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Primer cutan diffuz nagy B sejtes lymphoma, leg type esete

A case of primary cutaneous diffuse large B cell lymphoma, leg type
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OSSZEFOGLALAS

A szerzk egy 78 éves ndbeteg esetét mutatjak be, aki
2014. juniusdban jelentkezett klinikankon pdr honapja
fenndll6 bértiinetei miatt. Eszleléskor a bal ldbfej medid-
lis felszinén, valamint a talp szélén kemény tapintatii, vo-
roses, lilds tumorok helyezkedtek el. Szovettani vizsgalat
sordn a dermist kitoltd, éretlen lymphoid elemekbdl allo
diffiiz, nodularitast nem mutaté infiltratio volt lathaté. A
daganatsejtek centroblast-szerii morphologidval rendel-
keztek az infiltratumon beliil elszértan, mérsékelt szamban
eosinophil sejtek voltak észlelhetok. Az immunhisztokémi-
ai vizsgdlatok CD20 pozitivitdst, CD30 és CyclinDI nega-
tivitast igazoltak. Mindezek alapjdn cutan diffiiz nagy B
sejtes malignus lymphoma leg type varidnsanak diagnozi-
sa volt feldllithaté. A képalkoté vizsgdlatok, a periférias
vérkenet és a flow-cytometrids vizsgdlatok szisztematiza-
cidra utalo eltérést nem mutattak. A beteg a lehetséges te-
rdpias lehetdségek koziil csak a sugdrterdpidba egyezett
bele, mely hatdsdra tiinetei rovid ideig teljes mértékben
regredidltak. Ezt kovetden 1 hénap elteltével kitijulds,
disszemindcié miatt R-CHOP kezelésben részesiilt. Szo-
védmények, illetve a szisztémds disszemindcié végiil exi-
tushoz vezettek. A szerzdk az eset bemutatdsa révén ismer-
tetik a diffiiz nagy B sejtes lymphomdk egy ritka, rossz
prognozisi varidnsdt, amely elsGsorban iddseket érint.

Kulcsszavak:
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SUMMARY

The authors report a case of a 78-year-old female
patient, who presented with a 3-month history of skin
lesions. Physical examination revealed three reddish-
violaceous plaques localized on the medial aspect of the
left foot. Histological examination showed a dense dermal
infiltrate consisting of immature lymphoid cells. Most
tumor cells depicted morphological features characteristic
of centroblasts. Immunohistochemical stains showed strong
positivity for CD20 and bcl2, supporting the diagnosis of
cutaneous diffuse large B cell lymphoma leg type.
Complete clinical, laboratory and radiological workup was
done with negative results for systemic involvement.
Initially, radiotherapy was introduced as the patient did not
agree to chemotherapy. Complete clearance of the skin
lesions was achieved. However, one month later, the patient
presented with a relapse, and R-CHOP chemotherapy
regimen (rituximab, cyclophosphamide, doxorubicin,
vincristine, prednisone) was  started. Nevertheless,
treatment complications and further dissemination of the
disease led to the death of the patient. The authors briefly
discuss the available data on the management of this rare
variant of cutaneous B cell lymphomas.
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A primer cutan diffiiz nagy B sejtes lymphoma leg type
varidnsa jol koriilhatdrolt entitds a B sejtes lymphomak
kozott. A betegség elsdsorban idds korban jelentkezik, €s
n6knél gyakoribb. Klinikai megjelenését altaldban egy-,
ritkdbban kétoldali, szoliter vagy gyakran multiplex, gyor-
san novekvd plakkok vagy tumorok jellemzik. Rossz
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progndzisu betegség a gyakori relapsusok, illetve az id6s
kor miatt. Napjainkban a rosszabb lefolydsu esetek hatte-
rében a MYDS88 L265P muticié magasabb prevalencidjit
azonositottdk (1). Differencidldiagnosztikai szempontbdl
a korképet az alsé végtag gyulladasos és fekélyképzddés-
sel jar6 elvaltozasaitdl kell elkiiloniteni. A kérkép kezelé-
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sében az elsddleges valasztando kezelés az immun-kemo-
terapia, mely sziikség esetén sugarterapiaval kiegészithe-
t6. Szoliter elvaltozas jelenlétekor, ha a betegnél a kemo-
terdpia valamely okbol kontraindikélt (pl. silyos komor-
biditas), sugarterdpia vagy sebészeti beavatkozas dnmaga-
ban megengedhetd terapias valasztas (2).

