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ONKOLOGIJA / limfomi kože

Pri	mar	ni	kož	ni	lim	fo	mi	(PKL)	vzni	ka	jo	v	ko	ži	in	so	ob	diag	no	zi	
ome	je	ni	na	ko	žo.	Pred	stav	lja	jo	2,2	%	vseh	ma	lig	nih	lim	fo	mov	
(1)	in	so	dru	gi	naj	po	go	stej	ši	ek	stra	no	dal	ni	limfo	mi	(2).	Tako	
kot	lim	fo	mi	nas	ploh	(no	dal	ni,	dru	gi	ek	stra	no	dal	ni)	tudi	PKL	
na	sta	ne	jo	po	neo	pla	stič	ni	preo	braz	bi	ene	iz	med	lim	foid	nih	
ce	lic	B,	T	ali	NK(ce	lic	na	rav	nih	ubi	jalk)	in	eks	pan	zi	ji	neo	pla-
stič	ne	ga	klo	na	(mo	no	klon	ske	bo	lez	ni).	Bio	loš	ko	in	kli	nič	no	so	
he	te	ro	ge	na	sku	pi	na.	Pri	mar	ni	kož	ni	lim	fo	mi	T	pred	stav	lja	jo	
80	%	vseh	PKL	(3).	Nji	ho	va	kli	nič	na	sli	ka,	po	tek	in	prog	no	za	
se	raz	li	ku	je	jo	od	no	dal	nih	(si	stem	skih)	lim	fo	mov	T	s	po	dob	no	
ce	lič	no	se	sta	vo,	ki	se	lah	ko	se	kun	dar	no	ši	ri	jo	v	ko	žo.	Zato	je	
tudi	zdrav	lje	nje	dru	gač	no.

Opre	de	li	tev	tipa	lim	fo	ma	(diag	no	za)	slo	ni	na	me	ri	lih	in	teo	re-
tič	nih	pred	po	stav	kah	Kla	si	fi	ka	ci	je	no	vo	tvorb	lim	fa	tič	ne	ga	tki	va	
SZO*,	ki	je	bila	ob	jav	lje	na	leta	2008	sku	paj	z	no	vo	tvor	ba	mi	
kr	vo	tvor	ne	ga	tki	va	(4).	Iz	pol	nju	je	3	bis	tve	na	me	ri	la,	ki	ve	lja	jo	
za	so	dob	ne	hi	sto	loš	ke	kla	si	fi	ka	ci	je	bo	lez	ni:
–	 us	kla	je	na	je	s	so	dob	ni	mi	znans	tve	ni	mi	dog	na	nji,
–	 je	kli	nič	no	re	le	vant	na,
–	 je	re	pro	du	ci	bil	na	(re	pro	du	ci	bil	nost	po	me	ni	stop	njo	diag-
no	stič	ne	ga	so	glas	ja	med	dve	ma	ali	več	pa	to	lo	gi;	izra	ža	se	
v	od	stotkih).

Kla	si	fi	ka	ci	ja	no	vo	tvorb	lim	fa	tič	ne	ga	tki	va	SZO	je	sez	nam	
bo	le	zen	skih	enot,	ki	so	opre	de	lje	ne	gle	de	na:
–	 ce	lič	no/hi	sto	loš	ko	se	sta	vo,
–	 imu	no	fe	no	tip,
–	 zna	čil	ne	ci	to	ge	net	ske	ano	ma	li	je,
–	 kli	nič	no	sli	ko.
Vklju	ču	je	no	dal	ne	in	ek	stra	no	dal	ne	lim	fo	me,	lim	foid	ne	
lev	ke	mi	je,	Hodg	ki	nov	lim	fom	in	plaz	mo	ci	tom.	Med	ek	stra	no-
dal	ni	mi	lim	fo	mi	so	v	kla	si	fi	ka	ci	jo	uvrš	če	ni	tudi	vsi	zna	ni	in	po	
zgor	njih	me	ri	lih	opre	de	lje	ni	pri	mar	ni	kož	ni	lim	fo	mi.	Sez	nam	
je	od	prt	za	vklju	či	tev	mo	re	bit	nih	no	vih	bo	le	zen	skih	enot	in	
prei	me	no	va	nje	ob	sto	je	čih.

