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Podziat chtoniakow

ziarnicze nieziarnicze
(choroba Hodgkina) (non-Hodgkin lymphoma)
weziowe 1. chtoniaki skérne T komérkowe:
mycosis fungoides (ziarniniak
objawy skérne u 30% pacjentéw grzybiasty), zespo6t Sezary’ego
objaw subiektywny SWIAD 2. chloniaki skérne B komoérkowe

marker limfocytéw to CD30+

komorki Reed-Sternberga 3. chtoniaki olbrzymiokomérkowe

T anaplastyczne
L

4. chtoniaki limfoblastyczne

5. chtoniaki immunoblastyczne



Podziat chtoniakow i czestosc
wystepowania skornych nieziarniczych

ziarnicze nieziarnicze
(choroba Hodgkina) (non-Hodgkin lymphoma)

- ch’roniakifskérne T Izomc')rkowe:
_qnoy. | mycosis fungoides (ziarniniak
75-80% grzybiasty), zespo6t Sezary’ego,

- chtoniaki olbrzymiokomaorkowe
anaplastyczne

20-25%. chtoniaki skorne B komorkowe

- chtoniaki limfoblastyczne
- chtoniaki immunoblastyczne



Chioniaki skory

ztosliwe nowotwory ukiadu limfoidalnego

z komorek T, komorek B, komorek NK, plazmocytow i
komorek limfoidalnych niezroznicowanych

podstawa klasyfikaciji:

typ komorek (chtoniak T, chtoniak B, chtoniak NK),
cechy kliniczne,

cechy histologiczne,
immunofenotypowanie,
rearanzacja genow receptorow T,

rearanzacja immunoglobulin metoda biologii
molekularne;
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Czy to chtoniak skory?




Chioniaki pierwotnie skorne z dojrzatych
komorek T, NK oraz komorek B wg WHO
(wersja skrocona)

CHLONIAKI T-KOMORKOWE O POWOLNYM PRZEBIEGU
Ziarniniak grzybiasty (posta¢ klasyczna)
Ziarniniak grzybiasty — odmiany i podtypy
e Ziarniniak grzybiasty odmiana folikulotropowa
e Siatkowica pagetoidalna
e Ziarniniak grzybiasty typu skoéry obwistej i ziarniniakowej
Lymphomatoid papulosis
Pierwotny skorny chtoniak z duzych komérek anaplastycznych
Chtoniak z komérek T typu zapalenia tkanki podskérnej
Pierwotny skorny chioniak z matych/srednich komérek T CD4+
CHLONIAKI T-KOMORKOWE O AGRESYWNYM PRZEBIEGU
Zespot Sézary’ego
Pierwotny skérny chtoniak z komoérek T, podtyp nieokreslony
Pierwotny skérny agresywny epidermotropowy chtoniak z komérek CD8+
Pierwotny skérny chtoniak z komoérek T gammal/delta
Pozawezitowy chioniak z komoérek NK/T typu nosowego
CHLONIAKI B-KOMORKOWE
Pierwotny skorny chioniak z osrodkéw rozmnazania
Pozaweztowy chioniak strefy brzeznej
Pierwotny skoérny chtoniak rozlany z duzych komoérek B typu konczynowego (leg type)



2022 WHO classification of

haematolymphoid / skin tumours, 5th

edition

MEF

MEF subtypes
FMEF (clinical early/advanced)
Pagetoid reticulosis
GSS

SS

CD30 LPD: pc ALCL
CD30 LPD: LyP
SPTCL

Severe mosquito bite allergy
Hydroa vacciniforme LPD

pc gamma/delta T-cell lymphoma
CD8+ AECTCL

pc CD4+ SMT LPD

pc acral CD8+ LPD

pc PTCL, NOS

2022 international consensus classification
of mature lymphoid neoplasms

MF
MF variants
FMEF

Pagetoid reticulosis

SS

CD30LPD
pc ALCL
LyP

SPTCL

Severe mosquito bite allergy
Hydroa vacciniforme LPD

pc gamma/delta T-cell lymphoma

CD8+ AECTCL

pc CD4+ SMT LPD

pc acral CD8+ LPD
J Eur Acad Dermatol Venereol 2024; 38:1491-1503
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mezczyzna 38 letni, zmiany skorne od trzech lat
rumieniowo-ztuszczajgce plamy

zaostrzajgce sie w okresie jesienno-zimowym
swedzace

w miejscach zastonietych

wyprysk? jaki?



