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BEVEZETÉS – A hematológiai malignomák kiin-
dulhatnak elsôdlegesen a bôrbôl (cutan lympho-
mák, ritkán az akut M4-M5 myeloid leukaemia),
vagy az alapbetegség progressziója során má-
sodlagosan infiltrálhatják a bôrt (a nodalis, il-
letve a szisztémás non-Hodgkin-lymphomák, a
Hodgkin-kór, a krónikus lymphocytás leukae-
mia).
BETEGEK ÉS MÓDSZEREK – A szerzôk az
1997–2003 közötti idôszakban gondozott hét
betegük kórtörténetét ismertetik, ennek kapcsán
bemutatják az egyes kórképek klinikai és szövet-
tani jellegzetességeit.
KÖVETKEZTETÉSEK – A szerzôk rávilágítanak a
cutan és a nodalis lymphomák kórlefolyásában
mutatkozó különbségekre, a diagnosztikus ne-
hézségekre, bemutatják a hagyományos és az
újabb terápiás lehetôségeket.

non-Hodgkin-lymphoma,
cutan lymphoma, nodalis lymphoma,

akut myelomonocytás leukaemia,
akut monocytás leukaemia
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ONCOHEMATOLOGIC MALIGNANCIES
WITH SKIN SYMPTOMS

INTRODUCTION – Haematologic malignancies
can originate from the skin (cutaneous lympho-
mas, rarely acute myelomonocytic leukemia) or
can infiltrate the skin secondarily during the
progression of the disease (nodal and systemic
non-Hodgkin’s lymphomas, Hodgkin'’s disease,
chronic lymphocytic leukemia). 
PATIENTS AND METHODS – The clinical history
of seven patients treated by the authors between
1997-2003, is reviewed. 
CONCLUSIONS – The clinical and histopatho-
logic features of each entity are discussed, em-
phasizing differences in the clinical course bet-
ween cutaneous and nodal lymphomas, consi-
dering diagnostic difficulties, conventional and
recent therapeutic approaches.

non-Hodgkin’s lymphoma,
cutaneous lymphoma, nodal lymphoma,
acute myelomonocytic leukemia,
acute monocytic leukemia

A primer extranodalis lymphoma a gastrointes-
tinum után a bõrt involválja a leggyakrabban
(1, 2). A cutan lymphomák körülbelül 65%-a

T-sejtes (50%-a mycosis fungoides típusú, 15%-a peri-
fériás T-sejtes), 25%-a B-sejtes eredetû, 10%-a nem
klasszifikálható (3). Klinikai viselkedésük általában
benignusabb, prognózisuk jobb, mint a szövettanilag
azonos nodalis malignus lymphomáké. Beosztásukra a
klinikai, a hisztológiai, az immunfenotípust és a gene-
tikai kritériumokat figyelembe vevõ EORTC klasszifi-
káció (European Organisation for Research and Treat-
ment of Cancer) a legalkalmasabb (3).

Cutan T-sejtes lymphomában a betegség kiterjedését

a módosított TNM-rendszer szerint ítéljük meg (T, N,
M, B). Ezzel ellentétben a cutan B-sejtes lymphomák
beosztására nincs specifikus stádiumbesoroló rendszer.
Ha a betegség már szisztémás érintettséggel jár, a stá-
diumot a standard Ann-Arbor-i beosztás kritériumai-
nak megfelelõen határozzuk meg. A bõrinfiltrációt
okozó nodalis lymphomák a IV. klinikai stádiumba tar-
toznak, és aszerint is kell õket kezelni (2).

A malignus lymphomák kialakulásában többféle pa-
togén ágens szerepe feltételezhetõ, illetve igazolható.

Számos lymphoma, köztük a cutan T-sejtes
lymphomák lehetséges etiológiai tényezõi a humán T-
sejt-lymphotrop víruscsalád tagjai (1). Az Epstein–
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Barr-vírust a B-sejtes lymphomák kórokozó faktora-
ként azonosították. A Lyme-borreliosis pozitív szero-
lógiai eredményének incidenciáját kórjelzõen magasnak
találták cutan B-sejtes lymphomákban, elsõsorban a bõr
primer marginális zóna B-sejtes lymphomájában; Bor-
relia burgdorferi-specifikus génszekvenciákat mutattak
ki polimeráz láncreakcióval a lymphomaszövetben, s
ezek megfelelõ antibiotikum-eradikációs kezelés után
eltûntek [hasonlóan a Helicobacter pylori-asszociált
MALT- (mucosaasszociált) lymphomákhoz] (4, 5).