Kla	si	fi	ka	ci	ja	no	vo	tvorb	lim	fa	tič	ne	ga	tki	va	SZO	(4.	iz	da	ja	2008)	
je	na	do	me	sti	la	»hi	brid	no«	kla	si	fi	ka	ci	jo	pri	mar	nih	kož	nih	
lim	fo	mov	EOPZR**,	ki	jo	je	prav	tako	iz	da	la	SZO	(3.	iz	da	ja	
2001)	(3,	5,	6)	in	ki	so	jo	do	slej	upo	rab	lja	li	pa	to	lo	gi,	on	ko	lo	gi	
in	der	ma	to	lo	gi.	Raz	lo	gi	za	za	me	nja	vo	so	pred	vsem	dvo	ji:
–	Kla	si	fi	ka	ci	ja	no	vo	tvorb	lim	fa	tič	ne	ga	tki	va	SZO	(4.	iz	da	ja,	
2008)	vklju	ču	je	vse	PKL,	zato	po	seb	na	(lo	če	na)	kla	si	fi	ka	ci	ja	
PKL	ni	več	po	treb	na.	S	tem	je	ohra	nje	na	enot	na	kla	si	fi	ka	ci	ja	
vseh	(no	dal	nih,	ek	stra	no	dal	nih)	no	vo	tvorb	lim	fa	tič	ne	ga	tki	va.
–	Spre	me	ni	la	so	se	me	ri	la	za	opre	de	li	tev	ne	ka	te	rih	pri	mar	nih	
kož	nih	lim	fo	mov	B.	Zato	so	jih	v	kla	si	fi	ka	ci	ji	no	vo	tvorb	lim	fa-

tič	ne	ga	tki	va	SZO	(4.	iz	da	ja,	2008)	pre	raz	po	re	di	li	v	bio	loš	ko	
in	kli	nič	no	bolj	ho	mo	ge	ne	eno	te.

Pri	mar	ni	kož	ni	zre	li	(pe	ri	fer	ni)	lim	fo	mi	T

Fun	goid	na	mi	ko	za	
Va	rian	te:
fo	li	ku	lo	trop	ni	tip
pa	ge	toid	na	re	ti	ku	lo	za
»gra	nu	lo	ma	tous	slack	skin«

Se	zary	jev	sin	drom

Lev	ke	mi	ja	T	odra	slih/lim	fom	T	odra	slih	

Pri	mar	ne	kož	ne	lim	fo	pro	li	fe	ra	tiv	ne	bo	lez	ni,	po	zi	tiv	ne	za	
CD30
–	 pri	mar	ni	kož	ni	ana	pla	stič	ni	ve	li	ko	ce	lič	ni	lim	fom
–	 lim	fo	ma	toid	na	pa	pu	lo	za
–	 mej	ni	pri	me	ri

Pod	kož	ni	pa	ni	ku	li	ti	su	po	dob	ni	lim	fom	T

Ek	stra	no	dal	ni	lim	fom	NK/T,	na	zal	ni

Pri	mar	ni	kož	ni	pe	ri	fer	ni	lim	fo	mi	T,	red	ki	tipi
–	 pri	mar	ni	kož	ni	gama/del	ta	lim	fom	T
–	 pri	mar	ni	kož	ni	agre	siv	ni	epi	der	mo	trop	ni	ci	to	to	tok	sič	ni	
lim	fom	T,	po	zi	ti	ven	za	CD8	

–	 pri	mar	ni	kož	ni	lim	fom	T	ma	lih/sred	nje	ve	li	kih	ce	lic,	po	zi-
ti	ven	za	CD4

No	vo	tvor	ba	blast	nih	plaz	ma	ci	toid	nih	den	dri	tič	nih	ce	lic	(po	zi-
tiv	nih	za	CD4	ali	CD56)