Obraz dermoskopowy —
tupiezopodobne ziuszczanie
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Epidermotropizm

(obecno

ka)

or

komorek niz komorki nask

je je

CD3+ identyfiku

jako limfocyty T






Diagnoza

chtoniak skorny T komorkowy (mycosis
fungoides — ziarniniak grzybiasty)

okres wczesny ,patch” — zmiany o
charakterze rumieniowo-ztuszczajgcych
plam | blaszek

leczenie | rokowanie inne niz w wyprysku



Ziarniniak Grzybiasty (Mycosis fungoides)

chtoniak skérny z obwodowych limfocytow T

wykazujacych powinowactwo do naskorka
(epidermotropizm) — chtoniak pierwotnie skorny

najczesciej wystepujacy — 75% wszystkich chtoniakow
skornych

charakteryzujgcy sie typowym | wieloletnim przebiegiem
Klinicznym

osoby doroste (50 rz), czesciej mezczyzni (1,6-2,0 : 1)
uwaza sie, ze choroba wystepuje czesciej w populacji
narazonej na dziatanie niekorzystnych czynnikow

chemicznych (zakazenia, ekspozycja zawodowa, mutacje
genetyczne)



Etiopatogeneza ziarniniaka grzybiastego

Skora 1 wezty chlonne

Stymulacja
antygenowa

Chtoniak T — rozrost klonalny komorki T
Jedna z teorii — przetrwata reakcja kontaktowej nadwrazliwosci



Etiopatogeneza ziarniniaka grzybiastego

Skora 1 wezty chlonne

Fenotyp
nowotworowy
oporny na
apoptoze

Chtoniak T — rozrost klonalny komorki T
Jedna z teorii — przetrwata reakcja kontaktowej nadwrazliwosci



Etiopatogeneza ziarniniaka grzybiastego

Skora 1 wezty chlonne

Fenotyp
nowotworowy
aktywacja
transkrypcji

Chtoniak T — rozrost klonalny komorki T
Jedna z teorii — przetrwata reakcja kontaktowej nadwrazliwosci



Stadia kliniczne ziarniniaka grzybiastego

| okres

Il okres

1-2 lat

Czas trwania 10-14 4-5 |at
Rumieniowy Plackowaty
Wstepny Naciekowy
(Patch) (Plaque)




Objawy kliniczne MF — okres wstepny

wieloletni (10-14 lat)

obraz kliniczny: zmiany rumieniowe,
rumieniowo-ztuszczajgce, plamy lub blaszki
(patch)

okragte, owalne, policykliczne, petzakowate
czerwono-fioletowe, rumieniowe o roznie
wyraznych brzegach

swigd +/-
lokalizacja: tutow, biodra, posladki






McKee P.H.: Pathology of the skin with clinical correlation. 3rd ed. Elsevier Mosby 2005



Kryteria histologiczne mycosis fungoides

.

epidermotropizm e  —F e

skupiska limfocytow
(mikroropnie Pautrier’a —
wtasciwa nazwa Dariera) 25% +

atypowe limfocyty 10% +

pasmowaty podnaskorkowy
naciek limfocytarny

atypowe limfocyty na granicy
naskorkowo-skornej

markery CD3+, CD4+, CD7-,
CD5-

monoklonalna proliferacja
(TCR)

komorki mézgopodobne (ME)
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Kryteria histologiczne [T aAtiers (YL 858

Wt P N

mycosis fungoides S8y
Y MPLA {

atypowe limfocyty na

granicy naskorkowo-

skornej uktadajgce sie
linijnie

McKee P.H.: Pathology of the skin with clinical correlation. 3rd ed. Elsevier Mosby 2005



Atypia limfocytow

Hiperchromazja i roznoksztattne |
jadra limfocytow (pleomorfizm)

z wokotjgdrowym ,halo” moézgoksztattne jgdra limfocytéw

McKee P.H.: Pathology of the skin with clinical correlation. 3rd ed. Elsevier Mosby 2005












