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ÖSSZEFOGLALÁS

A szerzôk 69 éves nôbeteg esetét ismertetik, akinél a

törzsre, valamint a végtagok hajlító felszínére lokalizáló-

dó erythemás, infiltrált, poikilodermatosus bôrtünetek

szövettani és immunhisztokémiai vizsgálata CD8 pozitív

mycosis fungoidest igazolt. A PUVA kezelésre adott ked-

vezô terápiás válasz és a lokális emolliens kezelés mel-

letti tartós tünetmentesség alapján az eset a CD4 pozitív

mycosis fungoidesek többségéhez hasonló, indolens vi-

selkedést mutatott. A szerzôk beszámolnak egyéb, CD8

pozitív cutan lymphomák klinikai jellegzetességeirôl a

legújabb WHO klasszifikációnak megfelelôen, új entitá-

sokat is érintve. Az eset alátámasztja azt, hogy a klinikai

tünetek, a szövettani és immunhisztokémiai jellegzetessé-

gek, továbbá a betegség lefolyása együttesen értelme-

zendô. 
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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 CD8-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 CD8-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-
vú, CD4 pozitív lymphoid sejtek malignus proliferációja
következtében kialakuló, indolens lefolyású cutan T-sejtes
lymphoma (CTCL). Esetünkben mind klinikailag, mind
szövettanilag MF-nek megfelelô jellegzetességek állnak
fenn, azonban a ritka CD4 negatív, CD8 pozitív immunfe-
notípus adja az érdekességét.

Esetismertetés
A 69 éves nôbeteg kórtörténetében kezelt hypertonia, diabetes

mellitus szerepel. 2007 óta észlelte az axillák területén, valamint a
felkarok hajlító felszínén bôrtüneit, emiatt területi szakrendelôben
irritatív, kontakt dermatitis gyanúja miatt lokális kortikoszteroid
kezelést alkalmaztak elhúzódóan, érdemi javulás nélkül. Szövetta-
ni vizsgálat eredménye krónikus dermatitis lett, de felvetôdött

lymphoproliferativ betegség lehetôsége is. 2008-ban jelentkezett a
páciens klinikánk ambulanciáján a terjedô bôrtünetek miatt. Vizs-
gálatakor szimmetrikusan az axillákban, kebleken, hason, ingui-
nákban, felkarok és combok hajlító felszínén helyenként livid ery-
themás, máshol halványbarna, poikilodermatosus plakkokat lát-
tunk a végtagok viszonylagos megkíméltsége mellett (1. ábra).
Laboratóriumi vizsgálatokban kóros eltérést nem találtunk, vér-
kép, vesefunkció, májenzimek, süllyedés, CRP normál tartomány-
ban voltak. Szövettani vizsgálat a basalis rétegekbe tömegesen pe-
netráló, Pautrier-féle abscessusokat is formáló lymphoid sejteket,
kifejezett epidermotropizmust, a dermisben kötegszerû lymphoid
beszûrôdést mutatott. Immunhisztokémiai vizsgálatok az epider-
mis lymphoid sejtjei kifejezett CD8 túlsúlyát mutatták, a dermalis
infiltrátum sejtjeinek is több, mint fele CD8 pozitív sejt volt. CD4
festést mutató epidermalis sejt elvétve volt látható (2. ábra). A
bôrbôl preparált DNS-en elvégzett T-sejt receptor génátrendezôdés
vizsgálattal 180 bázispár magasságában éles clonális génterméket
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kaptunk. Áramlási cytometria vizsgálattal normál fe-
notípus megoszlást észleltünk, megtartott CD4/CD8
aránnyal. Staging vizsgálatok: mellkas röntgen, a
hasi és kismedencei UH vizsgálat, axillák és ingui-
nák ultrahang vizsgálata, mellkas, has és kismeden-
ce CT vizsgálat nodalis és belszervi érintettséget
nem mutatott. A klinikai kép, a szövettani, immun-
hisztokémiai és molekuláris genetikai vizsgálatok,
valamint a staging alapján CD8 pozitív MF, I/B,
T2N0M0 stádium diagnózisát állítottuk fel.  PUVA
kezelést indítottunk, lokálisan emolliens externát al-
kalmaztunk. Rövid PUVA terápiát követôen a pá-
ciens tünetmentesedett, hat éven keresztül klinikán-
kon kontroll vizsgálaton nem jelent meg. 2014-ben
jelentkezett ismételten a kezdeti tünetekhez hasonló
lokalizációjú és megjelenésû bôrtünetek miatt: a haj-
latokban és a törzsre terjedôen erythemás, beszûrt,
hámló plakkokkal. Laboratóriumi vizsgálatok kóros
eltérést nem mutattak, flow cytometria és staging
vizsgálatok szisztematizációra utaló elváltozást nem
igazoltak. Napi 20 mg dózisú acitretin és PUVA ke-
zelés hatására a páciens bôre csaknem komplett re-
misszióba került (3. ábra). 