Fun	goid	na	mi	ko	za	(sli	ka	1)	pred	stav	lja	40	%	vseh	PKL	in	je	
naj	po	go	stej	ši	pri	mar	ni	kož	ni	lim	fom	T.
Po	te	ka	v	3	za	po	red	nih	fa	zah:	za	čet	ni	ek	ce	ma	toid	ni	fazi	sle	di-
ta	faza	pla	kov	(tip	nih	za	trd	lin	v	ko	ži)	in	tu	mor	ska	faza	(ek	so-
fi	tič	ne,	ne	red	ko	ek	sul	ce	ri	ra	ne	tvor	be).	Bo	le	zen	je	in	do	lent	na	
(na	pre	du	je	po	ča	si)	in	dol	go	traj	na	(lah	ko	tra	ja	10	let	in	več).	V	
na	pre	do	va	li	fazi	se	lah	ko	raz	ši	ri	na	tki	va	in	or	ga	ne	zu	naj	ko	že	
(bez	gav	ke,	kost	ni	mo	zeg,	pe	ri	fer	no	kri,	no	tra	nje	or	ga	ne).
V	za	čet	ni	fazi	so	bo	le	zen	ske	spre	mem	be	na	vad	no	nes	pe	ci-
fič	ne,	ne	red	ko	pre	ma	lo	zna	čil	ne,	da	bi	po	sta	vi	li	za	nes	lji	vo	
hi	sto	loš	ko	diag	no	zo.
Za	bo	le	zen	zna	čil	ne	hi	sto	loš	ke	spre	mem	be	se	raz	vi	je	jo	v	
sta	di	ju	pla	ka.	Hi	sto	loš	ko	naj	de	mo	v	zgor	njem	delu	der	mi	sa	

Pri mar ni kož ni lim fo mi T/NK –  
kla si fi ka ci ja in pre gled bo le zen skih enot

Ja nez Jan čar

*	SZO:	Sve	tov	na	zdravs	tve	na	or	ga	ni	za	ci	ja	(World	Health	Or	ga	ni	za	tion,	WHO)
**	EOPZR:	Evrop	ska	or	ga	ni	za	ci	ja	za	prou	če	va	nje	in	zdrav	lje	nje	raka	(Eu	ro	pean	Or	ga	ni	za	tion	for	Re	search	and	Treat	ment	of	Can	cer,	EORTC)
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gost,	pa	sast	ce	lič	ni	in	fil	trat,	ki	ga	se	stav	lja	jo	male	do	sred	nje	
ve	li	ke	lim	foid	ne	ce	li	ce	T	z	ne	pra	vil	no	ob	li	ko	va	ni	mi	(ce	re	bri-
form	ni	mi)	je	dri.	Na	vad	no	so	in	fil	tra	tu	pri	me	ša	ni	še	eo	zi	no	fil	ci	
in	v	manj	ši	meri	plaz	mat	ke.	Zna	či	len	je	epi	der	mo	tro	pi	zem	s	
tvor	bo	skup	kov	neo	pla	stič	nih	ce	lic	v	epi	der	mi	su	(Pau	trier	je	vi	
mi	kroabs	ce	si).	Lim	foid	ne	ce	li	ce	T	so	pra	vi	lo	ma	po	zi	tiv	ne	za	
an	ti	gen	CD4,	red	ke	je	za	an	ti	ge	na	CD8	in	CD56.	V	tu	mor	ski	
fazi	se	v	in	fil	tra	tu	po	ja	vijo	ve	li	ke,	blast	ne	ce	li	ce,	ki	so	po	go	sto	
po	zi	tiv	ne	za	CD30.
Mo	le	ku	lar	na	de	tek	ci	ja	klo	nal	no	sti	in	s	tem	neo	pla	stič	ne	
na	ra	ve	le	zi	je	s	po	li	me	raz	no	ve	riž	no	reak	ci	jo	(PCR)	je	od	vi	sna	
od	faze	bo	lez	ni.	V	za	čet	ni	fazi	je	ta	prei	ska	va	za	ra	di	pič	lo	sti	
neo	pla	stič	ne	ga	klo	na	po	go	sto	ne	ga	tiv	na.

Pre	poz	na	va	va	riant	fun	goid	ne	mi	ko	ze	(7)	je	prog	no	stič	no	
po	mem	bna.