Esetismertetés

A 77 éves nébeteg anamnézisében hipertonia, hipotiredzis, 2-es
tipust, inzulinnal kezelt diabetes mellitus, pulmonalis embdlia, vala-
mint 7 éve colon adenocarcinoma miatt bal oldali hemicolectomia,
majd ezt kovets adjuvans kemoterdpia szerepel.

2014. juniusaban jelentkezett klinikank ambulancidjan 3 hénapja
fenndlld, bal 1dbfej medidlis részén, talpra is terjedd bortiinetek keze-
I1ése céljabol. A bérelvaltozas panaszt nem okozott. Fizikdlis vizsga-
latkor a bal 1abfej medialis felszinén, a talp szélén egy 60x55 mm-es,
ett6l sarok felé esGen 20 mm-es atmérdjd, alatta 20x10 mm-es ke-
mény tapintatd, voroses-livid, tomott plakkokat észleltiink (/. dbra).

1. abra
Bal labfej medidlis felszinén vordses-livid, tomott
plakkok

Differencialdiagnosztikai szempontbdl felmeriilt cutan lympho-
ma, Kaposi sarcoma, valamint sarcoidosis lehetGsége. A pontos
diagnézis tisztazasa céljabol az elvaltozasbol probaexcizié tortént.

A szovettani vizsgdlat hematoxilin-eozinnal festett metszeteken
megtartott epidermist, alatta hamtél vékony hatdrzonaval elvalasztva
a dermist kitoltd, mar fenti rétegben is dens, a mély iranyban még
sejtdisabba valo, éretlen lymphoid elemekbdl allo, diffiz jellegt, no-
dularitast nem mutaté infiltraciot irt le. A daganatsejtek centroblast-

2a. dbra
Subcutis, dermist infiltralé tumorsejtek
(HE 4x)

2b. abra
Polymorph, nagymérett tumorsejtek
(HE 40x)

szerli morphologiaval rendelkeztek, magas mitotikus aktivitassal. Az
infiltracion beliil elszértan, mérsékelt szamban eosinophil sejtek vol-
tak lathatéak (2a-b. dbra). Inmunhisztokémiai vizsgalattal a tumor-
sejtek szelektiv CD20 membran pozitivitdsa, bcl-2 pozitivitdsa volt
lathat6, CD3, CD30, bcl-6 reakcidk negativak voltak (3a-b. dbra).
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3b. dbra
Tumor sejtek Bcl-2 pozitivitdsa
(40x)
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Az eredmények alapjdn a primer cutan diffiz nagy B sejtes
lymphoma leg type diagnézis volt felallithato.

A betegnél a B tiinetek (laz, éjszakai izzadas, fogyds) hianyoztak.
Fizikdlisan megnagyobbodott maj, 1ép, kéros nyirokcsomé duzzanat
nem volt tapinthaté. Laboratériumi vizsgalati eredményeiben (vér-
kép, ionok, vese-, és majfunkcié, LDH, We, dltalanos vizelet) kdros
eltérést nem észleltiink.

Mellkas-, hasi CT tiid6- vagy méjmetasztazisra gyants eltérést
nem azonositott. A mediastinumban egy-egy, a normal nagysdgot
1-2 mm-rel meghaladé nyirokcsomoé volt lathatd, inguinalisan reak-
tiv nyirokcsomok voltak észlelhet6k. Lagyrész ultrahang mindkét
oldalon inguinélisan néhany, 1-2 cm-es legnagyobb nagysagu, 5-9
mm hilusi atmérdjl, echoszegény corticalissal korbevett, echodus
hilusd, megtartott vaszkularizaciéji lymphoglandulét dbrazolt.

