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Dr med. Magorzata Sokotowska-Wojdyto Pierwotne chioniaki skéry stanowig heterogenng grupe nowotworéw ukiadu limfoidalnego, wéréd ktorych
Klinika Dermatologii, Wenerologii okoto 75% wywodzi sie z limfocytéw T i ktdrych pierwotnym i dominujgcym klinicznie umiejscowieniem jest
i Alergologii skora. Pierwotne chtoniaki skory cechuje odmienny przebieg kliniczny i rokowanie w poréwnaniu z chto-
Gdanski Uniwersytet Medyczny niakami ukladowymi. Chtoniaki skory majg najczesciej przebieg przewlekly, ale catkowite wyleczenie cho-
ul. Debinki 7, 80-211 Gdansk rego rzadko jest mozliwe. Diagnostyka i leczenie pierwotnych chtoniakow skory jest zagadnieniem inter-
Tel.: +48 (58) 34925 89 dyscyplinarnym, w ktére powinni by¢ zaangazowani — oprdcz dermatologdw — réwniez onkolodzy, he-
Faks: +48 (58) 349 25 86 matolodzy i patomorfolodzy. Powstata w 2009 roku Sekcja Chioniakdw Skory Polskiej Grupy Badawczej
e-mail: mwojd@gumed.edu.pl Chtoniakéw podieta prébe opracowania jednolitych zalecen terapeutycznych, ktore bylyby uznane i sto-

sowane w srodowiskach wszystkich zaangazowanych specjalnosci. Sg one oparte na dostgpnych euro-
pejskich i $wiatowych rekomendacjach oraz na doswiadczeniu polskich o$rodkéw dermatologicznych
i hematoonkologicznych w zakresie leczenia chtoniakow skory.
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ABSTRACT

Primary cutaneous lymphoma is a heterogenous group of lymphoid neoplasms, mostly of T-cell origin, de-
fined by the initial and clinically dominant involvement of skin. Clinical course and prognosis of these diseas-
es is distinct from other nodal or extranodal lymphomas. Cutaneous lymphomas have usually very pro-
longed course and are incurable in most of the cases. The diagnosis and treatment planning is best applied
if multidisciplinary approach involving dermatologists, oncologists, hematologists and pathologists is adopt-
ed. Cutaneous Lymphoma Section, created within the Polish Lymphoma Research Group in 2009 set out to
reach a consensus on treatment guidelines that would be acknowledged by major specialties involved in the
management of these patients. The guidelines are consistent with published international recommendations
and supported by current practice of the Polish dermatology and hemato-oncology centers.
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Wstep

Pierwotne chtoniaki skéry (CTCL, cutaneous T-cell
lymphoma) to heterogenna grupa rozrostéw limfopro-
liferacyjnych o r6znym stopniu ztosliwosci, wérdd kto-
rych okoto 75% wywodzi si¢ z komérek T lub rzadziej
z komérek B. Chioniaki te definiuje si¢ jako pierwot-
nie skorne, jesli przy rozpoznaniu nie stwierdza si¢ ko-
morek chtoniakowych w weztach chlonnych, szpiku czy
narzadach wewnetrznych. Klasyfikacje pierwotnych
chloniakéw skory, ktéra powstata w 2005 roku po po-
taczeniu klasyfikacji Swiatowej Organizacji Zdrowia
(WHO, World Health Organization) i European Organi-
zation for Research and Treatment (EORTC), zmodyfi-
kowana o obecnie obowiazujaca klasyfikacie WHO
z 2008 roku przedstawiono w tabeli 1 [1, 2]. Pierwotne
chloniaki skéry cechuje odmienny przebieg kliniczny
i rokowanie w poréwnaniu z chtoniakami uktadowymi.

Chtoniaki skoéry maja najczesciej przebieg przewlekly,
ale calkowite wyleczenie chorego rzadko jest mozliwe.
Diagnostyka i leczenie pierwotnych chtoniakéw skory
to zagadnienie interdyscyplinarne, w ktére powinni by¢
zaangazowani nie tylko lekarze dermatolodzy, ale row-
niez onkolodzy, hematolodzy i specjalisci patomorfo-
lodzy [3]. Kluczem do witasciwego leczenia CTCL jest
odréznienie innych, rzadszych postaci chtoniakéw skory
od ziarniniaka grzybiastego (MFE, mycosis fungoides).
Pomaga w tym prezentacja kliniczna, ale niezbedne jest
wsparcie doswiadczonego patologa. Podejscie terapeu-
tyczne w chtoniakach skéry uwarunkowane jest bowiem
rozpoznaniem histopatologicznym i stopniem zaawan-
sowania nowotworu ocenianym zgodnie z klasyfikacja
Tumor-Nodes-Metastasis-Blood (TNMB) (tab. 2 i 3).
Wiasciwe rozpoznanie jest istotne, poniewaz spektrum
leczenia chtoniakéw réznych od ziarniniaka grzybiaste-
go obejmuje postgpowanie zachowawcze, takie jak

Tabela 1. Klasyfikacja chtoniakéw pierwotnych skéry wedtug World Health Organization — European Organization

for Research and Treatment (WHO-EORTC) [1, 2]

Table 1. World Health Organization — European Organization for Research and Treatment (WHO-EORTC) classification
of cutaneous lymphoma with primary cutaneous manifestations [1, 2]

Pierwotne chtoniaki skory z komérek T i NK

Ziarniniak grzybiasty

Odmiany ziarniniaka grzybiastego
Odmiana folikulotropowa
Siatkowica pagetoidalna

Skéra obwista i ziarniniakowa

Zespot Sézary'ego

Pierwotne skérne choroby limfoproliferacyjne z komoérek T CD30+

Lymphomatoid papulosis

Pierwotny skorny chtoniak anaplastyczny z duzych komoérek T CD30+

Biataczka/chtoniak z komérek T dorostych

Chtoniak z komdrek T typu zapalenia tkanki podskornej

Chtoniak pozaweztowy z komérek NK/T typu nosowego

Pierwotne chtoniaki skéry z obwodowych komoérek T, odmiany rzadkie

Pierwotny chtoniak skory agresywny epidermotropowy z cytotoksycznych komoérek CD8+

Pierwotny chtoniak skéry z komorek T y/0

Pierwotny chfoniak skoéry z matych /srednich komérek T CD4+

Pierwotne chtoniaki skéry z komérek B

Pierwotny skorny chtoniak strefy brzeznej

Pierwotny skérny chioniak z osrodkéw rozmnazania

Pierwotny skorny chtoniak rozlany z duzych komoérek typu konczynowego

Srédnaczyniowy chtoniak z duzych komérek B
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Tabela 2. Klasyfikacja Tumor-Nodes-Metastasis-Blood (TNMB) ziarniniaka grzybiastego oraz zespofu Sézary'ego
wedtug International Society of Cutaneous Lymphoma i European Organization of Research and Treatment
of Cancer (ISCL/EORTC) [1]

Table 2. Tumor-Nodes-Metastasis-Blood (TNMB) classification of mycosis fungoides and Sézary syndrome according to the
International Society of Cutaneous Lymphoma and European Organization of Research and Treatment of Cancer (ISCL/
/EORTC) revision [1]

Skora
T Zmiany rumieniowe, grudki lub/i zmiany naciekowe zajmujace ponizej 10% powierzchni skory
Ta Tylko zmiany rumieniowe
T1b Zmiany rumieniowe i naciekowe
T2 Zmiany rumieniowe, grudki lub/i zmiany naciekowe zajmujgce ponad 10% powierzchni skéry
T3 Guz (pojedynczy lub liczne) o srednicy powyzej Tcm
T4 Erytrodermia (ponad 80% powierzchni skory)
Wezty chtonne
NO Bez klinicznie badalnych nieprawidtowych weztéw chtonnych (szyjnych, nadobojczykowych, okolicy nadktykcia
przysrodkowego kosci ramiennej, pachowych, pachwinowych; centralne wezty chfonne nie sg ujete
w klasyfikacji); biopsja nie jest wymagana
N1 Klinicznie nieprawidtowe (spoiste, nieregularne, w pakietach lub o srednicy przekraczajacej 1,5 cm)
wezty chtonne, histopatologicznie: wedtug NCI: LNO-2 lub klasyfikacji holenderskiej: stopien 1
N1a W badaniu molekularnym: poliklonalne
N1b W badaniu molekularnym: monoklonalne
N2 Klinicznie nieprawidtowe wezty chtonne, histopatologicznie: wedtug NCI: LN3 lub klasyfikacji holenderskiej:
stopien 2
N2a W badaniu molekularnym: poliklonalne
N2b W badaniu molekularnym: monoklonalne
N3 Klinicznie nieprawidtowe wezty chtonne, histopatologicznie: wedtug NCI: LN4 lub klasyfikacji holenderskiej:
stopien 3-4, poliklonalne lub monoklonalne
Nx Klinicznie nieprawidtowe wezty chfonne bez oceny histopatologicznej

Zajecie narzadéw wewnetrznych

MO Bez zajecia narzaddw wewnetrznych

M1 Z zajeciem narzaddw wewnetrznych

Stopien zajecia krwi obwodowej

BO < 5% limfocytow krwi obwodowej o morfologii atypowych komérek Sézary'ego
BOa Poliklonalnych
BOb Monoklonalnych
B1 > 5% limfocytow krwi obwodowej o morfologii komorek Sézary'ego, w ilosci niespetniajacej kryterium B2
Bla poliklonalnych
B1b monoklonalnych
B2 = 1000 monoklonalnych komérek Sézary'ego we krwi obwodowej lub

Rozrost komérek CD3+ lub CD4+ ze stosunkiem CD4/CD8 > 10 lub
Rozrost komoérek CD4+ o nieprawidiowym fenotypie (z utratg CD7 i CD26)

