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ÖSSZEFOGLALÁS SUMMARY

A CD30+ cutan nagysejtes lymphoma T-sejtes lymphopro
liferativ betegség, amely a bőrben alakul ki. A CD30 stá
tusz fontos prognosztikai faktora a betegségnek. 71 éves 
férfit ismertetnek, akinek a bal felkarján necrotisalo, kife- 
kélyesedő daganat jelent meg és récidivait két alkalom
mal, majd spontán gyógyult. A szövettani vizsgálat 
CD30+ anapláziás nagysejtes cutan T-sejtes lymphomát 
igazolt magas proliferációs rátával. Egyéb bőr, nyirokcso
mó és belső szervi eltérést nem észleltek. 4 éves megfigye
lési idő mellett a beteg továbbra is tünetmentes. A bemu
tatás a fenti daganat rendkívüli jóindulatú lefolyását pél
dázza.

Kulcsszavak:
CD30 pozitív cutan lymphoma - 

spontán regresszió

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 
prognostic factor of this 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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A CD30 pozitív anaplaziás nagysejtes cutan lymphoma 
jellegzetes klinikai, hisztológiai és immunhisztokémiai 
képpel járó lymphoproliferativ betegség. A mycosis fun
goides után a második leggyakoribb cutan T-sejtes 
lymphoma. Az anaplaziás, nagysejtes cutan lymphoma le
het primer (de novo), vagy szekunder, amely megelőző 
cutan lymphomából alakul ki anaplasztikus transzformá
ció során (2, 6, 12). A betegség prognózisa jó, a 4 éves 
túlélés 90%-ra tehető, különösen, ha a gócok csak egy 
anatómiai régióra terjednek ki és a betegek 60 évnél fiata
labbak. Ritkán a betegség progrediál érintve a nyirokcso
mókat és egyéb extracutan szerveket. Mi egy olyan esetet 
ismertetünk, ahol a daganat két alkalommal is spontán 
regrediált.

Anyag, módszer és betegismertetés

71 éves férfibeteg, akinek anamnézisében különösebb belső szervi, 
illetve bőrbetegség nem szerepel. Felvétele előtt kb. fél éve a bal 
felkarján kis, fájdalmatlan csomó keletkezett, amely lassú növeke
dés után kisebesedett. Statusa: a jobb felkaron 6x1,5 cm nagyságú, 
éles szélű, szabálytalan alakú, alávájt fekély, amelyet részben feke- 
tés-bama színű pörk takar (1. ábra). A bőrön egyebütt kóros elválto
zás nem észlelhető, a regionális nyirokcsomók nem tapinthatók.

Szövettani vizsgálat: A bőr teljes vastagságára kiterjedő és mé
lyen a subcutan zsírszövetbe is behatoló erősen atípusos, köteges, 
perivascularis, lymphohistiocyter infiltratum ismerhető fel. A folya
mat kifejezetten angiocentrikus, angiodestruktív jellegű, amely kife- 
kélyesedést, illetve a konfluáló apoptotikus necrosist magyarázza (2. 
ábra). Az immunhisztokémiai vizsgálat alapján az infiltrátumot túl
nyomó részt atípusos lymphoid sejtek alkotják, amelyek CD3, CD4, 
CD5 és több mint 75%-ban intenzíven és homogénen CD30 pozití
vak (3., 4. ábra). A CD30+ sejtek pozitívak CD4-el és Ki-67-tel is. 
A nagy CD30+ és CD4+ sejtek között számos reaktív, kis lympho- 
cyta is látható. Negatív eredményt kaptunk B-sejt antigén, EBV- 
LMP1, EMA, valamint NPM-ALK fúziós proteinre nézve.
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3. ábra
Nagy, anapláziás sejtek prominens, bizarr nukleoluszokkal

HE x400

1. ábra
Részben necrotikus alapú, infiltrált szélű fekély

4. ábra
CD30 pozitivitás x400

2. ábra
Az egész dermist kitöltő atypusos lympho-histiocyter 

beszűrődés. HE x50

5. ábra
4 éves megfigyelés utáni

állapot
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Kivizsgálás során (mellkas RTG, hasi UH, axilla UH, rutinlabora
tóriumi vizsgálatok) kóros eltérést nem találtunk.