Opis konsultacji

w nadestanym wycinku w skorze wiasciwej
nacieki zapalne wokot naczyn krwionosnych
z atypowych srednich komorek
limfoidalnych LCA+ z obecnoscig figur
podziatu

naciek nielicznymi komorkami wnika w
naskorek

obraz mikroskopowy nasuwa podejrzenie
chtoniaka

konieczna diagnostyka w osrodku
referencyjnym



Diagnostyka MF i rozpoznanie

zmiany kliniczne - zmiany histologiczne oceniane w
podejrzane kontekscie podejrzenia
" klinicznego
mycosis fungoides

o :

S



Klonalny rozrost limfocytow T nie jest kryterium
rozpoznania MF bez korelacji klinicznej

MF (ziarniniak grzybiasty)
PLEVA (pityriasis lichenoides et varioliformis acuta)

lichen planus (liszaj ptaski), lichen striatus (liszaj
pasmowaty)

lichen sclerosus (liszaj twardzinowy)
lichenoid eczema (wyprysk liszajowaty)
atopowe zapalenie skory

Kita drugorzedowa

pseudolymphoma (odczyn na ugryzienia, lymphocytoma, po
infekcjach wirusowych HSV, mieczak zakazny, odczyny
polekowe, odczyny poswierzbowcowe)

chronic actinic dermatitis

Korelacja kliniczno-histologiczna podstawa rozpoznania MF



Mycosis Fungoides: An Updated Review of
Clinicopathologic Variants

Christine 8. Ahn, MD,* Ahmed ALSayvah, MD,7 and Omar P. Sangiieza, MD}

TABLE 1. Algorithm for the Diagnosis of Early MF. Adapted
From Pimpinelli et al®

Criteria Score
Haszic 2 points for hasic criteria and 2
Persistent and'or progressive additional criteria
mtchesthin plagues
Additional 2 paoints for basic criteria and 2
Mon—sun-exposed location additional criteria
Sze/shape varation

Poikiloderma

2 points for basic criteria and 2
Superficial lymphaid infiltmate additional eriteria

Additional
Epidermotropism without [ point for basic criteria and 1
spongiosis additional criterion

Lymphoid atypia defined as cells
with enlarged hyperchmmatic
nuclei and imegular or cerchriform

¢ mamangement | paoint far clonmality

: T CD27,C037, and! 1 point for one or more criteria
or CD5" T eells

Less than [P CD7T T eells

Epidermal/dermal discordance of

CD2, €D3, CDS, or CD7T

TCR, Tecall racepiar
Adapation are themiehves works protected by copyright. S0 in erder @ publsh thia
adeptitian, suthartzstion must be ohiainad bath from the owner af the sapyricht in the

i ek gt Sy o vt G ow -t Wl eiatation e g e Am | Dermatopathol « Volurme 36, Number 12, December 2014




Kliniczne
Podstawowe

- przewlekle, uporczywe, poszerzajace sie plamy rumieniowe
Dodatkowe

- okolice zastoniete

- r6zna wielkos¢ i ksztatt zmian

- poikilodermia

Histopatologiczne
Podstawowe

- powierzchowny podnaskérkowy naciek limfocytarny
Dodatkowe

- epidermotropizm bez obrzeku ggbczastego

- atypowe limfocyty z powiekszonym hiperchromatycznym

jadrem

- powiekszone jadro limfocytéw o moézgoksztattnych zarysach

Biologii Molekularnej

- rearanzacja klonalna genu TCR
Immunopatologiczne

- ponizej 50% komérek CD2+, CD3+ i lub CD5+

- ponizej 10% komoérek CD7+

- nieprawidiowy stosunek limfocytéw naskorkowych/skérnych
CD2, CD3, CD5 lub CD7

2 punkty za podstawowe i
2 dodatkowe kryteria

1 punkt za podstawowe i
jedno dodatkowe kryterium

2 punkty za kryteria
podstawowe
2 za kryteria dodatkowe

1 punkt za kryteria

podstawowe i 1 punkt za
kryterium dodatkowe

1 punkt za klonalnos¢

1 punkt za jedno lub kilka
kryteriow



Wczesny mycosis fungoides

W przypadku podejrzenia wczesnego mycosis fungoides
niejednokrotnie nalezy wykonac kilka biopsji dla ustalenia
rozpoznania

W naszym osrodku pobieramy dwa wycinki
Nie pobieramy z miejsc drapanych i wtdrnie zmienionych