Klonalnos¢ — rearanzacja receptora TCR oceniana metodg PCR lub metoda Southern blot; NCI — National Cancer Institute
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Tabela 3. Klasyfikacja stopnia zaawansowania choroby wedtug International Society of Cutaneous Lymphoma
i European Organization of Research and Treatment of Cancer (ISCL/EORTC) (stopnie zaawansowane: IIB-IVB) [1]

Table 3. International Society of Cutaneous Lymphoma and European Organization of Research and Treatment of Cancer
(ISCL/EORTC) revision to the staging of mycosis fungoides and Sézary syndrome (advanced stages: 1IB-IVB) [1]

T N M B
1A 1 0 0 0,1
1B 2 0 0 0,1
1A 1,2 1,2 0 0,1
1B 3 0-2 0 0,1
1l 4 0-2 0 0,1
A 4 0-2 0 0
1B 4 0-2 0 1
IVA1 1-4 0-2 0 2
IVA 2 1-4 3 0 0-2
IVB 1-4 0-3 1 0-2

w pierwotnych skérnych chorobach limfoproliferacyj-
nych z komérek T CD30+, na przyktad w lymphomato-
id papulosis, do bardzo agresywnego leczenia jak na
przyktad w pierwotnym chtoniaku skéry z komoérek
T y/6 Iub pierwotnym chtoniaku skory agresywnym epi-
dermotropowym z cytotoksycznych komérek CDS+.
Mozliwosci wspotczesnych metod leczenia najczest-
szych postaci CTCL, takich jak ziarniniak grzybiasty
i zespot Sézary’ego (SS, Sézary syndrome), nadal nie-
stety ograniczaja si¢ jedynie do zmniejszenia nasilenia
objawow, nie wplywajac na przezycie chorych [4]. Dla-
tego oprécz skutecznosci najwazniejszym parametrem
oferowanego leczenia powinno by¢ bezpieczenstwo
i poprawa jakoSci zycia chorego. Dotyczy to rowniez
chemioterapii systemowej, co thumaczy, dlaczego pre-
feruje si¢ monoterapi¢ lekami doustnymi, a w przypad-
ku braku odpowiedzi — dozylnymi, o jak najmniejszym
profilu toksycznosci. Polichemioterapia przynosi krot-
kotrwaly efekt i wiaze si¢ z duza toksycznoscia, stad jej
stosowanie wydaje si¢ niecelowe [4]. Wyjatkiem jest za-
stosowanie polichemioterapii u mtodszych chorych
ponizej 40.-50. roku zycia jako przygotowanie do allo-
genicznej transplantacji komoérek uktadu krwiotworcze-
go (allo-HCT, allogeneic hematopoietic cell transplanta-
tion), ktéra daje szanse na wyleczenie [4, 5].

U chorych na CTCL w celu orientacyjnej oceny
rozlegtosci zmian skérnych zastosowanie znajduje re-
guta dziewiatek Wallace’a oraz regula dtoni. Zgodnie
z reguly dziewiatek powierzchnia gtowy, kazdej z kon-
czyn goérnych stanowi 9% powierzchni ciala, po-
wierzchnie przednia lub tylna tutowia obejmuja po
18% (9% powierzchnia brzucha oraz 9% powierzch-
nia klatki piersiowej), powierzchnia kazdej konczyny

dolnej to odpowiednio 18%, a powierzchnia krocza
— 1%. Z kolei wedtug reguly dtoni powierzchnia dfo-
ni odpowiada 1% tacznej powierzchni ciata dorostej
osoby. Powyzsze zasady nie znajduja zastosowania
u niemowlat, u ktérych wykorzystuje si¢ regule pia-
tek, zgodnie z ktérg powierzchnie gtowy, przodu i tytu
tutowia stanowia po 20% powierzchni ciata, a na kazda
konczyne przypada 10% ogdlnej powierzchni [4, 6].

Pierwotne chioniaki skdory z komérek T
Ziarniniak grzybiasty

Stopien IA-ITA

Wiadomo, ze w najwczesniejszym stadium zaawan-
sowania choroby leczenie nie ma wplywu na dhugos¢
zycia pacjenta, dlatego tez zaleca si¢ terapi¢ jak naj-
mniej agresywna i jak najmniej toksyczna, ale jedno-
cze$nie taka, ktéra moze doprowadzi¢ do remisji zmian.
Leczenie takie obejmuje: miejscowe stosowanie gliko-
kortykosteroidow, PUVA (psoralen plus fototerapia
UVA) oraz UVB (przede wszystkim waskie pasmo
UVB 311) i UVA. Metody te naleza do tak zwanych
terapii pierwszego rzutu i w tym okresie zaawansowa-
nia choroby sa leczeniem z wyboru.

Pojedyncze zmiany o charakterze rumieniowym
z reguly poddaja si¢ terapii glikokortykosteroidami kla-
sy I (dipropionian betametazonu o stezeniu 0,05%
i piro§luzan mometazonu o stezeniu 0,1%) w postaci
masci i kreméw, doprowadzajac do diugotrwalych re-
misji. Ustepowanie zmian oceniono na 60-65% catko-
witych remisji oraz 30% remisji czg¢Sciowych w stopniu
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T1. W stopniu T2 catkowita remisje stwierdza si¢ w 25%
przypadkow, a czg§ciowa — w 57%. Skuteczno$¢ tej
metody jest w stadiach Tl i T2 poréwnywalna z lecze-
niem PUVA i UVB311 [7].

Gdy zmiany skérne sa bardziej rozlegte, czyli zaj-
muja ponad 30% powierzchni skdry, zalecona metoda
terapii jest PUVA oraz UVB311, rzadziej UVA. Foto-
terapia PUVA wiaze si¢ z uwrazliwieniem skoéry na pro-
mieniowanie UVA (320-400 nm) przez podawanie do-
ustnie psoralendw: 8-metoksypsoralenu (8-MOP)
w dawce 0,6-0,8 mg/kg masy ciata lub 5-metoksypsora-
lenu (5-MOP) w dawce 1,2-1,4 mg/kg masy ciata 1-2
godziny przed naswietlaniem. Przeciwwskazania do sto-
sowania fototerapii to: ciaza, czerniak lub rak skory (tez
w wywiadzie), xeroderma pigmentosum, toczen uktado-
wy, podostry skorny i skérny, nadwrazliwo$¢ na §wiatto
stoneczne, promieniowanie ultrafioletowe oraz fotoder-
matozy, a takze ekspozycja na arsen w wywiadzie, eks-
pozycja na promieniowanie jonizujace w przesztosci
[nie w przypadku wczesniejszego zastosowania napro-
mienia elektronami catego ciata (TSEB, fotal skin elec-
tron beam therapy)), zaéma, zapalenie rogédwki (koniecz-
na konsultacja okulistyczna kwalifikujaca do terapii,
szczegOlnie do PUVA), padaczka, cigzkie choroby wa-
troby i nerek (przeciwwskazania do PUVA), przyjmo-
wanie lekéw Swiatlouczulajacych i fototoksycznych
(przeciwwskazanie wzgledne), zesp6t znamion dyspla-
stycznych (przeciwwskazanie wzgledne) oraz niewydol-
nos$¢ krazenia (przeciwwskazanie wzgledne) [8]. U cze-
Sci pacjentdw z przeciwwskazaniami do fototerapii na-
lezy rozwazy¢ kwalifikacje do TSEB. Tizeba jednak pa-
mietac, ze wymienione przeciwwskazania opracowano
dla pacjentéw z chorobami zapalnymi. W przypadku
chorego z ziarniniakiem grzybiastym lekarz prowadza-
cy moze zdecydowac o zastosowaniu fototerapii pomi-
mo istnienia przeciwwskazaf, jednocze$nie uwzgled-
niajac mozliwos$¢ wiaczenia innych metod terapeutycz-
nych. Catkowita remisje podczas stosowania fototera-
pii obserwuje si¢ u okoto 58-83%, a czg¢Sciowa u 95%
chorych [9, 10]. Remisje te trwaja Srednio 43 miesiace
[9]- Remisje mozna utrzymad, kontynuujac fototerapie
1 raz w tygodniu lub co 4 dni (nawet do 5 lat trwania
kuracji), cho¢ nie ma niestety dowodéw potwierdzaja-
cych, ze fototerapia podtrzymujaca zapobiega nawro-
tom lub przedluza czas trwania remisji. Zalecana pro-
cedura naswietlan to:

— na$wietlanie waska wiazka UVB (UVB311) 3 razy

w tygodniu do momentu ustgpienia zmian skérnych

— najczedciej przez 3—4 miesiace (catkowite remi-

sje uzyskuje si¢ u 54-92% chorych), nastepnie kon-

tynuacja 10 kolejnych naswietlan w niezmienionym
rytmie lub przez 2-3 miesiace z mniejsza czestotli-
woScig naswietlan;

— terapia PUVA 2 lub 3 razy w tygodniu do ustapie-

nia zmian skérnych (zaleca ja odpowiednio 28%

i 52% badaczy) — najczesciej przez 3—4 miesiace

(odsetek catkowitych remisji wynosi 58-88% w przy-

padku naswietlan 2-3 razy w tygodniu, 42-86%

w przypadku naswietlan 3 razy w tygodniu, 64-89%

w przypadku na$wietlan 2-4 razy w tygodniu), na-

stepnie kontynuacja 10 kolejnych naswietlan w nie-

zmienionym rytmie lub przez 2-3 miesiace z ich

mniejsza czestotliwoseia [8, 11].