Kórlefolyás: A pörk eltávolítása után antiszeptikus kezelésre és 
kifekélyesedő beszűrődés spontán, lassan gyógyulni kezdett és egy 
hónap múlva csak hypopigmentált, atrophiás heg maradt vissza.

Egy évvel később csaknem ugyanazon a helyen újabb kifekélye- 
sedéssel járó beszűrődés jelent meg. Helyi kezelésre a recidiva 4 hét 
alatt visszafejlődött. 4 éves megfigyelési idő mellett újabb kiújulást 
nem észleltünk, a beteg továbbra is panasz- és tünetmentes (5. áb
rái. Komplett remissziót mutatott a hegből elvégzett szövettani vizs
gálat is.

Megbeszélés
A CD30 pozitív nagysejtes anapláziás lymphomát elő
ször 1985-ben Stein és munkatársai írták le, első hazai 
ismertetése Marschalkó és mtsai. nevéhez fűződik 
(11,8). A diagnózis felállításának kritériumai: A CD30+ 
sejtek aránya nagyobb, mint 75%, egyéb más cután 
lymphoma (mycosis fungoides, lymphomatoid papulo
sis) nem mutatható ki, továbbá nincsen belső szervi vagy 
nodalis részvétel az első észlelésnél. A daganat főleg 
idősebb embereket érinti, jóllehet fiatal betegeken is 
megfigyelték. A CD30 pozitív primer cutan anaplaziás 
lymphoma leggyakrabban, aszimptomás, soliter, gyulla
dásos papula, csomó vagy plakk képében jelentkezik, 
amely gyakran kifekélyesedik. Nemritkán a csomók egy 
anatómiai régióban helyezkednek el, ritkán több régió is 
érintve lehet. Újabban a CD30 pozitív cutan lymphopro
liferativ betegségek spektrumáról beszélnek, amelynek 
egyik benignus pólusa a lymphomatoid papulosis míg, 
másik esetként rossz kimenetelű része a primer cutan 
anaplasiás nagysejtes lymphoma, de vannak ún. border
line esetek is (1, 4).

A daganat számos, más hámeredetű daganatot, infek- 
ciós granulómát és belső szervi daganat bőráttétét utánoz
hatja (3). Az elkülönítésben különösen tekintettel kell len
ni a CD30 pozitív lymphoproliferatriv betegségekre, a 
lymhomatoid papulosis C típusára, ill. a szisztémás anap
láziás lymphoma másodlagos bőr érintettségére.

Ismert, hogy a CD30+ T-sejtes lymphomák az esetek 
20-25%-ában részleges, de akár komplett regressziót is 
mutathatnak (5, 7, 10). A holland cutan lymphoma csoport 
esetében ez elérte a 41%-ot is (2). Sajnos a közlemények
ből nem derül ki a teljes, szövettani vizsgálattal ellenőr
zött regresszió aránya, amely lényegesen kisebb lehet. A 
regresszió és a recidiva akár többször is megismétlődhet. 
A spontán regresszió oka nem ismert, újabban feltételezik, 

hogy a CD30 ligand mediálja a CD30+ sejtek proliferáci- 
ójának csökkenését, ill. megszűnését. A CD30L exp
resszió csak a regrediáló léziókban volt kimutatható. A 
CD30L expresszió fokozza a tumorsejtek érzékenységét 
az apoptotikus szignálok iránt (9).

A fentiek miatt ajánlatos a diagnózis felállítása után a 
kezelés megkezdése előtt a betegeket 4-8 hétig megfigyel
ni, az agresszív kezeléseket kerülni és regresszió esetén 
pedig a beteg további követése javasolt.
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