Fo	li	ku	lo	trop	no	va	rian	to	(sli	ka	2)	(8)	po	go	sto	–	ne	pa	v	
vsa	kem	pri	me	ru	–	sprem	lja	mu	cin	ska	de	ge	ne	ra	ci	ja	la	snih	
fo	li	klov.	Bol	ni	ki	s	to	va	rian	to	ima	jo	kraj	še	5-let	no	pre	ži	vet	je	
kot	bol	ni	ki	s	kla	sič	no	ob	li	ko	bo	lez	ni.
Bolj	šo	prog	no	zo	kot	bol	ni	ki	s	kla	sič	no	ob	li	ko	pa	ima	jo	bol	ni	ki	
s	pa	ge	toid	no	re	ti	ku	lo	zo	(Wo	rin	ger-Ko	lop	po	vo	bo	lez	ni	jo)	

(sli	ka	3)	(9).	Kli	nič	no	je	za	to	va	rian	to	zna	čil	na	so	li	tar	na	
eri	te	ma	toz	na	pso	ria	ti	form	na	le	zi	ja,	naj	po	go	ste	je	na	spod	njih	
okon	či	nah.	Hi	sto	loš	ko	je	zna	či	len	pou	dar	jen	epi	der	mo	tro	pi-
zem	sred	nje	ve	li	kih	in	ve	li	kih	lim	foid	nih	ce	lic,	s	pič	lo,	op	tič	no	
praz	no	ci	to	plaz	mo	(»ha	lo	jem«)	in	hi	per	kro	mat	ski	mi,	ce	re	bri-
form	ni	mi	je	dri.	Neo	pla	stič	ne	ce	li	ce	so	po	go	sto	po	zi	tiv	ne	za	
CD30	in	ima	jo	več	ji	pro	li	fe	ra	cij	ski	po	ten	cial	(več	kot	30	%	za	
MIB1	po	zi	tivnih	ce	lic)	kot	ce	li	ce	kla	sič	ne	ob	li	ke	(manj	kot	10	
%	MIB1	po	zi	tivnih	ce	lic).	Bo	le	zen	se	ni	ko	li	ne	ši	ri	na	dru	ge	
or	ga	ne	in	tki	va.
Za	»gra	nu	lo	ma	tous	slack	di	sea	se«	(10)	je	kli	nič	no	zna	čil	na	
tvor	ba	iz	sto	pa	jo	čih	kož	nih	gub	v	pre	gi	bih	(paz	du	hah,	dim-
ljah).	Hi	sto	loš	ko	gre	za	ob	sež	no	pro	li	fe	ra	ci	jo	ma	lih	do	sred	nje	
ve	li	kih	pleo	morf	nih	lim	foid	nih	ce	lic	v	ko	ži	in	pod	kož	ju,	z	
di	skret	ni	mi	gra	nu	lo	mi	(po	dob	ni	mi	gra	nu	lo	mom	pri	tu	ber-
ku	lo	zi,	sar	koi	do	zi)	in	za	ob	se	žen	pro	pad	ela	stič	nih	vla	ken	v	
ko	ži.	»Gra	nu	lo	ma	tous	slack	skin«	je	po	seb	na	ob	li	ka	bo	lez	ni	in	
jo	mo	ra	mo	raz	li	ko	va	ti	od	fun	goid	ne	mi	ko	ze	z	gra	nu	lo	mi,	ki	
ima	slab	šo	prog	no	zo	(5-let	no	pre	ži	vet	je	v	66	%).	Ker	se	obe	
ob	li	ki	po	go	sto	hi	sto	loš	ko	pre	kri	va	ta,	je	za	diag	no	zo	od	lo	čil	na	
kli	nič	na	sli	ka.

Se	zary	jev	sin	drom	je	red	ka	bo	le	zen,	saj	pred	stav	lja	le	3	%	
pri	mar	nih	kož	nih	lim	fo	mov	T	(11).	Eri	tro	der	mi	jo,	alo	pe	ci	jo	
in	pal	mar	no	hi	per	ke	ra	to	zo	sprem	lja	jo	neo	pla	stič	na	in	fil	tra	ci	ja	
bez	gavk	in	kost	ne	ga	moz	ga	ter	lev	ke	mi	ja	z	ve	li	ki	mi	ati	pič	ni	mi	
lim	foid	ni	mi	Se	zary	je	vi	mi	ce	li	ca	mi	(več	kot	1000	ce	lic	v	1	ml	
krvi).	Hi	sto	loš	ke	spre	mem	be	v	ko	ži	so	nez	na	čil	ne	(epi	der-
mo	tro	pi	zem	je	re	dek)	(12,	13).	Bo	le	zen	ima	sla	bo	prog	no	zo,	
pov	preč	no	pre	ži	vet	je	je	od	2	do	4	leta.

