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CDS8 pozitiv mycosis fungoides esete

CD8-positive mycosis fungoides: a case report
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OSSZEFOGLALAS

A szerzok 69 éves ndbeteg esetét ismertetik, akinél a
torzsre, valamint a végtagok hajlito felszinére lokalizalo-
dé erythemadas, infiltralt, poikilodermatosus bdrtiinetek
szovettani és immunhisztokémiai vizsgalata CDS pozitiv
mycosis fungoidest igazolt. A PUVA kezelésre adott ked-
vezd terdpids vdlasz és a lokdlis emolliens kezelés mel-
letti tartos tiinetmentesség alapjan az eset a CD4 pozitiv
mycosis fungoidesek tobbségéhez hasonlé, indolens vi-
selkedést mutatott. A szerzok beszdmolnak egyéb, CD8
pozitiv cutan lymphomdk klinikai jellegzetességeirdl a
legtijabb WHO klasszifikacionak megfelelden, 1ij entita-
sokat is érintve. Az eset aldtdmasztja azt, hogy a klinikai
tiinetek, a szévettani és immunhisztokémiai jellegzetessé-
gek, tovdabbd a betegség lefolydsa egyiittesen értelme-
zendd.
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SUMMARY

The authors present the case of a 69-year-old female
patient with erythematous infiltrated poikilodermatous skin
symptoms localized on the trunk and the flexural surfaces of
the extremities. The histopathological and immunohisto-
chemical examinations confirmed CDS-positive mycosis
fungoides. PUVA treatment was performed after staging
examinations. The good therapeutic effect and the long
symptom free period with topical emollient therapy
indicates indolent behavior. The authors overview the
characteristics of other CDS8-positive cutan lymphomas
according to the latest WHO classification, including new
entities. The present case underlines that clinical symptoms,
histolopathological characteristics, immunophenotype and
course of the disease should be evaluated together.
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A mycosis fungoides (MF) érett, kis, cerebriform mag-
v, CD4 pozitiv lymphoid sejtek malignus proliferdcidja
kovetkeztében kialakuld, indolens lefolydsud cutan T-sejtes
lymphoma (CTCL). Esetiinkben mind klinikailag, mind
szovettanilag MF-nek megfelel6 jellegzetességek dllnak
fenn, azonban a ritka CD4 negativ, CD8 pozitiv immunfe-
notipus adja az érdekességét.

Esetismertetés

A 69 éves ndbeteg kortorténetében kezelt hypertonia, diabetes
mellitus szerepel. 2007 6ta észlelte az axilldk teriiletén, valamint a
felkarok hajlité felszinén bdrtiineit, emiatt teriileti szakrendelGben
irritativ, kontakt dermatitis gyanidja miatt lokalis kortikoszteroid
kezelést alkalmaztak elhtizoddan, érdemi javulds nélkiil. Szovetta-
ni vizsgdlat eredménye krénikus dermatitis lett, de felvetddott

lymphoproliferativ betegség lehetdsége is. 2008-ban jelentkezett a
paciens klinikank ambulancidjan a terjed6 bdrtiinetek miatt. Vizs-
galatakor szimmetrikusan az axillakban, kebleken, hason, ingui-
nakban, felkarok és combok hajlit6 felszinén helyenként livid ery-
themds, mashol halvanybarna, poikilodermatosus plakkokat lat-
tunk a végtagok viszonylagos megkiméltsége mellett (/. dbra).
Laboratoriumi vizsgalatokban koros eltérést nem taldltunk, vér-
kép, vesefunkcid, majenzimek, siillyedés, CRP normal tartomany-
ban voltak. Szovettani vizsgdlat a basalis rétegekbe tomegesen pe-
netrald, Pautrier-féle abscessusokat is formalé lymphoid sejteket,
kifejezett epidermotropizmust, a dermisben kotegszerd lymphoid
beszlir6dést mutatott. Immunhisztokémiai vizsgalatok az epider-
mis lymphoid sejtjei kifejezett CD8 tilsilydt mutattdk, a dermalis
infiltrdtum sejtjeinek is tobb, mint fele CD8 pozitiv sejt volt. CD4
festést mutaté epidermalis sejt elvétve volt lathatd (2. dbra). A
b&rbdl prepardlt DNS-en elvégzett T-sejt receptor génatrendez6dés
vizsgalattal 180 bdzispar magassagdban éles clonalis génterméket
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la., b., c. dbra
A bal axilldban (a), torzson (b) €s a haton (c) erythemas, poikilodermatosus plakkok