Wskazane jest rozpoczynanie naswietlan od najniz-
szych dawek UV. Kliniczna ocena efektéw terapii jest
wystarczajaca w stopniu IA (ustgpowanie rumienia),
natomiast w stadiach bardziej zaawansowanych nalezy
przeprowadzi¢ weryfikacje histopatologiczna w celu oce-
ny ustgpienia zmian skérnych. Leczenie jest z reguly
dobrze tolerowane. Mozliwe jest wystepowanie nudno-
Sci (z powodu przyjmowania psoralenu) oraz fotonadw-
razliwosci, a po wielokrotnych kuracjach uszkodzenia po-
stonecznego skory, tak zwanego PUVA keratosis, ktore
jest na ogdt odwracalne, ale moze prowadzi¢ do rozwo-
ju stanéw przednowotworowych oraz raka kolczystoko-
moérkowego i czerniaka. W terapii UVB powinno si¢ sto-
sowac szerokie pasmo promieniowania (300-320 nm)
lub pasmo waskie (311 nm), przy czym czas trwania re-
misji po leczeniu UVB jest zwykle krotszy niz w przy-
padku PUVA. Sposrdd tych dwoch metod pacjenci pre-
feruja terapiec UVB niz PUVA, gdyz nie wymaga ona
stosowania ochrony przeciwstonecznej oczu po naswie-
tlaniach oraz nie wywotuje nudnosci wynikajacych
z przyjmowania psolarenéw. Fototerapii UVB nie po-
winno si¢ stosowac, jesli u chorego wystepuja wydatne
zmiany naciekowe lub zmiany guzowate [12, 13].

Skutecznos$¢ terapii mozna zwiekszy¢, taczac PUVA
z interferonem a-2b (INFa-2b, interferon a-2b) [14, 15]
lub z retinoidami (np. z lekiem acitretin lub izotretino-
ina) [16]. Terapi¢ PUVA mozna takze zastosowac jako
leczenie podtrzymujace po napromienianiu elektrona-
mi na cate ciato (TSEB) [17]. W przypadku zlokalizo-
wanych zmian naciekowych korzystniej jest wdrozy¢
inne metody radioterapii (szczegétowy przeglad me-
tod radioterapii przedstawiono w dalszych cze$ciach
artykutu). Po zastosowaniu napromieniania TSEB,
oprocz fototerapii PUVA, mozna wdrozy¢ mechlero-
tamine (NM, nitrogen mustard) (lek dostepny w Polsce
w trybie importu docelowego) w postaci masci lub roz-
tworu 10-20 mg/ml 1 raz dziennie [18-20] oraz fotofo-
rez¢ pozaustrojowa, co umozliwia przedtuzenie czasu
trwania remisji, ale nie wptywa na catkowite przezycie
chorych [21-23].

Inne dostepne metody (tzw. miejscowe) to:

— karmustyna (lek dostepny w trybie importu docelo-
wego) (BCNU) — 20-40-procentowa mas¢ lub roz-
twor 10 mg w 60 ml 95-procentowego alkoholu
1 raz dziennie;

— terapia fotodynamiczna (PDT, photodynamic thera-
py) — z kwasem 5-aminolewulinowym (5-ALA)
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i naswietlaniem (100 J/cm?) $wiatlem czerwonym

(50-100% remisji zmian rumieniowych i nacieko-

wych; tylko jedno doniesienie o ustapieniu guza) [24].

W przypadku leczenia mechlerotaming lub karmu-
styng konieczne jest w Polsce sprowadzenie leku w try-
bie importu docelowego, co opdznia wdrozenie tera-
pii. Niekorzystne jest takze ryzyko spowodowania wtor-
nych nowotwordéw skory przez wymienione leki. Zaob-
serwowano, ze reakcje nadwrazliwosci wystepuja u oko-
1o 45% chorych leczonych NM (szczegdlnie w przypad-
ku NM w roztworze) i u 5% chorych leczonych BCNU
(karmustyna). Imikwimod oraz terapia fotodynamicz-
na pozostaja wcigz metodami stosowanymi w nielicz-
nych, wyspecjalizowanych osrodkach na Swiecie [10, 25].
Metody te nalezy wykorzystywacé zawsze, gdy niesku-
teczne sg terapie pierwszego rzutu, oraz w sytuacjach,
w ktorych rozwaza si¢ zastosowanie chemioterapii sys-
temowej w celu opdznienia jej wdrozenia.

Radioterapia jako metoda z wyboru jest skuteczna
zaréwno w stadium rumieniowym, naciekowym, jak
i guzowatym ziarniniaka grzybiastego (MF), a takze
w przypadku nawrotéw i progresji choroby.

Retinoidy to hormony steroidowe wiazace si¢ z re-
tinoidowymi receptorami jadrowymi: RAR (retinoid
acid receptor) i RXR (retinoid X receptor). Leki z tej
grupy maja dzialanie teratogenne, dlatego tez u ko-
biet w wieku rozrodczym nalezy obligatoryjnie zale-
ca¢ stosowanie antykoncepcji w trakcie kuracji oraz
do 2 lat po zakoficzeniu terapii acitretinem i etretina-
tem, a takze 1 miesigc po zakoficzeniu leczenia izotre-
tinoing. Konieczna jest réwniez regularna ocena pa-
rametréw gospodarki lipidowej (stezenie cholestero-
lui triglicerydow w surowicy) oraz funkcji watroby (ste-
zenie transaminaz). U wszystkich pacjentéw w trakcie
leczenia retinoidami wystepuje sucho$¢ ust i bton Slu-
zowych, a u czesci takze zapalenie czerwieni wargo-
wej, spojowek, skory (tzw. Ro-dermatitis), Swiad skory,
przerzedzenie wlosdw, szorstkoS¢ paznokci. Objawy te
nie sa wskazaniem do odstawienia leku. Konieczne jest
intensywne nawilzanie i natluszczanie skéry prepara-
tami z mocznikiem o stezeniu 5-10%, z kwasem y-li-
nolenowym, ceramidami itp. Podraznienie spojéwek
zmniejszajg preparaty typu ,sztuczne izy” lub zel do
oczu zawierajacy dializat z krwi cielat, przyspieszajacy
regeneracj¢ nabtonka rogéwki. Przy podraznieniu §lu-
z6éwek nosa skuteczne sg preparaty nawilzajace w ae-
rozolu, zawierajace na przyktad oczyszczona wode
morska z mineratami, a przy podraznieniu §luzéwek
narzaddéw plciowych stosuje si¢ globulki i kremy z kwa-
sem hialuronowym, pateczkami kwasu mlekowego itp.
Ostrozno$¢ jest wskazana podczas wystapienia obja-
woéw neurologicznych (bdle glowy mogace Swiadczy¢
o wzroScie ci$nienia §rédczaszkowego) i kardiologicz-
nych (mozliwe uszkodzenie migSnia sercowego). Re-
tinoidy dziatajace nieselektywnie, takie jak etretinat

(w dawce 0,6-1,0 mg/kg masy ciala na dobg), acitretin
(w dawce 0,3-0,5 mg/kg masy ciata na dob¢) i izotreti-
noina (kwas 13-cis-retinowy, w dawce 0,8-1,0 mg/kg
masy ciala na dobe), mozna stosowaé samodzielnie lub
w potaczeniu z PUVA oraz z INFe, a takze z chemio-
terapia, dzigki czemu uzyskuje si¢ odpowiedz u okoto
5-65% chorych [16, 26-28]. Dowiedziono, ze odpo-
wiedzZ na terapi¢ PUVA z acitretinem w MF jest mniej-
sza niz w przypadku potaczenia PUVA z INFa [15].
Beksaroten nalezy do reksinoidéw selektywnie wiaza-
cych sie z receptorem RXR. W postaci doustnej,
w dawce 300 mg/m?, stosuje si¢ go u chorych z MF,
u ktoérych wystepuje opornos$¢ na leczenie. Odpowiedz
na terapi¢ z zastosowaniem beksarotenu obserwuje si¢
po 2-4 miesiacach. W trakcie leczenia beksarotenem
konieczne jest monitorowanie gospodarki lipidowej
oraz hormondw tarczycy [29-32]. Beksaroten w posta-
ci masci (lek dostepny w trybie importu docelowego;
1-procentowa mas¢ 2—4 razy dziennie, jesli jest dobra
tolerancja leczenia) mozna uzywaé na ograniczone
zmiany skorne. Zalecane jest stosowanie beksarotenu
przed kuracja BCNU czy NM [33].

Metotreksat (MTX) podaje si¢ doustnie w stadium
T2 MF (stadium rumieniowo-naciekowe) w Sredniej
dawce 20-75 mg na tydziefi, w dawkach podzielonych
co 12 godzin. Leczenie takie pozwala na uzyskanie
catkowitej remisji u 12% chorych, a czeSciowej u 22%
chorych, z okresem bezobjawowym po leczeniu trwa-
jacym Srednio 15 miesigey [34, 35]. W trakcie przyj-
mowania MTX nalezy kontrolowaé¢ morfologi¢ krwi
(mozliwo$é¢ leukopenii) oraz stezenie aminotransfe-
raz w surowicy, a przy przewleklym stosowaniu, po
przekroczeniu sumarycznej dawki 1,5 g, wskazana jest
konsultacja hepatologiczna z ewentualna biopsja wa-
troby (mozliwe stluszczenie, ostry zanik, martwica,
marsko$¢ watroby). Mate dawki MTX mozna takze
taczy¢ z IFNe [36]. Metotreksat znajduje réwniez za-
stosowanie w bardziej zaawansowanych stadiach ME,
dobre efekty uzyskano po zastosowaniu 2-3 kurséow
duzych dawek MTX (> 1 g/m?) z nastgpowym TSEB.

Podsumowanie informacji na temat leczenia ziar-
niniaka grzybiastego w stopniu IA-ITA przedstawiono
w tabeli 4.