A cutan T-sejtes lymphomák (CTCL) többségére az
epidermotropizmus jellemzõ, s kevésbé a mélyebb
dermis és a subcutis beszûrõdése. 

A T-sejtes lymphomák molekuláris genetikai bizo-
nyítéka a T-sejt-receptor-gén klónspecifikus átrendezõdé-
se; ennek során az antigén megkötésére alkalmas T-sejt-

receptort (TCR) kódoló gén V (variábilis), D (diverz)
és J (joining) génszakaszaiból kiválasztódó nukleinsav-
szekvenciák az adott T-sejt-klónra specifikus módon
kapcsolódnak egymáshoz (6).

A primer cutan és a másodlagos bõrinfiltrációval já-
ró primer nodalis B-sejtes lymphomákra a dermis mé-
lyebb érintettsége jellemzõ.

A B-sejtes lymphomákra jellemzõ monoklonális B-
sejt-populáció molekuláris genetikai markere az im-
munglobulin nehéz- és könnyûlánc-génjeinek átrende-
zõdése, ez a TCR-génrekombinációhoz hasonló mó-
don megy végbe, és specifikus a malignus klónra. 

Az akut leukaemiák közül az akut myelomonocytás
M4-es vagy az akut monocytás M5-ös típusok járnak
leggyakrabban bõrinfiltrációval, jellemzõ módon a
dermist érintve, epidermotropizmus nélkül. 
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Beteg 1. beteg: 28 éves férfi 2. beteg: 28 éves nõ 3. beteg: 64 éves nõ

A betegség kezdete 1997 1997 1998
Diagnózis, szövettan cutan nagy B-sejtes, folli- cutan B-sejtes cutan B-sejtes NHL

culuscentrum-sejtes NHL folliculuscentrum-sejtes NHL angiotrop lymphoma
Bõrérintettség dermis dermis, epidermis dermis, vérerek, bõr-

függelékek körül
Szisztémás érintettség nem volt nem volt központi idegrendszer,

progresszív dementia,
emollitio cerebri

Nyirokcsomó-érintettség nem volt 1999-tõl nem volt

Stádium a diagnózis idején nem határozható meg nem határozható meg nem határozható meg
Bõrlaesiók lokalizációja

Kórjelzõ laboreltérések Borrelia burgdorferi- We: 40 mm/h, LDH: 3900 U/l, β2-mikro-
IgG (VIDAS): pozitív Hb: 117 g/l globulin: 5170 μg/l

Hb: 105 g/l,
szérumalbumin: 33 g/l

Immunhisztokémia vér: CD45+, CD3-HLA- bõr, nyirokcsomó: bõr: LCA+, CD79a+, 
DR+, CD19+, 21+, 22+ CD20+, Ki-67+ Ki67+, CD20+, HLA-DR: 
bõr: CD20+ CD30+-elemekkel erõsen pozitív, CD30: negatív

vér, csontvelõ: CD2+, 
CD3+, CD5+, CD7+

Citogenetika, Ig klonális génátrendezõdés TCR-gén-átrendezõdés: negatív, Ig-gén-átrendezõdés: negatív
molekuláris genetika Ig-gén-átrendezõdés: negatív

Terápia, eredmények PUVA+interferon, 6 CHOP, IFN, 6 CHOP: recidíva lokális szteroid, 
IFN fenntartó: teljes PUVA: recidíva PUVA, KNOSPE:
remisszió 5 CVP: recidíva 2 év után recidíva, progresszió,
72 hónap után recidíva teljestest-irradiáció, 6 CHOP+IFN fenntartó: 
irradiáció: remisszió IFN fenntartó, 40 hó klinikai remisszió

félmélyterápia: progresszió 2003. március: relapsus →
4 CHOP:  progresszió CHOP+rituximab: remisszió

Túlélés: jelenleg is 72 hónap után nincs adat 60 hónap

1. TÁBLÁZAT

CEPP: cyclophosphamid, etoposid, procarbazin, prednizon; CHOP: cyclophosphamid, doxorubicin, vincristin, prednizolon;
CHOPE: cyclophosphamid, doxorubicin, vincristin, prednizon, etoposid; CVP: cyclophosphamid, vincristin, prednizolon
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Betegek és módszerek

