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Erythroderma I. rész
Cutan T-sejtes lymphoma erythrodermas forma
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OSSZEFOGLALAS

Erythrodermas cutan T-sejtes lymphoma klinikai formai
erythrodermds MF (E-MF) és Sézary syndroma, bértiineteit
illetéen hasonlo, de egyéb fontos tulajdonsdgok tekintetében
eltérd korképek. A klinikai kép- erythroderma- mindkét kor-
képben azonos, a bor hisztopatoldgiai eltérések: atipusos,
CD4+/CD8- monoklonalis lymphoid sejtek intraepidermalis
infiltracidja a dontd, de kiilonbségek megfayelhetdk: epider-
motropizmus mértéke, dermalis infiltratum jellege, aspecifi-
kus szoveti tulajdonsagok, klonalitds kimutathatésaga. Elso-
sorban a kezdeti stadiumban nehéz lehet a differencidalas a
benignus, gyulladasos dermatosisoktol. A periférids vérben a
klonalis, malignus, atipusos Sézary sejtek kimutathatok, mér-
tekiik eltéré a 2 korképben: Sézary syndroma esetén >1000
sejt/ul észlelhetd, E-MF-ben ez alatti értékek. A meghataro-
zas alapja morfologiai tulajdonsagok, ill. napjainkban flow
cytometriai vizsgalattal kimutatott fenotipus jellemzdk.

A prognozis és a tulélés a Sézary sejtek mennyiségétol, a
nyirokcsomo infiltraciotol fiigg, ezt a stadium beosztas tiik-
rozi. E-MF prognozisa jo, tulélés kedvezo, Sézary syndroma
agressziv lefolyasu betegség.

Kulcsszavak:
cutan T-sejtes lymphoma — erythrodermas
cutan T-sejtes lymphoma — staging-mycosis
fungoides — erythrodermas mycosis fungoides

— Sézary syndroma — Sézary sejt-B staging

SUMMARY

Erythrodermic cutaneous T-cell lymphoma (E-CTCL)
includes erythrodermic (E) mycosis fungoides (E-MF)
and Sézary syndrome (SS), considered to be two dis-
tinct clinical entities, although related. Clinical char-
acteristics of E-MF and SS are similar, with a hallmark
of erythroderma and varying numbers of Sézary cells in
the blood. Distinguishing between E-MF and SS relies
on determining the degree of blood involvement, based
on the expanded criteria for B classification from the
ISCL-EORTC. Epidermotropic infiltrate of atypical, mono-
clonal, CD4+ lymphoid cells can be present in both
diseases with minor differences in the quantity of the in-
filtrating cells, in dermal changes, and in the presence
of nonspecific histology. Clinicopathologic findings can
be subtle and may mimic benign dermatoses. Thus, im-
munohistochemistry, molecular analysis, and blood flow
cytometry are essential for accurate diagnosis.
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A cutan T-sejtes lymphoma (CTCL) egyik ritka kli-
nikai megnyilvanulasi formaja az erythrodermas CTCL
(E-CTCL). Az ISCL (International Society for Cutaneous
Lymphoma ) 2002 konszenzus konferencian az E-CTCL
csoportba 3 korképet soroltak (1): Sézary syndroma (SS:
leukemias forma), E-mycosis fungoides (E-MF), eryth-
rodermas CTCL not otherwise defined (olyan E-CTCL,
mely az els6 2 csoportba nem sorolhato be). Az E-CTCL
megnevezés tehat egy csoportot jelol, kozos jellegzetes-
ség az erythroderma. A késGbbiekben egy egyszeriibb,
kettes felosztas valt elterjedtté, melyben a nem differen-
cialt esetek kiilon nem szerepelnek, igy az E-CTCL 2 kor-
képre szlkiilt: SS és E-MF. Vonderheid és mtsai késob-
bi, 2019-es 6sszefoglald kdzleménye (2) mar csak ezt a 2
korképet kiilonboztet meg. (Az irodalmi adatok kdvethe-
tdsége miatt megjegyezziik, hogy olykor az E-CTCL és
E-MF fogalmakat szinonimaként hasznaljak). SS hema-
tologiai kritériumai: a periférias vérben >1000 keringd
Sézary sejt/ul, egyéb molekular bioldgiai kritériumokkal
egyiitt (1. késébb). E-MF jellemzdje: megelézé MF prog-
resszidjaval, vagy de novo kialakulé erythroderma, ha a
hematologiai kritériumok nem elégitik ki a SS kdvetel-
ményeit (2).

