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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Anaplastyczny chtoniak wielkokomérkowy jest cho-
roba rozrostowa, w przebiegu ktérej moze dochodzi¢ do pierwotnego
lub wtérnego zajecia skory.

Cel pracy. Przedstawienie pacjentki ze zmianami skérnymi w przebie-
gu anaplastycznego chtoniaka wielkokomérkowego z ekspresja marke-
ra postaci ukladowej tej choroby bez zajecia narzadéw wewnetrznych
i weztéw chlonnych.

Opis przypadku. Do Kliniki Dermatologii zglosita sie 55-letnia kobie-
ta ze zmianami rumieniowo-naciekowymi, czeSciowo z tendencjy
do rozpadu, rozwijajacymi si¢ na tutowiu i koriczynach od okoto 4 mie-
siecy. W badaniu histopatologicznym ze zmiany skérnej rozpoznano
anaplastyczny chloniak wielkokomérkowy z ekspresja ALK. W bada-
niach obrazowych nie stwierdzono naciekéw chloniakowych w narza-
dach wewnetrznych i wezlach chlonnych. W leczeniu zastosowano
chemioterapie wedlug schematu CHOP, uzyskujac podczas siedmio-
miesiecznej obserwacji catkowita remisje.

Whnioski. Ekspresja ALK jest cecha charakterystyczna dla postaci ukta-
dowej anaplastycznego chloniaka wielkokomérkowego. Brak zajecia
narzadéw wewnetrznych $wiadczy o wczesnym rozpoznaniu choro-
by, ktora jednak, wobec powaznego rokowania, wymaga intensywnej
terapii.

ABSTRACT

Introduction. Anaplastic large cell lymphoma is a lymphoproliferative
disorder with primary or secondary skin involvement.

Objective. Presentation of a patient with skin lesions in the course
of anaplastic large cell lymphoma with expression of ALK, a marker
of systemic disease, without internal organ involvement.

Case report. A 55-year old woman was referred to the hospital with
erythematous, infiltrative, partially ulcerating skin lesions, developing
for 4 months on the trunk and extremities. On the basis of skin biopsy
CD30 positive anaplastic large cell lymphoma was diagnosed. Imaging
analysis did not reveal any lymphoma infiltrations in the internal
organs and lymph nodes. In the treatment a chemotherapy regimen
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(CHOP) was administered with complete remission in the 7-month

follow-up.

Conclusions. ALK expression is a characteristic feature of systemic
anaplastic large cell lymphoma. Despite early diagnosis and no internal
organ involvement, uncertain prognosis of the disease requires

intensive therapy.

WPROWADZENIE

Anaplastyczny chioniak wielkokomérkowy (ang.
anaplastic large cell lymphoma - ALCL) jest jednostka
chorobowa z kregu rozrostow limforetikularnych
z charakterystyczng ekspresja antygenu CD30. Rozro-
sty limfoproliferacyjne CD30+ stanowig w praktyce
dermatologicznej druga co do czestosci wystepowa-
nia grupe chloniakéw, po ziarniniaku grzybiastym.

Rycina |. Rozsiane zmiany rumieniowo-naciekowe na tutowiu

i konczynach w przebiegu ALCL

Figure . Disseminated erythematous infiltrative lesions on the trunk
and extremities in the course of ALCL
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W trakcie choroby do rozwoju naciekéw nowotworo-
wych w obrebie skéry moze dochodzi¢ pierwotnie
lub wtérnie. Z tego powodu lekarze dermatolodzy,
obok hematologéw, odgrywaja znaczaca role w dia-
gnostyce zaréwno postaci pierwotnie skornej, jak
i pierwotnie uktadowe;j.

CEL PRACY

Celem pracy jest przedstawienie przypadku
ALCL z ekspresja markera postaci uktadowej, w kto-
rym stwierdzono wylacznie zajecie skory.