Nie pobieramy z miejsc leczonych glikokortykosteroidami
miejscowymi (2 tyg. po odstawieniu lekow)



zmiany okrggte, owalne lub w
ksztatcie nerki, rumieniowo-
Zztuszczajgce

w okolicach zastonietych




Ziarniniak grzybiasty

R




Ziarniniak grzybiasty u pacjenta z
wypryskiem alergicznym kontaktowym




Stadium zaawansowania TNMB —

MF zespol Sezary ego

T (SKIN) (s kéra)
T+ Limited patch/plaque (involving <10% of total skin surface)
T, Generalized patch/plagque {involving =10% of total skin surface)
T Tumaor(s)
i F Erythroderma
N(ympHnope)  (Wezly chionne)

N Mo enlarged lymph nodes
N, Enlarged lymph nodes, histologically uninvolved
M, Enlarged lymph nodes, histologically involved (nodal

architecture uneffaced)
M, Enlarged lymph nodes, histelogically involved (nodal

architecture [partially] effaced) p’fuca

M (viscera) (narzady wewnetrzne) | przewéd pokarmowy
Ms Mo visceral invalvernent Watroba
M. Visceral involvement $ledziona
8 (8LooD) (krew)

B, Mo circulating atypical (Sézary) cells (or <5% of lymphocytes)
B, Low bloed tumor burden (25% of lymphocytes are Sézary cells,

but not B.)
B, High blood tumor burden (=1000/ul Sézary cells + positive

clong)




Leczenie mycosis fungoides

Stopniowe leczenie
Dermatologiczne >> Chemioterapia
wczesna chemioterapia pogarsza rokowanie

GKS mocne i
srednio mocne
beksaroten
karmustyna

HN2- mechloretamina

Fotofereza

pozaustrojowa

Fototerapia
uv
PUVA
311nm UVB
UVA1
Foto-
Chemio-
Terapia
(rePUVA)

Reksynoidy>
Retinoidy

beksaroten>
acytretyna

Napromienianie
wigzkami
elektronowymi

Interferon
alfa

chemioterapia

radioterapia




Mycosis fungoides przed Re-PUVA




Remisja mycosis fungoides po Re-PUVA




Beksaroten 75mg kaps.

Leczenie chioniaka skérnego T-komorkowego (CTCL):
ICD-10 C84.0 - ziarniniak grzybiasty lub ICD-10 C84.1 -
zespot Sézary'ego.

Beksaroten jest wskazany w leczeniu zmian skornych w
zaawansowanym stadium chtoniaka skornego T-
komorkowego (ang. Cutaneous T-cell ymphoma = CTCL),
u dorostych pacjentow z nawrotem po co najmniej jednym
leczeniu ogolnym.

Program (program B.66) obejmuje leczenie beksarotenem
pacjentow w zaawansowanym stadium (od | B do IVB)
chtoniaka skornego T-komoérkowego CTCL z rozpoznaniem
C 84.0 ziarniniak grzybiasty lub C84.1 choroba Sezary’ego.
Dotyczy leczenia dorostych pacjentow z progresjg po
pierwszej linii leczenia systemowego.

Do realizacji nowego programu lekowego wskazani sg
hematolodzy, onkolodzy oraz dermatolodzy.



MF podczas leczenia beksarotenem




Inne metody leczenia ziarniniaka grzybiastego

Metotreksat jako lek | wyboru zaréwno we wczesnych (naciekowych),
jak I w zaawansowanych postaciach ziarniniaka grzybiastego, w
dawkach 7,5-25 mg/tydzien (do 75 mg/tydzien)

Worinostat i romidepsyna - inhibitory deacetylazy histonowej (histone
deacetylase inhibitors, HDACI) sg rekomendowane jako preparaty
drugiego i kolejnego wyboru w leczeniu przewlektej i nawrotowej postaci
ziarniniaka grzybiastego.

Diftitoks denileukiny (ONTAK) jest biatkiem fuzyjnym sktadajgcym sie z
rekombinowanej interleukiny 2 i toksyny btoniczej. Jest to lek drugiego
wyboru, stosowany po nieskutecznym leczeniu beksarotenem lub
HDACI. Warunkiem wtgczenia leku jest ekspresja antygenu CD25 na
komorkach nowotworowych.

