘÍPADŮ

Případ 1
Třicetiosmiletý muž byl v roce 1998 léčen pro erythema

chronicum migrans, v roce 2009 pro chlamydiovou uretriti-
du, jinak byl zdráv. Alergiemi netrpí, pracuje jako řidič. Do-

sud neužíval žádné léky, mimo průjmového onemocnění asi
dva týdny před výsevem kožních projevů neměl zdravotní
problémy.

Poprvé byl vyšetřen v kožní ambulanci v roce 2008,
tehdy stav imponoval jako maloložisková parapsoriasis
en plaques s histologickým nálezem chronická superfi-
ciální dermatitida bez patognomických rysů. Léčba lokál-
ními steroidy s dobrým terapeutickým efektem a vymize-
ním morf. Projevy však občasně recidivovaly. V květnu
2011 proběhla ataka výsevu drobných papul na bocích tru-
pu, léčeno rovněž kortikosteroidním externem, ke zhojení
došlo během několika týdnů. 

Koncem října 2011 se dostavil do kožní ambulance na
vyšetření pro asi týden trvající výsev nesvědivých, červe-
ných papul až nodulů na trupu velikosti do 10 mm v průmě-
ru, z nichž některé v centru vykazovaly přítomnost krust
a příškvarů (obr. 1). Aktuální projevy byly klinicky blízké
obrazu pityriasis lichenoides et varioliformis acuta
(PLEVA). V histologickém obraze byla popsána hyperkera-
tóza, parakeratóza, akantóza a papilomatóza, nečetné apo-
ptotické keratinocyty ve stratum spinosum, ložiskovitě
spongióza, ve středním koriu perivaskulárně středně husté
infiltráty lymfocytů s příměsí histiocytů a nečetných frag-
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mentů polynukleárů. Lymfocyty byly převážně CD3 pozi-
tivní, velké buňky s velkým nepravidelným jádrem CD30
pozitivní, ojedinělé buňky přecházely do epidermis
(obr. č. 2, 3). Na základě klinického a histologického vyšet-
ření byla stanovena diagnóza LyP. 

Byla ordinována 1krát denně krém-pasta obsahující 1 %
clotrimazolu a 0,25 % hexamidindiisetionátu, dále 2krát
denně mast s 0,05 % betamethazondipropionátu a 0,1 %
gentamicinu, perorálně doxycyclinum 200 mg denně po do-
bu 14 dnů. V krevních odběrech byly zjištěny vysoké hod-
noty antistreptolyzinu O – 778 IU/ml (ref. 0–200) a revma-
toidního faktoru IgM 49,0 IU/ml (ref. 0–20) při normální
hodnotě C-reaktivního proteinu. Další laboratorní vyšetření
– krevní obraz s diferenciálním rozpočtem bílých krvinek,
biochemické vyšetření včetně laktátdehydrogenázy a beta-2
mikroglobulinu bylo bez významných odchylek, stejně tak
i antinukleární faktor a ENA-profil. Protilátky proti chlamy-
diím a yersiniím a vyšetření anti-HIV byly negativní. Proká-
zala se zvýšená hladina paměťových protilátek IgG proti vi-
ru Epstein-Barrové – index 6,70 (norma do 0,8), herpes sim-
plex viru-1 – 8,65 IP (norma pod 0,90 IP), viru varicella-
zoster – 1,20 IP (norma pod 0,90) a parvoviru B 19 – 9,65
IU/ml (norma pod 3,60), přičemž  protilátky IgM ve všech
uvedených vyšetřeních byly negativní. Vyšetření moči a mo-
čového sedimentu bylo bez patologického nálezu, RTG plic
a ultrazvukové vyšetření lymfatických uzlin a břišních orgá-
nů byly negativní. Pro nehojení kožních projevů byl v polo-
vině listopadu přidán do terapie prednison 40 mg denně, kte-
rý pacient užíval 1 měsíc a sám pro nelepšení stavu v polo-
vině prosince 2011 vysadil. Na další kontrolu se dostavil 19.
ledna 2012 a byl zcela zhojen (udával, že k úplnému zhoje-
ní ložisek došlo asi týden před tímto datem). Při vyšetření
v dubnu 2012 byl pacient celkově i lokálně zcela asympto-
matický, v dobré kondici. Kontrolní základní laboratorní od-
běry byly negativní. Na CT vyšetření plic a břicha byl nale-
zen v horním mediastinu retrosternálně útvar velikosti 20 x
17 x 17 mm, bylo vysloveno podezření na lymfom, dále
změny na kolon charakteru kolitidy. Při PET CT vyšetření
nedošlo k nasycení léze radiokontrastní látkou. Lymfom na
základě tohoto výsledku byl vyloučen a byla doporučena
dispenzarizace na plicní ambulanci.

