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pfiehled

Úvod
Jako primární koÏní lymfomy jsou definovány v‰echny
T a B lymfomy, které se v dobû diagnózy manifestují pou-
ze v kÛÏi (1). KoÏní lymfomy (CL - Cutaneous Lymphomas)
jsou po maligních lymfomech gastrointestinálního traktu
druh˘m nejãastûj‰ím místem v˘skytu extranodálních non-
Hodgkinsk˘ch lymfomÛ. Jejich roãní incidence je uvádûna
1: 100 000.
Klasifikace maligních lymfomÛ pro‰ly mnohalet˘m v˘vojem
(2). PfiibliÏnû v posledním desetiletí se soustfiedila pozornost na
vypracování samostatné klasifikace pro primární lymfomy
kÛÏe. DÛvodem pro tyto aktivity bylo zji‰tûní, Ïe CL mají zce-
la odli‰né biologické vlastnosti a prognózu neÏ jejich morfolo-
gicky identické uzlinové protûj‰ky. Men‰í agresivita CL tedy
vyÏadovala i vypracování odli‰n˘ch, ménû razantních terape-
utick˘ch schémat.
V˘sledkem intenzivního v˘zkumu CL bylo vypracování
EORTC klasifikace (European Organization for Research and
Treatment of Cancer), která do jisté míry splÀovala poÏadova-
ná kritéria (3). Souãasnû s EORTC klasifikací v‰ak bylo aÏ

doposud pro CL pouÏíváno i WHO (World Health Organizati-
on) klasifikaãní schéma (4). I kdyÏ mezi obûma klasifikaãními
systémy byla shoda v pohledu na vût‰inu typÛ koÏních lymfo-
mÛ z T bunûk, kontraverzní pohledy na nûkteré typy koÏních
lymfomÛ z B bunûk vedly k mnoha nejasnostem.
Bûhem let 2003 a 2004 v Lyonu a Curychu na jednáních pra-
covní skupiny pro CL byl mezi zastánci obou klasifikaãních
schémat nalezen konsenzus, jehoÏ v˘sledkem se stala aktuali-
zovaná  klasifikace primárních koÏních lymfomÛ, tzv. WHO-
EORTC klasifikace (Tab. 1).

Primární koÏní lymfomy z T bunûk 
(CTCL- Cutaneous T-cell Lymphomas)

Mycosis fungoides (MF)
Jedná se o nejãastûj‰í formu CTCL, tvofiící více neÏ 50% v‰ech
primárních lymfomÛ kÛÏe. MF je obvykle epidermotropní lym-
fom, postihující nejãastûji pacienty ve vûku 50-60 let v pfiibliÏnû
stejném pomûru pohlaví, vzácnû je pozorován u dûtí a dospí-
vajících.
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Souhrn
Primární koÏní lymfomy pfiedstavují heterogenní skupinu lymfomÛ z T a B bunûk, které se na rozdíl od identic-
k˘ch uzlinov˘ch  protûj‰kÛ vyznaãují zpravidla v˘raznû lep‰í prognózou a z toho dÛvodu vyÏadují i aplikaci roz-
díln˘ch, vût‰inou ménû agresivních terapeutick˘ch postupÛ. Diagnostické, prognostické a terapeutické aspekty
primárních lymfomÛ kÛÏe dnes nejlépe  definuje WHO-EORTC klasifikace. I tento klasifikaãní systém se stejnû
jako pfiedchozí bude dále vyvíjet na základû dynamického  rozvoje metod molekulární genetiky a v˘zkumu nov˘ch
genov˘ch alterací a exprese proteinÛ, coÏ v˘slednû umoÏní dal‰í zdokonalení terapeutick˘ch schémat pro jedno-
tlivé subtypy koÏních lymfomÛ.
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Summary
Primary cutaneous lymphomas (CL) represent a heterogeneous group of T-cell and B-cell lymphomas with most-
ly different clinical behavior and considerably better prognosis than their  nodal lymphoma counterparts. Accor-
dingly, different, usually  less aggressive methods of treatment are recommended for CL.  Diagnostic, prognos-
tic and therapeutic aspects of primary  cutaneous lymphomas are best defined in the WHO-EORTC  classification.
We can await another development of this  classification scheme following dynamic improvement of  molecular
genetics methods and investigation of novel genetic  alterations and protein expression. This should result in more
refined therapeutic schemes for individual subtypes of CL.
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Termínem MF by mûl b˘t oznaãován pouze klasick˘ tzv. „Ali-
bert- BazinÛv“ typ onemocnûní, vyznaãující se pozvoln˘m prÛ-
bûhem s postupn˘m pfiechodem iniciálních ekzematoidních
projevÛ do infiltrovan˘ch aÏ tumorózních lézí. Pfii izolovaném
v˘skytu tumorózních lézí bez pfiedchozích v˘vojov˘ch stadií
je diagnóza MF vysoce nepravdûpodobná a je nutno uvaÏovat
o jiné variantû CTCL.

Histopatologick˘ obraz je v iniciálních stadiích onemocnûní
necharakteristick˘ a obvykle imituje rÛzné zánûtlivé dermatózy
lichenoidního a psoriaziformního typu. S progresí lymfomu do
infiltrativního stadia se stává pfiíznaãn˘m hust˘ pruhovit˘ v˘raz-
nû epidermotropní lymfoidní infiltrát s pfievahou mal˘ch cereb-
riformních bunûk. Za charakteristick˘ rys je povaÏována tvorba
intraepidermálních shlukÛ nádorov˘ch T lymfocytÛ, tzv. Paut-
rierov˘ch mikroabscesÛ. Tento znak je v‰ak zachycen pouze
v men‰inû pfiípadÛ (5). V tumorózním stadiu se stává infiltrát
difúzním, ztrácí se epidermotropismus a v infiltrátu pfiib˘vá vel-
k˘ch bunûk s prominujícím jádrem. MÛÏe transformovat do CD
30- nebo CD 30+ difúzního velkobunûãného lymfomu, coÏ
pfiedznamenává ‰patnou prognózu (6).
Imunofenotyp nádorov˘ch elementÛ je nejãastûji CD 3+, CD
4+, CD 45 RO+, CD 8- . Vzácnû je pozorován fenotyp CD 4-
, CD 8+ , prognosticky se tyto pfiípady neli‰í (7). Exprese cyto-
toxick˘ch proteinÛ ( T-cell intracellular antigen-1 /TIA-1/,
granzym B) nádorov˘mi CD 4+ lymfocyty je detekována asi
u 10% pacientÛ s MF, mnohem ãastûj‰í je v‰ak u pfiípadÛ s blas-
tickou transformací.
Ve vût‰inû pfiípadÛ MF je detekována klonalita T bunûãného