kaptunk. Aramlési cytometria vizsgalattal normal fe-
notipus megoszlast észleltiink, megtartott CD4/CD8
arannyal. Staging vizsgdlatok: mellkas rontgen, a
hasi és kismedencei UH vizsgilat, axilldk és ingui-
nak ultrahang vizsgdlata, mellkas, has és kismeden-
ce CT vizsgalat nodalis és belszervi érintettséget
nem mutatott. A klinikai kép, a szovettani, immun-
hisztokémiai és molekularis genetikai vizsgalatok,
valamint a staging alapjan CDS8 pozitiv MF, 1/B,
T2NOMO stadium diagnézisat allitottuk fel. PUVA
kezelést inditottunk, lokélisan emolliens externat al-
kalmaztunk. Rovid PUVA terdpiat kovetéen a pa-
B A ] ) v ciens tiinetmentesedett, hat éven keresztiil klinikdn-
TG e AR Ve o iy e S kon kontroll vizsgdlaton nem jelent meg. 2014-ben
jelentkezett ismételten a kezdeti tiinetekhez hasonld
lokalizaciéju és megjelenésti bortiinetek miatt: a haj-
latokban és a torzsre terjedéen erythemds, besziirt,
haml6 plakkokkal. Laboratériumi vizsgalatok kéros
eltérést nem mutattak, flow cytometria és staging
vizsgalatok szisztematizaciora utald elvaltozast nem
igazoltak. Napi 20 mg dézisu acitretin és PUVA ke-
zelés hatdsdra a paciens bore csaknem komplett re-
misszioba keriilt (3. dbra).
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Megbeszélés

Az MF a leggyakoribb cutan lymphoma, el-
nevezését 1806-ban Jean-Louis-Marc Alibert

2a., b., c.,d. dbra: francia borgyogyasztol kapta, aki egy 56 éves

a: Epidermotropizmus, a dermisben szalagszer(i lymphoid beszlir6dés  betegen gombdra emlékeztetd formdji bdrtu-
(HE, 10x) b: Pautrier-féle microabscessusok (HE, 40x) ¢, d: CD8 morokat észlelt, miutdn honapokon keresztiil
restrikciot mutatd epidermalis lymphoid sejtek (immunhisztokémia, =~ hdml6 boértiinetei voltak. A kdérkép késSbb
CD4/CD8 monoklondlis ellenanyag) »Alibert-Bazin szindréma” elnevezést kapott,
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3. dbra:
Kontroll statusz a bal axilldban (a), torzson (b) és a haton (c)

mivel 1870-ben Pierre-Antoine-Ernest Bazin borgy6gyasz
alkotta meg a jelenleg is haszndlatban 1évé folt, plakk és
tumor stadiumokat (1). A korabbi leird elnevezéseket ko-
vetden 1975-ben Lutzner és munkatdrsai megalkottdk a
CTCL fogalmat, mely az MF és a Sézary szindréma ha-
sonld klinikai, hisztoldgiai €s etioldgiai jellemzdi tanul-
mdanyozdsanak az eredményeként sziiletett (2).