OPIS PRZYPADKU

Do Kliniki Dermatologii przyjeto 55-letnia pa-
cjentke w celu diagnostyki zmian skérnych rozwija-
jacych sie od okolo 4 miesiecy. Wykwity skérne
o charakterze rumieniowo-naciekowym byly zloka-
lizowane na powlokach brzusznych i koniczynach
(ryc. 1., 2.). Obserwowano réwniez pojedyncze guz-
ki z tendencja do rozpadu w dole podkolanowym

Rycina 2. Zmiana rumieniowo-naciekowa o $rednicy 6 cm
na tufowiu u chorej z ALCL

Figure 2. Erythematous infiltrative lesion, 6 cm in diameter,
on the trunk of the patient with ALCL
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Rycina 3. Zmiana naciekowa z tendencjg do rozpadu w prawym
dole podkolanowym w przebiegu ALCL

Figure 3. Infiltrative lesion with a tendency to ulceration under

the right knee

Rycina 5. Czgs¢ komorek nowotworowych z cechami atypii,
czesto z dobrze widocznymi dominujacymi jaderkami. Miejscami
obecne mitozy patologiczne

Figure 5. Some neoplastic cells with atypia and dominant nucleoli
and presence of pathological mitoses

prawym (ryc. 3.). W badaniu przedmiotowym nie
stwierdzono powiekszenia obwodowych wezléw
chtonnych, watroby i éledziony. W badaniach obra-
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Rycina 4. Obfity naciek limfocytarny w skérze wiasciwej, wykazu-
jacy tendencje do gromadzenia sie wokdt naczyn. W naskérku
nieregularna akantoza z hiperkeratozg i parakeratoza. Widoczny
niewielki epidermotropizm

Figure 4. Abundant, predominantly perivascular lymphocytic infiltra-
tion, in the dermis. In the epidermis irregular acanthosis with hyper-
and parakeratosis and mild epidermotropism

zowych (badanie ultrasonograficzne i tomografia
komputerowa jamy brzusznej oraz RTG Kklatki pier-
siowej) nie wykazano hepatosplenomegalii oraz
zmian ogniskowych. W badaniu neurologicznym
i laryngologicznym z endoskopig nosogardia nie
stwierdzono zadnych nieprawidlowosci. Wyniki ba-
dan biochemicznych, morfologii i rozmazu krwi ob-
wodowej miescily sie w granicach normy. Odczyn
Biernackiego w pierwszej godzinie wynosit 4.

W badaniu histopatologicznym pobranym ze
zmiany skérnej stwierdzono obfity naciek limfocy-
tarny w skérze wilasciwej, wykazujacy tendencje
do gromadzenia sie wokét naczyn. W naskérku ob-
serwowano nieregularna akantoze, hiperkeratoze
i parakeratoze oraz niewielki epidermotropizm
(ryc. 4.). Czes¢ komorek miata cechy atypii, z dobrze
widocznymi, dominujacymi jaderkami. Miejscami
obserwowano mitozy patologiczne (ryc. 5.). W bada-
niach immunohistochemicznych komoérek nacieku
stwierdzono ekspresje Ki67+, ALK+, EMA+ (ryc. 6.)
oraz brak ekspresji CD3 i CD20. Ekspresja CD30+
charakteryzowalo sie 75% komorek nacieku (ryc. 7.).

Na podstawie obrazu klinicznego oraz wykona-
nych badart dodatkowych rozpoznano anaplastycz-
ny chioniak wielkokomoérkowy i po konsultacji he-
matologicznej rozpoczeto chemioterapie wedlug

Przeglad Dermatologiczny 2009/6



Anaplastyczny chfoniak T-komorkowy ALK+

Rycina 6. Ekspresja ALK w komdrkach nowotworowych
w przebiegu ALCL

Figure 6. ALK expression in the neoplastic cells in the course
of ALCL

schematu CHOP (cyklofosfamid, doksyrubicyna,
winkrystyna, prednizon). Po pieciu cyklach chemio-
terapii stwierdzono catkowita remisje zmian skor-
nych, ktéra utrzymywala sie przez nastepne 7 mie-
siecy obserwagji (do czasu ostatniej wizyty kontrolnej).