Lev	ke	mi	ja	T	odra	slih/lim	fom	T	odra	slih	se	po	jav	lja	en	dem-
sko	na	Ja	pon	skem	(otok	Kius	hu)	in	v	Ka	ri	bih.	V	5	%	pri	me	rov	
na	sta	nek	no	vo	tvor	be	po	ve	zu	je	jo	z	dol	go	traj	no	okuž	bo	z	
vi	ru	som	HTVL-1.	Bo	le	zen	je	lah	ko	akut	na	ali	kro	nič	na.	V	
po	lo	vi	ci	pri	me	rov	se	ka	že	s	pri	za	de	tost	jo	ko	že	(tu	mor	ji,	pa	pu-
la	mi,	eri	te	mom).	Hi	sto	loš	ko	je	zna	čil	na	in	fil	tra	ci	ja	der	mi	sa	in	
pod	kož	ja	z	ve	li	ki	mi	lim	foid	ni	mi	ce	li	ca	mi	T	z	bi	zar	ni	mi	je	dri	in	
Pau	trier	je	vi	mi	mi	kroabs	ce	si	v	epi	der	mi	su	(14,	15).	Za	bo	le	zen	
je	zna	čil	no	krat	ko	pre	ži	vet	je.

Pri	mar	ne	kož	ne	lim	fo	pro	li	fe	ra	tiv	ne	bo	lez	ni,	po	zi	tiv	ne	za	
CD30	(6,	16),	so	po	po	go	sto	sti	dru	ga	sku	pi	na	pri	mar	nih	kož-

ONKOLOGIJA / limfomi kože

Slika1.Fungoidnamikoza. Slika3.Pagetoidnaretikuloza.

Slika2.Folikulotropnitipfungoidnemikoze.
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nih	lim	fo	mov	T.	Pred	stav	lja	jih	spek	ter	so	rod	nih	bo	lez	ni:
–	pri	mar	ni	kož	ni	ana	pla	stič	ni	ve	li	ko	ce	lič	ni	lim	fom,
–	lim	fo	ma	toid	na	pa	pu	lo	za,
–	mej	ni	pri	me	ri.

Lim	fo	ma	toid	no	pa	pu	lo	zo	(LP)	(sli	ka	4,	A	in	B)	17)	pred	stav-
lja	jo	mul	ti	ple	pa	pu	lo-no	du	lar	ne	tvor	be,	ki	naj	več	krat	v	ne	kaj	
ted	nih	ali	me	se	cih	spon	ta	no	re	gre	di	ra	jo.	Če	prav	lah	ko	bo	le-
zen	tra	ja	več	let	in	ima	na	vad	no	od	lič	no	prog	no	zo,	se	lah	ko	
v	5	do	25	%	pri	me	rov	po	dalj	šem	ob	dob	ju	raz	vi	je	ma	lig	ni	
lim	fom	(npr.	Hodg	ki	nov	lim	fom).	Hi	sto	loš	ko	je	za	le	zi	jo	zna	či-
len	kli	na	sto	ob	li	ko	van	der	mal	ni	in	fil	trat,	ki	ga	tvo	ri	jo	po	sa-
mič	ne,	raz	se	ja	ne	ana	pla	stič	ne	lim	foid	ne	ce	li	ce	T	(glej	spo	daj)	
in	med	nji	mi	v	raz	lič	nem	od	stot	ku	vnet	ne	ce	li	ce	(eo	zi	no	fil	ci,	
nev	tro	fil	ci,	hi	stio	ci	ti).	Gle	de	na	hi	sto	loš	ke	zna	čil	no	sti	(npr.	
šte	vi	lo	vnet	nih	ce	lic,	ki	sprem	lja	jo	ana	pla	stič	ne	ce	li	ce)	lo	či	mo	
pod	ti	pe	bo	lez	ni	A,	B,	C.	Ker	se	hi	sto	loš	ka	sli	ka	po	go	sto	pre-
kri	va	z	AVCL,	sta	za	diag	no	zo	LP	lah	ko	po	mem	bni	po	zi	tiv	ni	
reak	ci	ji	na	tran	skrip	cij	ska	de	jav	ni	ka	TRAF1	(tu	mor	ne	cro	sis	
fac	tor	re	cep	tor-as	so	cia	ted	fac	tor-1)	in	MUM1	(18).	Ne	red	ko	
je	za	konč	no	diag	no	zo	od	lo	čil	na	kli	nič	na	sli	ka.

