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Streszczenie

Ziarniniak grzybiasty (MF) jest chtoniakiem skérnym wywo-
dzacym sie z limfocytdw T, ktdry charakteryzuje sie czesto
tagodnym przebiegiem, jakkolwiek moze podlegaé¢ ztosliwej
transformacji w kierunku rozrostu pomocniczych limfocytow T.
Choroba dotyczy wszystkich ras, moze wystapi¢ w kazdym
wieku, czesciej spotyka si¢ MF u mezczyzn. O rozpoznaniu
decyduje czesto morfologia zmian skornych, ktore poczatkowo
maja charakter plam, a z czasem moga przybiera¢ forme nacie-
kowa lub guzowata. Badania diagnostyczne wykonane w po-
czatkowym stadium choroby, w tym badanie histopatologiczne,
nie zawsze potwierdzaja rozpoznanie MF. Przedstawiamy przy-
padek pacjentki z MF, u ktorej napotkaliSmy na problemy dia-
gnostyczne, ale réwniez i terapeutyczne. Szczeg6lna uwage
zwraca interdyscyplinarnos¢ w odniesieniu do tej grupy chorych.
Dobra wspotpraca lekarzy wielu specjalnosci moze sig przyczy-
ni¢ do szybszej diagnostyki i lepszego leczenia tych chorych.

Stowa kluczowe: ziarniniak grzybiasty, pierwotne skérne chto-
niaki T-komoérkowe, mycosis fungoides.

Abstract

Mycosis fungoides (MF) is derived cutaneous T-cell lym-
phoma, which is often characterized by mild lesions, although
it may be become a malignant transformation in the direction
of growth of helper T-cell. The disease affects all races, it can
occur at any age, more common in males. The diagnosis is
often determined by the morphology of the lesions that are
initially stains, over time it may take the form of infiltrative or
nodular. Investigations carried out in the early stages of the
disease, including histopathological examination, we do not
always confirm the diagnosis of MF. We present a case of MF
patients in whom we encountered diagnostic and therapeutic
problems. Special attention is interdisciplinary in relation to
this group of patients. Good cooperation between various
specialists can contribute to faster diagnosis and better treat-
ment of these patients.

Key words: granuloma fungoides, primary cutaneous T-cell
lymphoma CTCL, mycosis fungoides.

Wstep

Ziarniniak grzybiasty jest najczestsza forma pierwot-
nych skdrnych chtoniakdw T-komdérkowych, cechuje sie
rozrostem limfoproliferacyjnym limfocytow T. Przez
lata trwaty dyskusje na temat nomenklatury oraz etiolo-
gii schorzenia. Posta¢ erytrodermiczna zostata opisana
w 1892 roku, a w 1938 roku Sezary i Bouvrain opisali
odmiang zespotu Sezarego [1]. Kolejne lata przyniosty
burzliwy rozwéj badan nad epidemiologia. Ukazato sie
wiele podziatdw tej grupy chordb, a ostatnia klasyfikacja
WHO/EORTC pochodzi z 2005 roku. Stopien zaawan-
sowania choroby okresla sig¢ przy pomocy oceny TNMB
wg ISCL/EORTC oraz wedtug klasyfikacji klinicznej
ISCL/EORTC pomocnej w praktyce lekarskiej [2, 3].

Opis przypadku

Przedstawiamy przypadek chorej w wieku powyzej
60. roku zycia, ktdra zgtosita sie¢ do Przyklinicznej Po-
radni Dermatologicznej na poczatku ubiegtego roku
(01.2012 r.) z objawami zmian rumieniowych wystepu-

jacych na ostonietych czesciach ciata, gtdwnie na tuto-
wiu. W pobranym podczas pierwszej wizyty wycinku ze
zmiany chorobowej wykazano zapalenie skory. Pacjent-
ka otrzymata leki zewnetrzne glikokortykosteroidy oraz
emolieny. Zgtosita sie w ustalonym terminie na badanie
kontrolne, zmiany fadnie si¢ cofaty, byly mniej rumie-
niowe i nie pojawity sie od ostatniej wizyty nowe ogni-
ska. Pacjentka zgtosita sie ponownie sze§¢ miesiecy
pozniej z objawami nasilonych zmian na tutowiu i kon-
czynach o charterze rumieniowym zajmujacych powyzej
10% powierzchni ciata. W wykonanym badaniu histopa-
tologicznym stwierdzono ziarniniaka grzybiastego. Na
podstawie dostepnej klasyfikacji okreslono stadium
zaawansowania na IB i wiaczono u chorej fototerapig
metoda UVB naswietlan. Pacjentka wykazywata dobra
tolerancjg leczenia, zmiany po 20 naswietlaniach tadnie
sie zredukowaty. Niestety, po kilku tygodniach nastapito
ponowne pogorszenie. Zmiany naciekowe wystepowaty
na tutowiu, konczynach gérnych i dolnych, ale réwniez
w obrebie matzowiny usznej pojawit si¢ duzy naciek
(foto 1, 2). Wiaczono leczenie metoda PUVA - terapii
(psoraleny + UVA terapia) jako metode z wyboru w 1B
stadium MF.
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Foto 1. Zmiany skorne w przebiegu MF (IB) o charakterze
rumieniowo-naciekowym.
Photo 1. Skin lesions infiltrative type in MF.