receptoru (TCR), stejnû jako fiada chromozomálních abnorma-
lit. Mezi nejãastûj‰í patfií delece 10q a alterace tumor supreso-
rov˘ch genÛ p15, p16 a p53. Specifická chromozomální trans-
lokace asociovaná s MF v‰ak nebyla identifikována (5).
Prognóza onemocnûní závisí na jeho stadiu a rozsahu. 10-leté
pfieÏití u pacientÛ s limitovan˘m postiÏením (do 10% koÏního
povrchu) u iniciálních a infiltrativních stadií se pohybuje oko-
lo 97%, u generalizovaného postiÏení (více neÏ 10% koÏního
povrchu) ve stejném stadiu je prÛmûrné 10-leté pfieÏití 83%.
V tumorózním stadiu se 10-leté pfieÏití pohybuje okolo 42%
a u extrakutánní disseminace s uzlinov˘m postiÏením okolo
20% (8). Agresivní prÛbûh onemocnûní je patrn˘ zejména pfii
transformaci MF do velkobunûãného T lymfomu.
K tradiãním metodám léãby patfií místní aplikace kortikostero-
idÛ, retinoidÛ nebo chlormustinu (BCNU), dále fototerapie,
fotochemoterapie PUVA a radioterapie. U pokroãil˘ch stadií
onemocnûní je preferována chemoterapie. Stále ãastûji se v léã-
bû MF uplatÀuje aplikace tzv. biologik (interferon alfa, inter-
leukin - 12), tradiãních (acitretin) i nov˘ch retinoidÛ (bexaro-
ten) a na receptory cílen˘ch cytotoxick˘ch fúzních proteinÛ
(napfi. DAB 389 IL-2; denileukin diftitox) (9).

Varianty a subtypy MF
Kromû klasického Alibertova-Bazinova typu MF je popsána
fiada dal‰ích klinick˘ch a histologick˘ch variant tohoto one-
mocnûní (napfi. bulózní nebo hyperpigmentovaná forma), kte-
ré se v‰ak od klasické neli‰í co se t˘ãe biologického chování
a prognózy a tudíÏ nejsou vyãlenûny jako samostatné jednot-
ky.
V˘razné odli‰nosti jsou pozorovány pouze u folikulotropní MF,
pagetoidní retikulózy a „granulomatous slack skin“, které budou
v následujícím textu struãnû charakterizovány.

Folikulotropní MF
Tato varianta MF predilekãnû postihuje k‰tici a ‰íji ve formû úpor-
nû svûdících folikulárnû vázan˘ch papulí anodulÛ. Ne uv‰ech pfií-
padÛ je pfiítomna mucinózní degenerace vlasov˘ch folikulÛ, pro-
to WHO-EORTC klasifikace upfiednostÀuje termín folikulotropní
MF pfied tradiãním názvem MF s folikulární mucinózou.
Histologick˘ obraz je charakterizován pfiítomností folikulo-
tropních (pozn. folikulotropní místo epidermotropní) infiltrátÛ
tvofien˘ch mal˘mi a stfiednû velk˘mi hyperchromními buÀka-
mi s cerebriformními jádry, variabilní je pfiímûs velk˘ch bunûk.
Mucinózní degenerace vlasov˘ch folikulÛ je pfiítomna ve vût-
‰inû pfiípadÛ.
Imunofenotyp nádorov˘ch bunûk je obdobn˘ jako u klasické
MF, ãastá je pfiítomnost blastick˘ch CD30+ elementÛ.
Prognóza onemocnûní s 5-let˘m pfieÏitím 70-80% je podobná
jako u tumorózního stadia MF (10).
Vzhledem k perifolikulární lokalizaci a hlub‰ímu uloÏení nádo-
rového infiltrátu je onemocnûní pomûrnû rezistentní k ménû
agresivním metodám léãby. UpfiednostÀována je radioterapie,
alternativnû lze pouÏít PUVA terapii v kombinaci s celkovû
podávan˘mi retinoidy nebo interferonem alfa (10).

Pagetoidní retikulóza
Jedná se o variantu MF charakterizovanou pfiítomností solitár-
ních plo‰n˘ch infiltrátÛ psoriaziformního vzhledu s intraepi-
dermální proliferací nádorov˘ch T lymfocytÛ. Termín pageto-
idní retikulóza by mûl b˘t rezervován pouze pro lokalizovan˘
typ (Woringer-Kolopp). Disseminovan˘ typ (Ketron-Good-
man) je nutno klasifikovat jako jin˘ CTCL, nejãastûji agresiv-
ní epidermotropní CD8 + CTCL, koÏní gamma/delta T bunûã-
n˘ lymfom nebo jako tumorózní stadium MF (1).
Mikroskopick˘ obraz se shluky ãetn˘ch nádorov˘ch lymfocy-
tÛ v hyperplastické epidermis pfiipomíná obraz Pagetovy cho-
roby. Imunofenotyp je stejn˘ jako u klasické MF.
Prognóza pagetoidní retikulózy je v˘borná, extrakutánní dis-
seminace nebyla popsána.
V léãbû se uplatÀuje chirurgická excize a radioterapie.

KoÏní lymfomy z T bunûk (CTCL - cutaneous T-cell lymphoma) 
a NK  bunûk (natural killer)

Mycosis fungoides 
Subtypy mycosis fungoides

Folikulotropní mycosis fungoides
Pagetoidní retikulóza
Granulomatous slack skin

Sézaryho syndrom 
Leukémie/lymfom dospûl˘ch z T bunûk
Primární koÏní CD 30+ lymfoproliferativní onemocnûní

Primární koÏní anaplastick˘ velkobunûãn˘ lymfom
Lymfomatoidní papulóza

PodkoÏní „panniculitis-like“ T bunûãn˘ lymfom
Extranodální NK/T bunûãn˘ lymfom, nazální typ
Primární koÏní periferní T bunûãn˘ lymfom, nespecifikovan˘

Primární koÏní agresivní epidermotropní T  bunûãn˘ CD8+
lymfom  (provizorní)

KoÏní gamma/delta T bunûãn˘ lymfom (provizorní)
Primární koÏní pleomorfní CD4+ lymfom z mal˘ch a  stfied-

nû velk˘ch T bunûk
(provizorní)

KoÏní  lymfomy z B bunûk (CBCL - cutaneous B-cell lymphoma)

Primární koÏní B lymfom z bunûk marginální zóny
Primární koÏní lymfom z bunûk folikulárních center
Primární koÏní difúzní velkobunûãn˘ B lymfom, varianta na dolních 
konãetinách
Primární koÏní difúzní velkobunûãn˘ B lymfom, ostatní

Intravaskulární velkobunûãn˘ B lymfom

Prekurzorové hematologické neoplazma

Blastick˘ lymfom z NK bunûk CD4+/CD56+ (hematodermic neoplasm)

Tab.1 WHO-EORTC klasifikace primárních lymfomÛ kÛÏe (Blood)
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Granulomatous slack skin
Jde o extrémnû vzácn˘ subtyp CTCL, klinicky charakterizo-
van˘ loÏisky vzhledu cutis laxa ve flexurálních lokalizacích.
Asi u 1/3 pacientÛ je popisována asociace s Hodgkinovou cho-
robou nebo klasickou MF (11).
V histologickém obraze dominují granulomatózní infiltráty
v koriu tvofiené atypick˘mi T lymfocyty a makrofágy s pfiímû-
sí mnohojadern˘ch obrovsk˘ch bunûk a loÏiskov˘ rozpad elas-
tick˘ch vláken.
Prognóza je vesmûs pfiíznivá. Pfies omezené zku‰enosti s léãbou
se jeví jako úãinná metoda radioterapie a chirurgická excize.

