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Anaplasticus lymphoma

Anaplastic lymphoma
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A primer cutan anaplasticus nagysejtes lymphoma
(PCALC) egy ritkdn el6fordulé korkép. Sok esetben a
diagnézis feléllitdsakor, vagy akar fél évvel kés6bb sem
észlelhets extracutdn érintettség. A legtobb betegnél soliter
vagy csoportos, gyorsan ndvekvs és ulcerativ tumorok,
infiltrdlt plakkok formdjéban jelenik meg. Betegek 10%-
andl jelentkezik extracutan disszemindcid, locoregionalis
nyirokcsom¢é érintettség, amely nem jelent rosszabb
progndzist (1, 6). Terdpidban miitét, sugarkezelés, disz-
szemindlt esetben kemoterdpia jon széba.

Kulcsszavak:
primer cutan anaplasias nagysejtes
lymphoma - terapias lehetoségek — prognozis

SUMMARY

The primary cutaneous anaplastic large cell lymphoma
(PCALC) is arare disease. Extracutaneous involvement must
be excluded in the time of the diagnosis and in a 6 months
period after. Most patients present with solitary or in grouped
nodules, with ulceration. In 10% of patients extracutaneous
dissemination, locoregionalis lymphnode involvement can
occur that does not mean a worse prognosis.
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A primer cutin T-sejtes lymphoma elnevezés azon T-sejtes
Ilymphomakat foglalja magdban, amelyek csak a bdrt
érintik. A 2016-0s WHO klasszifikacié szamos altipust meg-
kiilonboztet ezen a kategdridn beliil. Ezek egyike a primer
cutan CD30* lymphoproliferativ betegség: a masodik leg-
gyakoribb T-sejtes bérdaganat (az esetek 30%-a) (1).

Esetismertetés

59 éves férfibeteg, akinek kordbbi anamnézisében 1997-ben Hodg-
kin lymphoma miatt kemo- és irradiacids terapia szerepel. 2010-ben
mindkét alsévégtag zsibbadds miatt Neurolégidn vizsgaltdk, ekkor
polyneuropathiét véleményeztek. 201 1-ben aphasidssa vilt, jobb oldali
hemiparesis alakult ki. Koponya CT bal oldali ischaemids 1€zi6t jelzett
az arteria cerebri media teriiletén. 2014-ben mellkasi panaszt kovetGen
acut coronaria syndroma igazolddott, ekkor a beteget a Pécsi Sziv-
centrumba szdllitottak, majd ezt kovetSen a rehabilitaciés kezelést nem
villalta. Jelen panaszai 2015 novemberében kezdddtek a jobb comb
hatsé felszinén kialakult egyre progredialo sebével.

2016 janudarjaban Bor- és Nemi Beteggondozd kiildte osztalyunkra,
kivizsgélas és kezelés céljabol. Felvételkor a jobb comb hatsé felszinén
afelsé harmadban, medialisan egy 7x7 cm-es, vastag sarga lepedékkel
fedett, odorosusan vdladékozod, szabdlytalan szé€ld, fajdalmatlan seb
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1. dbra
2016. januér- a jobb comb hatsé felszinén kialakult
krénikus seb

voltlathatd. A szokatlan lokalizaci6 és a seb kornyéki lividlila atrophids
szegély miatt differencidl diagnosztikailag pyoderma gangrenosum,
valamint malignus bSrtumor meriilt fel.

Kivizsgalaskor a kovetkez6 eredmények érdemelnek emlitést: la-
borokban LDH, vérkép eltérést nem mutatott. Mellkas rtg, Hasi uh
negativ. Sebleoltds alapjdn Pseudomonas Aeriuginosa tenyészett ki,
igy a beteg célzott antibiotikum kuraban részesiilt.
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5. dbra

2. dbra
Jobb comb teriiletén szabdlytalan sz€ld,
vastag sarga lepedékkel fedett seb

Hematologiai szakvizsgdlat Hodgkin lymphomadt gyégyultnak véle-
ményezte. (1997 6ta a beteg panaszmentes, labor-képalkoto vizsgédlatok
eltérést nem mutattak) Az tjonnan megjelent bortiinet miatt PET CT
vizsgalatra elGjegyezték.