Stopien IIB-IVB

Wyb6r rodzaju terapii zalezy od wieku i stanu og6l-
nego pacjenta, ale przede wszystkim od stadium za-
awansowania choroby. Zalecenia dotyczace postgpo-
wania terapeutycznego w poszczegdlnych stadiach za-
awansowania ziarniniaka grzybiastego przedstawiono
w tabelach 5-7. Wykazano, ze zastosowanie chemiote-
rapii u pacjentow w bardziej zaawansowanych stadiach
choroby (stopnie IIB-IVB) nie prowadzi do przedtu-
Zenia czasu ich przezycia [37], dlatego tez zaleca si¢
podawanie lekéw o innym mechanizmie dziatania, ta-
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Tabela 4. Leczenie ziarniniaka grzybiastego w stopniu IA-1IA

Table 4. Recommendations for treatment of mycosis fungoides stages IA-IIA

Leczenie | linii

Glikokortykosteroidy miejscowo — nie w terapii przewlektej ze wzgledu na dziatanie ogdlne leku; 2-3 razy w tygodniu

przez 3-4 miesigce, pod okluzje

Fototerapia PUVA 2-3 razy w tygodniu, mozna fgczy¢ z retinoidami/reksinoidami

Fototerapia UVB 2-3 razy w tygodniu

Miejscowo stosowany beksaroten*

Miejscowo stosowana karmustyna*

Radioterapia pojedynczych zmian

TSEB — pacjenci w stadium IB z powolng progresjg

Leczenie Il linii

Beksaroten doustnie w dawce 300 mg/m?

Monoterapia IFNa — w dawce 3-5 MU dziennie; mozna taczy¢ z PUVA, retinoidami i reksinoidami

Mate dawki metotreksatu p.o. — 20-30 mg tygodniowo (do dawki 75 mg tygodniowo); skuteczne u pacjentéw z towarzyszacym

lymphomatoid papulosis; mozna taczy¢ ze steroidami, fotoforezg pozaustrojowa, PUVA i IFNa

Vorinostat* — mozna tgczyc¢ ze steroidami, PUVA i IFN¢, a takze z chemioterapig

Denileukin diftitoks* — najczesciej po nieskutecznej terapii beksarotenem i/lub HDACI*; u pacjentow, u ktérych komorki

chtoniakowe wykazujg ekspresje CD25

Nowe leki w trakcie badan klinicznych; w stadiach IA-IIA nie nalezy wdraza¢ chemioterapii, jesli wydaje sie to konieczne,

najpierw nalezy sprébowac zakwalifikowac pacjenta do badania klinicznego

PUVA — psolaren plus UVA; IFN (interferone) — interferon; TSEB (total skin electron beam therapy) — napromienianie elektronami catego ciata;
HDACI (histone deacetylase inhibitor) — inhibitor deacetylazy histonowej (vorinostat, romidepsin); p.o. (per os) — doustnie; *lek dostepny w Polsce

tylko w trybie importu docelowego

kich jak IFNa, beksaroten czy denileukin diftitox (lek
dostepny w trybie importu docelowego). Rekomendo-
wang opcja terapeutyczng u chorych z ziarniniakiem
grzybiastym w stopniu IIB-IVB lub zespotem Séza-
ry’ego (SS) jest proba ich leczenia w ramach badan kli-
nicznych przed wdrozeniem systemowej chemioterapii
[4]. W ciagu ostatnich lat opublikowano wyniki badan,
w ktérych wykazano skuteczno$¢ nowych lekéw z gru-
py inhibitoréw deacetylazy histonowej (HDACI, histo-
ne deacetylase inhibitors), takich jak vorinostat, romi-
depsin, panabinostat i belinostat. Spo$réd wymienio-
nych preparatow vorinostat i romidepsin (leki dostep-
ne w trybie importu docelowego) zostaty zatwierdzone
przez Agencje ds. Zywnosci i Lekéw (FDA, Food and
Drug Administration) do drugiej i kolejnej linii lecze-
nia u chorych na ziarniniaka grzybiastego. Korzystny
efekt moze rowniez przynie$¢ stosowanie przeciwciat
monoklonalnych — alemtuzumabu (anty-CD52) czy za-
nolimumabu (anty-CD4) [38-46], jednak ze wzgledu
na mata liczbe przeprowadzonych dotychczas badan kli-

nicznych lekéw tych nie stosuje si¢ rutynowo. Intere-
sujace jest doniesienie z konferencji Amerykanskiego
Towarzystwa Hematologicznego (ASH, American So-
ciety of Haematology) z 2009 roku o duzej skutecznosci
krotkiego kursu matych dawek alemtuzumabu (10 mg
3 razy w tygodniu przez 6 tygodni) przy dobrej toleran-
cji i braku istotnych powiktan infekcyjnych u chorych,
u ktérych wystepuje oporno$¢ na co najmniej dwie li-
nie leczenia [47]. Je$li nie ma mozliwoSci wtaczenia
chorego do badania klinicznego, mozna podjaé prébe
zastosowania chemioterapii, najlepiej w monoterapii.
Ze wzgledu na brak randomizowanych badan poréw-
nujacych poszczegdlne rodzaje terapii jej wybor powi-
nien by¢ zindywidualizowany i oparty na do$wiadcze-
niu wlasnym osrodka. U chorych z wolna progresja
mozna zacza¢ leczenie od doustnego podania chloram-
bucylu (4 mg/dobe) lub etopozydu (50 mg/dobe) [48].
W przypadku zastosowania etopozydu konieczna jest
kontrola morfologii krwi co najmniej raz na 2 tygodnie.
Czas leczenia zalezy od tolerancji i stopnia odpowie-
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Tabela 5. Leczenie ziarniniaka grzybiastego w stopniu IIB

Table 5. Recommendations for treatment of mycosis fungoides stage |I1B

Leczenie I linii

IFNa — moze by¢ taczony z PUVA, retinoidami, beksarotenem, metotreksatem

TSEB lub naswietlania promieniowaniem X (6-10 tygodni terapii)

PUVA — jak w stadium IA-I1A

Leczenie Il linii

Beksaroten — jak w stadium IA-IIA

Vorinostat* — jak w stadium IA-I1A

Romidepsin*

Denileukin diftitoks* — jak w stadium IA-IIA

Badania kliniczne nowych lekoéw, jesli wyzej wymienione sg nieskuteczne (przed wdrozeniem chemioterapii)

Chemioterapia — jesli nieskuteczne: beksaroten lub/i HDACI* lub/i denileukin diftitoks*

Monoterapia p.o.: chlorambucyl, etopozyd
Monoterapia i.v.: gemcytabina, liposomalna doksorubicyna

Transplantacja szpiku — u wybranych pacjentow

PUVA — psolaren plus UVA; IFN (interferone) — interferon; TSEB (total skin electron beam therapy) — napromienianie elektronami catego ciata;
HDACI (histone deacetylase inhibitor) — inhibitor deacetylazy histonowej (vorinostat, romidepsin); p.o. (per os) — doustnie; i.v. (intra venous)

— dozylnie; *lek dostepny w Polsce tylko w trybie importu docelowego

dzi. U chorych z gwattowna progresja zaleca si¢ lecze-
nie dozylne. Rekomenduje si¢ rozpoczynanie chemio-
terapii dozylnej od monoterapii przy uzyciu gemcyta-
biny (6 cykli 1200 mg/m? i.v. tygodniowo), ktéra po-
zwala na uzyskanie catkowitych i czgSciowych remisji
odpowiednio u 12% i 59% chorych o medianie czasu
trwania 15 i 10 miesiecy [49]. Niedawno opublikowane
badanie potwierdzito skuteczno$¢ gemcytabiny u cho-
rych z zaawansowana postacia MF i SS, ale odsetek
odpowiedzi catkowitych byt niski [50]. W Polsce gem-
cytabina moze by¢ podawana jedynie w formie chemio-
terapii niestandardowej. Alternatywnym leczeniem jest
zastosowanie liposomalnej doksorubicyny. Posta¢ lipo-
somalna zapewnia dtuzsza ekspozycj¢ komdrek nowo-
tworowych na dzialanie leku oraz zmniejsza toksycz-
nos¢, a w szczegdlnosci kardiotoksyczno$¢. Zastosowa-
nie pegylowanej liposomalnej doksorubicyny (Doxil)
w dawce 20 mg/m? i.v. co miesiac pozwolito na uzyska-
nie catkowitej i czg§ciowej remisji u 88% chorych [51].
Inng liposomalng doksorubicyne (Caelyx) w wickszej
dawce 40 mg/m? i.v. raz w miesigcu stosowano u cho-
rych z opornymi lub nawrotowymi postaciami MF i SS,
uzyskujac 56% odpowiedzi, jednak z krdotkim, 5-mie-
siecznym, przezyciem wolnym od progresji choroby [52].
Innymi lekami b¢dacymi w fazie badan u chorych
z opornymi postaciami MF sa temozolomid z grupy
Srodkéw alkilujacych pozwalajacy na uzyskanie odpo-

wiedzi u niemal 30% chorych w stopniu IB-IVA [53]
oraz bortezomib. Zastosowanie tego ostatniego wyda-
je si¢ celowe, poniewaz jadrowy czynnik kB (NFkB,
nuclear factor kB) moze odgrywac kluczowa role w po-
wstaniu opornos$ci na apoptoze [54]. Pierwsze doswiad-
czenia z zastosowaniem bortezomibu w opornych po-
staciach CTCL wydaja si¢ zachecajace, gdyz odpowiedz
uzyskano niemal u 2/3 chorych [55]. Nalezy podkreslic,
ze stosowanie analogéw zasad purynowych (kladrybi-
na, fludarabina) i polichemioterapii u chorych z MF
i SS wiaze si¢ z duzym ryzykiem immunosupresji i mie-
losupresji oraz zwickszona podatnoscia na infekcje. Ze
wzgledu na wymienione ograniczenia polichemiotera-
pi¢ powinno si¢ stosowac jako jedna z ostatnich opcji
terapeutycznych, gtéwnie u chorych, u ktérych wystepu-
je opornos¢ na wezesniejsze leczenie, lub tych z zaawan-
sowang limfadenopatia i/lub zajgciem narzadowym,
u ktérych konieczna jest szybka redukcja masy guza [4].
Zastosowanie polichemioterapii, na przyklad schematu
CHOP (cyklofosfamid, doksorubicyna, winkrystyna,
prednizon), EPOCH (etopozyd, winkrystyna, doksoru-
bicyna, cyklofosfamid, prednizon), ESHAP (etopozyd,
cisplatyna, duze dawki arabinozydu cytozyny, metylo-
prednizolon) czy kladrybiny/fludarabiny w potaczeniu
z cyklofosfamidem (schemat CC/FC), pozwala na uzy-
skanie odpowiedzi, ale jest ona zwykle krotkotrwata
[56-58]. Ponadto u pacjentéw w stopniu T3 w przypad-
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Tabela 6. Leczenie ziarniniaka grzybiastego w stopniu Ill oraz zespole Sézary’ego (stopien Il i IVA)