Megbeszélés

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

francia bôrgyógyásztól kapta, aki egy 56 éves
betegen gombára emlékeztetô formájú bôrtu-
morokat észlelt, miután hónapokon keresztül
hámló bôrtünetei voltak.  A kórkép késôbb
„Alibert-Bazin szindróma” elnevezést kapott,
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1a., b., c. ábra 

A bal axillában (a), törzsön (b) és a háton (c) erythemás, poikilodermatosus plakkok

2a., b., c., d. ábra:

a: Epidermotropizmus, a dermisben szalagszerû lymphoid beszûrôdés
(HE, 10x) b: Pautrier-féle microabscessusok (HE, 40x) c, d: CD8

restrikciót mutató epidermalis lymphoid sejtek (immunhisztokémia,
CD4/CD8 monoklonális ellenanyag) 
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mivel 1870-ben Pierre-Antoine-Ernest Bazin bôrgyógyász
alkotta meg a jelenleg is használatban lévô folt, plakk és
tumor stádiumokat (1). A korábbi leíró elnevezéseket kö-
vetôen 1975-ben Lutzner és munkatársai megalkották a
CTCL fogalmát, mely az MF és a Sézary szindróma ha-
sonló klinikai, hisztológiai és etiológiai jellemzôi tanul-
mányozásának az eredményeként született (2).

Az MF többnyire 50 éves kor felett fordul elô, férfi:nô
arány 2:1, incidenciája 0,36/100000 lakos/év (3). A kór-
kép etiológiájában genetikai tényezôk, környezeti fakto-
rok és fertôzô ágensek is szerepet játszhatnak. A kórkép
pathogenesisének egyik alap hypothesise az állandósult
antigén stimuláció hypothesis, mely szerint az antigén fo-
lyamatos jelenléte állandó T-sejt stimulációhoz, kezdetben
krónikus gyulladáshoz, majd malignus T-sejt klón kiala-
kulásához vezet (4).  A fertôzô ágensek közül  a humán T
sejtes leukemia virus 1 (HTLV-1) infekció szerepét ille-
tôen vannak ellentmondásos tanulmányok (5, 6); az EBV
a léziók egy részébôl kimutatható volt, illetve rosszabb
prognózissal függött össze a jelenléte (7); továbbá hason-
lóképpen szerény prognózissal mutatott összefüggést a
CMV és a magas rizikójú HPV jelenléte MF miatt kezelt
betegekben (8, 9).  Az MF tumorsejtek jellegzetesen Th2-
típusú CD3+, CD4+, CD45RO+, CD8- érett memória T-
sejt fenotípusú sejtek.  Esetünkben a klinikai tünetek meg-
jelenése és viselkedése felvetette az MF lehetôségét, mely
szövettanilag igazolódott. Az immunhisztológiai vizsgálat

során megállapított CD8+ fenotípus az MF igen ritka va-
riánsa, egyes irodalmi adatok szerint az összes MF eset
kevesebb, mint 5%-át teszi ki (10), bár ez az incidencia
nem egészen megbízható, hiszen sok esetben csak mint
CD8 pozitív CTCL egyéb formája került közlésre (11). Az
ezredfordulón vált világossá, hogy a CD8 pozitív CTCL
egy igen heterogén csoport, a hasonló immunfenotípussal
bíró kórképek tünetei és lefolyása is nagy eltérést mutat
(12, 13). A 2008-as WHO klasszifikációban külön, provi-
zórikus entitásként osztályozták az Emilio Berti által leírt
primer cutan CD8+ agresszív epidermotrop cytotoxikus
T-sejtes lymphomát (14, 15), mely  igen rossz prognózisú
kórkép, szemben a közölt CD8+ MF esetek többségével
(13, 16, 17). Hasonlóképpen a CD8 pozitív T-sejtes
lymphomák csoportjába tartozik a subcutan panniculitis-
like T-sejtes lymphoma, valamint a lymphomatoid papu-
losis (LyP) D típusa, mely kórkép a szövettani jellemzôi
alapján a Berti-lymphoma jellegzetességeit mutatja, vi-
szont klinikailag a LyP csoportra jellemzô viselkedést mu-
tat (18, 19). Egy 2014-ben megjelent közlemény szerint a
CD8 pozitív immunfenotípusú granulomatosus cutan T-
sejtes lymphoma immundeficienciához társul (20). 

Esetünkben a CD8-pozitív fenotípusú MF a klasszikus
MF-hez hasonló lefolyású, a betegség a 7 éve tartó köve-
tés alapján indolens, PUVA kezelésre és lokális terápiára
jól reagál. Szisztematizáció, agresszív terjedés nem észlel-
hetô.  Egy hét beteg adatait feldolgozó esetközlés alapján
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3. ábra:

Kontroll státusz a bal axillában (a), törzsön (b) és a háton (c)
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a CD8-pozitív mycosis fungoides miatt  vizsgált betegek
többségében poikilodermatosus tüneteket lehetett látni,
PUVA illetve NB-UVB terápiára, valamint lokális korti-
koszteroid és PUVA kezelésre jól reagáltak a tünetek, be-
xarotene-re váltás TNM beosztásnak megfelelôen egy be-
tegnél volt szükséges (10).

Összefoglalva elmondhatjuk, hogy a cutan T-sejtes
lymphomák körében ritkán elôforduló CD8 pozitív im-
munfenotípus bár figyelemfelkeltô jel, de nem jelent min-
den esetben agresszív lefolyást. A pontos diagnózis felállí-
tásához a klinikai tünetek, a szövettani jellegzetességek és
az immunhisztokémiának, valamint a lefolyásnak az
együttes értelmezése szükséges. 
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