E-CTCL bértiinet
T staging: T4
Erythroderma: a borfeliilet legalabb 80%-ara terjedd

diffuz erythema, besziirddés, hamléssal, vagy anélkiil, mely
T4 stadiumot jelent (1. tablazat).

Clinical stage T N M
1A 1 0 0
IB 2 0 0
A 1,2 1 0
1B 3 0,1 0
11 4 0,1 0
IVA 1-4 2,3 0
IVB 1-4 0-3 1

1. tablazat

CTCL stadium beosztasa (Lamberg, 1975) (3)

SS és E-MF klinikai és szoveti eltérései olykor benig-
nus dermatosisokat utanoznak, mint actinicus reticuloid,
gyogyszer indulalta pseudo-lymphoma reakciok, és egyéb
benignus erythrodermak (1. Erythroderma, II. kdzlemény).
A bértiinetek diagnosztikus gyengesége abbol fakad, hogy
a szoveti kép nem mindig specifikus CTCL-re. A nyirok-
csomo diagnosztika kivitelezése olykor nehézségekbe iit-
kozik, ezért fontos a vér kritérium rendszer megfeleld szi-
gorusaga és egyértelmiisége.
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E-CTCL periférias vér érintettség
B staging: B 0,1,2

A periféras vérben az atipusos lymphoid sejtek, Sézary
sejtek kimutatasa, mennyiségi meghatarozasa SS és E-MF
alapvetd diagnosztikus és staging eleme, mert a bor és a
nyirokcsom6 diagnosztika nem all olyan erds alapokon,
mint a periférias vér diagnosztika. Mivel specifikus Séza-
ry sejt marker nem étezik, tobb tényez6 figyelembevétele
sziikséges a diagnozishoz. A meghatarozassal szemben ta-
masztott igény, hogy kelléen specifikus és szenzitiv legyen,
tiikrozze a tumor mennyiséget (ezzel a prognosztikai jelen-
tOségét), és zarja ki a hasonlo elérésekkel jard ,,pseudo-Sé-
zary” és ,,pre-Sézary” eseteket.

Sézary sejtek morfologiai jellemzdi
Sézary 1938-ban identifikalta a ,,cellules monstreu-

ses”-nek nevezett nagy, atipusos, mononuclearis sejteket
(1. abra).

9% e

1. abra
Sézary sejt periférias vér keneten (MGQG)
Sézary morfologiaju sejtek
(dr. Mohos Anita szivességébol)

Periférias keneten kis és nagy Sézary sejtek lathatok:
a 8-11 um kis Sézary sejtek normal lymphocyta nagysa-
guak, a nagy sejtek 7-19 um atmérdjliek, az orias Sézary
sejtek (>14 um atmérd) a betegek kis hanyadaban észlel-
hetdk, benignus folyamatokban nem fordulnak el6, jelen-
1étiik diagnosztikue értékli (4). EM vizsgalatokkal a mag
szerkezete lobulalt, barazdalt, kigyozo, feltekeredett, ce-
rebriform.

Sézary sejt meghatarozas a periférias vérben
Mennyiségi meghatarozas

Sézary sejt %-os arany

Kezdetben a periférias vérkeneten, morfologiai jel-
lemzdék alapjan (atipusos, cerebriform, barazdalt magva
sejtek) hataroztak meg a Sézary sejtek %-os eléfordula-
sat (5). Sézary syndroma diagnosztikus hatarat kezdetben
15% Sézary sejt eléfordulasban szabtak meg, ez 40, majd
20%-ra modosult (NCI group). B1 rating: 5% feletti atipu-
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sos, cerebriform magvu sejt 100 lymphocytara szamolva a
periférias vérkenetben.

Sézary sejt abszolut szam jobban tiikkr6zi a tumor terhe-
1és mértékét, mint a %-os arany (6), ezért ajanlotta az ISCL
SS diagnosztikus kritériumaként az 1000 Sézary sejt/mm?
eléfordulasi limitet, mely B2 stadiumot jelent (1, 6 ). Ki-
szamolasahoz a periférids vérkeneten az atipusos Sézary
morfologiaju sejtek szazalékos eléfordulasa, valamint a
fehérvérsejt, lymphocyta szam, CD4+ sejtszam sziikséges.