Pri	mar	ni	kož	ni	ana	pla	stič	ni	ve	li	ko	ce	lič	ni	lim	fom	(AVCL)	
(sli	ka	5,	A	in	B)	(19)	na	vad	no	na	sta	ne	kot	so	li	tar	ni	voz	lič,	naj-
po	go	ste	je	na	okon	či	nah	in	na	gla	vi.	Poz	ne	je	lah	ko	ek	sul	ce	ri	ra.	
Hi	sto	loš	ko	ga	tvo	ri	jo	skle	nje	ni	lim	foid	ni	in	fil	tra	ti	v	der	mi	su	in	
pod	kož	ju,	ki	jih	se	stav	lja	jo	ve	li	ke	lim	foid	ne	ce	li	ce	T,	z	ne	pra-
vil	no	ob	li	ko	va	ni	mi	in	ne	red	ko	mul	ti	pli	mi	je	dri	(ana	pla	stič	ne	
ce	li	ce),	med	ka	te	ri	mi	so	šte	vil	ne	v	mi	to	zi.	Naj	manj	75	%	
neo	pla	stič	nih	ce	lic	je	po	zi	tiv	nih	za	ak	ti	va	cij	ski	an	ti	gen	CD30.	
Če	prav	se	mor	fo	loš	ko	in	de	lo	ma	po	imu	no	fe	no	ti	pu	pri	mar	ni	
kožni	AVCL	in	no	dal	ni	AVCL	pre	kri	va	ta,	se	raz	li	ku	je	ta	po:
–	etio	lo	gi	ji	(pri	mar	ni	kož	ni	AVCL	je	po	gost	pri	HIV-po	zi	tiv	nih	
ose	bah),
–	imu	no	fe	no	ti	pu	(ce	li	ce	pri	mar	ne	ga	kož	ne	ga	AVCL	so	ne	ga-
tiv	ne	za	pro	tein	ALK),
–	mo	le	ku	lar	nih	zna	čil	no	stih	(pri	pri	mar	nem	kož	nem	AVCL	ni	
za	no	dal	ni	AVCL	zna	čil	ne	tran	slo	ka	ci	je	t(2;5))	(20),
–	prog	no	zi	(pri	mar	ni	kož	ni	AVCL	ima	bolj	šo	prog	no	zo,	in	
si	cer	95-od	stot	no	5-let	no	pre	ži	vet	je,	kot	no	dal	ni	AVCL)	(21).

Med	mej	ne	pri	me	re	med	AVCL	in	LP	uvrš	ča	mo	ti	ste	le	zi	je,	
ki	jih	kljub	skrb	ni	kli	nič	no-pa	to	loš	ki	pri	mer	ja	vi	ne	mo	re	mo	z	
go	to	vost	jo	opre	de	li	ti	ne	kot	AVCL	in	ne	kot	LP.	Po	go	sto	lah	ko	
še	le	s	sle	de	njem	bo	lez	ni	ugo	to	vi	mo	nji	ho	vo	pra	vo	na	ra	vo.

ONKOLOGIJA / limfomi kože

Slika4A.Limfomatoidnapapuloza(povečava20x).
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Pod	kož	ni	pa	ni	ku	li	ti	su	po	dob	ni	lim	fom	T	(sli	ka	6,	A	in	B)	
na	sta	ne	v	ob	li	ki	mul	ti	plih	voz	li	čev	v	pod	kož	ju	tru	pa	in	okon-
čin.	Pred	stav	lja	manj	kot	1	%	vseh	ma	lig	nih	lim	fo	mov	(22).	
Der	mis	in	epi	der	mis	nad	in	fil	tra	ti	na	vad	no	ni	sta	pri	za	de	ta.	
Lim	fom	ske	in	fil	tra	te	tvo	ri	jo	male	in	sred	nje	ve	li	ke	lim	foid	ne	
ce	li	ce	s	pleo	morf	ni	mi	je	dri	in	reak	tiv	ni	hi	stio	ci	ti.	Zna	čil	ne	so	
ob	sež	ne	ne	kro	ze.	Neo	pla	stič	ne	ce	li	ce	so	lim	foid	ne	alfa/beta	
ce	li	ce	T	ci	to	tok	sič	ne	ga	tipa,	po	zi	tiv	ne	za	CD8	in	ci	to	tok	sič	ne	
mo	le	ku	le	(3,	4).	Šir	je	nje	no	vo	tvor	be	na	bez	gav	ke	in	dru	ge	
or	ga	ne	je	red	ko.	Prog	no	za	bo	lez	ni	je	ve	či	no	ma	ugod	na	(5	
let	po	diag	no	zi	ži	vi	80	%	bol	ni	kov).	Za	ra	di	he	mo	fa	go	cit	ne	ga	
sin	dro	ma	in	po	sle	dič	nih	ci	to	pe	nij,	ki	v	ne	ka	te	rih	pri	me	rih	
sprem	lja	jo	no	vo	tvor	bo,	lah	ko	bo	le	zen	po	te	ka	kli	nič	no	agre-
siv	no	(23).

