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OSSZEFOGLALAS

A CD30+ cutan nagysejtes lymphoma T-sejtes lymphopro-
liferativ betegség, amely a b6rben alakul ki. A CD30 sta-
tusz fontos prognosztikai faktora a betegségnek. 71 éves
férfit ismertetnek, akinek a bal felkarjan necrotisalo, kife-
kélyesed6 daganat jelent meg és récidivait két alkalom-
mal, majd spontan gyégyult. A szbvettani vizsgalat
CD30+ anaplazias nagysejtes cutan T-sejtes lymphomat
igazolt magas proliferacios rataval. Egyéb bér, nyirokcso-
mé és bels6 szervi eltérést nem észleltek. 4 éves megfigye-
lési id6 mellett a beteg tovabbra is tiinetmentes. A bemu-
tatds afenti daganat rendkivili jéindulatu lefolyasat pél-
dazza.

Kulcsszavak:
CD30 pozitiv cutan lymphoma -
spontédn regresszio

A CD30 pozitiv anaplaziads nagysejtes cutan lymphoma
jellegzetes klinikai, hisztoldgiai és immunhisztokémiai
képpel jardé lymphoproliferativ betegség. A mycosis fun-
goides utan a masodik leggyakoribb cutan T-sejtes
lymphoma. Az anaplazias, nagysejtes cutan lymphoma le-
het primer (de novo), vagy szekunder, amely megel6z6
cutan lymphomabol alakul ki anaplasztikus transzforma-
cio soran (2, 6, 12). A betegség prognozisa jo, a 4 éves
talélés 90%-ra tehetd, kulondsen, ha a gocok csak egy
anatémiai régiora terjednek ki és a betegek 60 évnél fiata-
labbak. Ritkan a betegség progredial érintve a nyirokcso-
mokat és egyéb extracutan szerveket. Mi egy olyan esetet
ismertetiink, ahol a daganat két alkalommal is spontan
regredialt.

* Edesapam Torok Istvan bioldgia tanar sziiletésének 100. évforduld-
jara ajanlva.
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SUMMARY

Primary cutaneous CD30 positive anaplastic large cell
lymphoma is a T cell lymphoproliferative disease which
develops in the skin. The CD30 status is an important
prognosticfactor ofthis illnes. A 71-year-old male patinet
is reported on whose left upper arm a necrotising,
ulcerating tumor has appeared and has relapsed twice,
then it healed spontaneously. The histology revealed a
cutaneous CD30 positive anaplastic large cell lymphoma
with high proliferation rate. No other alterations
concerning the skin, lymph nodes and internal organs
have been detected. After four years of observation the
patient is still symptom free. This presentation is an
excellent example of the favourable outcome of this
lymphoma.
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Anyag, modszer és betegismertetés

71 éves férfibeteg, akinek anamnézisében kiiléndsebb belsd szervi,
illetve bérbetegség nem szerepel. Felvétele el6tt kb. fél éve a bal
felkarjan kis, fajdalmatlan csomé keletkezett, amely lassi ndveke-
dés utan kisebesedett. Statusa: a jobb felkaron 6x1,5 cm nagysagu,
éles sz&I(, szabalytalan alaku, alavajt fekély, amelyet részben feke-
tés-bama szin(i pork takar (1. abra). A bérén egyebiitt kéros elvalto-
zas nem észlelhet6, a regionalis nyirokcsomék nem tapinthatdk.

Szovettani vizsgalat: A bor teljes vastagsagara kiterjed6 és mé-
lyen a subcutan zsirszovetbe is behatolé erésen atipusos, koteges,
perivascularis, lymphohistiocyter infiltratum ismerhetd fel. A folya-
mat kifejezetten angiocentrikus, angiodestruktiv jelleg(i, amely kife-
kélyesedést, illetve a konflualé apoptotikus necrosist magyarazza (2.
abra). Az immunhisztokémiai vizsgalat alapjan az infiltratumot tdl-
nyomo részt atipusos lymphoid sejtek alkotjak, amelyek CD3, CD4,
CD5 és tébb mint 75%-ban intenziven és homogénen CD30 poziti-
vak (3., 4. abra). A CD30+ sejtek pozitivak CD4-el és Ki-67-tel is.
A nagy CD30+ és CD4+ sejtek kdzott szamos reaktiv, kis lympho-
cyta is lathat6. Negativ eredményt kaptunk B-sejt antigén, EBV-
LMP1, EMA, valamint NPM-ALK f(zi6s proteinre nézve.