Sézaryho syndrom (SS)
SS je vzácná forma CTCL, prezentující se v klinickém obraze
erytrodermií s deskvamací a lichenifikací a subjektivnû inten-
zívním pruritem. Mezi dal‰í ãasté symptomy patfií lymfa-
denopatie, palmoplantární hyperkeratóza, alopecie a onycho-
dystrofie.
K odli‰ení benigních zánûtliv˘ch erytrodermií byla vypraco-
vána Mezinárodní spoleãností pro koÏní lymfomy (ISCL) tzv.
minimální kritéria nemoci (12). Patfií mezi nû absolutní poãet
atypick˘ch lymfocytÛ (Sézaryho bunûk) v minimálním poã-
tu 1000/mm3, imunofenotypické odchylky (napfi. pomûr
CD4/CD8 vût‰í neÏ 10) a zejména prÛkaz klonality T bunûk
v periferní krvi pomocí cytogenetick˘ch metod.
Histologick˘ obraz SS je podobn˘ jako u MF, nûkdy chybí epi-
dermotropismus. V lymfatick˘ch uzlinách a v kostní dfieni b˘vá
difúzní infiltrace nádorov˘mi buÀkami.
Imunofenotyp nádorov˘ch bunûk je obvykle CD 3+, CD4+,
CD8- . Klonalita TCR je dÛleÏit˘m diagnostick˘m kritériem
SS. âasto jsou detekovány rÛzné chromozomální abnormality
a vût‰inou jsou identické s MF, coÏ podporuje pfiedstavu o spo-
leãné patogenezi obou onemocnûní. Chromozomální translo-
kace specifická pro SS nalezena nebyla (13).
Prognóza SS je ‰patná, 5-leté pfieÏití je asi 24%.
V terapii onemocnûní se uplatÀuje pfiedev‰ím extrakorporální
fotochemoterapie (fotoferéza) izolovanû nebo v kombinaci
s dal‰ími metodami (napfi. interferon alfa). Dal‰í léãebnou meto-
dou je aplikace nízkodávkované chemoterapie (chlorambucil,
metotrexát). Pomûrnû dobrou terapeutickou odezvu má apli-
kace bexarotenu a alemtumuzabu (monoklonální protilátka anti
CD52), zatím v‰ak pouze v rámci studií (14, 15). Mezi adju-
vantní léãebné postupy patfií aplikace kortikoidních extern
a fotochemoterapie PUVA.

Leukémie/lymfom dospûl˘ch z T bunûk (ATLL - 
adult T-cell leukemia/lymphoma)
ATLL je onemocnûní etiologicky asociované s virem HTLV-
1 (Human T-cell leukemia virus 1). KoÏní léze jsou obvykle
sekundárním projevem generalizovaného onemocnûní. Jsou
v‰ak popsány pfiípady tzv. „smouldering“ (doutnající) varian-
ty, charakterizované pouze pfiítomností koÏních symptomÛ
s velmi pozvolnou progresí.
ATLL se vyskytuje endemicky v oblastech s vysokou preva-
lencí HTLV -1 viru v populaci, jako jsou jiÏní oblasti Japon-
ska, JiÏní Amerika, Karibské ostrovy a centrální Afrika. Cho-
roba se rozvíjí u 1-5% séropozitivní populace po více neÏ dvou
dekádách perzistence viru v organizmu. U vût‰iny pacientÛ se
akutní ATLL manifestuje leukémií, lymfadenopatií, organo-
megalií a hyperkalcémií. PfiibliÏnû 50% pacientÛ má koÏní pfií-
znaky ve formû papul, nodulÛ a tumorÛ. KoÏní symptomy
u doutnající varianty jsou velmi podobné MF. 
Histologick˘ obraz koÏních projevÛ ATLL mÛÏe b˘t témûfi
neodli‰iteln˘ od MF. Nádorové T lymfocyty se vyznaãují pozi-
tivní expresí CD3, CD4 a CD25. CD8 je negativní.
Klonalita TCR specifická pro HTLV-1 je pfiítomna ve v‰ech
pfiípadech a je dÛleÏit˘m znakem v odli‰ení chronické nebo
doutnající varianty ATLL od klasické MF nebo SS (16).
Prognóza akutní formy onemocnûní je ‰patná, pfieÏití se pohy-
buje od nûkolika t˘dnÛ do 1 roku. Doutnající varianta má pro-

trahovanûj‰í prÛbûh a del‰í pfieÏití, je v‰ak moÏn˘ pfiechod do
agresivní formy ATLL (16).
Systémová chemoterapie je nezbytná u vût‰iny pfiípadÛ, u dout-
nající formy pouze s postiÏením kÛÏe lze aplikovat léãebné
metody platné pro MF (17).

Primární koÏní CD30+ lymfoproliferativní onemocnûní
Skupina tûchto onemocnûní pfiedstavuje druh˘ nejãastûj‰í typ
koÏních T bunûãn˘ch lymfomÛ, tvofií asi 30% v‰ech CTCL (1,
2, 3) . ¤adí se sem primární koÏní anaplastick˘ velkobunûãn˘
lymfom (C-ALCL), lymfomatoidní papulóza (LyP) a hraniãní
stavy.
V‰eobecnû je zastáván názor, Ïe C-ALCL a LyP tvofií spekt-
rum chorob, u kter˘ch pouze histologická kritéria nestaãí
k jejich vzájemnému odli‰ení. Pro stanovení definitivní diag-
nózy a volbu léãebného postupu je nezbytná znalost klinické-
ho obrazu a prÛbûhu onemocnûní.
Jako hraniãní stavy jsou vymezeny pfiípady, kdy se klinickohi-
stopatologické rysy pfiekr˘vají natolik, Ïe není moÏné jedno-
znaãné zafiazení onemocnûní k C-ALCL nebo k LyP.