Table 6. Recommendations for treatment of mycosis fungoides stage Ill and Sézary syndrome stages lll, IVA

Leczenie | linii

Fotoforeza pozaustrojowa — powinna by¢ rozwazana u pacjentow z zespotem Sézary’ego; czesto tgczona z doustnymi

steroidami, IFN«, beksarotenem oraz metotreksatem; czas leczenia: od wielu tygodni do miesiecy

IFNa — 3-5 MU dziennie; mozna faczy¢ z PUVA (nie rekomenduije sie leczenia PUVA samodzielnie; naswietlania 2-3 razy

w tygodniu), retinoidami, beksarotenem i fotoforeza pozaustrojowa

Metotreksat — jak w stopniach mniej zaawansowanych

Leczenie Il linii

Beksaroten — jak w stopniach mniej zaawansowanych; rekomenduje sie fgczenie z fotoforezg pozaustrojowg i INFa

Vorinostat* — jak w stopniach mniej zaawansowanych

Romidepsin*

Denileukin diftitoks* — jak w stopniach mniej zaawansowanych

Badania kliniczne nowych lekéw — rekomendowana préba wigczenia do badania klinicznego przed wdrozeniem chemioterapii

Chemioterapia — u pacjentéw z SS: po beksarotenie i/lub HDACI* i/lub denileukin diftitoks*

monoterapia p.o.: chlorambucyl, etopozyd

monoterapia i.v.: gemcytabina, liposomalna doksorubicyna

polichemioterapia: (CHOP, EPOCH, CC, FC, schematy z arabinozydem cytozyny)

Transplantacja szpiku — gtéwnie u mtodych chorych, u ktérych nie uzyskano efektu po zastosowaniu IFN«, beksarotenu, HDACI*,

lub denileukin diftitoks*

PUVA — psolaren plus UVA; IFN (interferone) — interferon; TSEB (total skin electron beam therapy) — napromienianie elektronami catego ciata;
HDACI (histone deacetylase inhibitor) — inhibitor deacetylazy histonowej (vorinostat, romidepsin); SS (Sézary Syndrome) — zesp6t Sézary'ego;
p.o. (per os) — doustnie; i.v. (intra venous) — dozylnie; *lek dostepny w Polsce tylko w trybie importu docelowego

ku rozpadu guzéw wskazane jest stosowanie doustnej
profilaktyki antybiotykowej. Miejscowo zaleca si¢ u tych
chorych uzywanie jedynie Srodkéw antyseptycznych, na
przyktad dichlorowodorku oktenidyny w plynie. Nalezy
unikaé natomiast miejscowego stosowania antybiotykéw
ze wzgledu na szybki rozw6j opornosci.

Jedyna mozliwoscia wyleczenia, ktéra mozna roz-
wazy¢ u mlodych chorych, jest allogeniczne przeszcze-
pienie komoérek uktadu krwiotworczego. Niedawno
opublikowane doswiadczenia dotyczace zastosowania
allo-HCT sa zachecajace [5]. Dowodza one istnienia
silnej reakcji przeszczep przeciw biataczce i mozliwo-
Sci uzyskania trwatych remisji. Procedura potaczona ze
standardowym kondycjonowaniem pozwala na uzyska-
nie catkowitych i trwalych remisji, jednak wiaze si¢
z wysokim ryzykiem infekcji i powiktan okotoprzesz-
czepowych. Z kolei zastosowanie procedury ze zredu-
kowanym kondycjonowaniem (RIC allo-HCT, reduced
intensity conditioning allo-HCT) cechuje si¢ mniejsza
Smiertelnoscia okotoprzeszczepowa, ale czas trwania
odpowiedzi na leczenie moze by¢ krétszy, w szczegdl-
nosci u chorych z zaawansowanym MF/SS Iub trans-

formacja MFE Dlatego tez zastosowanie allo-HCT na-
lezy brac¢ po uwage przede wszystkim u mtodych cho-
rych w zaawansowanych stadiach choroby (stopien
III-1V), przed rozpoczgciem leczenia cytostatycznego,
w dobrym stanie ogélnym, u ktérych nie uzyskano efek-
tu po zastosowaniu IFNe, beksarotenu, inhibitoréw de-
acetylazy histonowej lub denileukin diftitoks (dwa ostat-
nie dostgpne w trybie importu docelowego) [4].

Podsumowanie leczenia ziarniniaka grzybiastego
w stopniu IIB-IVB przedstawiono w tabelach 5-7.

Transformacja ziarniniaka grzybiastego

Pomimo tagodnego przebiegu wigkszosci przypad-
kéw wezesnego stadium MF u okoto 8-39% chorych
mozliwy jest takze w tym okresie rozwoj guzow w prze-
biegu transformacji wielokomérkowej, co bardzo po-
garsza rokowanie. Transformacj¢ rozumie si¢ jako obec-
no$¢ 4-krotnie wickszych komérek w poréwnaniu
z matymi limfocytami, w iloSci przekraczajacej 25% na-
cieku lub formujacych widoczne mikroskopowo guzki
[59, 60]. Ryzyko transformacji wzrasta w przypadku sta-
diow zaawansowanych, wysokiego stezenia 2-mikro-
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Tabela 7. Leczenie ziarniniaka grzybiastego w stopniu IVA-IVB

Table 7. Recommendations for treatment of mycosis fungoides stages IVA-IVB

Leczenie I linii

TSEB i/lub radioterapia fotonami X

Chemioterapia

monoterapia: gemcytabina, liposomalna doksorubicyna

Leczenie Il linii

Beksaroten — jak w stopniach mniej zaawansowanych

IFNa — 3-5 MU dziennie; mozna taczy¢ z PUVA (nie rekomenduije sie leczenia PUVA samodzielnie; naswietlania 2-3 razy w tygodniu),

retinoidami, beksarotenem i fotoforezg pozaustrojowa; rekomendowane dla pacjentow, ktdrzy nie toleruja chemioterapii

Vorinostat*, romidepsin* — jak w stopniach mniej zaawansowanych

Badania kliniczne nowych lekéw

Mate dawki metotreksatu — w dawkach jak w mniej zaawansowanych stopniach; mozna faczy¢ ze steroidami, fotoforeza

pozaustrojowg, PUVA

Denilekuin diftitoks* — jak w stopniach mniej zaawansowanych

Chemioterapia
monoterapia p.o.: chlorambucyl, etopozyd

monoterapia i.v.: gemcytabina, liposomalna doksorubicyna

polichemioterapia: (CHOP, EPOCH, CC, FC, schematy z arabinozydem cytozyny)

Transplantacja szpiku — wskazania jak w stopniu Il

PUVA — psolaren plus UVA; IFN (interferone) — interferon; TSEB (total skin electron beam therapy) — napromienianie elektronami cafego ciata;
p.o. (per os) — doustnie; i.v. (intra venous) — dozylnie; *lek dostepny w Polsce tylko w trybie importu docelowego

globuliny oraz dehydrogenazy mleczanowej (LDH, lac-
tate dehydrogenase) w surowicy krwi [59, 61]. Sredni czas
przezycia chorych z MF z transformacja wielkokomor-
kowa nie przekracza 2 lat; szczegdlnie krétko zyja pa-
cjenci, u ktérych do transformacji doszto we wezesnym
stadium choroby. Obecno$¢ transformacji wielkoko-
moérkowej potwierdzonej w badaniu histopatologicz-
nym zmusza do intensyfikacji leczenia (chemioterapia
systemowa i/lub radioterapia — w zaleznosci od liczby
ognisk nowotworowych) [4]. Konieczna jest wnikliwa
diagnostyka przeprowadzona przez dermatopatologa
w celu wykluczenia przypadkéw lymphomatoid papulo-
sis mogacych towarzyszy¢ MF i niepogarszajacych ro-
kowania pacjenta.

W przypadku postaci erytrodermicznych nalezy
wdrozy¢ PUVA, a w przypadku nieskutecznosci fotote-
rapii nalezy zastosowa¢ TSEB. Warto takze starannie
zdiagnozowac pacjenta w kierunku potencjalnych ognisk
infekcji, gdyz leczenie ich doprowadza do poprawy sta-
nu klinicznego (zmniejszenia nasilenia erytrodermii) [62,
63]. W przypadku obecnosci komdrek Sézary’ego we
krwi najkorzystniejsza metoda jest fotoforeza pozaustro-

jowa (ECP, extracorporal photophoresis). W przeprowa-
dzonym badaniu klinicznym II fazy uzyskano poprawe
u 30-80% chorych [64-66]. Fotoforeze pozaustrojowa
mozna laczy¢ z PUVA, beksarotenem i z IFNe« [4]. Tera-
pia drugiego rzutu jest leczenie z zastosowaniem beksa-
rotenu, denileukin diftitoks (lek dostepny w trybie im-
portu docelowego), HDAC (lek dostgpny w trybie im-
portu docelowego), alemtuzumabu [4].