Periférids vérkenetben aranyaiban megtartott vérkép mutatkozott,
lymphocytosis, éretlen lymphoid sejtek nélkiil. Flow citometrids
vizsgdlat sordn mindossze 0,5%-nyi CD19 és CD20+ B sejt volt
azonosithatd, melyek jelentésebb CD10 co-expresszidéval nem ren-
delkeztek, felszini konnytlancok vizsgédlata kapcsan zomében poli-
klonalisak, részben konnyiilanc pozitivak voltak. Csontvels biopszia
normdlisan kiérd sejteket mutatott. A beteg TNM stddium beosztdsa
ekkor T2aNOMO volt.

A betegnél az onkoteam immun-kemoterapia (R-CHOP) beve-
zetését javasolta, melyet a beteg akkor nem vallalt. Tekintettel a
beteg dontésére, valamint a 1ézidk kis kiterjedtségére sugarterapia
mellett dontottiink. A beteg ezt kovetden 2 Gy frakcidkkal, dssze-
sen 40 Gy TeCo besugdrzasban részesiilt. A kezelés 3. hetében
akut radio-dermatitis alakult ki (4. dbra), mely lokalis kezelés
mellett szandlédott.

A sugdrterapia befejezését kovetden 1 honappal a bortiinetek tel-
sordn a beteg jelezte, hogy a bal ldba dagad. Fizikalisan a bal ingui-
nalis hajlatban cseresznyényi tapinthaté nyirokcsomot, kissé oede-
masabb ldbfejet észleltiink. Hasi, inguindlis és poplitedlis ultrahang
késziilt, mely poplitedlisan az arteria popliteat korbeoleld 6x3x5 cm

4. abra
Sugérterdpia okozta radio-dermatitis

nagysdgu nyirokcsomé konglomeratumot, bal oldalon inguinalisan
tobb 5-10 mm-es reaktivnak impondlé nyirokcsomot irt le, hasi szer-
vekben koros nem volt lathat6. A lelet alapjan az alapbetegség
disszeminacidja meriilt fel, ezért a beteget a PTE KK 1. Belgyogya-
szati Klinika Hematoldgiai részlegére irdnyitottuk tovabbi elldtds
céljabol. PET-CT vizsgalat tortént, mely a kismedencében bal olda-
lon 50x60 mm-es térfoglalé folyamatot, mindkét felkaron, a bal al-
s6 végtagon és a torzson tobb helyen, részben subcutisban, részben
izomban elhelyezkedd patoldgias 1ézidkat, a bal parotis régioban és
bal oldalon inguindlisan patoldgids nyirokcsomodkat véleményezett.
A leirt elvaltozasok lymphoma manifesztacidjanak gyanujat vetették
fel, bar az anamnesztikus adatok ismeretében a kismedencei elvalto-
zas esetében a colon tumor recidivdjanak lehetésége sem volt kizar-
haté.

Sa-c. dbra
Sugarterapia utdni allapot, bdrtiinetek regressziéja lathato
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A Hematolégiai Részlegen R-CHOP (Rituximab, Cylophospha-
mide, Doxorubicin Hydrochloride, Oncovin (Vincristine Sulfate),
Prednisolone) kezelés keriilt beallitasra protokoll szerint, 3 hetente is-
mételve. Az elsé ciklus kapcsan mérsékelten emelkedett hyperglicae-
mian kiviil egyéb lényegi mellékhatds, vérképi eltérés nem jelentke-
zett. Allopurinol, valamint thrombosis profilaxisra enoxaparin injek-
cidval lattak el. A 2. és 3. ciklus terdpia eseményteleniil zajlott. A 4.
ciklus végén, vérvételt kovetden epileptiform rosszullét jelentkezett.
Nativ és kontrasztanyagos koponya CT vizsgdlat metasztdzisra utalé
képletet nem igazolt. Az 5. ciklus sordn hetek 6ta progredidld, bal ol-
dali térdfajdalmat panaszolt, labor eredményeiben jelentGsen gyorsult
siillyedést (87 mm/h), minimdlisan emelkedett CRP-t (7,1 mg/l), las-
san fokoz6d6 anaemiat (vvt. 3,14 T/, Hgb 104 g/L, Htk 31,9 %) ész-
leltek, ez utébbi miatt két egység vértranszfuziét kapott. Térdrontgen
vizsgélata diszkrét arthrotikus eltérést tart fel. Non-steroid fajdalom-
csillapité mellett panasza jelentSsen csokkent. Gyengeség, faradé-
konysdg miatt echocardiografia tortént negativ eredménnyel. 2015.
februdrban, az 5. ciklus utan, allapotfelmérés céljabol, staging vizsga-
latok torténtek (hasi ultrahang; mellkasi, hasi, kismedencei, koponya
CT vizsgdlat), melyek a mellkasban, hasban és kismedencében pato-
16gids nyirokcsomot, intracranidlis tumor progresszidra utald elvalto-
zast nem frtak le, a betegség komplett remisszidjat véleményezték.