Primární koÏní anaplastick˘ velkobunûãn˘ lymfom (C-ALCL)
C-ALCL se vyskytuje pfieváÏnû v dospûlosti, 2 aÏ 3 krát ãastû-
ji u muÏÛ. Klinicky se projevuje tvorbou solitárních, ãasto ulce-
rujících papulí, nodulÛ a tumorÛ. V pfiedchorobí není anamné-
za LyP, MF nebo jiného typu CTCL.Víceãetné léze jsou
pfiítomny asi u 20% pacientÛ. Spontánní regrese onemocnûní
je moÏná. Extrakutánní disseminace je popisována asi u 10%
pfiípadÛ, pfiednostnû do regionálních lymfatick˘ch uzlin.
Histologick˘ obraz tvofií nodulární nebo difúzní infiltrát sloÏe-
n˘ cytomorfologicky z velk˘ch anaplastick˘ch bunûk s okrouh-
l˘mi nebo nepravideln˘mi jádry a s prominujícími nukleoly.
V 20-25% pfiípadÛ mají nádorové buÀky pleomorfní nebo imu-
noblastick˘ vzhled. Reaktivní pozadí tvofiené mal˘mi lymfo-
cyty, neutrofilními a eozinofilními leukocyty je v˘razné zejmé-
na u lézí ulcerovan˘ch.
Diagnostick˘m imunofenotypick˘m znakem je exprese CD30
antigenu vût‰inou nádorov˘ch bunûk (více neÏ 75%) pfii vari-
abilním úbytku exprimovan˘ch pan T markerÛ. Na rozdíl od
analogick˘ch nodálních lymfomÛ, nádorové buÀky C-ALCL
exprimují koÏní lymfocytární antigen (CLA), naopak nejsou
exprimovány epiteliální membránov˘ antigen (EMA) a kináza
anaplastického lymfomu (ALK). Exprese ALK, jako dÛsledek
chromozomální translokace (2;5) (p23;q35) a jejích variant, je
charakteristická pro systémov˘ ALCL (18).
Prognóza onemocnûní je zpravidla pfiíznivá, 10-leté pfieÏití se
pohybuje okolo 90%. V˘skyt mnohoãetn˘ch lézí nebo extra-
kutánní ‰ífiení choroby prognózu nezhor‰uje, stejnû tak nejsou
pozorovány rozdíly v prognóze mezi jednotliv˘mi morfolo-
gick˘mi variantami C-ALCL (19).
Terapie solitárních loÏisek spoãívá v chirurgické excizi nebo
radioterapii. U pfiípadÛ s mnohoãetn˘mi lézemi je preferována
radioterapie nebo aplikace metotrexátu v nízk˘ch dávkách,
u pfiípadÛ s prokázanou extrakutánní disseminací je indiková-
na polychemoterapie (19).

Lymfomatoidní papulóza (LyP)
LyP je chronické onemocnûní typické stfiídáním období exa-
cerbací a spontánních remisí. Bûhem 3-12 t˘dnÛ dochází spon-
tánnû k úplné regresi klinick˘ch projevÛ choroby a po urãité
dobû se proces opakuje. Kolem 20% pfiípadÛ LyP derivuje
z jiného typu koÏního lymfomu, nebo v nûj pfiechází (MF, C-
ALCL, m. Hodgkin). Typick˘m klinick˘m rysem je tvorba
centrálnû nekrotick˘ch papulí aÏ nodulÛ, pfiedev‰ím na trupu
a konãetinách. 
Histologick˘ obraz LyP je velmi variabilní, rozli‰ovány jsou 
3 subtypy onemocnûní:
Typ A - vyznaãuje se pfiítomností velk˘ch atypick˘ch, nûkdy
vícejadern˘ch CD30+ bunûk, které tvofií malé shluky nebo jsou
roztrou‰eny ve smí‰eném zánûtlivém infiltrátu.
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Typ B - je nejménû ãastou variantou (ménû neÏ 10% pfiípadÛ),
která je charakterizována pruhovit˘m epidermotropním infilt-
rátem sloÏen˘m z mal˘ch a stfiednû velk˘ch atypick˘ch lym-
focytÛ s cerebriformními jádry stejnû jako u MF.
Typ C - histologick˘ obraz je tvofien˘ hust˘m infiltrátem z vel-
k˘ch atypick˘ch CD30+ bunûk a je v podstatû shodn˘ s obra-
zem C-ALCL.
Imunofenotyp nádorov˘ch bunûk typu A a C je stejn˘ jako 
u C- ALCL, nádorov˘ infiltrát typu B exprimuje pan T marke-
ry, CD3 a CD4, zatímco CD30 je negativní.
Klonalita TCR je pfiítomná u 60-70% pfiípadÛ LyP, transloka-
ce (2; 5) (p23;q35) detekována není (18).
Prognóza LyP je v˘borná, 5-leté pfieÏití je prakticky 100% (19).
Terapie LyP závisí na prÛbûhu onemocnûní. U mírn˘ch forem
s minimem koÏních lézí není léãba teoreticky nutná, u rozsáh-
lej‰ího postiÏení se s dobr˘m efektem uplatÀuje nízkodávko-
van˘ metotrexát, retinoidy - zvlá‰tû bexaroten, PUVA terapie
nebo lokální chemoterapie. Po vysazení léãby dochází k relap-
su choroby (19).

PodkoÏní „panniculitis-like“ T bunûãn˘ lymfom (SPTL)
SPTL je onemocnûní postihující dûti i dospûlé ve stejném pomû-
ru pohlaví. Klinick˘ obraz je charakterizován tvorbou solitár-
ních nebo víceãetn˘ch podkoÏních nodulÛ, které se typicky
vyskytují na dolních konãetinách a pouze vzácnû mohou gene-
ralizovat. Extrakutánní disseminace stejnû jako rozvoj hemo-
fagocytárního syndromu se objevují zfiídka.
Histologicky nacházíme pod intaktní epidermis a dermis nádo-
rov˘ infiltrát v podkoÏí, kter˘ napodobuje obraz panikulitidy.
Infiltrát je tvofien mal˘mi, stfiednû velk˘mi a nûkdy i velk˘mi
pleomorfními T lymfocyty s hyperchromními jádry a hojnou
pfiímûsí makrofágÛ. Nekrózy, karyorrhexe a cytofagocytóza
jsou ãast˘m doprovodn˘m rysem. 
Pro SPTL je typick˘ alfa/beta+, CD3+,CD4-, CD8+ feno-
typ (20). Pfiípady exprimující fenotyp gamma/delta+, CD4-, 
CD8-, CD56+, které se vyznaãují agresivním chováním a vel-
mi ‰patnou prognózou, WHO-EORTC klasifikace vyãleÀuje
jako zvlá‰tní typ lymfomu (1).
Na rozdíl od pfiedchozích referencí, které popisovaly rychl˘
a fatální prÛbûh SPTL, nedávné studie poukazují na vût‰inou
protrahovan˘ klinick˘ prÛbûh s lokálními recidivami, ale pou-
ze vzácnû s extrakutánní progresí choroby. PrÛmûrné 5-leté pfie-
Ïití je uvádûno okolo 80% (20). 
V terapii SPTL se podle nedávn˘ch studií jeví jako velmi úãin-
né systémovû podávané kortikosteroidy, efektivní je rovnûÏ
chemoterapie (doxorubicin) a radioterapie (20, 21).