Chemoterapia gemcytabing i liposomalng doksorubicyng stosowana
jest w monoterapii lub w polichemioterapii wedtug schematow opartych
na doksorubicynie, m. in. CHOP (cyklofosfamid, doksorubicyna,
winkrystyna, prednizolon)



Inne metody leczenia ziarniniaka grzybiastego

Mogamulizumab (Poteligeo)
humanizowane Ab przeciwko CCR4

Brentuksymab wedotin — Ab anty-CD30
potgczone z aurystatyng E dziatajgcg na
wrzeciono kariokinetyczne

Allogeniczne przeszczepienie
krwiotworczych komorek macierzystych
(allogeneic stem cell transplantation, allo-
HSCT) w zaawansowanych stadiach
ziarniniaka grzybiastego
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Diagnostyka roznicowa MF

wyprysk atopowy S
wyprysk kontaktowy
alergiczny

wyprysk z podraznienia
luszczyca

grzybica

lupiez czerwony mieszkowy

twardzina skorna
ograniczona (morphea)

odczyny polekowe

odczyny poukaszeniowe,
swierzb

McKee P.H.: Pathology of the skin with clinical correlation. 3rd ed. Elsevier Mosby 2005



Wyprysk vs ziarniniak grzybiasty




Alergiczne kontaktowe zapalenie skory



Objawy kliniczne MF — okres
plackowaty (plaque)

Zmiany wyczuwalne, naciekowe, lepiej
odgraniczone

blaszki czerwonosine, czerwonobrgzowe
Swigd +++ b & i

McKee P.H.: Pathology of the skin with cI|n|caI correlatlon 3rd ed. EIsewer Mosby 2005



Okres plackowaty (naciekowy) MF

R t"‘."" .

McKee P.H.: Pathology of the skin with clinical correlation. 3rd ed. Elsevier Mosby 2005



Okres naciekowy MF

.. . I - iy .-‘ff 4
A . B il Wi .

McKee P.H.: Pathology of the skin with clinical correlation. 3rd ed. Elsevier Mosby 2005



Objawy kliniczne MF — okres guzowaty

ostatnie stadium MF

guzy w obrebie naciekowych ognisk, guzy na
zdrowej skorze

zmiany guzowate na twarzy — wyglad facies
leontina

guzy czerwonobrgzowe | owrzodzenie na
powierzchni (porownane do kapeluszy grzybow
— stad nazwa fungoides (Alibert, 1806)

zajecie narzadow wewnetrznych (obwodowe
wezty chtonne, migdatki, sledziona, watroba,
ptuca, przewod pokarmowy)



=

McKee P.H. tholog oPtheskin with clinical correlation. 3rd ed. er Mosby 2005

[

1835, Alibert



MF guzowaty

Am | Dermatopathol « Volume 36, Number 12, December 2074
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McKee P.H.: Pathology of the skin with clinical correlation. 3rd ed. Elsevier Mosby 2005
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Ina —

leont

1eS

te na twarzy — wyglad fac
nie tylko chtoniak skory

Zmiany guzowa

Angiosarcoma

Ziarniniak grzybiasty u pacjenta z tuszczycq
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Inne odmiany mycosis fungoides

Erytrodermiczna

Odbarwiona (hypopigmentacyjna)
Folikulotropowa

Syrigotropowa

Mucynoza mieszkowa

Ziarniniakowa obwista skora (granulomatous
slack skin)

Pagetoid reticulosis (siatkowica pagetoidalna)



Hipopigmentacyjny MF

McKee P.H.: Pathology of the skin with clinical correlation. 3rd ed. Elsevier Mosby 2005



Hipogimentacyjny MF




Ziarniniakowa obwista skora
(granulomatous slack skin)

bardzo rzadki ]
wariant MF :
0 postepujgcym
przebiegu
opornosc na
leczenie

'''''''

McKee P.H.: Pathology of the skin with clinical co



Ziarniniakowa obwista skora
granulomatous slack skin)




Ziarniniakowa obwista skora
granulomatous slack skin)




Ziarniniakowa obwista skora (wiékna
sprezyste utracone — barwienie orceing)

A
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kulotropowy ziarniniak grzybiasty
— rokuje gorz

Fol

ej __od klasycznego

Am | Dermatopathol = Volume 36, Number 12, December 2014



Folikulotropowy MF — skora gtowy i twarzy

Am | Dermatopathol = Volume 36, Number 12, December 2014




Folikulotropow
MF- wazne jes
wczesne

rozpoznanie



Folikulotropowy MF — lokalizacja i zajecie mieszkow
wiosowych !!!

o G




Pagetoid reticulosis (siatkowica pagetoidalna)

bardzo rzadka
zlokalizowana odmiana MF z
pojedynczym ogniskiem
przewlekty, wieloletni |
tagodny przebieg

wybitnie epidermotropowa
odmiana

gtownie mezczyzni,
niezaleznie od wieku

blaszki rumieniowo-
ztuszczajgce, dobrze
odgraniczone na rekach lub
stopach

Diagnostyka roznicowa ?7?