Odmiany ziarniniaka grzybiastego

Odmiana folikulotropowa

Ze wzgledu na glebokos¢ nacieku odmiana foliku-
lotropowa ziarniniaka grzybiastego we wczesnych sta-
diach nie odpowiada w stopniu tak znacznym jak od-
miana klasyczna MF na terapie ograniczone do skory,
takie jak zastosowanie mechlerotaminy (lek dostgpny
w trybie importu docelowego) czy PUVA. Fototerapi¢
powinno si¢ stosowac tylko w potaczeniu z INFa oraz
z retinoidami lub reksinoidami. Rekomenduje si¢ te-
rapi¢ TSEB, a w przypadku przetrwalych guzéw: ra-
dioterapi¢ celowana [1, 67].
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Siatkowica pagetoidalna

Siatkowica pagetoidalna obejmuje typ Woringer-
Kolopp — posta¢ zlokalizowana (odmian¢ Ketron-
Goodman zakwalifikowano jako pierwotny chtoniak
skory agresywny epidermotropowy z cytotoksycznych
komérek CD8+ lub pierwotny chioniak skéry z komo-
rek T y/0 lub okazata si¢ ona guzowatym stadium kla-
sycznej postaci ziarniniaka grzybiastego). Terapia
z wyboru jest radioterapia lub wycigcie chirurgiczne
zmiany. Alternatywa jest leczenie miejscowo steroida-
mi lub mechloretaming (lek dostgpny w trybie importu
docelowego) [1, 68-70].

Skora obwista i ziarniniakowa

Odmiana ta charakteryzuje si¢ rozwojem wiotkich,
obwistych fatdéw skéry w dotach pachowych i pachwi-
nowych, z ziarniniakowym naciekiem z klonalnych ko-
moérek T. Zalecang metodg jest radioterapia. Po zabie-
gach chirurgicznego usuni¢cia zmian obserwowano
gwaltowne nawroty [1, 71-73].

Zespot Sézary’ego

Zespot Sézary’ego (SS), zdefiniowana jako triada
objawow: erytrodermia nowotworowa, limfadenopatia
oraz odczyn biataczkowy we krwi, powinien by¢ odréz-
niany od stanéw, w ktérych dochodzi do rozwoju ery-
trodermii u pacjentdéw z wczesniejszymi zmianami ty-
powymi dla ziarniniaka grzybiastego (zgodnie z klasy-
fikacja WHO) [1, 2, 74]. Sredni czas przezycia pacjen-
téw z SS wynosi 31 miesigcy, a 5 lat przezywa okotlo
34% chorych, podczas gdy w przypadku erytrodermicz-
nych postaci MF przezycie waha si¢ od 1,5 roku do 10
lat (w zaleznoSci od wieku, stopnia zajecia weztow
chlonnych, zajecia krwi obwodowej oraz aktywnosci
LDH w surowicy krwi) [72, 73]. Metoda leczenia z wy-
boru jest fotoforeza pozaustrojowa stosowana samo-
dzielnie lub w polaczeniu z PUVA, beksarotenem lub
IFNa. Podobnie jak w zaawansowanych postaciach MF
zaleca si¢ rozpoczynanie leczenia systemowego od le-
kéw o innym mechanizmie dziatania, takich jak IFNe,

Tabela 8. Leczenie lymphomatoid papulosis

beksaroten, romidepsin czy denileukin diftitoks (dwa
ostatnie dostgpne w trybie importu docelowego). Za-
sady stosowania chemioterapii systemowej sa podob-
ne jak w przypadku ME. U chorych z powolnym prze-
biegiem choroby leczenie mozna rozpocza¢ od MTX
w dawce 15-25 mg raz na tydzien lub chlorambucylu
w dawce 2-4 mg/dobe. Mate dawki MTX sg dobrze to-
lerowane i mozna je podawac przewlekle, przez kilka
lat [75]. U chorych z gwaltowniejsza progresja zaleca
si¢ monochemioterapi¢ gemcytabing lub liposomalna
doksorubicyna [4]. U miodych chorych, ze wzgledu na
krétka mediang czasu przezycia, warto rozwazy¢é moz-
liwos¢ wykonania allo-HCT, zanim zastosuje si¢ agre-
sywniejsza chemioterapi¢. Zasady leczenia chorych na
SS w stopniu III i IVA przedstawiono w tabeli 6.

Pierwotne skorne choroby limfoproliferacyjne
z komorek T CD30+

Pomimo niepokojacego obrazu histopatologicznego
charakteryzujacego si¢ nasilong atypia komdrkowg ro-
kowanie w pierwotnych skérnych chorobach limfoproli-
feracyjnych z komérek T CD30+ jest bardzo dobre.

Lymphomatoid papulosis (LyP)

Choroba ma przewlekly (wieloletni) i nawrotowy
przebieg. Grudki, okresowo z nekroza na powierzch-
ni, maja tendencje do samoistnego ustgpowania, co
wymusza cierpliwg postawe wyczekujaca, czesto bez
konieczno$ci wdrazania jakiejkolwiek terapii (tzw.
strategia ,,wait and watch”). Poniewaz nie ma mozli-
wosci wyleczenia choroby, a wdrazane metody tera-
peutyczne przynosza tylko krétkotrwate korzysci, na-
lezy stosowac leczenie jak najmniej obciazajace. Za-
leca si¢ male dawki MTX (5-20 mg tygodniowo),
a takze PUVA oraz chemioterapi¢ miejscowa. Uzy-
skane remisje trwaja krotko (tygodnie-miesiace), dla-
tego tez w przypadku nielicznych zmian, bez blizno-
wacenia, zaleca si¢ zachowanie postawy wyczekuja-
cej [1, 76, 77]. Zasady postgpowania leczniczego w LyP
przedstawiono w tabeli 8.

Table 8. Recommendations for treatment of lymphomatoid papulosis

Leczenie I linii

Postawa wyczekujaca (,wait and watch")

Metotreksat 5-20 mg tygodniowo

Leczenie Il linii

PUVA (mozna faczy¢ z IFN«, retinoidami lub reksinodiami)

PUVA — psolaren plus UVA; IFN (interferone) — interferon
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Pierwotny chltoniak skory anaplastyczny z duzych
komorek T CD30+

Pierwotnego chtoniaka skéry anaplastycznego
z duzych komérek T CD30+ (pc-ALCL, primary cu-
taneous anaplastic large cell lymphoma) rozpoznaje si¢
na podstawie badania histopatologicznego, potwier-
dzajacego ekspresje antygenu CD30+ na ponad 75%
komorek, bez objawéw LyP, ziarniniaka grzybiastego
lub innego typu CTCL rozpoznanego przed diagnoza
pc-ALCL.

Pierwotny skorny chloniak anaplastyczny z duzych
komoérek, w ktérym obserwuje si¢ rozsiane zmiany gu-
zowate, leczy si¢ — podobnie jak LyP — stosujac do-
ustnie MTX, jednak czesto w wigkszych dawkach, do
30 mg tygodniowo. Po osiagnigciu remisji choroby le-
czenie mozna stopniowo odstawiaé i zwykle nie ob-
serwuje si¢ nawrotow. Natomiast pojedyncze guzy
w przebiegu pc-ALCL leczy si¢ za pomoca radiotera-
pii, Srednio 10-15 Gy, w 3-5 dawkach. Chemiotera-
pia jest z reguly niewskazana i bywa stosowana tylko
u nielicznych chorych z nawracajacymi, mnogimi zmia-
nami skérnymi [78]. Natomiast w rzadkich przypad-
kach, w ktérych dochodzi do wtérnego zajecia narza-
déw wewnetrznych, zaleca si¢ chemioterapie, zwykle
opierajaca si¢ na schematach CHOP [1, 76, 77]. Za-
sady postgpowania leczniczego w pc-ALCL przedsta-
wiono w tabeli 9.

Biataczka/chtoniak z komorek T dorostych

Biataczka/chtoniak z komérek T dorostych
(ATLL, adult T-cell leukemia/lymphoma) wiaze si¢
z infekcja wirusem HTLV-1. W Polsce nie stwier-
dza si¢ zapadalnos$ci na te chorobg. WigkszoS$¢ przy-
padkow charakteryzuje si¢ agresywnym przebiegiem
i wymaga chemioterapii, na przyktad wedtug sche-

matu CHOP. W przypadkach o tagodniejszym prze-
biegu mozna zastosowacl terapi¢ ograniczong do
skory, podobnie jak w ziarniniaku grzybiastym [1,
79, 80].

Chtoniak z komorek T typu zapalenia tkanki
podskorne;

Chloniak T-komérkowy o pierwotnym umiejsco-
wieniu podskérnym charakteryzuje si¢ dobrym ro-
kowaniem, 5 lat przezywa okoto 81% chorych.
U wiegkszosci pacjentéw konieczne jest zastosowa-
nie przewleklej steroidoterapii (prednizon w dawce
30-50 mg/dobe), a w przypadkach opornosci w sko-
jarzeniu z malymi dawkami metotreksatu. Jednak
u niektérych chorych chtoniak ten moze by¢ powi-
ktany zespotem hemofagocytarnym, niezbedna jest
wowczas chemioterapia (CHOP) i/lub radioterapia
[1, 81-87].

Chtoniak pozaweztowy z komdérek NK/T typu
nosowego

Chloniak ten niemal zawsze wiaze si¢ z infekcja
wirusem Epsteina-Barr (EBV, Epstein-Barr virus).
Skora jest drugim w kolejnoSci narzadem zajmowa-
nym przez t¢ odmiang rozrostu limfoproliferacyjne-
go (po jamie nosowej i nosogardzieli) i moze stano-
wi¢ zaréwno pierwotna, jak i wtornag lokalizacje.
Przebieg choroby jest bardzo agresywny. Nie nalezy
rozpoczynaé leczenia od chemioterapii, po ktdrej
odpowiedzi sa krétkie i szybko dochodzi do progre-
sji. Leczeniem z wyboru jest radioterapia, a tylko
w przypadku braku odpowiedzi mozna podjaé pro-
be systemowego leczenia chemioterapia (np. CHOP)
[1, 88, 89].