Extranodální NK/T bunûãn˘ lymfom, nazální typ
Jde o lymfom asociovan˘ konstantnû s EBV (Epstein-Barr
virus) infekcí. KÛÏe je druh˘m nejãastûji postiÏen˘m orgánem
hned po oblasti nazofaryngu a nosní dutiny a její postiÏení mÛÏe
b˘t primární nebo sekundární. V obou pfiípadech se tento lym-
fom vyznaãuje srovnatelnû agresivním chováním saplikací stej-
n˘ch terapeutick˘ch postupÛ, a proto WHO-EORTC klasifi-
kace upfiednostÀuje v názvu uvedené sjednocující oznaãení
tohoto onemocnûní pfied nûkdy uÏívan˘m názvem „ primární
koÏní NK/T bunûãn˘ lymfom, nazální typ“.
Onemocnûní nejãastûji postihuje dospûlé muÏe v oblasti Asie,
Stfiední Ameriky a JiÏní Afriky. Projevuje se tvorbou mnoho-
ãetn˘ch, ãasto ulcerujících plo‰n˘ch lézí a hrbolÛ na trupu a kon-
ãetinách, u nazálního typu lymfomu destruktivními tumoróz-
ními lézemi v centrálních partiích obliãeje.
Pfiítomny mohou b˘t systémové pfiíznaky v podobû horeãky,
celkové slabosti, váhového úbytku nebo rozvoje hemofagocy-
tárního syndromu. Choroba má blízk˘ vztah k leukémii z NK
bunûk.
Histologicky se tento typ lymfomu vyznaãuje pfiítomností
hustého nádorového infiltrátu v koriu a podkoÏí s variabilním
epidermotropismem. Cytologicky se jedná o polymorfní infilt-
rát sloÏen˘ z mal˘ch, velk˘ch a pfieváÏnû stfiednû velk˘ch bunûk

s nepravideln˘mi jádry a svûtlou cytoplazmou, kter˘ má v˘raz-
nû angiocentrick˘ a angiodestruktivní charakter. Doprovodn˘
smí‰en˘ zánûtliv˘ infiltrát je velmi intenzivní.
Nádorové buÀky exprimují CD2, CD56, cytoplazmatick˘
CD3E(eta) a cytotoxické proteiny (TIA-1, granzym B, perfo-
rin). Povrchov˘ CD3 je negativní. U vzácn˘ch CD56- pfiípadÛ
je k verifikaci diagnózy nutná detekce EBV in situ hybridiza-
cí a pozitivní exprese cytotoxick˘ch proteinÛ (22).
Prognóza nazálního NK/T bunûãného lymfomu je nepfiíznivá,
prÛmûrné pfieÏití je ménû neÏ 1 rok. Nejv˘znamnûj‰ím predik-
tivním faktorem je pfiítomnost extrakutánního postiÏení v dobû
diagnózy, jeÏ v˘znamnû zkracuje dobu pfieÏití (23).
Primární léãebnou metodou je systémová chemoterapie.
Variantou onemocnûní je tzv. „Hydroa vacciniforme-like
CTCL“. Jedná se o EBV+, CD8+ T lymfom, postihující dûti
prakticky v˘luãnû v oblastech Latinské Ameriky a Asie. Kli-
nick˘ obraz se velmi podobá hydroa vacciniformia, prognóza
je ‰patná (24).

Primární koÏní periferní T bunûãn˘ lymfom, 
nespecifikovan˘
WHO klasifikace do této kategorie zahrnuje v‰echny typy
T bunûãn˘ch lymfomÛ, které není moÏno pfiesnûji zafiadit
k nûkterému subtypu lymfomu z T bunûk. Na základû nedáv-
n˘ch studií byly v této skupinû vyãlenûny a blíÏe definovány
zatím jako provizorní jednotky primární koÏní agresivní epi-
dermotropní cytotoxick˘ T bunûãn˘ CD8+ lymfom, koÏní gam-
ma/delta T bunûãn˘ lymfom a primární koÏní lymfom z mal˘ch
a stfiednû velk˘ch CD4+ T bunûk. V‰echny ostatní pfiípady,
které nesplÀují kritéria ani jedné z uveden˘ch provizorních jed-
notek, jsou klasifikovány jako primární koÏní periferní
T bunûãn˘ lymfom nespecifikovan˘.

Primární koÏní agresivní epidermotropní cytotoxick˘ T bunûã-
n˘ CD8+ lymfom
(provizorní jednotka)
Onemocnûní se manifestuje lokalizovan˘m, ãastûji v‰ak erup-
tivním v˘sevem centrálnû nekrotick˘ch papulí a nodulÛ. Pro-
grese lymfomu do vnitfiních orgánÛ je bûÏná.
V histologickém obraze dominuje epidermotropní infiltrát
z mal˘ch a stfiednû velk˘ch atypick˘ch CD8+ lymfocytÛ s pfií-
leÏitostnou angioinvazivitou. V diferenciální diagnóze je nut-
no odli‰it ostatní CTCL exprimující CD8, tedy ãást pfiípadÛ MF,
pagetoidní retikulózy, LyP a C-ALCL. Odli‰ení je moÏné
zejména na základû rozdílného klinického obrazu a prÛbûhu
jednotliv˘ch onemocnûní. Epidermotropní CD8+ cytotoxick˘
lymfom se chová velmi agresivnû (25). PrÛmûrné pfieÏití se
pohybuje okolo 32 mûsícÛ.
Imunofenotyp nádorov˘ch bunûk je betaF1+, CD3+, CD4- ,
CD8+, CD45 RO-, granzym B+, perforin + , TIA-1 +. EBV je
negativní.
V léãbû se uplatÀuje doxorubicin v kombinaci s dal‰ími cyto-
statiky.