Az 1997–2003 közötti idõszakból hét olyan beteg – hat
lymphomás és egy M4-es típusú akut myeloid leu-
kaemiás beteg – kórtörténetét ismertetjük, akiknek
onkohematológiai alapbetegsége bõrinfiltrációval tár-
sult. A diagnózis felállításához és a betegségstádium
megállapításához a klinikai kép, a képalkotó vizsgála-
tok – mellkas-röntgenfelvétel, hasi ultrahangvizsgálat,
CT – mellett a bõr-, a nyirokcsomó-, illetve a csont-
velõ-biopsziás minták szövettani, immunfenotípus-,
citogenetikai és molekuláris genetikai vizsgálatának
eredményeit, a laboratóriumi rutinvizsgálatok közül a
vérkép, az LDH-, a β2-mikroglobulin- és a Wester-
green-érték eltéréseit vettük figyelembe; akut myeloid
leukaemiás betegünknél meghatároztuk a szérum és a

vizelet muramidázszintjét is. A betegek klinikai adatait
az 1. táblázatban foglaljuk össze.

1. beteg

Huszonnyolc éves férfi betegünk mellkasán és a hát
felsõ harmadában 1995-ben – két évvel az elsõ észle-
lésünk elõtt – kisebb-nagyobb nodosus bõrelváltozá-
sok alakultak ki. A laesio szövettani vizsgálata 1997-
ben nagy B-sejtes malignus lymphomát igazolt az im-
munglobulingén klonális átrendezõdésével; az immun-
hisztokémiai vizsgálat diffúz CD20-pozitivitást muta-
tott. A Borrelia burgdorferi-IgG- (VIDAS-) teszt pozi-
tív volt. Betegünk cutan B-sejtes folliculuscentrum-sej-
tes lymphomája az agresszív nagy B-sejtes jellegû szö-
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4. beteg: 72 éves nõ 5. beteg: 63 éves nõ 6. beteg: 39 éves férfi 7. beteg: 62 éves férfi

1997 2002 1998 2003
kis lymphocytás NHL, diffúz nagy B-sejtes NHL perifériás T-sejtes NHL MDS(RA) →
CLL-szerû AML M4
irha, subcutis dermis, subcutis dermis dermis

hepatosplenomegalia hepatosplenomegalia hepatosplenomegalia hepatomegalia

cervicalis, axillaris régió generalizált lymphadeno- generalizált, mediastinalis nem volt
megalia, mediastinalis bulky bulky

IV/A (Ann-Arbor) IV/B (Ann-Arbor) T1,N3,B1,M1 (TNM) nem határozható meg

LDH: 770 U/l LDH: 1223 U/l, We: 57 mm/h, Hb: 125 g/l, fvs: 113 G/l, Hb: 64 g/l, 
We: 80 mm/h We: 92 mm/h, Hb: 102 g/l, Eo: 24%, β2-mikroglo- 9 G/l, blast: 52%, 

AT-CMV IgG: pozitív bulin: 5 mg/l szérummuramidáz: 33 μg/ml,
vizeletmuramidáz: 
100 μg/ml

CD20+ CD20+ csontvelõ: CD3+, CD5+ bõr, vér, csontvelõ:
CD4: 8>10:1 CD7+, CD13+, CD33+, 
bõr: CD4+ CD34+

HLA-DR, 
mieloperoxidáz+

monoklonális t(4;16) 21q+
TCR monoklonális 

IgH-gén-átrendezõdés génátrendezõdés
KNOSPE, 2 CHOP, 6 CHOP: progresszió, 5 CHOP, 4 CHOPE, 7 FMD*: 1 ETI, idarubicin+AraC+
2 CHOPE: non-responder, 2 CEPP+rituximab: D, IFN etoposid →
irradiáció: regresszió progresszió, exitus a cutan infiltrátum teljes a cutan infiltrátum teljes 
rituximab regressziója, regressziója,

nodalis regresszió szisztémás AML parciális 
remisszió, 8% blast
aplasia, exitus

jelenleg is 8 hónap jelenleg is 4 hónap

ETI: etoposid, thioguanin, idarubicin; FMD: fludarabin, mitoxantron, dexamethason; IFN: interferon;
KNOSPE: chlorambucil, prednizolon; NHL: non-Hodgkin-lymphoma; PUVA: 8-metoxypsoralen+ultraviola-A
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vettani kép ellenére indolens lefolyásúnak bizonyult
(1. ábra). A szisztémás kezelés – hat ciklus cyclo-
phosphamid-, doxorubicin-, vincristin-, prednizolon-
tartalmú (CHOP-) kemoterápia, majd fenntartó inter-
feron-α-kezelés – a hosszú ideje fennálló betegség kö-
vetkeztében kialakult extracutan (csontvelõ-) érintett-
ség miatt vált szükségessé. Hat évig tartó teljes klinikai
remisszió után a bal mellkasfélen a lymphoma recidívá-
ját észleltük. Lokális irradiáció és fenntartó heti
3×3 ME interferon-α-kezelés hatására betegsége ismét
remisszióba került.