Az MF tobbnyire 50 éves kor felett fordul eld, férfi:ng
ardny 2:1, incidencidja 0,36/100000 lakos/év (3). A kor-

s sz

7z

rok és fert6z6 dgensek is szerepet jatszhatnak. A korkép
pathogenesisének egyik alap hypothesise az dllanddsult
antigén stimuldcié hypothesis, mely szerint az antigén fo-
lyamatos jelenléte dllandé T-sejt stimuldcidhoz, kezdetben
krénikus gyulladdshoz, majd malignus T-sejt klon kiala-
kuldsahoz vezet (4). A fert6z6 dgensek koziil a huméan T
sejtes leukemia virus 1 (HTLV-1) infekcié szerepét ille-
téen vannak ellentmonddsos tanulményok (5, 6); az EBV
a 1ézidk egy részébdl kimutathaté volt, illetve rosszabb
progndzissal fliggott dssze a jelenléte (7); tovabbd hason-
16képpen szerény progndzissal mutatott Osszefiiggést a
CMV és a magas rizik6ju HPV jelenléte MF miatt kezelt
betegekben (8, 9). Az MF tumorsejtek jellegzetesen Th2-
tipusti CD3+, CD4+, CD45RO+, CDS- érett memoria T-
sejt fenotipusu sejtek. Esetiinkben a klinikai tiinetek meg-
jelenése és viselkedése felvetette az MF lehet6ségét, mely
szovettanilag igazolddott. Az immunhisztoldgiai vizsgdlat
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soran megdllapitott CD8+ fenotipus az MF igen ritka va-
ridnsa, egyes irodalmi adatok szerint az dsszes MF eset
kevesebb, mint 5%-at teszi ki (10), bar ez az incidencia
nem egészen megbizhatd, hiszen sok esetben csak mint
CD8 pozitiv CTCL egyéb formdja keriilt kdzlésre (11). Az
ezredfordulén vilt vildgossd, hogy a CD8 pozitiv CTCL
egy igen heterogén csoport, a hasonlé immunfenotipussal
biré korképek tiinetei és lefolydsa is nagy eltérést mutat
(12, 13). A 2008-as WHO klasszifikdciéban kiilon, provi-
z6rikus entitdsként osztdlyoztdk az Emilio Berti 4ltal leirt
primer cutan CD8+ agressziv epidermotrop cytotoxikus
T-sejtes lymphomat (14, 15), mely igen rossz prognézisu
kérkép, szemben a kozolt CD8+ MF esetek tobbségével
(13, 16, 17). Hasonloképpen a CD8 pozitiv T-sejtes
lymphomadk csoportjdba tartozik a subcutan panniculitis-
like T-sejtes lymphoma, valamint a lymphomatoid papu-
losis (LyP) D tipusa, mely korkép a szovettani jellemzGi
alapjan a Berti-lymphoma jellegzetességeit mutatja, vi-
szont klinikailag a LyP csoportra jellemz6 viselkedést mu-
tat (18, 19). Egy 2014-ben megjelent kozlemény szerint a
CD8 pozitiv immunfenotipusi granulomatosus cutan T-
sejtes lymphoma immundeficiencidhoz tarsul (20).
Esetiinkben a CD8-pozitiv fenotipusi MF a klasszikus
MF-hez hasonl6 lefolydsu, a betegség a 7 éve tartd kove-
tés alapjan indolens, PUVA kezelésre és lokdlis terdpidra
jOl reagdl. Szisztematizacid, agressziv terjedés nem észlel-
het6. Egy hét beteg adatait feldolgozo6 esetkozlés alapjan



a CD8-pozitiv mycosis fungoides miatt vizsgalt betegek
tobbségében poikilodermatosus tiineteket lehetett latni,
PUVA illetve NB-UVB terdpidra, valamint lokalis korti-
koszteroid és PUVA kezelésre j6l reagaltak a tiinetek, be-
xarotene-re valtdis TNM beosztasnak megfelelen egy be-
tegnél volt sziikséges (10).

Osszefoglalva elmondhatjuk, hogy a cutan T-sejtes
lymphomak korében ritkan eléfordulé CD8 pozitiv im-
munfenotipus bar figyelemfelkeltd jel, de nem jelent min-
den esetben agressziv lefolyast. A pontos diagnézis felalli-
tasdhoz a klinikai tiinetek, a szovettani jellegzetességek és
az immunhisztokémidnak, valamint a lefolydsnak az
egylittes értelmezése sziikséges.
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