KoÏní gamma/delta T bunûãn˘ lymfom (CGD-TCL; provizor-
ní jednotka)
Klinick˘ obraz CGD-TCL pfiipomíná v˘sevem ulceronekro-
tick˘ch papulí a nodulÛ na trupu a konãetinách pfiedchozí jed-
notku. Vzácná je progrese do uzlin a do kostní dfienû, naopak
ãasté je postiÏení sliznic, které mÛÏe b˘t prvotní. Rozli‰ení pri-
márního a sekundárního koÏního postiÏení není s ohledem na
identicky ‰patnou prognózu úãelné stejnû jako u extranodální-
ho NK/T bunûãného lymfomu. PrÛmûrné pfieÏití se pohybuje
okolo 15 mûsícÛ. Onemocnûní mÛÏe b˘t provázeno hemofa-
gocytárním syndromem (1, 26).
Histologicky je pfiítomen epidermotropní dermální a podkoÏní
infiltrát tvofien˘ klonální proliferací mal˘ch astfiednû velk˘ch gam-
ma/delta pozitivních T lymfocytÛ. Tyto pfiípady byly dfiíve klasi-
fikovány jako SPTL s gamma/delta fenotypem. Frekventním
rysem je invaze do cév, pfiítomnost nekróz a apoptotick˘ch bunûk.
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Imunofenotyp nádorov˘ch bunûk je gamma/delta +, betaF1- ,
CD3+, CD2+, CD5- , CD56+. Naprostá vût‰ina CGD-TCL je
CD4 a CD8 negativních, naopak intenzivní je exprese cytoto-
xick˘ch proteinÛ. EBV je negativní (26).
Chemoterapie je nezbytná u v‰ech pfiípadÛ, v˘sledky léãby jsou
neuspokojivé.

Primární koÏní pleomorfní CD4+ lymfom z mal˘ch a stfiednû
velk˘ch T bunûk
(provizorní jednotka).
Klinicky se tento typ CTCL manifestuje tvorbou solitárních
tuberÛ v obliãeji, na krku a horních partiích trupu. V˘skyt mno-
hoãetn˘ch lézí je ménû obvykl˘.
Pro histologick˘ obraz je charakteristick˘ hust˘, difúzní nebo
nodulární infiltrát v dermis s variabilnû vyjádfien˘m epider-
motropismem. Cytomorfologicky pfievaÏují malé a stfiednû vel-
ké pleomorfní T lymfocyty nad relativnû malou pfiímûsí bunûk
velk˘ch. Pro odli‰ení MF je nezbytná absence pro toto one-
mocnûní typick˘ch klinick˘ch pfiíznakÛ (3).
Imunofenotyp nádorov˘ch bunûk je CD3+ , CD4+ , CD8- ,
CD30- s variabilní ztrátou exprese pan T markerÛ. Cytotoxic-
ké proteiny exprimovány nejsou (27). Kromû klonality TCR
nejsou jiné cytogenetické abnormality detekovány.
Prognóza je velmi dobrá zejména u pfiípadÛ se solitárními léze-
mi, 5-leté pfieÏití je 60-80% (1, 27).
Optimální léãebná metoda není zatím standardizována. U soli-
tárních lézí je úãinná chirurgická excize a radioterapie, u roz-
sáhlej‰ího postiÏení s víceãetn˘mi lézemi je pozorován dobr˘
efekt cyklofosfamidu a interferonu alfa (1).

Primární koÏní periferní T bunûãn˘ lymfom, nespecifikovan˘
Do této kategorie spadají v‰echny CTCL, které nelze zafiadit
do nûkteré skupiny v˘‰e definovan˘ch provizorních jednotek.
PostiÏeni jsou obvykle dospûlí v podobû solitárních nebo ãas-
tûji generalizovan˘ch nodulÛ v kterékoliv lokalizaci.
Histologick˘ obraz je tvofien nodulárními nebo difúzními infilt-
ráty stfiednû velk˘ch a velk˘ch pleomorfních T lymfocytÛ. Vel-
ké nádorové buÀky mají nejménû 30% zastoupení (28). Epi-
dermotropismus je nev˘razn˘ nebo chybí úplnû.
Nádorové buÀky ve vût‰inû pfiípadÛ exprimují aberantní CD4
fenotyp s variabilní ztrátou pan T markerÛ. CD30 je negativní,
vzácná je koexprese CD56 (29).
Prognóza je ‰patná s 5-let˘m pfieÏitím ménû neÏ ve 20% pfiípa-
dÛ. Léãba spoãívá v chemoterapii (29).

Prekurzorové hematologické neoplazma

Blastick˘ lymfom z NK bunûk CD4+/CD56+
(hematodermic neoplasm) 
Ve WHO klasifikaci je toto onemocnûní definováno jako agre-
sivní lymfom s vysokou incidencí koÏního postiÏení a rizikem
leukemizace (4). Oproti pÛvodním pfiedpokladÛm nedávné stu-
die ukázaly, Ïe onemocnûní nederivuje z NK prekurzorov˘ch
bunûk, ale z plazmocytoidního dendritického prekurzoru (30).
V kÛÏi se choroba obvykle manifestuje ve formû solitárních
nebo víceãetn˘ch nodulÛ. Více neÏ polovina pacientÛ má v dobû
diagnózy souãasné postiÏení uzlin a kostní dfienû, u ostatních
nemocn˘ch se v dal‰ím prÛbûhu záhy rozvíjí. Onemocnûní je
tfieba odli‰it od myelomonocytární leukémie kÛÏe (20).
Histologicky je pfiítomen infiltrát bez epidermotropismu, kte-
r˘ tvofií pfieváÏnû stfiednû velké T buÀky pfiipomínající lym-
foblasty nebo imunoblasty (30). Mitotická aktivita je vysoká.
Obvykl˘ imunofenotyp nádorov˘ch bunûk je CD4+ , CD56+ ,
CD8- , CD7+/- , CD2-/+ , CD45 RA+, cytotoxické proteiny ani
povrchov˘ ãi cytoplazmatick˘ CD3 exprimovány nejsou. Pozi-
tivní exprese CD123 a TCL1 je v souladu s pfiedpokládanou
histogenezí onemocnûní.
Jedná se o chorobu s agresivním prÛbûhem a ‰patnou prognó-
zou, prÛmûrné pfieÏití je 14 mûsícÛ. Léãba spoãívá v chemote-
rapii v reÏimech obvykl˘ch pro akutní leukémie (23).