A 6. ciklus kemoterapiat fogyas, lazas allapot, nyelési nehezitett-
ség, dysarthria, anemizalédas miatt halasztottak. Gastroscopia a dys-
phagia hatterében motilitds zavart irt le, colonoscopian novum nem
abrazolodott, fiil-orr-gégészeten organikus elvéltozast nem észleltek.
Neurolégiai konzilium soran panaszainak hatterében meningealis in-
filtracié/carcinomatosis valdszintisége meriilt fel. Koponya MR ne-
gativ volt, viszont a liquor citoldgiai vizsgdlat nagy mennyiségl
CD20 pozitiv B sejtet igazolt, ami a felvetett diagnézist aldtdmasz-
totta. Dysphagids, valamint dysarthrids tiinetek fokozddasa miatt
intratechalis kemoterdpidt inditottak. Hospitalizacidja 12. napjan
globalis 1égzési elégtelenség jelentkezett. A beteg intenziv osztdlyra
keriilt, ahol allapota fokozatosan rosszabbodott, €s az intenziv oszta-
lyos kezelés masodik napjan exitalt.

Megbeszélés

A primer cutan lymphomak a non-Hodgkin lymphomak
(NHL) heterogén, extranoddlis csoportjat alkotjak. A cu-
tan lymphoma diagnézisa akkor allithat6 fel, ha a béron
kiviil egyéb szovetben vagy szervben malignus sejtek
nem detektilhatéak. Az Egyesiilt Allamokban a Survel-
lience, Epidemiology and End Results (SEER) regiszter
adatai szerint a cutan lymphomds eseteknek kozel egyne-
gyede cutan B sejtes lymphoma, melynek el6forduldsa
novekvo gyakorisdgot mutat. Jelenleg 3,1 eset jut 1 millié
lakosra, és elsésorban 60 év feletti populdciéban fordul
eld (3).

A jelenleg érvényben levé 2008-as WHO-EORTC (Eu-
ropean Organisation for Research and Treatment of Can-
cer) beosztds szerint a primer cutan B sejtes lymphomak
négy fé csoportba sorolhatéak: primer cutan folliculus
centrum lymphoma (PCFCL), primer cutan diffiz nagy B
sejtes lymhoma, leg type (PCDLBCL-LT), primer cutan
margindlis zéna lymhoma (PCMZL) és a negyedik cso-
portba pedig (PCDLBCL, other) az egyéb, az el6bbi ha-
rom csoportba nem sorolhaté esetek, mint példaul az int-
ravascularis nagy B sejtes lymphoma, valamint az idések
EBV- asszocidlt nagy B sejtes lymphomdja keriil (4, 5, 6).
A leggyakoribb primer cutan B sejtes lymphomadk jellem-
z0it az 1. szamu tabldzatban tiintettiik fel.

A primer cutan diffiz nagy B sejtes lymphoma leg type
elsdsorban idés korban jelentkezik, és néknél gyakoribb.