-

McKee P.H.: Pathology of the skin with clinical correlation. 3rd ed. Elsevier Mosby 2005



Pagetoid reticulosis
(siatkowica pagetoidalna)

g = e

w naskorku duze
niperchromatyczne atypowe
imfocyty z ,halo” jak komorki
Pageta

w skorze wiasciwej
mieszano-komorkowy
odczyn limfocytarno-
histiocytarny

iImmunoprofil limfocytow:
CD4+ [ub CD8+ lub
gammaldelta

——— R




Erytrodermia

Ziarniniak grzybiasty
(chioniak skorny T-komorkowy)

tuszczyca



Diagnostyka pomocnicza przy podejrzeniu
chioniaka skornego T komorkowego w
odmianie erytrodermicznej

Immunofenotypowanie limfocytow krwi obwodowe;.
Immunofenotypowanie populacji limfocytow metodg cytometrii przeptywowej
moze mie¢ pomochnicze znaczenie diagnostyczne. 15% atypowych
limfocytow krgzgcych — rokowniczo niekorzystne dla MF.

Dehydrogenaza mleczanowa. Stezenie dehydrogenazy mleczanowe;
(lactate dehydrogenase, LDH) moze wskazywac¢ na zajecie narzgdow
wewnetrznych w przebiegu chtoniaka.

Badania obrazowe. Badanie rtg, usg i tomografia komputerowa sg pomocne
przy koniecznosci wykluczenia lub monitorowania zajecia narzgdow
wewnetrznych lub weztow chtonnych.

B,-mikroglobulina. Stezenie (3,-mikroglobuliny jest podwyzszone u czesci
pacjentow z ziarniniakiem grzybiastym. Jest to marker nieswoisty, ale moze
byC parametrem aktywnosci choroby.



Chtoniaki skory o wzglednie dobrym
rokowaniu >9 lat

mycosis fungoides (ziarniniak grzybiasty)
pagetoid reticulosis (siatkowica pagetoidalna)
granulomatous slack skin (ziarniniakowa obwista skora)

primary cutaneous small/moderate sized pleomorphic T-cell
lymphoma (pierwotny skorny chtoniak z matych i srednich
pleomorficznych komorek T)

primary cutaneous anaplastic large-cell CD30+ lymphoma
(pierwotny chtoniak skorny anaplastyczny z duzych komorek
CD30+)

lymphomatoid papulosis

subcutaneous panniculitis-like T-cell ymphoma (chtoniak T
komorkowy tkanki podskornej)

pozaweztowy chtoniak B-komorkowy strefy brzezne;

pierwotny skorny chtoniak B-komorkowy z osrodkow rozmnazania



Chioniak T komorkowy tkanki podskoérnej
(alpha/beta T-cell phenotype)
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Chioniak T komorkowy tkanki podskoérnej
(alpha/beta T-cell phenotype)
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Chioniak T komoérkowy tkanki podskornej




Chtoniaki skory o umiarkowanym

rokowaniu (2-5 lat)

Sezary syndrome (zespot Sezary’ego)

follicu

komorkowy z zajeciem mieszkow w;

otropic mycosis fungoides (c

ntoniak T
osowych)

adult T-cell leukemia/lymphoma (HTLV+)

primary cutaneous diffuse large B-cell
lymphoma, leg type

primary cutaneous diffuse large B-cell
lymphoma, other types



Chioniaki skory o ziym rokowaniu
<2 lat

pozaweztowy chtoniak z komorek NK/T typu
nosowego

pierwotny skorny agresywny epidermotropowy
chtoniak z komorek CD8+

primary cutaneous gammal/delta T-cell lymphoma
(pierwotny skorny chtoniak z komérek T gammal/delta)

primary cutaneous intravascular large B-cell lymphoma

subcutaneous panniculitis-like T-cell lymphoma with
hemophagocytosis

CD4+/CD54+ hematodermic neoplasm



Pozaweziowy chioniak z komorek NK/T
- typu nosowego

"
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Zespot Sezary’ego

Triada objawow

. atypowe
erytrodermia limfocyty we krwi

1 2 3

Zespot Sezary’ego uwazany jest za leukemiczna odmiane
chioniaka skornego typu T. Rokuje gorzej od MF.
5-letnie przezycie — 30%