Seézary sejt immunfenotipusa — Flow cytometriai
jellemzok

Erett, TCRop+CD2+CD3+CD4+CD5+CD8- T sejtek
cirkulalo, klonalis szaporulata jellemz6 SS-re. Emellett a
normal CD4+ sejtekre jellemzé CD7 marker expresszio
vesztése a Sézary sejtek 60-70%-ara jellemz6. Aberrans
fenotipusu Sézary sejtek: CD8+, CD4+/CD8+, CD2-CD3-
CD4-CD5- sejtek, CD3dim, CD4dim, CD7-CD62L— ,
CD4+CD26- alcsoportok.

Uj felszini marker a SS diagnosztikdban

KIR3DL2 (CD158k) receptor, mely a killer sejt immu-
noglobulin-like receptor (KIR) csalad tagja, NK sejteken
talalhato, inhibitor receptor, negativ hatassal az immun ef-
fector sejt funkcidkra. Sézary sejteken is expresszalodik
(7). A KIR3DL2 marker utobbi években tortént kiegészitd
alkalmazasa soran megallapitottak, hogy segiti a SS diag-
nodzisat, kiilonésen lymphopenias esetekben. Kimutattak,
hogy a KIR3DL2 antigén Sézary sejtek tobb mint 85 %-n
expresszalodik, igy prognosztikus és diagnosztikus mar-
kernek javasoltak. KIR3DL2+ Sézary sejt eléfordulasa >
200 sejt /ul mennyiségben a periferias vérben SS diagné-
zist jelez, 88,6% érzékenységgel és 96,3% specificitassal
(8).

Aberrans immunofenotipus és CD4+CD7- sejtek
szazalékos aranya

Az ISCL megallapitotta, hogy SS diagnosztizalhato
flow cytometriaval is, olyan E-CTCL-ben, ahol lymphocy-
tosis van, és a T-sejtek aberrans fenotipusuak (pl. CD2,
CD3, CD4, CD5 vesztés, vagy CD4 és CDS8 koexpresz-
szi6). ISCL vélemény szerint a 40% feletti CD4+CD7 ne-
gativitas SS vér kritériumkeént tekinthetd (1).

T-sejt klonalitds. TCR gén analysis, Southern blot vagy
PCR moédszerrel.

Kromoszoma eltérések. SS-re specifikus kromoszéma
eltérés nem ismert, de ha kromoszdma aberracio eléfordul,
erds diagnosztikus és prognosztikus jel.

Sézary syndroma egyéb jellemzoi a periférias
vérben

CD4+/CD8+ arany. Konszenzus alapjan megallapitot-
tak, hogy 10/1 feletti arany megfelelé diagnosztikus kri-
térium SS-ben, -ha lymphocytosis van, de ha nincs diag-

234

nosztikus bor és nyirokcsomo lelet, egyéb vér eredmény is
sziikséges (1. alabb) (1, 9).

SS diagnoézis minimum Kritérium rendszere

Erythroderma, megfeleld bor hisztologiaval, 5 % -nal
klonalitas igazolasa a periférias vérben, (Southern blot,
vagy PCR modszerrel), oridsi Sézary sejtek (>14 pum at-
mérd), cytogenetikai eltérések. pan-T-sejt antigén vesztés
immunfenotipus vizsgalattal (10).

SS hematolégiai kritérium rendszerek.
B2 stadium hematologiai kritériumai,
differencialas B1 stadiumtol

ISCL 2002 kritérium rendszere: 1. Abszollt Sézary sejt
szam: >1000 sejt/mm3, 2. CD4/CD8 arany 10, vagy tobb,
CD3+ vagy CD4+ sejtek megndvekedett szama miatt 3. T
sejt aberrans expresszio: pan-T sejt markervesztés (CD2,
CD3, CD4, CD5), CD7 expresszid vesztés (vagy emel-
kedett CD4+CD7- sejt arany >40%) (tentativ kritérium
ekkor) 4. Emelkedett lymphocyta szam, T-sejt klonnal a
periférias vérben, Southern blot vagy PCR technikaval) 5.
T-sejt klon kromoszoma aberracioval (1).

