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Speficikus és nem specifikus bortiinetekkel jelentkezo
akut myelomonocyter leukaemia esetbemutatasa

A case report of acute myelomonocytic leukaemia with
specific and non-specific cutaneous manifestations
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OSSZEFOGLALAS

Az esetismertetés sordan 50 éves nobeteg keriil bemutatasra,
akinél eloszor a labszarakon, majd az alkarokon jelentkez-
tosan testszerte terjedtek. Cutan vasculitis iranydiagnozi-
saval kezdtiik meg kivizsgalasat, de a szovettani vizsgalat
leukaemias sejtinfiltratum jelenlétét igazolta a dermisben.
A laboratoriumi vizsgadlatai sordn leukocytosis, anaemia és
thrombocytopaenia dbrazolodott, késobb pedig a Jamshidi
biopszia igazolta az akut myelomonocyter leukaemia diag-
nozisat. A leukaemia cutis csak ritkan jelentkezik a hae-
matologiai betegség diagnozisa felallitasat megelézden.
A bemutatott beteg esetén egyszerre jelentkeztek, mind a
leukaemia cutis specifikus és nem-specifikus bortiinetei.

Kulcsszavak:
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SUMMARY

The case report describes a 50-year-old female patient who

first developed skin lesions on the legs and then on the fore-
arms progressing over the whole body surface with different
morphological characteristics. She was initially suspected
with a diagnosis of cutaneous vasculitis, but histopatholo-
gical examination confirmed the presence of leukemic cell
infiltrates in the dermis. Laboratory tests showed leukocy-
tosis, anaemia and thrombocytopaenia, and later Jamshidi
biopsy confirmed the diagnosis of acute myelomonocyter
leukaemia. Leukaemia cutis is rarely seen prior to the di-
agnosis of hematological disease, and in the present case
report some non-specific and specific cutaneous features of
the disease were depicted simultaneously.
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Az esetismertetés egy 50 éves ndbeteg akut myelomo-
nocyter leukémiajat targyalja, melynek els6 manifeszta-
ciéi cutan bortiinetek formajaban jelentkeztek. A kezdeti
kivizsgalas soran cutan vasculitis gyanija meriilt fel, azon-
ban a szovettani vizsgalat leukaemias infiltracio jelenlétét
igazolta a dermisben. A leukaemia cutis megjelenése he-
matologiai betegség elbtt ritka, ami ramutat a multidisz-
ciplinaris megkozelités fontossagara.

Esetismertetés

Az esetismertetés soran 50 éves ndbeteg keriil bemutatasra,
akinél a felvételét megel6zéen 2 héttel kezdédtek purpuriform,
illetve papulosus bortiinetei. Az anamnéziséb6l hypothyreosis
emelendd ki, tovabba 2022-ben kiterjedt jobb oldalin ACM terii-
leti stroke zajlott, bal oldali hemiparesis hatrahagyasaval.
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A bortiineteiben mutatkozd progresszid miatt jelentkezett
Borgyogyaszati ambulanciankon. Elmondésa szerint jelentke-
z¢ését megel6zden 2 héttel kezdddtek bortiinetei, elészor a 1ab-
szarakon, majd a torzsre terjedden részben konfluald, palpabilis
purpurdk, helyenként 5-10 mm-es infiltralt, erythemas papulak,
illetve az alkarokon néhany 2-3 cm-es, erythemas plakk formaja-
ban (1. a, b abra). Léaza, hidegrazasa nem volt.

A klinikai kép, illetve az anamnesztikus adatok alapjan vas-
culitis iranydiagnézisaval goc és tumorkutatast inditottunk.

Hasi/kismedencei ultrahang, valamint 2 iranyu mellkas
RTG vizsgalat soran koros eltérés nem abrazolodott. Labora-
toriumi vizsgalataiban magas fehérvérsejtszam (32,63 G/L),
monocytosis (61%), anaemia (Hgb.: 76g/L), kifejezett throm-
bocytopaenia (30 G/1), hypokalémia (3,2 mmol/l), emelkedett
laktat-dehidrogenaz (766 U/1), anti-streptolizin (305 1U/1), C-
reaktiv protein szint (10,6 mg/l), mutatkozott. Qualitativ vér-
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1. a, babra
Az alsé végtagokon jelentkez6 részben konflualodo palpabilis purpuriform bértiinetek (a)
és a fels6 végtagokon lathatd 2-4 mm nagysagu, infiltralt papulak (b)