Probaexcisio tortént: Patolégiai Osztalyunkon Hodgkin lymphoma,
(CD30%, CD15%), cutdn manifesztacidja meriilt fel, de tovabbi vizs-
gdlat céljabol a mintdt PTE KK-AOK Patolégiai Intézetbe kiildték.

Pécsi szovettani vizsgdlat: epidermist kifekélyesitd, sejtdus, dermalis
tumorszovet mutatkozott. A tumorsejtek CD 30 jelol6dést mutattak.

3. dbra

Szovettani kép az érintett teriiletbdl
(HE 40x)

7. dbra
CD4* jelolést mutat6 sejtek 20x

A sejtek CD 15 negativnak tlintek, neutrophil granulocytak mutattak
erds pozitivitast, melyek a tumorsejtek kozott helyezkedtek el. A sejtek
PAX 5-, CD 79 a-, CD2*, ALKI1-, Tial 13, CD4*, CD3-, CD45*
fenotipust mutattak.

A diagnézis CUTAN ANAPLASTICUS NAGY-SEJTES LYM-
PHOMA. Ezt kovetéen Onkoteam javaslatira, a beteg irradiatios
kezelésben részesiilt. Sebe a kezelést kovetSen gydgyult, hamo-
sodott.

2016 augusztus kozepén ismételten ambulancidnkon jelentkezett,
ekkor jobb 1dbszdron kialakult novum sebek miatt. Status: Jobb labszér

) 4. dbra ) kozEpsd harmad also felében egy 5 x 4,5 cm-es szabélytalan széld, kb
CD30* jelolést mutaté tumorsejtek 0,5 cm mély, alatta medialisan egy 4,5 cm x 2,5 cm-es felette egy kb
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8. dbra
CD45" jelolést mutatd sejtek 20x 10. dbra

Kezelést kdvetden a jobb comb teriiletén begydgyult
seb helye

9. dbra

¢tz

A jobb comb teriiletén 1év§ seb az irradiatiot kovetSen

1 cm-es vastag sarga lepedékkel fedett seb volt lathaté. A beteg a
felajanlott hospitalizaciot nem vallalta.

2016 augusztus végén osztalyunkra keriilt felvételre, sebbdl pro-
baexcisio tortént. Ismételten cutan anaplasticus lymphoma diagnézisa

mertilt fel. Jelenleg a Pécsi Patoldgiai Intézetben szovettani vizsgélat 11. dbra
folyamatban. Onkoteam dontése: ismételt irradiatio, kemoterdpia L B . .
(CHOP séma szerint). A beteg a kemoterédpidt nem véllalta. Jobb labszar als6 harmadaban kialakult novum sebek
(2016 augusztus)
Megbeszélés 1épés: komplett excisio vagy biopszia sziikséges. A szdvet-

tani képet diffiz dermadlis infiltracid jellemzi, a sejtek pleo-
A primer cutan anaplasticus nagysejtes lymphoma fel- morf, anaplasztikus vagy immunoblaszt jellegliek nagy,
meriilése esetén szovettani vizsgélat az els6 diagnosztikus  szabdlytalan alaku sejtmaggal és b&séges vildgos, eosinophil
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plasmaval. Reaktiv kis lymphocytdk vagy eosinophilek cso-
portja gyakran veszi koriil a tumor sejteket. Az immun-
fenotipust tekintve a sejtek legalabb 75%-a CD30+, az esetek
legnagyobb részében CD4 pozitivak és gyakran megfigyel-
hetd a pan-T antigének (CD2, CD3, CD5) elvesztése. Szem-
ben a nodalis formaval, epithelialis membran Ag negativ és
CLA pozitivak a tumorsejtek. ALK-1 és t (2, 5) transzlokaci6
nem igazolhat6. Az esetek tobbségében a TCR gén klondlis
atrendezddése kimutathaté annak ellenére, hogy a TCR
protein altalaban nem expresszalodik (3).