ISCL/EORTC (2007) kritérium, revidealt klasszifikdacio
szerinti B rating E-CTCL staging

MF és SS TNM klasszifikaciojaba a vér klasszifikaciot
a 2007-es revizioban épitették be. A vér klasszifikacio BO-
B2-ig terjed, a Sézary sejt szamolds hagyomanyos (ma-
nualis) modszerrel tortént (11).

B2 definicio: >1000 Sézary sejt/ul

B1: 5 %-feletti kering6 Sézary sejt

B0: < 5% alatti keringd Sézary sejt

IITA stadium definicidja vér klasszifikacio: BO
(T4N0-2MO0BO0)

11IB stadium definicidja: vér klasszifikacio: Bl
(T4N0-2MOB1)

IVA1 stadium definicioja: B2 stadium, a bor érintett-
ségtdl fiiggetlentil. (T1-4, N0-2M0B2)

IVA2 T1-4N3MO0BO0-2

IVB T1-4N0-3M1B2

Klinikai vizsgalatok értékelésénél is ez a stadiumbe-
osztas javasolt (12).

EORTC (2018) flow cytometriai alapu diagnosztikan
alapulé kritérium rendszer (13)

A manudlis Sézary sejt meghatarozas szubjektivita-
sa, korlatai miatt javasolta az EORTC a flow cytometriai
moddszert MF és SS minden stddiuméaban a vér staging
meghatarozasara. Irodalmi adatok és nemzetkozi study
(Proclipi) vizsgalat adatai alapjan torekedtek az objektiv
meghatarozas kidolgozasara, céljuk volt terapias vizsgala-
tok megbizhatd értékelésére szolgald modszer kialakitasa
is. A flow cytometriai modszert MF és SS minden stadiu-
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Korszeriisitett ISCL/

EORTC Klasszifikacio D

NCI-VA Klasszifikacio

LN,: nincs atipusos lymphocyta
LN,: atipusos lymphocyta elvétve

nucledris sejt
Grade 4: komplett felbomlés

N, Grade 1: dermatopathias lymphadenopathia LN, sok atipusos lymphocyta, vagy 3-6
sejtbdl allé csoportok
N Grade2: MF korai érintettség (>7,5 pm ce- LN;: atipusos lymphocyta aggregatumok,
z rebriform sejtek) nodalis struktira ép
Grade 3: a nyirokcsomo struktura részleges Lo C
, , . LN,: parcialis/komplett felbomlas atipu-
felbomlasa, sok atipusos cerebriform mono- . . 1
N; sos cerebriform lymphocytak, vagy valodi

tumor sejtek altal

2. tablazat
Nyirokcsomo hisztopatoldgiai staging (Olsen E. 2007 (11)
(Dutch system 15, NCI/VA system 16)

maban alkalmasnak talaltak a vér érintettség meghataro-
zasara, kiemelve a CD4+/CD7-, vagy CD4+/CD26- sejtek
meghatarozasat.

Vér stagingre szolgald ajanlas: CD4+CD26-vagy
CD4+CD7- sejtek eléfordulasa alapjan:

BO definicio: <250/ ul CD4+CD7-, vagy CD4+CD26-
sejt/ ul (megjegyzés: ez megkozelitéleg 15% CD4+/CD7-,
vagy CD4+/CD26- sejt, emelkedett CD4+ sejtszam, 1600/
ul sejt esetén )

B1 definicié: >250/ul Sézary sejt (CD4+CD7-, vagy
CD4+CD26- sejt/ul)

B2 definicio: > 1000 Sézary sejt/ul:

vagy : CD4/CD8- >10,

vagy: CD4+CD7->40 %

vagy: CD4+/CD26- >30 % (total lymphocyta aranyban)

vagy: > 1000/pl CD4+CD7-, vagy CD4+CD26- sejt/
ul, vagy egyéb aberrans fenotipus +relevans T-sejt klon a
vérben (bérrel identikus)

Sézary syndroma diagnozisa: (IVA1 stage és felette)
erythroderma, B2 vér stadium és keringé TCR klon, mely
identikus a bér klénnal (13).