Tabela 9. Leczenie pierwotnego skérnego chtoniaka anaplastycznego z duzych komérek CD30+

Table 9. Recommendations for treatment of primary cutaneous CD30+ anaplastic large cell ymphoma

Leczenie I linii

Wyciecie chirurgiczne

Radioterapia

Metotreksat p.o. (30 mg/tydzien)

Leczenie Il linii

Metotreksat

Radioterapia

Chemioterapia (CHOP)

p.o. (per os) — doustnie

40 www.opk.viamedica.pl



Matgorzata Sokotowska-Wojdyto i wsp., Leczenie pierwotnych chioniakéw skéry

Pierwotne chtoniaki skory z obwodowych
komaorek T — odmiany rzadkie: pierwotny
chtoniak skory agresywny epidermotropowy

z cytotoksycznych komorek CD8+ i pierwotny
chtoniak skoéry z komorek T /o

Dotychczas nie poznano optymalnego leczenia tych
agresywnych chtoniakéw skory. Wigkszo$¢ osrodkow
stosuje chemioterapie (np. CHOP) w skojarzeniu z ra-
dioterapia. U pacjentéw w dobrym stanie ogdlnym na-
lezy rozwazy¢ allo-HCT [1, 69, 81, 90-93].

Pierwotny chloniak skéry z matych/Srednich
komorek T CD4+

W przypadkach pojedynczych zmian skérnych moz-
na zastosowac wyciecie chirurgiczne lub radioterapig.
W pozostatych przypadkach podaje si¢ cyklofosfamid
lub IFN« [1, 68, 94-96].

Pierwotne chioniaki skory
z komérek B

Przebieg chtoniakéw B-komérkowych (CBCL, cu-
taneous B-cell lymphoma) o pierwotnej lokalizacji
ograniczonej do skory, takich jak pierwotny skérny
chtoniak strefy brzeznej i pierwotny chtoniak skéry
z o§rodkéw rozmnazania, jest zwykle tagodny, a ro-
kowanie dobre. Leczenie opiera si¢ gtéwnie na chi-
rurgicznym usuni¢ciu zmiany lub radioterapii [1, 97—
—114]. U chorych z chtoniakiem strefy brzeznej z po-
twierdzona infekcja Borrelia burgdorferi nalezy wia-
czy¢ antybiotykoterapie (V-penicylina lub doksycy-
klina). Leczeniem drugiej linii w pierwotnych skor-
nych CBCL jest zastosowanie INFe lub rituksymabu
bezposrednio do zmiany skornej (w dawce 10-30 mg,
3 razy w tygodniu, 1-2 cykle w odstgpach 4-tygodnio-
wych) [3]. Chemioterapi¢ stosuje si¢ wyjatkowo,
gléwnie w przypadku uogdlnionych i bardzo zaawan-
sowanych zmian skérnych w stadium T3 lub w przy-
padku zajecia uktadowego, a wigc obecnosci zmian
pozaskdrnych. Zaleca si¢ wowczas monoterapi¢ chlo-
rambucylem lub polichemioterapi¢ wedtug schema-
tu COP = rituksymab. Zasady postgpowania tera-
peutycznego w pierwotnych skérnych CBCL przed-
stawiono w tabeli 10.

Pierwotny chtoniak skory rozlany z duzych
komorek B typu konczynowego

W pierwotnych skérnych chtoniakach rozlanych
z duzych komérek B typu koficzynowego w przypadku
choroby ograniczonej do skdry (stadium TI-T2) zale-
ca si¢ stosowanie polichemioterapii wedtug schematu
R-CHOP z uzupehiajaca radioterapia miejscowa lub

tylko radioterapi¢ u oséb, ktérych nie mozna zakwali-
fikowa¢ do chemioterapii (tab. 11). Natomiast w bar-
dziej zaawansowanych stadiach choroby, czyli w uogél-
nionym zajeciu skory (stadium T3) lub ogniskach chto-
niaka zlokalizowanych poza skéra, leczeniem z wybo-
ru jest zastosowanie cykli R-CHOP z miejscowa radio-
terapia lub bez niej [1, 97, 104, 108, 110, 115-117].

Radioterapia chorych na pierwotne
chioniaki skéry

Promieniowanie jonizujace stanowi jedna z najbar-
dziej efektywnych metod leczenia chloniakéw skory,
aw szczegblnosci CTCL [118]. W zaleznoSci od rozle-
glosci i glebokosci naciekania skéry przez chtoniaki
zastosowanie moga mie¢ réznego rodzaju wiazki na-
promieniania, poczawszy od konwencjonalnego pro-
mieniowania rentgenowskiego, tak zwanego ortowol-
towego o niskiej energii (80-140 kVp) lub nieco wy-
zszej (200-280 kVp), poprzez promieniowanie gam-
ma Co-60 (1,2 MeV), az po szeroki zakres wigzek pro-
mieniowania jonizujacego generowanych w przyspie-
szaczach liniowych: elektronowych (4-20 MeV), kt6-
re penetrujg powierzchowne i glebsze warstwy skory,
tkanki podskérnej i rejon weztdw chtonnych, albo wy-
sokoenergetycznych fotonow X (4-20 MeV) do na-
promieniania zmian nowotworowych potozonych
w glebi ciata. Jesli chloniak zajmuje rozlegte obszary
skory, ale w sposob powierzchowny, stosuje si¢ meto-
de napromieniania TSEB. Najczesciej technika ta ma
zastosowanie w leczeniu ziarniniaka grzybiastego.
W tabeli 12 przedstawiono uzgodnienia europejsko-
amerykanskie dotyczace strategii postepowania
w chloniakach skérnych [119].

Technika napromieniania na cafe ciato
elektronami stosowana u chorych
na chtoniaki skory

Metode TSEB wprowadzono juz w latach 50. ze-
szlego wieku. Z biegiem lat i unowocze$nieniem apa-
ratury technike t¢ modyfikowano i obecnie opiera si¢
ona na wykorzystaniu wiagzek elektronowych genero-
wanych w przyspieszaczach liniowych o energii 3-6
MeV oraz rzadziej 9 MeV. Jest to jedna z najtrudniej-
szych technik w calej radioterapii, wymagajaca czaso-
chtonnej pracy zespolu do§wiadczonych lekarzy radio-
terapeutdw, fizykéw medycznych oraz inzynierow elek-
tronikow. W Centrum Onkologii w Warszawie wpro-
wadzono technik¢ TSEB w 1992 roku. Szczegdly tech-
niczne opisano w czasopi§mie Nowotwory [120]. R6w-
niez w o§rodku onkologicznym w Szczecinie od 1996
roku mozliwe bylo napromienianie chorych elektro-
nami na cate ciato [121]. Chory napromieniany jest
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Tabela 10. Leczenie pierwotnych skérnych chtoniakéw B-komérkowych

Table 10. Recommendations for treatment of primary cutaneous B-cell ymphomas

Zmiany pojedyncze

Leczenie | linii

Usunigcie chirurgiczne

Radioterapia

Antybiotyki w przypadku towarzyszacej infekcji Borrelia burgdorferi (V-cyllina, doksycyklina)

Leczenie Il linii

Iniekcje rituksymabu do zmiany skérnej

Iniekcje IFNa do zmiany skornej

Steroidy miejscowo lub w iniekcjach do zmiany

Zmiany liczne

Leczenie I linii

Radioterapia

Antybiotyki w przypadku jw.

Chlorambucyl

INFa podskornie

Leczenie Il linii

Iniekcje IFNa do zmiany skoérnej

Iniekcje rituksymabu do zmiany skérnej

Steroidy miejscowo lub w iniekcjach do zmiany

Rituksymab i.v. lub COP = rituksymab, gdy sg uogdlnione i bardzo zaawansowane zmiany skérne (stopien T3) lub zajecie uktadowe

IFN (interferone) — interferon; i.v. (intra venous) — dozylnie; COP — cyklofosfamid, winkrystyna, predonizon

Tabela 11. Leczenie pierwotnego skérnego chtoniaka rozlanego z duzych komérek B typu konczynowego

Table 11. Recommendations for treatment of primary cutaneous diffuse large B-cell ymphoma, leg type

Zmiany pojedyncze

Leczenie I linii

Stopien T1-T2: immunochemioterapia (R-CHOP) + radioterapia uzupetniajaca

Radioterapia — u chorych niekwalifikujgcych sie do chemioterapii

Zmiany liczne, rozsiane

Leczenie I linii

Immunochemioterapia (R-CHOP) + radioterapia

Uwaga: Chtoniak srédnaczyniowy z duzych komérek B

Leczenie I linii

Immunochemioterapia (takze w przypadkach ograniczonych do skory)
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Tabela 12. Zalecenia dotyczace zastosowania radioterapii w pierwotnych chtoniakach skérnych na podstawie uzgod-

nien europejsko-amerykanskich [118]

Table 12. Recommendations for radiotherapy in primary cutaneous lymphomas according to European-American revision

[118]

Leczenie | linii

CS IA (zmiany minimalne)