3. &bra
Nagy, anaplazias sejtek prominens, bizarr nukleoluszokkal
HE x400

1. &bra
Részben necrotikus alapd, infiltralt széld fekély

4. 4bra
CD30 pozitivitas x400

2. dbra 5. 4bra
Az egész dermist kitolté atypusos lympho-histiocyter 4 éves megfigyelés uténi
besz(ir6dés. HE x50 allapot
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Kivizsgalas soran (mellkas RTG, hasi UH, axilla UH, rutinlabora-
tériumi vizsgalatok) kéros eltérést nem talaltunk.

Korlefolyéas: A pork eltavolitasa utadn antiszeptikus kezelésre és
kifekélyesedd besz(ir6dés spontan, lassan gyogyulni kezdett és egy
hénap mulva csak hypopigmentalt, atrophias heg maradt vissza.

Egy évvel kés6bb csaknem ugyanazon a helyen Ujabb kifekélye-
sedéssel jard besz(ir6dés jelent meg. Helyi kezelésre a recidiva 4 hét
alatt visszafejl6dott. 4 éves megfigyelési id6 mellett Gjabb kiGjulast
nem észleltiink, a beteg tovabbra is panasz- és tiinetmentes (5. ab-
réi. Komplett remissziét mutatott a hegbdl elvégzett szdvettani vizs-
galat is.

Megbeszélés

A CD30 pozitiv nagysejtes anaplazids lymphoméat el6-
szOr 1985-ben Stein és munkatarsai irtak le, els6 hazai
ismertetése Marschalk6 és mtsai. nevéhez fiiz6dik
(11,8). A diagnozis felallitdsanak kritériumai: A CD30+
sejtek aranya nagyobb, mint 75%, egyéb mas cutan
lymphoma (mycosis fungoides, lymphomatoid papulo-
sis) nem mutathat6 ki, tovabba nincsen belsé szervi vagy
nodalis részvétel az els§ észlelésnél. A daganat féleg
id6sebb embereket érinti, jollehet fiatal betegeken is
megfigyelték. A CD30 pozitiv primer cutan anaplazias
lymphoma leggyakrabban, aszimptomas, soliter, gyulla-
dasos papula, csomo6 vagy plakk képében jelentkezik,
amely gyakran kifekélyesedik. Nemritkan a csomok egy
anatomiai régidban helyezkednek el, ritkan tobb régio is
érintve lehet. Ujabban a CD30 pozitiv cutan lymphopro-
liferativ betegségek spektrumarol beszélnek, amelynek
egyik benignus pdlusa a lymphomatoid papulosis mig,
masik esetként rossz kimenetell része a primer cutan
anaplasias nagysejtes lymphoma, de vannak an. border-
line esetek is (1, 4).

A daganat szdmos, mas hameredet( daganatot, infek-
ciés granuldmat és bels6 szervi daganat boérattétét utanoz-
hatja (3). Az elkulonitésben kiiléndsen tekintettel kell len-
ni a CD30 pozitiv lymphoproliferatriv betegségekre, a
lymhomatoid papulosis C tipusara, ill. a szisztémas anap-
lazids lymphoma masodlagos bdr érintettségére.

Ismert, hogy a CD30+ T-sejtes lymphomak az esetek
20-25%-&ban részleges, de aké&r komplett regressziot is
mutathatnak (5, 7, 10). A holland cutan lymphoma csoport
esetében ez elérte a 41%-ot is (2). Sajnos a kézlemények-
b6l nem derll ki a teljes, szdvettani vizsgéalattal ellen&r-
z0tt regresszid aranya, amely lényegesen kisebb lehet. A
regresszié és a recidiva akér tdbbszor is megismétlédhet.
A spontan regresszié oka nem ismert, Ujabban feltételezik,
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hogy a CD30 ligand mediélja a CD30+ sejtek proliferaci-
Ojanak csokkenését, ill. megszlinését. A CD30L exp-
resszid csak a regredialo lézidkban volt kimutathatd. A
CD30L expresszio fokozza a tumorsejtek érzékenységét
az apoptotikus szignalok irant (9).

A fentiek miatt ajanlatos a diagndzis felallitasa utan a
kezelés megkezdése el6tt a betegeket 4-8 hétig megfigyel-
ni, az agressziv kezeléseket kerllni és regresszio esetén
pedig a beteg tovabbi kévetése javasolt.
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