A klinikai gyakorlat szamara levonhato kovetkezteté-
sek (14): régebbben a rutinszeriien végzett hagyomanyos,
manualis, leukocyta szam és periférias vér kenet értéke-
1ésével meghatarozott Sézary sejtszam, valamint az ade-
nopathia detektalasa voltak a Sézary syndroma diagnosz-
tikajanak legmegbizhatobb modszerei. A manualis eljaras
azonban iddigényes, nem objektiv, féleg kis Sézary sej-
tek esetében, ezért napjainkra mar helyette a flow cyto-
metriai mddszer terjedt el. A flow cytometria hatranya a
nem egységesen alkalmazott metodika, igy az eredmények
értékelése, 6sszehasonlitasa nehézségekbe litkozhet. A ko-
vetkezoket kell tartalmaznia a flow-cytometriai leletnek:
abszolut Sézary sejtszam, abnormalis sejtek fenotipusa,
mennyisége a tumor burden ¢s stadium meghatarozasa cél-
jébol. (B0, B1, B2 differencialasa céljabol).

Nyirokcsom6 staging (2. tabldzat)

Az E-CTCL, féképpen a SS lymphadenopatiaval jar,
mely kezdetben nem specifikus dermatopathids lympha-
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denopatia, a késébbiekben a nyirokcsomod destrukcidja
alakul ki, a malignus sejtes beszlirddés kovetkeztében.
Nyirokcsomo szovettan mellett immunhisztokémia, flow
cytometria és/vagy molekular genetikai vagy cytogeneti-
kai vizsgalatok végzenddk a nyirokcsomo staging megal-
lapitasahoz. Erythrodermas boron a nyirokcsomo biopszia
veszélyeket rejt magaban a rendszerint fert6zott (Staphylo-
coccus aureus) bor miatt, ezért core biopszia vagy vékony
tll aspiracios cytologia is végezhetd, bar ezek eredménye
nem ad felvilagositast a nyirokcsomo strukturajarol, amely
sziikséges az N staginghez.

E-CTCL stadium beosztasa

Az E-CTCL 111, vagy 1V stadiumba sorolhato (3. tabla-
zat), nyirokcsomo, vér és belsé szervi érintettség alapjan.
E-MF stage IIIA, I1IB, Sézary syndroma: stage IVA, IVB.

T N M B
1A 1 0 0 0,1
IB 2 0 0 0,1
I 1,2 1,2 0 0,1
1B 3 0-2 0 0,1
I 4 0-2 0 0,1
1A 4 0-2 0 0
[1IB 4 0-2 0 1
IVA, 1-4 0-2 0 2
IVA, 1-4 3 0 0-2
IVB 1-4 0-3 1 0-2

3. tablazat
CTCL stadiumbeosztasa ISCL/EORTC revizi6 alapjan,
Olsen 2007 (11)
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E-MF B0-1

E-MF BO, vagy B1 periférias vér érintettséggel fordul
elé: B0, azaz vér érintettség nélkiili IIIA (T4NO-1BOMO)
stadium, B1 (>250/ul <1000 Sézary sejt) IIIB (T4NO-
1B1MO) stadium. Nyirokcsomo érintettség mindkét for-
maban NO-2 (11).

E-MF-ben a bértiinet erythroderma (T4). Klasszikus
MF-ben rendszerint folt-plakk-tumor stadiumu progresz-
szi6 fordul el6, ritka az erythrodermaba torténd progresz-
szio.

Szovettani jellegzetességek MF jellemzdéket mutat-
nak: atipusos lymphoid infiltratum az epidermisben (epi-
dermotropizmus), az epidermisben jellegzetesen csoportos
megjelenésben: Pautrier abscessus (2. dbra).

2. dbra
E-MF szoveti képe. /HEx25x/
Dermisben lymphoid sejtes infitratum,
epidermotropizmus
(dr. Csomor Judit szivességébol)