Wykonano kolejne badanie histopatologiczne, ktére
potwierdzito stadium naciekowe mycosis fungoides.
Podczas prowadzonej fotochemoterapii nie obserwowa-
no teatralnej poprawy stanu Klinicznego. Pacjentka za-
czela zgtasza¢ rowniez problemy natury psychologicznej.
Prezentowata objawy zatamania z powodu braku po-
prawy po stosowanym leczeniu. Podjeto decyzje o wy-
staniu chorej do Wielkopolskiego Centrum Onkologii w
Poznaniu do Poradni Radioterapii celem wtaczenia tera-
pii szybka wiazka elektronow (TSEB — Total Skin Elek-
tron Beam) jako leczenie z wyboru, kiedy fotochemiotera-
pia okazuje si¢ mato skuteczna. Z uwagi na brak badania
oceniajacego szpik (biopsji szpiku) zdyskwalifikowano
chora z leczenia radioterapia i poproszono o uzupetnie-
nie diagnostyki. Pacjentka miata wykonane badanie
ultrasonograficzne jamy brzusznej i weztéw chtonnych,
ktore nie wykazaty odchylen od normy. Poza tym byta
hospitalizowana w Oddziale Hematologii Miejskiego
Szpitala Wojewddzkiego celem wykonania biopsji w
szpiku i trepanobiopsji. Wyniki tych badan nie wykazaty
odchylen od normy, co pozwolito na ewentualna kwali-
fikacje do TSEB. Catos¢ diagnostyki przy duzej pomocy
i zyczliwosci wielu 0s6b w réznych Klinikach i Oddzia-
fach w Poznaniu trwata kilkanascie tygodni, niestety
opdzniajac w ten sposdb mozliwos¢ zastosowania TSEB
u tej chorej.

Foto 2. Naciek zapalny w obrebie matzowiny usznej lewej
u chorej z MF.
Photo 2. Infiltrative changes in ear area.

Z punktu widzenia dermatologéw przypuszczamy, ze
zastosowanie wiasnie TSEB moze da¢ bardzo dobre
efekty terapeutycznie i przyczyni¢ sie do uzyskania
remisji. Jesli chora zostanie zdyskwalifikowania z lecze-
nia metoda radioterapii, to ewentualnie bedziemy sie
starali zaproponowa¢ jej metode terapeutyczna potacze-
nia PUVA terapii z Interferonem alfa, co moze si¢ wia-
za¢ z koniecznoscia dojazdow do Osrodka Uniwersytec-
kiego w Bydgoszczy, gdzie jest mozliwosé podania INF-
alfa w przypadku chorych z MF.