Případ 2
Sedmiletá dívka na jaře 2011 prodělala infekční mono-

nukleózu, pro časté infekty horních cest dýchacích byla
opakovaně léčena kúrami Ribomunyl tbl. (směs lyzátů
Klebsiella pneumoniae, Streptococcus pneumoniae, St-
reptococcus pyogenes A a Haemophilus influenzae). Ro-
dinná anamnéza byla nevýznamná. Od července 2011 se
objevovaly výsevy nesvědivých tuhých papul až nodulů
červenolividní barvy, na jejichž vrcholu se během několi-
ka týdnů vytvářely krusty a postupně se odhojovaly de-
pigmentacemi (obr. 4). Výsev se zpočátku projevil jen na
hrudníku, během půl roku se ojedinělé papuly začaly ob-
jevovat i na dolních končetinách.

V srpnu 2011 provedená biopsie prokázala nespecifický
granulomatózní zánět, v listopadu 2011 z dalšího bioptické-
ho vzorku bylo vysloveno podezření na lymfomatoidní pa-
pulózu. Byla popsána akantoticky rozšířená epidermis s hy-

Obr. 1. Klinický obraz pacienta s LyP, v pravém horním rohu
detail

Obr. 2. Perivaskulární až nodulární infiltrát lymfocytů v horní
polovině koria (HE, původní zvětšení 100krát)
V pravém dolním rohu: CD3 – naprostá převaha lymfocytů
jsou T subpopulace (CD3 pozitivní) (IHC, původní zvětšení
100krát).

Obr. 3. Mezi malými lymfocyty – vlevo lymfoidní elementy
se středně velkým jádrem, s prominujícím jadérkem
V centru obrázku je i jedna zachycená mitóza tohoto elementu
(HE, původní zvětšení 400krát). Vpravo – lymfoidní elementy
střední velikosti jsou CD30 pozitivní (IHC, původní zvětšení
400krát).
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perkeratózou, v koriu přítomný hustý infiltrát tvořený směsí
středně velkých a velkých buněk, zachycen epidermotropis-
mus, B lymfocyty se vyskytovaly jen ojediněle, převažova-
ly CD4 pozitivní T lymfocyty. CD8 pozitivní buňky byly
v infiltrátu spíše disperzně. Četné velké buňky jsou CD30
pozitivní, ALK (Anaplastic lymphoma kinase) negativní.

Byla ordinována kortikosteroidní externa, na ulcerovaná
ložiska mast s 2 % mupirocinu a provedeno hematologické
vyšetření, CT vyšetření plic, mediastina a CT břicha, vše
s negativním nálezem. Krevní obraz, jaterní testy, elektrofo-
réza bílkovin, imunoglobuliny, thymidinkináza, laktádehyd-
rogenáza i beta-2 mikroglobulin v normě. Byla provedena
imunofenotypizace periferní krve – vyšetření periferních
lymfocytů neprokázalo patologickou populaci T lymfocytů,
TCR (T-buněčný receptor) bylo negativní. Pacientka je
v dispenzární péči dermatologické a hematologické ambu-
lance, projevy se při uvedené léčbě jen velmi pomalu hojí.

DISKUSE

Typickými kožními projevy LyP jsou červené papuly
a papuly až noduly s tvorbou hemoragických krust a nekróz,
které mohou jevit tendenci ke spontánnímu hojení s tvorbou
depigmentace, hyperpigmentace či jizev, nebo přetrvávají
řadu měsíců i let [1, 3, 4]. Charakteristická je současná pří-
tomnost projevů v různém stupni vývoje. Počet lézí kolísá
od solitární až po několik set. Léze mohou být lokalizované
na část těla nebo generalizované. Zvláště lokalizované léze
u dětí bývají velmi torpidní a nereagují na léčbu. U těchto
případů v literatuře popsaných pod názvem perzistující ag-
minované LyP jsou doporučována pečlivá a opakovaná sta-
ging vyšetření [8, 19]. Onemocnění postihuje nejčastěji trup
a proximální partie končetin, ojediněle též ruce včetně dlaní,
obličej a genitál. Výsev je zpravidla asymptomatický, může
však být provázen svěděním [4, 9, 15, 16, 18, 25]. Etiologie
LyP není známa, zvažovaný původ působením HTLV-1, EB
viru, nebo jiných herpetických virů – herpes simplex virus 1
nebo 2, herpesvirus 6 – nebyl prokázán [5, 20]. LyP předsta-
vuje přibližně 15 % kožních T-buněčných lymfomů. Může
se objevit v jakémkoli věku, převážně mezi 30.– 40. rokem,

popsané věkové rozpětí pacientů bylo 8 měsíců až 84 let.
Postihuje muže 2krát častěji nežli ženy [2]. Doba trvání ne-
moci je velmi variabilní – od několika měsíců přes více než
čtyřicet let [4, 5]. 