OMOWIENIE

Anaplastyczny chloniak wielkokomérkowy wy-
stepuje w postaci ukladowej (ang. systemic ALCL -
s-ALCL), w przebiegu ktérej moze dochodzi¢
do wtérnego zajecia skory, lub pierwotnie skérnej
(ang. cutaneous ALCL - c-ALCL). Obie jednostki cho-
robowe réznig sie przebiegiem, rokowaniem oraz
stosowanym leczeniem [1]. Pierwotnie skérna postac
jest tagodna choroba limfoproliferacyjna, z pieciolet-
nim czasem przezycia siegajacym 100% [2, 3]. Czesto
obserwuje sie samoistne remisje, chociaz istnieje ten-
dencja do nawrotow. W leczeniu c-ALCL skuteczna
jest miejscowa radioterapia lub wyciecie chirurgicz-
ne zmiany z nastepcza radioterapia. W przypadku
zmian mnogich mozna osiagnaé¢ korzystny efekt,
stosujac metotreksat w matych dawkach [4].

Z powodu gorszego rokowania s-ALCL wymaga
intensywnego leczenia od momentu ustalenia roz-
poznania. Postepowaniem z wyboru jest chemiotera-
pia, zwykle wedlug schematu CHOP. Przy dobrej
odpowiedzi na leczenie rokowanie znacznie sie po-
prawia i przezycie piecioletnie siega 87%. Brak re-
misji jest ztym czynnikiem prognostycznym, wyma-
gajacym zastosowania terapii alternatywnej lub
leczenia eksperymentalnego.

Ze wzgledu na podobny obraz zmian skérnych,
a zarazem calkowicie odmienny przebieg postaci
uogoélnionej i pierwotnie skérnej, zaleca sie wnikliwa
diagnostyke réznicujacq obie choroby. Oprécz ba-

Przeglad Dermatologiczny 2009/6

LILLURAL gm™
LS L
-

- \‘.\\“

‘ -

we
*e

"

Rycina 7. Ekspresja antygenu CD30+ w komdrkach nowotwo-
rowych w przebiegu ALCL

Figure 7. CD30 expression in the neoplastic cells in the course

of ALCL

dan obrazowych uwidaczniajacych zajecie wezlow
chlonnych i narzadéw wewnetrznych w s-ALCL,
w obu przypadkach nalezy wykona¢ biopsje zmiany
skornej z badaniem histopatologicznym i immunofe-
notypowaniem. W badaniu histopatologicznym
uwidacznia sie zwykle rozlegly naciek ztozony z du-
zych pleomorficznych, anaplastycznych lub immu-
noblastycznych komérek limfoidalnych, zajmujacy
skore wiasciwg, czesciowo tkanke podskérng, rza-
dziej naskérek. Komérki nowotworowe maja jedno
lub wiele okraglych lub o nieregularnym ksztalcie ja-
der i wyrazne jaderka. Charakteryzuja sie zwykle fe-
notypem limfocytéw T CD4+, ze zmienna utratg an-
tygenow CD2, CD3 i CD5. W niewielkim odsetku
(< 5%) obserwuje sie przypadki CD8+ [5]. Cecha
charakterystyczng naciekéw w przebiegu ALCL jest
obecnoéé limfocytéw CD30+, stanowiagcych 75 lub
wiecej procent nowotworowych komoérek naciekaja-
cych [1]. W odréznieniu od s-ALCL, w c-ALCL
obserwuje si¢ ponadto obecnos¢ antygenu skérnych
chtoniakéw (ang. cutaneous lymphoma antigen - CLA)
oraz nabtonkowego antygenu blonowego (ang. epithe-
lial membrane antigen - EMA). W 60% przypad-
kéw s-ALCL stwierdza sie ekspresje kinazy chtonia-
ka anaplastycznego (ang. anaplastic lymphoma kinase -
AILK) [6].

W omawianym przypadku u chorej stwierdzono
w badaniu immunopatologicznym wycinka ze zmia-
ny skoérnej ekspresje ALK, ktéra jest wskaznikiem
translokacji chromosomalnej t(2;5), charakterystycz-
nym dla postaci uogélnionej, nie odnotowano nato-
miast zajecia weziéw chlonnych i narzadéw we-
wnetrznych [7]. W piSmiennictwie S$wiatowym
istnieje niewiele doniesiert dotyczacych ekspresji te-
go antygenu w c-ALCL i wiekszo$¢ badaczy jest
zgodna, ze w tego typu przypadkach mamy raczej
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do czynienia z wczesnie wykryta postacia uktadowa,
ktéra wymaga intensywnego leczenia juz od mo-
mentu ustalenia rozpoznania [8].
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