MFZ FL CDLBCL-LT
Klinikai — fiatal, kdzépkoru felndtt, — felnéttek, — szoliter vagy multiplex
jellegzetességek — szoliter vagy multiplex — szoliter tumorok vagy nodulusok, tumorok az alsé
plakkok/tumorok az als6 tumortomegek a fejen, végtagon (> 70%), ritka
végtagon torzson, esetben egyéb testtdjakon
— gyakori cutan kitjulds, — 20% cutan kiudjulds, — gyakori cutan kitdjulas
— néha asszocidlt Borrelia — 5-10% extracutan — gyakori extracutan
burdorferi fert6zéshez, érintettség szorédas
— extracutan érintettség ritka
Szovettan — diffdz vagy foltos kis B — folliculus, vagy/és — monomorph centroblast és
sejtes infiltratum diffiz infiltratum immunoblast infiltratum
— érinti margindlis zéna — centrocita és predominancia
sejtjeit (centrocyte-like) centroblast érintettség
lymphoplasmocytoid és
plazma sejteket
HC CD79a+, Bcl-2+, Bel-6-, CD20+, CD79a+, Bcl-2-, CD20+, CD79a+, Bcl6+/-,
CD10-, cyclin D1-, CD5- Bcl-6+, MUM1-, CD10+ CD10-, Bcl-2+, MUM-1+
Genetika 50%,60%-ban IgH klon4lis IgH klonalis atrendez&dés a legtobb esetben IgH
atrendezd6dés t (14;18) hiany klonalis atrendezddés
t(9;21)
Kezelés RT, sebészet, IFN-alfa, — RT, sebészet, — RT szoliter 1ézidk esetén
rituximab, INF-alfa, rituximab, — polykemoterapia: CHOP,
— szisztémds kemoterdpia — szisztémds kemoterdpia R-CHOP
generalizalt 1éziok, generalizalt 1éziok, — rituximab
extracutan érintettség esetér]  extracutan €rintettség
(CHOP, R-CHOP) esetén (CHOP, R-CHOP)
5 éves tulélési esély | >95% >95% <50%

Forras: Willemze és mtsai. (5) és Cerroni (35) és mtsai.

Roviditések: FL, folliculus lymphoma; INF-alfa, interferon alfa; IgH, immunglobulin H; THC, immunhisztokémia; CDLBCL-LT, cutan

diffiz nagy B sejtes lymphoma leg tipus; MZL, margindlis zéna lymphoma; RT, sugdrterdpia.

1. tablazat
A primer cutan B sejtes lymphomak leggyakoribb jellemz6i
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Stdadium

RCHOP+lokal
Szoliter regiondlis RT

vagy
T12stidium ™= §  Lokil RT

vagy

Klinikai vizsgalat
Generalizdlt betegség RCHOP+/-lokal
(csak borérintettség) RT
T3 vagy

Klinikai vizsgalat

Extracutan érintettsé¢g ————» BCEL

Kezdeti terdpia

CR—>megfigyelés —»relapsus —>»

Mdsodlagos terdpia
RCHOP (ha el6zetesen nem
kapott)

vagy

BCEL-ként kezelni

CR—»megfigyelés —»relapsus —

Y

vagy

Lokal RT (az elGzetesen
nem irradidlt tumor esetén)

BCEL

vagy

Lokal RT pallidcioként
vagy

RT= sugarterapia; CR= klinikai remissio; PR= progresio; BCEL= diffiiz nagy B sejtes lymphoma

Y

Radioimmunoterédpia

6. dbra
PCDLBL-leg type terdpias ellatdsa az NCCN guideline alapjan

A korképre jellemzd a gyorsan progredidlé voros-kékes-
livid nodusok, tumorok megjelenése az als6 végtagokon
(7, 8,9, 10, 11). Massone és mtsai. atipusos megjelenésii
eseteket is kozoltek, ahol a bértiinetek anularis elrendezé-
désti, enyhén infiltrdlt plakkokbdl alltak relative hosszi
anamnézissel (12). Az esetek 10-15%-aban a tiinetek az
als6 végtagokon kiviil egyéb testrészeket is érinthetnek (8,
13, 14), valamint a betegségben a késGbbi extracutan
disszeminacié megjelenése is gyakori (8, 15). Attéteket
leggyakrabban a nyirokcsomékba, a csontvel&be és a koz-
ponti idegrendszerbe ad (13). A PCDLBCL-LT az dsszes
cutan lymphomak 1-4%-4t képviseli (14, 15), és az 5 éves
tilélés kevesebb, mint 50% (15, 16).