képében 40% kis lymphocyta és 20% atipusos lymphocyta volt molekularis genetikai vizsgalatokat végeztek. A periférias aram-
lathato. A laboreltérései miatt siirgds haematologiai konzilium lasi cytometria vizsgalat felvetette a monocyter leukaemia le-
tortént, ahol Jamshidi biopsziat, FLOW cytometria, FISH- és hetdségét.
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2.a, b, ¢ dabra
A bérinfiltratum korszovettani megjelenése a és b. Az irhaban atipusos infiltratum lathato (a 100x, b 400x)
c: Az atipusos sejtek részleges micloperoxidaz és d: diffuz CD68R pozitivitas mutatnak (mindketté 400x)
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A Jamshidi csontvel6i biopszia igazolta a tobb mint 90%-ban
jelen 1év6 koros myeloid, tobbségében monocyta karaktert muta-
to sejt jelenlétét, melyek 30%-a nucleust is tartalmaz6 blast equi-
valens sejt, promonocyta volt A vizsgalat néhany CD14 poziti-
vitast mutato atipusos eosinophil myelocyta és egy-egy atipusos
megakaryocyta jelenlétét igazolta, jelentGs sejtosztodas mellett.
FISH vizsgalattal a terapia szempontjabol jelentds mutacié nem
volt kimutathato.

A bor szovettani vizsgalata soran az irha felsé kétharmadat
érintd, dominaldan a felszinesebb rétegekben jelentkezd atypusos
infiltratum volt 1athat6. A laesionalis sejtek tobbsége indentalt, né-
mileg lobulalt magvu sejt, CD68+, CD 14+, MPO 10%+, CD34-,
CD117- fenotipussal. Tovabba, NPM1 pozitivitas volt lathaté a
laesionalis sejtek cytoplazmajaban, amely az NPMlc mutacid
jelenlétét igazolta. A szdvettani vizsgalat igazolta az akut mye-
lomonocyter leukémidhoz tarsuld bor infiltratumot, ami alapjan
leukaemia cutis diagnozisa keriilt felallitasra (2. a, b, ¢, d dbra).

Fiil-orr-gégészeti szakvizsgalat soran tonsillitis kertilt leiras-
ra, amely miatt amoxicillin/klavulansav terapia indult parhuza-
mosan.

Tovabbi kivizsgalas és kezelés céljabol SZTE Belgyogya-
szati Klinika, Haematologiai osztalyara keriilt athelyezésre, ahol
azacitidin és venetoclax terapiat inditottak, etoposiddal, majd
midostaurinnal kiegészitve. A terapia hatasara bdrtiinetei szana-
l6dtak, 0 bortiinet nem jelentkezett. Hospitalizacidja soran 10
E szlirt, irradialt vorosvértest készitményt és 12 E sziirt, irradialt
thrombocyta koncentratumot kapott szovédménymentesen. 4
ciklus azacitidin, venetoclax kezelést kovetden vérképe stabi-
lizalodott, kontroll Jamshidi csontveldi biopszia soran enyhe
micronormoblastos jellegli erythropoetikus hyperplasia és eny-
he myelopoeticus hypoplasia keriilt leirasra, residualis betegség
immunmorfoldgiailag mar nem volt kimutathato.

Megbeszélés

A leukaemia cutis (LC) malignus hemopoetikus sejtek
disszeminacidja és proliferacidja az epidermisben, der-
misben vagy a subcutisban, amely egy ritka, de jol ismert
megjelenési formaja az extramedullaris leukaemidknak.
A leukaemia cutis leirasra keriilt akut myeloid, myelomo-
nocyter, lymphoid leukémiak, kronikus myeloprolifera-
tiv betegségek, myelodisplasias szindromak és kronikus
lymphoproliferativ korképek esetén is. Tovabba, ritka ese-
tekben kialakulhat vérképeltérés és csontveldi infiltracid
nélkiil is (aleukémia cutis) (1-4).

Az akut myeloid leukaemia esetén az LC eléfordulasa
10-15%, de csak ritkan, 5-7%-ban jelentkezik a haemato-
l6giai diagnozis felallitasa el6tt, tovabba gyakrabban for-
dul el6 a monocyta differentacidt mutato altipusok eseté-
ben (5-8).