Dyskusja

Pierwotne chtoniaki skdrne stanowia grupe rozro-
stow limfoproliferacyjnych o przewlektym przebiegu.
Ziarniniak grzybiasty stanowi najczesciej wystepujaca
posta¢ w tej grupie chorob, wystepuje czesciej u mez-
czyzn, cechuje sig¢ wystgpowaniem ognisk rumieniowych
w fazie poczatkowej choroby. Nastepnie wraz z progre-
sja pojawiaja sie ogniska naciekowe i w fazie koncowej
zmiany guzowate. Moze wystapi¢ réwniez erytrodemia,
czyli uog6lniony stan zapalny skéry w przebiegu ziarni-
niaka grzybiastego. Stan erytrodemii stanowi réwniez
kryterium diagnostyczne zespotu Sezarego przez niekto-
rych zaliczanego do najciezszej postaci MF, przez innych
wyodrebnionego jako osobna jednostka chorobowa [4].
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W poczatkowym stadium choroby napotykamy czesto na
trudnosci diagnostyczne z uwagi na bardzo mato charak-
terystyczny obraz kliniczny zmian skérnych. Moga one
przypomina¢ zmiany w przebiegu atopowego zapalenia
skéry czy wyprysku przewlektego. Czasem nawet zdarza
sig, ze w wyniku badania histopatologicznego ze zmiany
chorobowej od chorego z podejrzeniem MF otrzymuje-
my wynik sugerujacy rozpoznanie tuszczycy. Na tym
etapie bardzo istotne jest przyjecie postawy wyczekuja-
cej. Staramy sig raczej ograniczy¢ metody terapeutyczne
do emolientéw oraz zewnetrznych preparatow glikokor-
tykosteroidowych. W razie nasilenia objawdw decydu-
jemy si¢ na przeprowadzenie szerszej diagnostyki i za-
stosowanie innych metod terapeutycznych. Do metod
diagnostycznych stosowanych przy podejrzeniu MF
nalezy cytometria przeptywowa wykonywana z Kkrwi
chorych na CTCL, badanie immunohistochemii, ktére
okresla doktadnie rozktad CD w skdrze pacjenta z podej-
rzeniem CTCL. Na podstawie immunohistochemii jeste-
smy w stanie dokfadniej powiedzie¢, czy wystepuja
cechy rozrostu nowotworowego sugerujacego rozpozna-
nie CTCL [5]. Kolejne badania diagnostyczne nie sa
rutynowo stosowane u kazdego chorego z podejrzeniem
chtoniaka skdérnego. Nalezy tutaj wymieni¢ rearanzacjg
receptora TCR $wiadczaca o ewentualnej monoklonal-
nosci jakiej spodziewamy sie uzyska¢ w przypadku
podejrzenia MF [6]. Postawienie diagnozy jest niezmier-
nie wazne, poniewaz pacjenci z CTCL trafiaja czesto
rowniez do lekarzy innej specjalnosci, w tym do hemato-
logéw, onkologéw czy chirurgéw. Wybdr leczenia od-
grywa bardzo wazna role réwniez natury psychologicz-
nej. Wiaczenie poczatkowo, zgodnie z konsensusem
Sekcji Chtoniakéw Skérnych przy PLRG, zewnetrznych
glikokortykosteroidéw, a nastepnie fototerapii w tym
gtéwnie PUVA terapii, daje u wigkszosci chorych sta-
dium remisji. Btedem w sztuce jest zastosowanie na tym
etapie choroby chemioterapii, ktéra jak doskonale wie-
my poprawi stan kliniczny, ale zdecydowanie skroci
okres zycia i nie przyczyni sie do wydtuzenia okresu
bezobjawowego. Wrecz przeciwnie u tych pacjentow
wznowa procesu chorobowego pojawia sie duzo wcze-
$niej niz u chorych nieleczonych chemioterapia. Natura
psychologiczna i komfort zycia tych chorych to bardzo
wazny temat. Pacjenci ci naleza do chorych onkologicz-
nych, na skorze prezentuja objawy, ktore przez innych sa
ogladane i komentowane. Do tego nalezy pamigta¢, ze
wiaczenie fototerapii wymaga od chorego zelaznej dys-
cypliny. Pacjent jest zmuszony zjawia¢ sie trzy razy
w tygodniu na naswietlania, czesto decydujac sie na
pokonywanie duzych odlegtosci. Fototerapia zaplano-
wana jest na minimum 30 naswietlan, czesto z uwagi ha
brak remisji klinicznej, histopatologicznej oraz w bada-

niu ultrasonografii wysokiej rozdzielczosci zmuszeni
jestesmy wydtuzy¢ czas terapii. W przypadku braku
efektu po fototerapii decydujemy sie, jak to przedsta-
wione zostato w niniejszym opisie przypadku, na wia-
czenie TSEB. Jest to metoda bardzo dobra, stosowana
z duzym powodzeniem terapeutycznym [7]. Jesli nie
mamy mozliwosci wiaczenia TSEB lub miejscowej
radioterapii, to decydujemy si¢ na leczenie Metothrexa-
tem lub Interferonem alfa. Jesli i te metody okazuja sig
mato skuteczne, to pozostaje nam leczenie z uzyciem
polichemioterapii, wtedy przekazujemy pacjenta pod
opieke hematologéw. Niestety, inne metody terapeu-
tyczne takie jak zastosowanie bexarotenu, denuileukin
diftitox, vorinostatu jest w Polskich warunkach prawie
niemozliwe [8]. Przedstawiony przypadek pokazuje jak
ztozony problem terapeutyczny i diagnostyczny stanowi
ta grupa chorych i jak doktadnie nalezy sie pochyli¢ nad
kazdym chorym i wykaza¢ che¢ wspotpracy wsrdd leka-
rzy réznych specjalnosci celem przeprowadzenia wni-
kliwej analizy pacjentow z grupie CTCL.
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