Az atipusos sejtek TCR af,, CD45RO+, CD3+, CD4+,
CD8— immunofenotipustak, gyakran CDS5, CD7, és
CD26 vesztéssel, megnovekedett CD4:CD8 arannyal
(17). A szoveti eltérések E-MF-ben kevésbé kifejezet-
tek lehetnek, ill. finom eltéréseket mutathatnak. A tumo-
ros infiltratum lehet minimalis, enyhe epidermotropiz-
mussal, vagy anélkiil (18). A dermalis infiltratumban a
lymphoid sejtek mellett histiocytak és eosinophil sejtek
is jelen vannak (19), az infiltratum gyakran nem az SS-re
jellemzo6 szalagszerii, hanem perivascularis, eosinophil
sejteket tartalmaz, és olykor beterjed a reticularis der-
misbe (20). Relative rosszabb betegség specifikus tul-
¢lést talaltak azokban az E-MF esetekben, ahol nagy-
szamU Pautrier abscessus volt jelen, intermedier tumor
sejtes infiltratummal, nagyszama mitotikus sejttel és
>50% CD62L+ sejttel a dermalis infiltratumban (20).
Fentiek alapjan tehat a periférias vér flow cytometriai
és molekularbioldgiai vizsgalata elengedhetetlen az E-
CTCL diagnézisahoz.
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Prognozis

Kiilonb6z6 prognozisu esetek tartoznak ebbe a cso-
portba (21). A betegség progndzisaval, a taléléssel korre-
1416 legfontosabb tényezd, prognosztikus marker a perifé-
rias vér és nyirokcsomo tumor mennyisége, vagyis a vér
stadium (B0, B1, a keringé Sézary sejtek mennyisége), a
nyirokcsom¢ staging (N0-2) (22, 23, 24). A B0 esetek ki-
vald prognozissal rendelkeznek: ITTA stadium median tal-
¢lés 4-6 év, 10 éves talélés 83%, I1IB prognozisa rosszabb:
median tGlélés: kb 3 év, 10 éves tulélés: 40-50%.

SS (B2)

CTCL leukémias agressziv variansa, jellemzdi: eryth-
roderma, generalizalt lymphadenopatia, a bérben, nyirok-
csomoban és a vérben T- sejtek klonalis proliferacidja. Az
erythroderma rendszerint tenyéri-talpi hyperkeratosissal,
alopeciaval, korom eltérésekkel, hamlassal, kinzd viszke-
téssel tarsul. SS diagnoézisahoz erythroderma, megfeleld
bér hisztologia-immunhisztokémia, a periferias vérben 5
% -nal tobb keringé Sézary sejt klonalitassal, cytogeneti-
kai eltérések, pan-T-sejt antigén vesztés kimutatasa sziik-
séges (10).

»Pre-Sézary” syndroma: erythroderma és <1000 ke-
ring0 sejt/ul régdta ismert klinikai egytittesét 1974-ben Win-
kelmann kronikus, szteroid rezisztens erythrodermaként de-
finialta, mely lymphadenpathiaval jar, a dermo-epidermalis
junkcio teriiletén szalagszerii lymphocyta infiltratum talal-
hato (25). A leggyakoribb nem CTCL eredetii ,,benignus”
erythroderma formakat Wieselthier és mtsa 1990-ben a
kovetkezokben jelolte meg: gydgyszer reakciok, psoriasis,
atopias dermatitis, pityriasis rubra pilaris, generalized idio-
patias erythroderma (,,red man syndrma”), paraneoplaszti-
kus erythroderma (26). SS-ben az erythroderma rendszerint
rovid idén beliil alakul ki (klasszikus SS), de megel6zheti
kiilénb6z6 ideig fennalld pruritus, nem specifikus dermati-
tis, atopias dermatitis, kontakt dermatitis, vagy gyogyszer
reakcid is. Ritkan SS kovethet klinikailag tipusos MF-t is,
ilyen esetekben célszeri erre utalni, és megkiilonboztetve
jelélni ,,SS, megeléz6 MF utan” névvel, esetleges lefolyasi
¢és prognozisbeli kiilonbségek céljabol (27).