Ezzel szemben a PCFCL és a PCMZL gyakoribb
megbetegedés, és a fiatalabb korosztalyt érinti. A bortii-
netek elsGsorban a fejen és a torzson jelentkeznek, a be-
tegség lassi progressziét mutat és lényegesen jobb
progndzisu (17).

A PCDLBCL-LT etiol6gidja nem tisztdzott. Egyes koz-
lemények Borrelia burgdorferi, HHV-6, HHV-8 infekci6-
hoz tarsult neoplasztikus B sejtes lymphoma esetekrdl is
beszamolnak (18, 19, 20).

A PCDLBCL-LT szovettani képét a diffizan, lapsze-
riien elhelyezkedd monoton centroblast és immunoblastos
infiltratum jellemzi, mely az epidermist megkiméli (epi-
dermotropizmus nélkiili), de a dermisben és a bdralatti
szovetekben gyakran mélyre terjed. A neoplasztikus sejtek
B sejtes markereket expresszdlnak (CD12, C19, CD20,
CD22, CD79a) és erds Bcl-2 pozitivitdst mutatnak (8, 12),
de nem asszocidltak t(14;18) kromoszéma transzlokacid-
val. A legtobb esetben a tumorsejtek MUM-1/ IRF-4 és
bcl-6 pozitivak, CD10 negativak és egy aktivalt B sejthez
hasonlé genetikai profiljuk van (21). Nemrégiben a
MYD88 L265P muticiét irtdk le elsdsorban rovidebb
talélést mutatd esetekben (1).

A diagnézis feldllitdsdnak kulcsfontossdgi tényezdje a
szovettani vizsgdlat és az immunhisztokémiai festés. A
betegség korlefolydsat negativan befolydsoljak a kovetke-
z0 tényezdk: fiatalabb korban val6é megjelenés, kifekélye-
sedés, pozitiv festédés multiple myeloma oncogen
(MUM) 1-re és bcl-2-re (22). J6 prognosztikai tényezd a
bcl-6 expresszié (23). Grange és mtsai. 60 PCDLBL-
LT-val diagnosztizalt beteg anyagdnak retrospektiv felmé-
rését végezték klinikopatoldgiai jellemzdk és prognoszti-
kai faktorok pontosabb meghatdrozasa céljabol. Tanulma-
nyukban a leger6sebb negativ prognosztikai faktornak a
labon val6 lokalizacié bizonyult, ezt kovette a multiplex
tiinetek jelenléte (7).

Differencidldiagnosztikai szempontb6l a PCDLBL-LT
elkiilonitendd a cutan érintettségl szisztémads diffiz nagy-
sejtes non-Hodgkin lymphomaitdl, a végtag fekélyképzs-
déssel jar6, valamint gyulladdsos megbetegedéseitdl (pl.
morphea gyulladdsos szakasza, lupus erythematosus, ery-
thema gyratum, lepra, gyégyszer okozta bdrreakcid). Ati-
pusos plakkos formdk elkiilonitendék sarcoidosistol, ery-
thema annulare centrifugumtdl, necrobiosis lipoidicatél,
granuloma annularétél. Endemids teriileteken Borrelia
burgdorferi fert6zés okozta erythema chronicum migrans
is felmeriil, mint differencidldiagnézis (12).