Primární koÏní lymfomy z B bunûk (CBCL- 
Cutaneous B-cell Lymphomas)

Primární koÏní lymfom z B bunûk marginální zóny
(PCMZL)
Do skupiny PCMZL se fiadí pfiípady dfiíve oznaãované jako pri-
mární koÏní imunocytom, dále pfiípady koÏní folikulární lymfo-
idní hyperplázie s monotypick˘mi plazmocyty a rovnûÏ pfiípa-
dy velmi vzácného primárního koÏního plazmocytomu. PCMZL
je povaÏován za souãást ‰irokého spektra extranodálních lym-
fomÛ z B bunûk marginální zóny ãasto postihujících sliznice,
tzv. MALT (mucosa- associated lymphoid tissue) lymfomÛ (1).
Klinicky se PCMZL zpravidla projevuje tvorbou víceãetn˘ch,
zpravidla neulcerujících papulí, plakÛ a nodulÛ, predilekãnû na
trupu a konãetinách, zvlá‰tû na paÏích. U malého poãtu „evrop-
sk˘ch“ pfiípadÛ je popisována asociace s infekcí Borrelia burg-
dorferi.
Histologick˘ obraz tvofií nodulární nebo difúzní cytologicky
polymorfní infiltráty, sloÏené z mal˘ch lymfocytÛ, centrocy-
toidních a lymfoplazmocytoidních bunûk, plazmocytÛ a s vari-
abilní pfiímûsí bunûk centroblastického nebo imunoblastické-
ho vzhledu. Charakteristické jsou folikuly s reaktivními centry
a s nápadnû roz‰ífienou marginální zónou, ve které pfievaÏují
monocytoidní B buÀky s nepravideln˘mi jádry a ob‰írnou svût-
lou cytoplazmou. V pfiípadech s v˘skytem hojn˘ch monoty-
pick˘ch plazmocytÛ a lymfoplazmocytoidních bunûk b˘vají
pfiítomné intracytoplazmatické a intranukleární PAS pozitivní
inkluze (31).
Pro imunofenotyp PCMZL je typická exprese pan B markerÛ
(CD20, CD79a) a bcl-2 proteinu. Plazmocyty exprimují CD138,
CD79a a monotypick˘ cytoplazmatick˘ Ig (cIg) (31). Reak-
tivní centra folikulÛ jsou CD10+, bcl-6+, bcl-2- .
V poslední dobû byly detekovány nûkteré genetické odchylky.
Prokazována je klonalita tûÏkého fietûzce imunoglobulinu (IgH).
U ãásti pfiípadÛ PCMZL je pfiítomna t(14;18) (q32;q21) posti-
hující IGH gen na chromozómu 14 a MLT gen na chromozó-
mu 18 a dále t(3;14) (p14.1; q32) postihující IGH a FOXP1
geny. Ostatní translokace typické pro gastrické MALT lymfo-
my prokázány nebyly (32).
Prognóza PCMZL je vynikající, 5-leté pfieÏití je 100%. U malé-
ho poãtu pfiípadÛ byla popsána transformace do difúzního vel-
kobunûãného B lymfomu (31).
V terapii se uplatÀuje chirurgická excize solitárních lézí. Radi-
oterapie, systémovû podávan˘ chlorambucil, intralezionálnû
nebo podkoÏnû aplikovan˘ interferon alfa a v poslední dobû
i intralezionální aplikace monoklonální protilátky anti CD20
(rituximab) jsou metody rezervované pro pacienty s rozsáhlej-
‰ím postiÏením (33). U nemocn˘ch s ãast˘mi lokálními recidi-
vami je doporuãována topická nebo intralezionální aplikace
kortikosteroidÛ. V pfiípadech asociované infekce Borrelia burg-
dorferi je primární léãba antibiotiky (34).

Primární koÏní lymfom z bunûk folikulárního centra
(PCFCL)
Pomûrnû charakteristick˘m klinick˘m rysem PCFCL je tvor-
ba pozvolna rostoucích papul a hrbolÛ predilekãnû lokalizova-
n˘ch ve k‰tici, na ãele nebo na trupu, velmi vzácnû jsou posti-
Ïeny dolní konãetiny. Typick˘ je v˘skyt solitárních loÏisek,
víceãetné léze se objevují pouze u malého poãtu nemocn˘ch.
Extrakutánní diseminace je i u neléãen˘ch pacientÛ vzácná.
Histologick˘ obraz je variabilní v závislosti na stáfií excidova-
né léze a na její lokalizaci. V nádorovém infiltrátu, kter˘ má
nodulární nebo difúzní charakter s charakteristickou hraniãní
zónou (Grenz zone - intaktní prouÏek papilárního koria), domi-
nují velké centrocyty s variabilní pfiímûsí centroblastÛ. Typic-
ká folikulární struktura je patrná pouze u iniciálních lézí a s pro-
gresí onemocnûní se postupnû stírá (35).
Pro imunofenotyp nádorov˘ch bunûk je charakteristická expre-
se pan B markerÛ CD20, CD79a. Exprese monotypického povr-
chového Ig (sIg) je variabilní. Pozitivní exprese CD10 je pfií-
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tomna pouze u lézí s folikulární strukturou (36). MUM-1/IRF4
je negativní. Konstatnû je ve v‰ech pfiípadech exprimován bcl-
6 protein, zatímco bcl-2 protein je negativní na rozdíl od iden-
tick˘ch nodálních FCCL (37). Pozitivní exprese bcl-2 protei-
nu a pfiítomnost translokace t(14;18) popsaná v poslední dobû
u nûkter˘ch pfiípadÛ PCFCL není jednoznaãnû objasnûna, roz-
hodnû v‰ak tyto zmûny zvy‰ují podezfiení na sekundární posti-
Ïení kÛÏe v rámci systémového lymfomu (38).
Konstantnû je detekována klonalita lehk˘ch a tûÏk˘ch fietûzcÛ
imunoglobulinÛ. Chromozomální translokace t(14;18), cha-
rakteristická pro nodální FCCL a ãást systémov˘ch difúzních
velkobunûãn˘ch B lymfomÛ, není u PCFCL vût‰inou pfiítom-
na (35).
Prognóza PCFCL je bez ohledu na variabilitu histologického
obrazu a rozsah klinického postiÏení v˘borná, 5-leté pfieÏití se
pohybuje kolem 95%. Silná exprese bcl-2 pfiítomná u nûkte-
r˘ch pfiípadÛ PCFCL signalizuje hor‰í prognózu (39).
Radioterapie se s dobr˘m efektem uplatÀuje uprimárního posti-
Ïení i u lokálních recidiv, které se objevují asi u 20% nemoc-
n˘ch. Dobr˘ efekt stejnû jako u PCMZL má rituximab, chybí
v‰ak údaje od vût‰ího poãtu pacientÛ. Terapie antracyklinem
v kombinaci s dal‰ími cytostatiky je rezervována pro pacienty
s rozsáhl˘m koÏním nebo extrakutánním postiÏením (37).