Napromienianie okolic zajetych (IFRT). TSEB nie jest zalecana

CSIAIT1T N1 TSEB — wersja mniegj intensywna

CSIBiT2 N1 Jak w CS IA. Opcja: leczenie skojarzone: IFRT + PUVA
CS 1B TSEB. Leczenie skojarzone

cs i TSEB

CSIVA IFRT (fotony X). Leczenie skojarzone

CSIVB TSEB. Opcja: leczenie skojarzone

Zespot Sézary'ego

Fotochemioterapia. Leczenie skojarzone

Leczenie Il linii

CSIA 1A TSEB

CS I1IB-IVB Leczenie skojarzone

PUVA — psolaren plus UVA; IFRT (involved field radiation therapy) — radioterapia miejsc pierwotnie zmienionych; TSEB (total skin electron beam

therapy) — napromienianie elektronami catego ciata

W pozycji stojacej i podczas jednej sesji napromienia-
nia stosuje si¢ 2-8 pdl obejmujacych cate ciato; chore-
go ustawia si¢ w kierunku padajacej wiazki elektro-
néw kolejno z kazdego pola pod innym katem po to,
aby uzyskac jednorodng dawke w obrebie catej skory
zaréwno konczyn, jak i tutowia. Im wigksza jest liczba
pol, tym bardziej jest jednorodny rozktad dawki. Nie-
ktére oSrodki stosuja takze technike obrotowa, wow-
czas pacjent podczas calej sesji napromieniania znaj-
duje si¢ przez caly czas napromieniania nieruchomo
w jednej pozycji [122]. Najbardziej optymalnym sche-
matem jest zastosowanie szesciu pol: 3 pola przednie
i 3 pola tylne [123]. Chorego podczas jednego cyklu
napromieniania, stojacego przodem do wiazki pada-
jacych elektronéw, napromienia si¢ kolejno w 6 pozy-
cjach. Kazdy cykl napromieniania realizuje si¢ w cia-
gu 2 dni, pierwszego dnia stosuje si¢ pole przednie na
wprost, pole tylne prawe skos$ne i pole tylne lewe sko-
$ne. Drugiego dnia pole tylne na wprost, pole przed-
nie prawe skosne i pole przednie lewe skoSne. W cia-
gu 2-dniowego jednego cyklu napromieniania apliku-
je sie dawke catkowita od 1,5-2,0 Gy. Lepiej tolero-
wana jest dawka nizsza, czyli 1,5 Gy, szczeg6lnie u cho-
rych, u ktérych wystepuja zmiany atroficzne skory, lub
w sytuacji, kiedy napromienianie technika TSEB sto-
suje si¢ powtérnie. Chorych napromienia si¢ 4 dni
w tygodniu, co daje dawke catkowita 6-8 Gy na tydzien.
Przy zalozeniu radykalnym TSEB dawka caltkowita

wynosi od 30-40 Gy podana w okresie 8-10 tygodni
z przerwa 1-2 tygodni po osiagnig¢ciu dawki 18-20 Gy.
Przy zatozeniu paliatywnym TSEB dawka catkowita
wynosi 10-20 Gy. Podczas wszystkich seanséw napro-
mieniania prowadzi si¢ biezaca weryfikacje depono-
wanej w skorze dawki catkowitej za pomocg termolu-
minoforéw umieszczanych kazdorazowo na skoérze
pacjenta z odczytem dozymetrycznym po kazdej sesji.
Rutynowo stosuje si¢ ostony rogéwki i soczewki, za-
ktadajac, ze gatka oczna moze otrzymac nie wigcej niz
15% dawki calkowitej absorbowanej na powierzchni
skory. Oslania si¢ rowniez palce i boczne powierzch-
nie rak i stop w celu uniknigcia nasilonych reakcji ze
strony skory tych okolic (zjawisko naktadania si¢ na
siebie wielu pol). Podczas stosowania TSEB z zatoze-
niem paliatywnym zaleca si¢ takze stosowanie oston
skory niezajetej nowotworem. Na miejsca ciala, ktore
nie sa bezpos$rednio eksponowane podczas tej techni-
ki, czyli na: podeszwy stop, okolice krocza, wewnetrz-
ne gorne czesci ud, okolice pachowe, tylne czesci uszu,
szczyt czaszki oraz pod gruczotami piersiowymi u ko-
biet, stosuje si¢ dodatkowe napromienianie elektro-
nami z pél wydzielonych, podajac dawke 1 Gy dzien-
nie do uzyskania dawki catkowitej 20 Gy. Im wyzsza
dawke calkowita napromieniania zastosowano, tym
wiekszy jest odsetek odpowiedzi: u okoto 50% cho-
rych uzyskuje si¢ odpowiedz po podaniu 8-20 Gy;
u okoto 70% po zastosowaniu dawki 20-30 Gy; u 95%
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po zastosowaniu dawki 30-40 Gy. Calkowite przezy-
cia 5-letnie wynosza odpowiednio: 96% dla chorych
ze zmianami plaskimi i ograniczonymi; 75% przy zmia-
nach uogdlnionych, ale ptaskich; 54% przy zmianach
o charakterze erytrodermii i 28% dla chorych ze zmia-
nami guzkowymi [124]. Do najczeSciej wystepujacych
dzialafn niepozadanych zwigzanych z zastosowaniem
TSEB naleza: kompletne wylysienie (100%), przebar-
wienia paznokci (100%), obrzegk dtoni i stop (ponizej
50%), krwawienia z nosa (ponizej 10%), pecherze na
palcach i stopach (ponizej 5%), obrzek §linianek (po-
nizej 3%), ginekomastia u me¢zczyzn (ponizej 3%), tza-
wienie oczu (ponizej 1%) oraz przewlekta dystrofia
paznokci, przewlekta sucho$¢ w jamie ustnej, czescio-
we lub calkowite wylysienie i parestezje opuszek pal-
cow trwajace ponad rok (ponizej 1%).

Radioterapia konwencjonalna na pola
wydzielone

Tak jak w przypadku wigkszoS$ci nowotworéw réw-
niez w przypadku chtoniakéw skdry stosuje si¢ radio-
terapi¢ konwencjonalna z p6l wydzielonych obejmuja-
cych zmiany chloniakowe. Moze to by¢ napromienia-
nie z zatozeniem radykalnym w przypadkach zmian
powierzchownych i nienaciekajacych glebiej, kiedy cho-
roba ma charakter ograniczony, nierozsiany, w tym tak-
ze jako element leczenia skojarzonego lub z zalozeniem
paliatywnym w celu opdzZnienia wzrostu nowotworu
w konkretnej lokalizacji i/lub opdznienia niekorzyst-
nych objawdéw i dolegliwosci zwiazanych z progresja
choroby. Radioterapia moze mie¢ takze charakter ra-
tunkowy w przypadku wystepowania standéw naglych
zwigzanych z postepem choroby nowotworowej, zagra-
zajacych zyciu chorego. Majac do dyspozycji nowo-
czesna megawoltowa aparatur¢ radioterapeutyczna,
stosownie do sytuacji klinicznej uzywa si¢ wysoko ener-
getyczne wiazki promieniowania X lub wiazki elektro-
néw dla powierzchniowych zmian nowotworowych.
Dawki catkowite napromieniania wahaja si¢ od 10 do
40 Gy zaleznie od wskazan onkologicznych. Granice
pol zaplanowane do napromieniania oznacza si¢ w kil-
ku punktach tatuazem na wypadek koniecznosci zasto-
sowania w przyszlo$ci napromieniania na okolice przy-
legle w stosunku do aktualnie napromienianych. Ta-
tuaz pomaga roéwniez w razie koniecznoSci ponowne-
£0 napromieniania tego samego pola z powodu wzno-
wy choroby pod warunkiem, ze nie zostang przekro-
czone dawki tolerancyjne. Wykonuje si¢ takze doku-
mentacje¢ fotograficzna pozwalajaca w przysztosci na
doktadne odtworzenie poél, ktére kiedykolwiek byty
napromieniane u danego pacjenta [125, 126].

Chtoniaki skéry bardzo dobrze odpowiadaja na ra-
dioterapig (90-95% catkowitych remisji), nawet w przy-
padku zmian guzkowatych o Srednicy przekraczajacej

3 cm. Im wigkszg zastosuje si¢ dawke catkowita, tym
mniejsze jest prawdopodobiefistwo nawrotu choroby.
Po zastosowaniu dawki 10 Gy ryzyko nawrotu wynosi
ponad 40%, po 20 Gy — 32%, pomiedzy 20 a 25 Gy
— 20%, natomiast po przekroczeniu dawki catkowitej
30 Gy — blisko 0%. Wigkszo$¢ nawrotéw (80%) ob-
serwuje si¢ w pierwszym roku po napromienianiu, a pra-
wie wszystkie nawroty nastepuja w okresie 2 lat po za-
koficzeniu leczenia energia promienista [127].

Aby uzyska¢ adekwatna kontrole miejscowa zmian
skérnych u chorych na ME zwykle wystarczaja dawki
catkowite 30-40 Gy; dawka frakcyjna wynosi 2 Gy, na-
promienianie stosuje si¢ 5 razy w tygodniu. Calkowity
czas leczenia wynosi 3—4 tygodni. W przypadku zmian
skornych pojedynczych i ograniczonych u chorych na
CTCL i MF doskonate odpowiedzi obserwuje si¢ po
zastosowaniu napromieniania wigzka elektronéw z pol
wydzielonych dawka catkowita 30 Gy. W tej grupie cho-
rych 10-letni czas przezycia catkowitego uzyskuje si¢
niemal w 100%, a 10-letni okres wolny od wznowy
stwierdza si¢ u 80% chorych. W niektdrych sytuacjach
klinicznych, w przypadkach zaawansowanych postaci
CTCL mozna zastosowac z zatozeniem paliatywnym na-
promienianie chorego na cate ciato wiazka wysokoener-
getycznych fotonéw X w niskich dawkach [118, 119,
127]. Nalezy pamietad, ze u przewazajacej wiekszosci
chorych na chtoniaki skéry regresja zmian chorobowych
widoczna jest dopiero po 6-8 tygodniach od zakoncze-
nia radioterapii.
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