Betegiinket a National Comprehensive Cancer Network
(NCCN) irdnyelvek alapjan kezeltik (2). A guideline
alapjan, amennyiben a betegség a borre lokalizalt, a
PCDLBL-LT elsé vonalbeli kezelése stadiumtdl fiiggetle-
niil rituximabbal kiegészitett polikemoterdpia (R-CHOP),
mely sziikség esetén még sugarterapidval kombindlhat
(6. dbra). A Rituximab a CD20 antigént célzé chimera
egér-humdn immunoglobulin-G antitest, amely megtalal-
hat6é normdl, valamint neoplasztikus B sejteken is. In vitro
koriilmények kozott a rituximab a lymphoma B sejtek li-
zisét okozza sejt medidlt citotoxicitds, komplement akti-
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véci6, direkt apoptzis beinditdsa 4ltal. Erzékenyiti a sej-
teket az egyéb kemoterdpids szerek citotoxikus hatdsdra
(24), valamint T sejtek antigén specifikus vdlaszat indu-
kalja immuniz4ciés mechanizmusok altal (25). Sikeres al-
kalmazdsa ismert B sejtes NHL esetében, mint monotera-
pia, vagy polikemoterdpidval tdrsitva (26). Alkalmazdsa
féleg intravéndsan torténik, de intraléziondlis alkalmazdst
is lefrtak, mint kevésbé agressziv moddszert idds betegek
esetében (27, 28). Az utdbbi id6ben szamos eset szamolt
be rituximab monoterdpidban torténd alkalmazdsardl,
mely kiilondsebb mellékhatdsokkal nem jart, azonban a
kezdeti j6 terdpids vélasz ellenére gyakori volt a betegség
kitjuldsa és progresszidja (29, 30).

Lokalizélt, szoliter, kis kiterjedésti bdrtiinet esetén, ha a
betegnél tarsbetegség esetén a kemoterdpia kontraindikalt,
sugdr vagy sebészeti terdpia is elfogadhat6 lehet (2).

Napjainkban szdmos klinikai vizsgélat folyik kiilonb6z6
bioldgiai terdpidk hatékonysdgdnak megitélése céljabol. A
korabban emlitett MYD88 muticié az NF-xB titvonal ak-
tivdlédasdhoz vezet, és ennek ismerete célzott terdpids
célpontot jelenthet a jovében (31). Jelenleg klinikai vizs-
gdlatok keretében a kovetkezd szerek érhetbek el: interfe-
ron gamma gen transfer-TG1042, intralesionalis TG1042
(32), lenalidomide (CD80 és CD40-et megcélzd, myelo-
ma multiplex kezelésében haszndlt vegyiilet) (33), aurora
kinase inhibitorok (bcl-6-on keresztiil hat) (33), lumilixu-
mab (anti-CD23), ofatumumab (immunglobulin GI,
CD20 egyedi epitopjat megcélz6 antitest), dacetuzumab
(anti-CD40) (34).

Az altalunk ismertetett beteg bdrtiinetei kis kiterjedé-
stiek voltak, egy régiora lokalizalédtak, észleléskor labo-
ratériumi és képalkoté vizsgdlatok kérosat nem jeleztek.
Tekintettel ezekre a paraméterekre, valamint a beteg térs-
betegségeire és, hogy a kemoterdpiat a diagndézis feldllita-
sakor nem kivanta igénybe venni, sugdrterdpidt inditot-
tunk. A sugdrterdpia lokalizalt formdk esetében a guideli-
ne-ok alapjan megkisérelhet6. Betegiinknél a kezelés ha-
tdsdra a bortiinetek teljes regresszidja kovetkezett be,
azonban rovid idén beliil nyirokcsomé manifeszticié ala-
kult ki, és standard R-CHOP kombindcids terdpia keriilt
bevezetésre. Jelenleg a PCDLBL-LT kezelésben a R-
CHOP séman kiviil més elfogadott terdpia nincs. Remél-
hetdleg a jovében, a kiilonbozd target/bioldgiai terdpids
szereket alkalmazd klinikai vizsgalatok eredményei ebben
véltozast idéznek el6.

Esetiinkkel arra kivdntuk felhivni a figyelmet, hogy a
PCDLBL-LT egy igen agressziv lefolydsi megbetegedés,
abban az esetben is, ha a bdrtiinetek kiterjedése minima-
lis. Kezelésében a bdrtiinetek kiterjedtségétdl fiiggetleniil
az elsédlegesen vdlasztand6 terdpia a szisztémas immun-
kemoterapia.
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