A leukaemia cutis bértiinetei széles skalan mozognak.
Megkiilonboztethetiink a korképre specifikus és az elégte-
len hematopoesis miatt kialakuld6 nem specifikus (leuke-
mid) bortiineteket. Nem specifikus tiinetek a thrombocy-
topaenids purpurak, az elégtelen granulocytopoesis miatt
kialakul6 oppurtunista infekciok, mint példaul a furuncu-
losis és a generalizalt herpes zoster. Ezental kialakulhat
parancoplastikus jelenségként pyoderma gangrenosum
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vagy Sweet szindroma is. A nem specifikus bortiinetek az
esetek 30-40%-ban jelentkeznek (9).

A koros sejtes infiltracio kovetkeztében kialakulhatnak
soliter vagy multiplex laesiok a bérben, leggyakrabban a
labszarakon, a karokon, infiltralhatjak a mellkas borét, az
arcot és a hajas fejbort is, de ritkan jelentkezhetnek a pal-
moplantaris régiokban vagy az oralis mucosan. Megjele-
nésiik tekintetében lehetnek nodusok, papulak, plakkok,
melyek lilas-sziirkések, barnas-vorosek vagy haemorrha-
giasak. Ritkan ulcusok, bulldk képében is megjelenhetnek,
illetve akar erythrodermidig is progredialhat a korkép.
Az oralis mucosan ulcusok, nodulusok jelentkezhetnek
(5,7,8).

A leukaemia cutis diagnosztikdja az infiltrativ borfo-
lyamat szovettani vizsgalatan, a tumorsejtek cytogenetikai
jellemzbin és immunfenotipizalasan alapul, melyet meg-
erbsithet a csontveld szdvettani vizsgalata, illetve a flow
cytometria, fluorescence in situ hibridizacié (FISH), mole-
kularis vizsgalat (8,10).

A leukaemias sejtinfiltratum diffuzan involvalhatja a
dermist és a subcutist, megkimélve a papillaris dermist.
Gyakori a perivasculésris és adnexalis infiltracio. A neop-
lastikus sejttomeget alkothatjak monocyta vagy monoblast
karakterisztikali myeloblastok (2).

A valtozatos klinikai kép differencialdiagnosztikai
nehézségeket jelenthet szamos esetben, a purpuriform
bortiinetek jelentkezése, kifejezetten az als6 végtago-
kon felvetheti a vasculitis lehet6éségét, mig az also vég-
tagokon jelentkez6 erythemas nodusok erythema nodu-
sumhoz hasonlithatnak, de kialakulhatnak az infiltracid
mértékétél fliggen erythema exudativum mutliforme
vagy panniculitis jellegli laesiok is (7,11,12). A nodu-
laris laesiok kifejezett exanthema szerli progresszidja
felvetheti az adverz gyogyszerreakciok klinikai gyanu-
jat is, tovabba a maculopapulosus bértiinetek esetén szo-
ba johetnek viralis exanthémak, gyogyszerreakciok és a
syphilis is (8,13). Az ujjakon kialakulé bullosus tiine-
tek esetén dyshidrotikus ekzemat, a térzson jelentkezd
hélyagok autoimmun holyagos bérbetegségeket utanoz-
hatna (14,15). A leukaemia cutis kovetkeztében, az also
végtagon kialakuld ulcusok szokatlan lokalizacidkban
jelentkezhetnek, esetleg perilaesionalis umbilikalt nodu-
sokkal (7,16,17).

Osszefoglalas

Az altalunk kozolt eset jellegzetessége, hogy a bortii-
netek megel6zték a hematologiai korkép diagnozisat. A le-
ukaemia cutis klinikai megjelenése széles skalan mozog-
hat és nem specifikus az alapbetegségre, tovabba nem utal
a betegség fulminans lefolyasara sem. Kezelés tekinteté-
ben elsédleges az alapbetegség kezelése, amely mellett a
legtobb esetben a bortiinetek regredialnak és nem igényel-
nek tovabbi kezelést. A primeren bortiinetekkel jelentkezé
eseteknél kiemelend6 a borgyogyasz szerepe a korkép fel-
ismerésében, tovabba az interdiszcipinaris, haematologiai
és borgyogyaszati egyiittmiikodés nélkiilozhetetlen ezen
paciensek kezelése soran (2,6,7).
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