Ek	stra	no	dal	ni	lim	fom	NK/T,	na	zal	ni,	je	za	EBV	po	zi	tiv	na	
no	vo	tvor	ba	ma	lih,	sred	nje	ve	li	kih	in	ve	li	kih	ce	lic,	ki	so	po	
imu	no	fe	no	ti	pu	NK	ali	–	red	ke	je	–	ce	li	ce	T	ci	to	tok	sič	ne	ga	tipa.	
Ko	ža	je	dru	ga	naj	po	go	stej	ša	lo	ka	li	za	ci	ja	(za	no	sno	vot	li	no)	
(24).	In	fil	trat	ma	lih,	ve	li	kih,	naj	po	go	ste	je	pa	sred	nje	ve	li	kih	
lim	foid	nih	ce	lic	za	je	ma	der	mis	in	pod	kož	je,	epi	der	mis	pa	le	
iz	je	mo	ma.	Neo	pla	stič	ne	ce	li	ce	vraš	ča	jo	v	kož	ne	ži	le	(an	gi-
oin	va	zi	ja).	Zna	čil	ne	so	ob	sež	ne	ne	kro	ze	(25).	Naj	po	go	ste	je	

so	neo	pla	stič	ne	ce	li	ce	po	zi	tiv	ne	za	CD56	(oz	na	če	va	lec	ce	lic	
NK),	CD43	in	ci	to	tok	sič	ne	mo	le	ku	le.	Bo	le	zen	po	te	ka	agre	siv-
no,	pov	preč	no	pre	ži	vet	je	je	manj	kot	15	me	se	cev.

Pri	mar	ni	kož	ni	pe	ri	fer	ni	lim	fom	T,	brez	dru	gih	oz	nak	
(BDO),	so	ti	sti	pri	me	ri,	ki	jih	ne	mo	re	mo	uvr	sti	ti	v	no	be	no	
iz	med	ome	nje	nih	bo	le	zen	skih	enot.	Iz	te	sku	pi	ne	so	na	pod-
la	gi	kli	nič	nih,	mor	fo	loš	kih	in	prog	no	stič	nih	zna	čil	no	sti	lo	či	li	3	
pod	ti	pe:
–	 pri	mar	ni	kož	ni	gama/del	ta	lim	fom	T,
–	 pri	mar	ni	kož	ni	agre	siv	ni	epi	der	mo	trop	ni	ci	to	to	tok	sič	ni	
lim	fom	T,	po	zi	ti	ven	za	CD8,

–	 pri	mar	ni	kož	ni	lim	fom	T	ma	lih/sred	nje	ve	li	kih	ce	lic,	po	zi-
ti	ven	za	CD4.

Pri	mar	ni	kož	ni	gama/del	ta	lim	fom	T	je	no	vo	tvor	ba	gama/
del	ta	ce	lic	T,	po	zi	tiv	nih	za	ci	to	tok	sič	ne	mo	le	ku	le.	Po	leg	ko	že	
sko	raj	ved	no	za	je	ma	tudi	raz	lič	ne	sluz	ni	ce.	Neo	pla	stič	ni	
in	fil	tra	ti,	ki	jih	tvo	ri	jo	sred	nje	ve	li	ke	in	ve	li	ke	blast	ne	ce	li	ce,	se	
lah	ko	raz	raš	ča	jo	v	epi	der	mi	su	ali	der	mi	su	ali	pa	v	pod	kož	ju	
okon	čin.	Neo	pla	stič	ne	ce	li	ce	so	po	zi	tiv	ne	za	oz	na	če	val	ce	
ce	lic	T	(CD2,	CD3,	CD7),	ci	to	tok	sič	ne	mo	le	ku	le	in	po	go	sto	
ne	ga	tiv	ne	za	CD4	in	CD8.	Za	bo	le	zen	je	zna	či	len	agre	siv	ni	
po	tek	in	krat	ko	pov	preč	no	pre	ži	vet	je	(15	me	se	cev)	(26,	27).