2. beteg

Huszonnyolc éves nõbetegünk esetében a cutan lym-
phoma az arcon, nyakon, törzsön, combon ekzema-
tiform plakkok, nodosus tumorok formájában jelent-
kezett. A diagnózist a szövettan (cutan B-sejtes, az
EORTC-beosztás szerint folliculuscentrum-sejtes), az
immunhisztokémia (CD20+, CD30+ anaplasiás nagy
sejtes elemekkel) és a klinikai kép támasztotta alá. Két
évvel az elsõ észlelés után, 1999-ben a betegnél nyirok-
csomó-érintettség, szövettanilag differenciálatlan nagy
sejtes infiltráció igazolódott. Csontvelõi vagy egyéb
szervi érintettség nem volt. Betegségét nagyfokú terá-
piarezisztencia, folyamatos progresszió jellemezte.
Heti 3×3 ME, majd 3×5 ME interferonterápia mellett
a bõrinfiltrátumok progressziót mutattak, ezért a beteg
hat ciklusban CHOP-kemoterápiát, majd újabb recidí-
va miatt PUVA-kezelést, öt ciklus cyclophosphamid-,
vincristin-, prednizolontartalmú CVP-t és interferont,
progresszió miatt 24 Gy irradiációt, a teljes testfelszín-
re 10 Gy elektronirradiációt kapott, az ismételt recidí-
va miatt ezt többmezõs reirradiáció követte. További
progresszió miatt négy ciklus CHOP-kezelés történt,
szintén eredménytelenül. A betegen testszerte kifeké-
lyesedõ tumorok jelentek meg. Ekkor további kezelése
elõl elzárkózott, azóta nincs adatunk róla.

3. beteg

Hatvannégy éves nõbetegünk diagnózisát, az irodalmi
ritkaságnak számító intravascularis B-sejtes lympho-
mát bõrbiopsziás minta szövettani és immunhiszto-
kémiai vizsgálata erõsítette meg [intenzív HLA-DR-
pozitivitás, CD45+, CD20+, CD79+ és a prolife-
rációs marker (Ki-67) pozitivitása]. A bõrjelenségek
– proliferáló lymphomasejtekkel kitöltött kapillárisok
– teleangiectasiák formájában jelentkeztek. A bõrtüne-
teket központi idegrendszeri tünetek – tranziens
ischaemiás attakszerû rosszullétek, majd ischaemiás
cerebrovascularis laesio – elõzték meg, ezek a közpon-
ti idegrendszeri erek lymphomás obliterációja követ-
keztében alakultak ki (3). A szisztémás PUVA- és
chlorambucil-prednizolon (KNOSPE-) kezelések után
két évvel az alsó végtagokon és az alkaron recidíva je-
lentkezett. További KNOSPE- és hat ciklus CHOP-,
majd fenntartó interferon-α-kezelés 40 hónapos tünet-

mentességet eredményezett. Ez után bõr- és központi
idegrendszeri relapsus miatt – figyelemmel a folyamat
CD20+ jellegére – a beteg CHOP- és rituximab-
terápiában részesült, hatására átmenetileg teljes klinikai
remisszióba került.

4. beteg

Hetvenkét éves nõbetegünknél a másodlagos bõrin-
filtrációval járó non-Hodgkin-lymphoma diffúz nagy
B-sejtes folyamat egyik altípusa, az úgynevezett T-
sejt-gazdag B-sejtes lymphoma volt; ez a korábban is-
mert és kezelt, CLL (krónikus lymphocytás leu-
kaemia) típusú alapbetegsége kifejezetten malignus
transzformációjának, Richter-szindrómának felelt
meg. A bõrt mélyen, az irharétegig beszûrõ daganatok
a bal glutealis régióban és az emlõkben alakultak ki.
A diagnózist alátámasztó szövettani vizsgálatot ki-
egészítõ molekuláris genetikai vizsgálat az IgH-gén
monoklonális átrendezõdését igazolta. Egy ciklus
KNOSPE-, két CHOP- és további két, etoposid-
tartalmú CHOPE-kemoterápia ellenére a tumoros fo-
lyamat infiltrálta a jobb emlõjét és karját. Az érintett
terület irradiációja, majd rituximabterápia klinikai
remissziót eredményezett.