Bor hisztologia

Korai SS és erythrodermas gyulladasos dermatosisok
differencialas nehéz, mivel a specifikus eltérések enyhék,
vagy hianyoznak, SS esetek harmadaban a hisztologiai kép
aspecifikus (28, 29). A bdr hisztologiai eltérésekben dontd
az atipusos lymphoid sejtek intraepidermalis infiltracio-
ja, epidermotropizmus, Pautrier microabscessusok, a der-
misben szalagszer(i, vagy perivascularis infiltratum (19).
Ezek a jellemzdk gyulladasos eredetli erythrodermakban
nem, kizarélag SS mintdkban voltak kimutathatok, Klem-
ke és mtsai (28), eseteiknek csak 23% ill. 11%-ban. SS-
ben szignifikdnsan tobb volt a dermalis lymphoblast és
cerebriform sejt, mint gyulladasos eredet(i erythrodermak-
ban. Immunohisztokémiai vizsgalat CD7 expresszid vesz-
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tést mutatott SS eseteik 65 %-ban, szemben a gyullada-
sos erythrodermaban észlelt 6 %-kal, szignifikans eltérés
volt PD-1, MUM-1 ¢és Ki-67 expresszioban, ugyanakkor
a CD8+ lymphocyta szam csokkent volt (29). Vonderheid
és mtsai SS-ben gyakrabban észleltek szalagszer(i infiltra-
tumot, intermedier lymphoid sejtekkel, immunblasztokkal
¢és plasma sejtekkel, kevesebb szami CD8+ és magasabb
szami CD62L- sejttel, mint E-MF-ben (20). A bér hisz-
to-immunopatologiai eltérések magyarazataul a nagyobb
mennyiségii CD4+CD8-CD62L+ tumor sejtet tartjak fe-
lelésnek SS-ben, szemben E-MF-el. Ugyanez lehet a ma-
gyarazata az ulceracidé gyakoribb el6fordulasanak. CD7
vesztés teljesen, vagy részlegesen hianyzik SS keringd
sejtek 60—70%-ban, mivel CD7 expresszid vesztés benig-
nus gyulladasos dermatosisokban is el6fordul, CD26 exp-
resszio vesztést specifikusabbnak talaltak a szoveti Sézary
sejteken (20). A bor hisztopatoldgiai eltérések prognosz-
tikai jelentéségét vizsgalva SS és E-MF betegeken rosz-
szabb prognozissal fliggott 0ssze a Pautrier abscessusok
hianya és immunoblasztok jelenléte a dermalis infiltratum-
ban (20). Sokszor sziikséges a hisztopatologiai ¢s immun-
hisztokémiai vizsgalatok ismétlése, ismételt bor biopszias
anyagokon, és alapvetd a klinikopatologiai korrelacio fi-
gyelembevétele a végsod diagnozis megalkotasahoz.

B stage (részletesebben . fent)

SS jellemzéje: B2 vér stadium plusz TCR klonalis at-
rendez6dés a vérben, relevans klonnal a bérben. ISCL-
EORTC tovabbi kritériumai: CD4:CD8 arany > 10, vagy
abnormalis immunfenotipust CD4+ T sejt expanzio: >
40% CD7 markervesztés, vagy > 30% of CD26 vesztés.
Ezen kritériumok alapjan hatarozhatdo meg a B2 staging,
és a B2 rating ekvivalens a nyirokcsomo érintettséggel.
Ujabb vizsgalatok SS-ben 1j biomarkerek jelentdségét ir-
tak le, koztiik PD-1 (CD279) és KIRDL2 (CD158k), me-
lyek segithetnek SS és gyulladasos erythrodermak elkiils-
nitésében, mind a bérben, mind a keringd sejteken (29).

Nyirokcsomo staging

SS nyirokcsomokban Sézary sejtek monoton és diffuz
infiltracidja lathatod, a nyirokcsomd struktira kiilonbozo
foku destrukcidjaval (15, 16).

Prognozis

E-CTCL betegek legfontosabb prognosztikai markere
a klinikai stadium, a IV stadiumu betegek (SS) rosszabb
prognozissal, tulélési adatokkal rendelkeznek, mint a III.
stadiumuak (9, 13, 27, 30, 31, 32). Median tulélés 2-4 év,
betegség specifikus 5 éves talélést 24%-nak talaltak (9).
Gyakor halalok sepsis, opportunista infekciok miatt, a be-
tegség immunszuppressziv hatasa kovetkeztében. IV Al:
medidn talélés: kb. 4 év, IVB: median tulélés 2,7 év, 10
éves talélés 20%.

SS-ben nyert sajat tapasztalataikr6l szamolt be a
BVSZ-ben Szakonyi és mtsai (33). Jakab és mtsai a SS-re
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jellemzd, kinzé pruritusnak a kezelési lehet6ségérol kozolt
adatokat (34).
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