Zespot Sezary’ego
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Zespot Sezary’ego

Triada objawow

1. erytrodermia
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McKee P.H.: Pathology of the skin with clinical correlation. 3rd ed. Elsevier Mosby 2005



Zespot Sezary’ego

Triada objawow

komorki nowotworowe
- kKrew obwodowa
>1000/mm? w rozmazie
Mozgoksztattne jgdra

- nieprawidtowy fenotyp limfocytéw T | CeLUEONE
Limfocyty we krwi
CD4/CD8 > 10

- utrata markera/ow limfocyta T
CD2; CD3; CD4; CD5; CD7, CD26
klon limfocytow T (rearanzacja genow wykazana metodg PCR)
Skora
Wezty



5-letnie przezycie 30%
uposledzenie odpornosci

Zespot '- Infekcje
Sezary’ego

| Histopatologia podobna do MF
"3 1/3 przypadkow nie w pelni
- charakterystyczna



Leczenie zespotu Sezary’ego

SS £ MF z erytrodermia

GKS mocne i
srednio mocne
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Fototerapia
uv
PUVA
311nm UVB
UVA1

RePUVA

Reksynoidy>
Retinoidy

beksaroten>
acytretyna

Napromienianie
wigzkami
elektronowymi

Interferon
alfa

radioterapia

‘chemioterapia




Leczenie zespotu Sezary’ego

fotofereza pozaustrojowa
metotreksat dawka 5-75 mg/tydzien

monochemioterapia (chlorambucyl) +/- prednizon
PUVA; Re-PUVA; PUVA + INFa

beksaroten, acytretyna

alemtuzumab (Lemtrada) przeciwciato monoklonalne 1gG1k

przeciw glikoproteinie CD52 obecnej w znacznej ilosci na powierzchni

limfocytow T (CD3*) oraz B (CD19%), a takze w mniejszych ilosciach na
powierzchni komorek NK, monocytow i makrofagow

petne cykle chemioterapii (cyklofosfamid,

metotreksat, chlorambucyl, cisplatyna, winkrystyna,
winblastyna, bleomycyna)

allegeniczne przeszczepienie krwiotworczych
komorek macierzystych



Choroby z proliferacja
limfocytow T CD30+

Lymphomatoid papulosis

Anaplastyczny wielkokomorkowy
chtoniak T komorkowy



Lymphomatoid papulosis

& e

rozsiane grudki lub guzki T
zmiany krwotoczne z
tendencjg do rozpadu
przebieg przewlekty | -
nawracajgcy 2%
dorosli i dzieci 8ot
roznicowanie z PLEVA S =
his-pat — nacieki z duzych
atypowych limfocytow CD30+

bardzo dobre rokowanie —
jedynie rzadkie przypadki
przejscia w bardziej
agresywne postaci CTCL

McKee P.H.: Pathology of the skin with clinical correlation. 3rd ed. Elsevier Mosby 2005



Anaplastyczny wielkokomorkowy
chtoniak T komorkowy

u dorostych

Zmiany guzowate o sr. 0,5-
15cm

pojedynczy guz lub kilka w
jednej okolicy anatomicznej

okresowe spontaniczne
remisje guzow

rzadko zajecie obwodowych
weztow chtonnych

dobre rokowanie w

przeciwienstwie do chtoniaka
CD30-

McKee P.H.: Pathology of the skin with clinical correlti-oﬂr;.; 3r.d‘e;:I.”EIsvier Mosby 2005



Anaplastyczny wielkokomorkowy
chioniak T komorkowy




Chtoniaki skérne - podsumowanie

chtoniaki skorne wymagajg specjalistycznej wiedzy i
diagnostyki dermatologicznej

rozpoznanie chtoniakow skory wymaga korelacji
Kliniczno-histologicznej i nie moze sie opierac na
barwieniach immunohistochemicznych

diagnostyka roznicowa chtoniakow skornych jest
szeroka | wymaga biopsji diagnostycznej, nawet z kilku
miejsc

leczenie chtoniakow skornych przez wiele lat obejmuje
terapie dermatologiczne