5. beteg

Hatvanhárom éves nõbetegünknél a szisztémás megje-
lenésû diffúz nagy B-sejtes lymphoma kemoterápiája
– hat ciklus CHOP – után az alapbetegség progresszi-
ójával egyidejûleg alakult ki lymphomás bõrinfiltráció a
jobb emlõ bõrében, nodularis tumorok formájában,
ezek egyike-másika kifekélyesedett (2. ábra). A bõr-
biopsziás minta szövettani vizsgálata a korábbi nyirok-
csomómintáéval azonos, CD20-pozitív daganattípust
igazolt. A további kezelés – két ciklus cyclophos-
phamid, etoposid, procarbazin, prednizolon (CEPP-
kúra) és rituximab – ellenére a betegség gyors prog-
ressziót mutatott. A diagnózis felállítása után nyolc
hónappal a beteg fatális tüdõembólia következtében
halt meg.

6. beteg

Harminckilenc éves férfi betegünk esetében a lábszára-
kon, majd a combokon jellegtelen, idõnként eltûnõ,
majd kiújuló bõrinfiltrátumok évekkel megelõzték a
nyirokcsomó-, illetve a csontvelõi és szisztémás érin-
tettséget (3. ábra). A bõrbiopsziás minta szövettani
vizsgálata dermalis terjedésû lymphoid sejtes beszûrõ-
dést, a PCR-technikával végzett molekuláris genetikai
vizsgálat a T-sejt-receptor-génnek a gamma-régióban
azonosítható monoklonális átrendezõdését mutatta. A
kromoszómavizsgálat a 4-es és a 16-os kromoszómák
közötti reciprok transzlokációt 65%-ban igazolta. A
szövettani diagnózis nem osztályozható perifériás T-
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sejtes lymphoma volt. Szisztémás kemoterápiát – öt
ciklus CHOP-, négy ciklus CHOPE-, hét ciklus
fludarabin-mitoxantron-dexametazon (FMD) – és
fenntartó interferonterápiát követõen a bõrinfilt-
rátumok teljes, a nyirokcsomók jelentõs mértékû reg-
ressziót mutattak.

7. beteg

Hatvankét éves férfi betegünk refrakter anaemiából
M4-es típusú akut myeloid leukaemiába transzformá-
lódott alapbetegségével egy idõben jelentek meg olyan
leukaemiás bõrinfiltrátumok, amelyek a szövettani,
citokémiai és immunfenotípus-vizsgálatok eredménye
alapján teljes azonosságot mutattak a vérkép és a csont-
velõi kép leukaemiás blastjaival (4. ábra). A citogeneti-
kai vizsgálat 21q+-aberrációt talált. Egy ciklus idaru-
bicin-, citozin-arabinozid- és etoposidtartalmú kemo-
terápia a bõrinfiltrátumok teljes regresszióját, az alap-
betegség átmeneti parciális remisszióját eredményezte,

Primer cutan B-sejtes lymphoma szoliter bõrlaesiója
(1. beteg)

1. ÁBRA

Nodalis diffúz nagy B-sejtes lymphoma, másodlagos
bõrérintettséggel (5. beteg)

2. ÁBRA

Perifériás T-sejtes cutan lymphoma bõrlaesiói (6. be-
teg)

3. ÁBRA

Akut myeloid leukaemia (M4) multiplex bõrinfiltrá-
tumai (7. beteg)

4. ÁBRA

Folliculuscentrum-sejtes lymphoma szövettani képe

5. ÁBRA
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a perifériás blastok 8%-os arányával. A bõrtünetek
megjelenését követõ túlélés öt hónap volt; a beteg
aplasia, cerebralis haemorrhagia következtében halt
meg.

Megbeszélés 

A cutan B-sejtes lymphomák leggyakoribb, mintegy
40%-ban elõforduló szövettani típusa a folliculus-
centrum-sejtes lymphoma (2). A hisztológiai képre a
subcutisig terjedõ nodularis vagy diffúz infiltrátum jel-
lemzõ, centrocytapredominanciával, centroblastokkal,
számos reaktív T-sejttel (5. ábra). E lymphomák klini-
kai viselkedése általában indolens, az átlagos ötéves túl-
élés 97% (2), azonban a gyakori relapsusok miatt fo-
lyamatos követés szükséges (1. és 2. beteg). Elsõ bete-
günknél a Borrelia burgdorferi-szeropozitivitás mint a
betegség lehetséges patogenetikai tényezõje említést
érdemel. 