Primární koÏní difúzní velkobunûãn˘ B lymfom
(PCLBCL) dolních konãetin („leg type“)
Jde o CBCL postihující pfiedev‰ím star‰í jedince nad 70 let vûku,
ãastûji Ïeny. Klinicky se onemocnûní projevuje tvorbou ãer-
venolividních nodulÛ na dolních konãetinách, velmi vzácnû i na
trupu nebo na hlavû (40). Extrakutánní diseminace je pomûrnû
ãastá a je spojena s hor‰í prognózou.
Pro histologick˘ obraz jsou typické difúzní infiltráty expandu-
jící do podkoÏí, v nichÏ prevaluje monotónní populace bunûk
vzhledu centroblastÛ a imunoblastÛ. Mitotická aktivita je vyso-
ká (40).
Nádorové buÀky exprimují pan B markery CD20 a CD79a,
monotypick˘ sIg a (nebo) cIg. V kontrastu s PCFCL je mar-
kantní silná exprese bcl-2 proteinu, a to i v lokalizacích mimo
dolní konãetiny (41). Vût‰ina pfiípadÛ se vyznaãuje pozitivní
expresí bcl-6 proteinu a MUM-1/IRF4 proteinu, CD10 je vÏdy
negativní (41, 42).
Translokace t(14;18) není navzdory silné expresi bcl-2 protei-
nu detekována. Mezi ãasté abnormality patfií chromozomální
nestabilita 18q a 7p, ztráta 6q a podle posledních studií i trans-
lokace myc, bcl-6 a IgH genÛ (43).
PrÛmûrné 5-leté pfieÏití se pohybuje okolo 55%. Prognózu zhor-
‰uje v˘skyt mnohoãetn˘ch lézí. Mírnûj‰í prÛbûh mají PCLBCL
s lézemi mimo dolní konãetiny (40).
Radioterapie je rezervována pouze pro mal˘ poãet pfiípadÛ se
solitárními lézemi, vût‰inou je nezbytná chemoterapie antra-
cyklinem v kombinaci s dal‰ími cytostatiky (40). Nadûjnû se
jeví stejnû jako u dal‰ích CBCL rituximab, v indikaci PCLBCL
v‰ak zatím chybí rozsáhlej‰í zku‰enosti (44).

Primární koÏní difúzní velkobunûãn˘ 
B lymfom (PCLBCL), ostatní
Do této kategorie jsou zahrnuty rÛzné morfologické varianty
PCLBCL, které nepatfií do skupiny PCFCL ani PCLBCL dol-
ních konãetin.

Plazmoblastick˘ lymfom prakticky v˘hradnû provází HIV infek-
ci nebo jiné imunodeficitní stavy (45).
Primární koÏní „T-cell/histiocyte- rich“ B lymfom se klinicky
a prognosticky velmi podobá PCFCL a PCMZL. Mikrosko-
pick˘ obraz tvofií roztrou‰ené velké B lymfocyty v bohaté
doprovodné populaci mal˘ch T lymfocytÛ a histiocytÛ (46).
Intravaskulární velkobunûãn˘ B lymfom pfieváÏnû postihuje
CNS, plíce a kÛÏi. U vût‰iny pacientÛ se jedná o disseminova-
né onemocnûní, vyskytují se v‰ak i pfiípady s izolovan˘m posti-
Ïením kÛÏe. KoÏní léze se tvofií zejména na dolních konãeti-
nách a na trupu a mají charakter lividních indurovan˘ch plakÛ,
ãasto s pfiítomností viditeln˘ch teleangiektazií. V histologic-
kém obraze dominuje intravaskulární a perivaskulární prolife-
race velk˘ch B lymfocytÛ (47). Prognóza disseminovaného
onemocnûní je ‰patná, 3leté pfieÏití je asi 22%. Lep‰í prognó-
zu mají pacienti s izolovan˘m koÏním postiÏením, kde se 3-leté
pfieÏití pohybuje okolo 56%. V léãbû se uplatÀuje chemotera-
pie (47).

Závûr
Vypracování WHO-EORTC klasifikaãního schématu primár-
ních lymfomÛ kÛÏe sjednocuje a upfiesÀuje nûkteré aspekty
v˘chozích WHO a EORTC klasifikací a je jednoznaãn˘m pfií-
nosem z pohledu dané problematiky.
Podrobná anal˘za skupiny primárních koÏních lymfomÛ
z B bunûk umoÏÀuje detailní rozli‰ení jednotek indolentních
a agresivních, coÏ z pohledu klinika znamená moÏnost dal‰ího
zdokonalení terapeutick˘ch postupÛ. Dal‰í v˘zkum v oblasti
CBCL se v souãasnosti zamûfiuje zejména na sledování pro-
gnostického a diagnostického v˘znamu bcl-2 a Mum-1/IRF4
proteinÛ.
Klasifikace nûkter˘ch skupin primárních koÏních lymfomÛ
z T bunûk je stále pomûrnû sloÏitá i pfies znaãn˘ pokrok
v definování jejich vlastností. Pro stanovení správné diag-
nózy je nutno vûnovat náleÏitou pozornost správné korela-
ci klinick˘ch, histologick˘ch, imunohistochemick˘ch
a molekulárnû genetick˘ch aspektÛ. I pfies dal‰í pokrok v dia-
gnostice zÛstává i v klasifikaci WHO-EORTC kategorie jed-
notek provizornû fiazen˘ch. Jde zejména o skupinu primár-
ních koÏních periferních T bunûãn˘ch lymfomÛ, ve které
jsou sice pfiesnûji vyãlenûny definované subtypy, ãasto v‰ak
dochází k pfiekr˘vání jejich nûkter˘ch charakteristik a bude
proto nutné dal‰ím v˘zkumem fiadu tûchto nejasností vyfie-
‰it. Pfiíkladem mohou b˘t GD-TCL a primární koÏní agre-
sivní CD8+ CTCL.
Tyto a nûkteré dal‰í vzácné subtypy CTCL, stejnû jako pokro-
ãilá stadia MF a SS, se vyznaãují velmi agresivním chováním
a ‰patnou prognózou. Pfiedmûtem dal‰ích studií je v tûchto pfií-
padech aplikace nov˘ch terapeutick˘ch schémat vãetnû alo-
genní transplantace kostní dfienû.
Vzhledem k dynamickému rozvoji molekulárnû biologick˘ch
metod lze oãekávat dal‰í zdokonalování a upfiesÀování v sou-
ãasné dobû nejaktuálnûj‰ího klasifikaãního systému primár-
ních lymfomÛ kÛÏe a tím i dal‰í zlep‰ování perspektivy
nemocn˘ch. Relativnû nízká incidence této skupiny chorob
a sloÏitost problematiky pfiedurãuje soustfiedûní pacientÛ do
specializovan˘ch center zamûfien˘ch na diagnostiku a léãbu
s nezbytnou úzkou spoluprací dermatologa, hematoonkologa
a histopatologa.
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