Histologické obrazy LyP imitují maligní lymfomy. Jsou
popsány 3 histopatologické typy LyP, které se mohou vy-
skytovat u jednoho pacienta současně a korelují se stářím
jednotlivých kožních lézí. Typ A je charakterizován pří-
tomností velkých atypických blastů, včetně jedno- a více-
jaderných buněk připomínajících Reedové-Sternbergovy
buňky (typické pro morbus Hodgkin), rozptýlených v zá-
nětlivém infiltrátu sestávajícím z histiocytů, malých lym-
focytů, neutrofilů a/nebo eozinofilů. Velké atypické buň-
ky se nacházejí v nevelkém počtu v čerstvých lézích, čet-
né jsou v případě plně vyvinuté léze a mohou kompletně
chybět v regredujících lézích. Typ B je méně častý, cha-
rakterizovaný superficiálním perivaskulárním infiltrátem
složeným z malých nebo středně velkých atypických
T-buněk s cerebriformními jádry, CD3+, CD4+, CD8-, ale
CD30-, vykazujícími epidermotropismus a napodobující-
mi tak mycosis fungoides. Typ C představuje shluky vel-
kých CD30+ T-buněk, histologicky připomínající anaplas-
tický velkobuněčný lymfom. Nově byl popsán typ připo-
mínající primární agresivní epidermotropní CD8+ cytoto-
xický T-lymfom [2]. Koexistovat mohou zejména typ
A a B [4, 5, 23, 24]. Klinické projevy LyP histologického
typu A se odhojují v průběhu 4–6 týdnů v závislosti na ve-
likosti lézí, na rozdíl od klinických projevů LyP histolo-
gického typu B, které se odhojují spíše v průběhu měsíců
[23]. V případě LyP histologického typu C je zvýšené ri-
ziko vzniku maligního lymfomu [3].

Drobné recidivující léze klinicky napodobují folikulitidu
nebo reakci po bodnutí hmyzem. V úvahu také přicházejí
lymfomatoidní lékové reakce [11]. Dále je nutné odlišit ma-
ligní kožní lymfomy, zejména při nálezu blastů CD30+, se-
kundární syfilis a syphilis maligna, papulonekrotický tuber-
kulid. Klinická podobnost existuje zejména s pityriasis li-
chenoides et varioliformis acuta (PLEVA). Toto onemocně-
ní ale mívá spíše kratší trvání, postihuje mladší jedince, ne-
vyvíjejí se u ní noduly a nevyskytují se CD30+ blasty. Nově
byly literárně zaznamenány překryvné případy PLEVA
a LyP, popsána možná souvislost s infekcí parvoviry B 19
[12]. Při histologickém nálezu, který je velmi sugestivní pro
maligní lymfom, je nezbytná klinickopatologická korelace
s klinickým obrazem a průběhem onemocnění [4, 5]. Rov-
něž lze k diferenciální diagnostice maligních kožních lym-
fomů a LyP využít metodu PCR analýzy klonální přestavby
TCR-γR (T-buněčný receptor γ) [2].

Léčba pacientů s LyP je neuspokojivá, onemocnění je do
určité míry limitované, je tedy nutno zvážit riziko a benefit
eventuální aktivní terapie. Agresivní terapeutické postupy
jako systémová chemoterapie nebo celotělové ozáření jsou
neadekvátní. U pacientů s relativně málo početnými spon-
tánně regredujícími lézemi je zvykem dlouhodobá observa-
ce bez aktivní terapie. V případě četných papulonodulů či
jizvících lézí je nejefektivnější nízkodávkovaný metotrexát
(5–20 mg/týden). Dobrý terapeutický efekt má též PUVA,
ale při jejím přerušení dochází často v krátké době k relap-
sům choroby [1, 4, 5, 9]. Mezi další možnosti patří topická,

Obr. 4. Klinický obraz pacientky s LyP, v pravém rohu detail
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intralezionální či systémová aplikace kortikosteroidů, tetra-
cyklinová antibiotika, imiquimod, interferon alfa, fotodyna-
mická léčba a lokální radioterapie [10, 16, 17]. Průběh one-
mocnění je chronický, ve vlnách, často trvající celá desetile-
tí, s epizodami akutní exacerbace [3]. Obecně LyP vykazuje
benigní chování s 10letým přežitím ve 100 % případů. Nic-
méně v 10–20 % případů (u dětí méně než v 10 %) je LyP
předcházena, koexistuje, nebo je následována maligním
lymfomem, zejména MF, Hodgkinským lymfomem nebo
nodálním anaplastickým velkobuněčným lymfomem [16,
24]. Vzhledem ke zvýšenému riziku vzniku maligních one-
mocnění, které se dále zvyšuje s věkem a délkou trvání LyP,
je nutná dlouhodobá observace. Vhodné je také histologické
monitorování, hematologické kontroly, sledování stavu lym-
fatických uzlin a sérové hladiny laktátdehydrogenázy a be-
ta-2 mikroglobulinu [3, 7, 14, 15, 16, 21, 22, 24, 25].

ZÁVĚR

Podle World Health Organization – European Organiza-
tion for Research and Treatment of Cancer (WHO-
-EORTC) klasifikace je LyP řazena mezi kožní lymfomy
nízké malignity [6, 7]. Naše případy byly pro LyP charak-
teristické, odpovídaly klinickým a histopatologickým ná-
lezem a také průběhem literárně popsaným případům.
Diagnóza byla stanovena na základě klinicko-histopatolo-
gické korelace. Léčba celkovými a lokálními kortikoste-
roidy byla částečně úspěšná, pacienti jsou zavzati do dlou-
hodobé dispenzární dermatologické a hematologické péče.
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