A klinikai képet a szoliter, csoportos vagy multifokalis
noduldris 1€ziék megjelenése jellemzi, és a diagnozis akkor
allithat6 fel, ha a lymphomatoid papulosis, mycosis fun-
goides vagy mads tipust cutan T-sejtes lymphoma diagnézisa
kizarhaté. Extracutdn manifeszticié nem igazolhaté a
staging vizsgalatok soran. Staging képalkoté vizsgalatként
kontrasztanyagos CT vagy PET CT elvégzése javasolt. Ha
nodalis lymphoma gyandja felmeriil, akkor nyirokcsomé
biopszia elvégzése sziikséges. Csontveld biopszidt vérkép
eltérések vagy extracutdn manifesztacié esetén kell elvé-
gezni, illetve akkor, ha a 1ézi6 multifokalis (1, 6).

A leggyakrabban elséként valasztand6 kezelési mod a
sebészi kimetszés. Tobb tanulmany adatait 6sszegezve, re-
lapszus az esetek 40 %-aban jelentkezett. A sugdrkezelés is
lehet els6ként valasztando terdpia. Az irradiacié dézisa 30-
46 Gy kozotti. Az esetek 95%-aban kialakul a komplett
remisszid. A sebészi excisiot kovetd sugarterapiarol keve-
sebb adat all rendelkezésre. Kevesebb beteg adatait elemezve
arelapszus arany 64% volt, arelapszusig atlagosan 34 hénap
telt el. Multifokalis betegség és a locoregionalis nyirokcso-
mokon tili extracutdn terjedés esetén kemoterdpia javasolt.
Kombindlt kemoterdpia esetén 92%-ban alakult ki komplett
remisszi6. A leggyakrabban alkalmazott kemoterapia CHOP
séma szerint torténik. Monoterdpiaként a methotrexate, az
etoposid vagy a gemcitabin alkalmazhat6. A CD30-ellenes
antitest kezelés (brentuximab-vedotin antitubulin mono-
methyl auristatinhoz kapcsolva) jol tolerdlhatd, hatékony
(5). Jelenleg relabalt vagy refrakter szisztémds anaplasids
nagy sejtes lymphomak kezelésére alkalmazhat6.
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Ezeken kiviil tovabbi, ritkdbban hasznalt gy6gyszerek is
rendelkezésre allnak: interferonok, retinoidok, bexarotene,
thalidomide. (6) A kezelési eredményekrdl kevés adat all
rendelkezésre.

A bdrre lokalizal6doé relapszus nem jelent rosszabb prog-
noézist, és az elsdként valasztott kezelés ismételten alkal-
mazhat6 ebben az esetben is (1).

A PCALC prognozisa kedvezd, a 10 éves tilélés 90%
kortili (4). Nincs kiilonbség a prognézist tekintve az ana-
plaszticus €s a nem anaplaszticus szovettani kép kozott sem.
Az irodalmi adatok szerint a lymphomatoid papulosisban
szenved§ betegek 4-25%-anal szekunder cutan vagy noda-
lis lymphomék alakulnak ki (leggyakrabban mycosis fun-
goides, cutan vagy noddlis anaplasias nagysejtes lymphoma
és Hodgkin lymphoma). A szekunder malignitasok a lym-
phomatoid papulosis diagnézisanak feléllitasa el6tt, azzal
egy id6ében vagy utdna is megjelenhetnek (3).

Az altalunk bemutatott esetben a primer cutan anaplasids
nagysejtes lymphoma és a Hodgkin lymphoma egymast ko-
vetéen jelenik meg, ezek egyiittes vagy egymast kovets
el6fordulasardl nem talaltunk irodalmi adatot, ezért tartottuk
érdemesnek az eset ismertetését.
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