A hisztológiailag azonos megjelenésû cutan és
nodalis lymphomák kórlefolyása és prognózisa eltérõ.

– A t(14;18) kromoszómatranszlokáció és az apop-
tózisgátló bcl-2 protein következményes overexpresz-
sziója a nodalis follicularis és szisztémás agresszív nagy
B-sejtes lymphomák többségében jelen van. 

– A többnyire indolens lefolyású primer cutan B-
sejtes lymphomák nem mutatnak t(14;18)-transzlo-
kációt. Közülük csak a rossz prognózisú lábszárra lo-
kalizált nagy B-sejtes lymphomában mutatható ki
bcl-2-pozitivitás, transzlokáció nélkül (2, 7, 8).

Bár a cutan lymphoma igazolásának legspecifikusabb

módszere a génátrendezõdési vizsgálat, a T-sejt-recep-
tor-, illetve az immunglobulingén-átrendezõdés hiánya
nem zárja ki a T-, illetve a B-sejtes cutan lymphoma di-
agnózisát (2. beteg) (18). Két cutan lymphomás bete-
günknél az azonos szövettani típus – folliculuscent-
rum-sejtes lymphoma – ellenére különbözõ kórlefo-
lyásnak az okait kutatva immunfenotípusbeli és mole-
kuláris genetikai különbségeket találtunk: a prolife-
rációs marker pozitivitása, a Ki-67-expresszió a 2. be-
tegnél kifejezett volt, molekuláris genetikai vizsgálattal
azonban sem immunglobulin-nehézlánc-, sem T-sejt-
receptor-gén-átrendezõdés nem igazolódott.

A terápiás lehetõségek szoliter tumor esetén a sebé-
szi excízió, az érintett terület irradiációja, a laesióba
adott interferon. Antraciklin alapú polikemoterápia
csak olyankor fontolandó meg, amikor szisztémás
érintettség észlelhetõ, valamint, ha sugárterápia nem
jön szóba (1). A terápiás eredmény javítása érdekében
a primer nodalis, illetve szisztémás lymphomákhoz ha-
sonlóan a kemoterápia anti-CD20-antitest (rituximab)
adásával egészítendõ ki. 

A cutan lymphomák ritka megjelenési formája a ko-
rábban malignus angioendotheliomatosis néven ismert
intravascularis angiotrop lymphoma.

A malignus B- vagy ritkábban T-sejtek a kis erek, ka-
pillárisok, arteriolák, venulák lumenében proliferálnak.
A központi idegrendszeri érrendszer érintettsége tran-
ziens ischaemiás attakra emlékeztetõ rosszulléteket,
ischaemiás cerebrovascularis laesiót, progresszív de-
mentiát idézhet elõ. Az intravascularis lokalizáció oka
nem tisztázott, lehetséges, hogy a lymphoid vagy az
endothelsejteken lévõ ismeretlen felszíni receptorral
kapcsolatos, de az is lehet, hogy a malignus sejtek ká-
rosodott homing (visszatérés) vagy adhéziós mecha-
nizmusaik következtében nem képesek keresztüljutni
az endothelen (10). Amennyiben CD20+ immunfe-
notípust hordozó B-sejtes folyamatról van szó, a
rituximabbal kombinált szisztémás kemoterápia
(CHOP) saját tapasztalatunk szerint is igen eredmé-
nyes (3. beteg) (11). A rossz prognózis és a recidívák
ellenére betegünk egyedülállóan hosszú – 60 hónapos –
túlélése terápiás sikernek számít, ez a kórkép ugyanis
többnyire csak szekciós anyagból szokott kiderülni.

Az alacsony malignitású nodalis non-Hodgkin-
lymphomák (CLL, kis lymphocytás lymphoma, folli-
cularis lymphoma, MALT-lymphoma) kórlefolyása so-
rán esetenként kialakuló gyors progressziójú, magas
malignitású szekunder lymphoma a Richter-szindróma
néven ismert kórkép. Elõfordulási gyakorisága CLL-es
betegek esetében körülbelül 3%; a leggyakoribb szö-
vettani típus a diffúz nagy B-sejtes lymphoma (12). A
Richter-szindrómás betegek körülbelül kétharmadánál
a kórkép az eredeti B-CLL talaján alakul ki. Bõrmani-
fesztációja ritkaságnak számít (13, 14). Negyedik bete-
günknél a bõrinfiltrátumok T-sejt-gazdag B-sejtes lym-
phoma formájában jelentkeztek. E lymphomatípus szö-
veti képére a csekély, 10%-ot nem meghaladó arányban
elõforduló klonális malignus B-sejt-populációt körül-
vevõ nagyszámú reaktív T-sejt jellemzõ. A diagnózis
felállítása ezért a szövettani vizsgálat alapján nehézkes,

A LYMPHOMÁK KLINIKAI
STÁDIUMÁNAK ANN-ARBOR-I

BEOSZTÁSA

I. stádium: Egy nyirokcsomó-régió érintettsége.
II. stádium: A rekesz azonos oldalán két vagy

több nyirokcsomó-régió érintett (II), vagy
egy extralymphaticus szerv érintett (IIE).

III. stádium: Nyirokcsomó-érintettség a rekesz
mindkét oldalán (III) lépérintettséggel (IIIS)
vagy az extralymphaticus szervek (IIIE), vagy
mindkettõ (IIIES) érintettségével.

IV. stádium: Egy vagy több extralymphaticus
szerv vagy szövet diffúz érintettsége a társult
nyirokcsomók érintettségével vagy a nélkül.

A altípus, ha hiányoznak, B altípus, ha jelen van-
nak az alábbi tünetek:
– láz,
– éjszakai izzadás,
– testsúlycsökkenés (a diagnózis elõtti hat hó-

napban a testsúly több mint 10%-ának elvesz-
tése).
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azt ki kell egészíteni az immunfenotípus- és a klonali-
tást igazoló immunglobulingén-átrendezõdési vizsgálat
eredményével. Molekuláris technikákkal – az immun-
globulin nehéz- és könnyûlánc-génjeinek nukleotida-
szekvencia-analízisével – ilyenkor bizonyítható a ro-
konság a Richter-szindróma és a korábban jelen lévõ B-
CLL között. A leggyakrabban kimutatható, bár Rich-
ter-szindrómára nem specifikus kromoszómaabnor-
malitások a 11-es és 14-es kromoszómákat érintik. Úgy
tûnik, a p53-as gén mutációja és a ciklindependens
kinázinhibitor rendellenességei szintén fontos szerepet
játszanak a B-CLL transzformációjában (15).

A Richter-szindrómát a konvencionális kemoterápi-
ákra adott rossz válaszkészség vagy terápiarezisztencia
jellemzi. Az átlagos túlélés a kórkép megjelenését kö-
vetõen hozzávetõleg hat hónap (16, 17). 

A primer nodalis eredetû diffúz nagy B-sejtes lympho-
ma azonnali kezelést igénylõ, gyors progressziójú kór-
kép. A bõrinfiltrátumok a betegség elõrehaladott stádi-
umában általában egyéb szisztémás érintettség mellett
alakulnak ki. Amennyiben az infiltrátumok kifekélye-
sednek, infekció, illetve szepszis következtében tovább
romlik a prognózis. Az átlagos túlélés ilyen esetekben
egyes irodalmi adatok szerint 6–21 hónap (9). Ötödik
betegünk esetében ez az idõtartam mindössze két hó-
nap volt. 

A cutan T-sejtes lymphomák diagnosztizálása nem
könnyû feladat, mivel ezekben a kórképekben a bõr-
laesiók nem specifikusak, utánozhatnak számos, nem
malignus bõrbetegséget, megjelenhetnek psoriasis, my-
cosis, ekzema képében. Ezért a szövettani vizsgálat ki-
egészítendõ az immunhisztokémia és a klonalitást iga-
zolandó a T-sejt-receptor-gén átrendezõdésének vizs-
gálatával (18). A primer cutan T-sejtes kórformák ked-
vezõbb lefolyásúak, mint az azonos hisztológiai típus-
ba tartozó primer nodalis T-sejtes lymphomák. Ameny-
nyiben nincsen szisztémás érintettség, csak a bõrre irá-
nyuló kezelés szükséges; az agresszív kemoterápia
ugyanis nem növeli a túlélést, sõt, alkalmazása után ha-
marabb jelentkezik relapsus vagy a betegség progresz-
sziója. A terápia szoliter laesio esetében mûtéti excízió,
illetve röntgenirradiáció, kiterjedt bõrtünetek esetén
szisztémás PUVA vagy az érintett bõrfelület nagy dó-
zisú elektronbesugárzása. Elõrehaladott vagy biológiai-
lag agresszív cutan T-sejtes lymphomákban megfonto-
landó az allogén õssejtek transzplantációja, a graft

versus lymphoma válasz elérése céljából. Az újabb terá-
piás próbálkozások közül a szelektíven a neoplasztikus
T-sejtekre ható immunotoxin – denileukin diftitox –,
az immunmoduláns citokinek (rekom-
bináns interleukin-12), a tumorasszo-
ciált antigéneket hordozó dendritikus
sejtek, továbbá a T-sejt-receptor béta-
lánca génjének variábilis régióját kifeje-
zõ DNS-plazmidok, illetve a szinteti-
kus peptidek vakcinációja említhetõ; új
lehetõség a gén- és proteintransz-
dukciós terápia, ez a neoplasztikus T-
sejtek intracelluláris defektusait állítja
helyre (19).

Az akut myelomonocytás és akut mo-
nocytás leukaemiákat kísérõ bõrinfilt-
rátumok esetén az alapbetegség kórjóslata rossz, az át-
lagos túlélés kemoterápia ellenére is egy–hat hónap (7.
betegünk a diagnózis felállítása után még öt hónapig
élt) (20). A betegség jóval ritkább formája az aleu-
kaemiás leukaemia cutis, ahol a leukaemiás sejtek jelen-
léte a bõrben átlagosan nyolc hónappal elõzi meg a
csontvelõ infiltrációját. A diagnózis megállapításához a
szövettani vizsgálat mellett a citokémia
(pozitív lizozim-, mieloperoxidáz-,
nátrium-fluoriddal gátolható alfa-naf-
tilacetát-észteráz festés) és az immun-
fenotípus-vizsgálat eredményei (CD13,
CD14, CD33) szükségesek. Hetedik
betegünk esetében a dermatotropizmus
magyarázata egy T-sejt-marker, a CD7
antigén volt, ezt a blastok a felszínü-
kön hordozták. A kórkép kezelésé-
ben a kemoterápiát az egész test
elektronbesugárzásával kombinálják
(20).

A bõrérintettséggel járó onkohematológiai kórképek
széles klinikai skálát fognak át, gyakran okoznak diag-
nosztikai nehézségeket, kórlefolyásuk változó, kezelé-
sük idõnként egyedi stratégiát igényel. 

Köszönetnyilvánítás
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A Semmelweis Egyetem Pszichiátriai és Pszichoterápiás Klinikája és a Magyar Viselkedéstanulmá-
nyi és Kognitív Terápiás Egyesület (Vikote) közös szervezésében és bonyolításában 2004 szeptem-
berében hároméves pszichoterapeuta-képzés indul. A képzésre azoknak a pszichológusoknak és
orvosoknak a jelentkezését várjuk, akik már alkalmaznak terápiás gyakorlatukban pszichoterápiás
megközelítéseket, vagy ezután kívánják a pszichoterápia módszereit gyógyítórepertoárjukba beépí-
teni, és céljuk a pszichoterapeuta szakképesítés megszerzése.

Képzés minden hónap második és negyedik szerdáján lesz. A foglalkozásokon való részvétel
egész napos elfoglaltságot jelent (10–18.30 óráig). A hároméves képzés magában foglalja mindazo-
kat a szakaszokat (propedeutikai, klinikai, módszerspecifikus fázis), amelyeknek sikeres teljesíté-
se esetén (minden félévet vizsgával zárunk), a tanfolyamzáró vizsga után kiadott tanúsítvány bir-
tokában pszichoterapeuta-szakvizsgára lehet jelentkezni.

Sikeres pszichoterapeuta-szakvizsga letétele után a SE-Vikote képzésben részt vevõknek lehetõ-
ségük van egy kognitív vagy viselkedésterápiás esetrõl írt dolgozatot beadni a Magyar Viselkedés-
tanulmányi és Kognitív Terápiás Egyesülethez, és annak sikeres megvédését  követõen megkaphat-
ják az egyesülettõl a magatartás-terapeuta (szakpszichoterapeuta) címet.

A képzés szakmai vezetõje: dr. Tringer László egyetemi tanár.
A képzés vezetõje: dr. Simon Lajos egyetemi docens.

Jelentkezés: Czupor Mária, Pszichiátriai és Pszichoterápiás Klinika, 1083 Budapest, Balassa u. 6.
Telefon: 70/547-5388, munkahelyi telefon/fax: 210-0330/1223. E-mail: czuporm@psych.sote.hu
Jelentkezési határidõ: 2004. augusztus 31.
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