Pri	mar	ni	kož	ni	agre	siv	ni	epi	der	mo	trop	ni	ci	to	to	tok	sič-
ni	lim	fom	T,	po	zi	ti	ven	za	CD8	(3,	4,	28),	je	v	kla	si	fi	ka	ci	ji	
za	ča	sna	eno	ta	s	po	li	morf	no	ce	lič	no	se	sta	vo,	s	pa	ge	toid	nim	
vraš	ča	njem	v	epi	der	mis,	lah	ko	pa	tudi	z	ob	sež	ni	mi	in	fil	tra	ti	v	
der	mi	su,	ne	kro	za	mi,	ul	ce	ra	ci	ja	mi	in	tvor	bo	me	hur	jev.	Zna	či-
len	je	ci	to	tok	sič	ni	imu	no	fe	no	tip	s	po	zi	tiv	ni	mi	imu	no	reak	ci	ja-
mi	za	CD8	in	ci	to	tok	sič	ne	mo	le	ku	le.	Za	bo	le	zen	je	zna	či	len	
agre	siv	ni	kli	nič	ni	po	tek	in	pov	preč	no	pre	ži	vet	je	32	me	se	cev.

Pri	mar	ni	kož	ni	lim	fom	T	ma	lih/sred	nje	ve	li	kih	ce	lic,	po	zi	ti-
ven	za	CD4,	je	za	ča	sna	eno	ta	(3,	4,	29),	za	ka	te	ro	je	zna	či	len	
so	li	tar	ni	plak/voz	lič	na	gla	vi,	vra	tu	ali	zgor	njem	delu	tru	pa.	
In	fil	trat	se	po	jav	lja	pred	vsem	v	der	mi	su	in	pod	kož	ju,	v	epi-
der	mi	su	pa	le	red	ko	(v	nas	prot	ju	s	fun	goid	no	mi	ko	zo).	Po	leg	
pre	vla	du	jo	čih	ma	lih	in	sred	nje	ve	li	kih	pleo	morf	nih	lim	foid	nih	
ce	lic	T	so	v	in	fil	tra	tu	še	vnet	ne	ce	li	ce	in	nor	mal	ni	lim	fo	ci	ti	B,	
za	ra	di	ka	te	rih	je	vča	sih	no	vo	tvor	bo	tež	ko	lo	či	ti	od	reak	tiv	ne	
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lim	foid	ne	le	zi	je	(psev	do	lim	fo	ma).	Bo	le	zen	po	te	ka	kli	nič	no	
in	do	lent	no	in	ima	do	bro	prog	no	zo.

Za	no	vo	tvor	bo	blast	nih	plaz	ma	ci	toid	nih	den	dri	tič	nih	ce	lic	
(sli	ka	7,	A	in	B)	4,	30)	so	zna	čil	ni	mul	ti	pli	pla	ki	po	ko	ži,	
pri	za	de	tost	ust	ne	sluz	ni	ce	in	v	na	pre	do	va	li	fazi	šir	je	nje	na	
bez	gav	ke	in	v	kost	ni	mo	zeg.	Bo	le	zen	ima	sla	bo	prog	no	zo,	
na	vad	no	se	kon	ča	z	akut	no	lev	ke	mi	jo	(31).	Hi	sto	loš	ko	so	v	
der	mi	su	pa	sa	sti	in	fil	tra	ti	neo	pla	stič	nih	ce	lic	z	než	no	struk	tu	ro	
je	dr	ne	ga	kro	ma	ti	na	(bla	stov),	po	zi	tiv	nih	za	CD4	in	CD56.	
Ši	ri	jo	se	v	pod	kož	je.

Sklep

Pri	mar	ni	kož	ni	lim	fo	mi	vzni	ka	jo	v	ko	ži	in	so	ob	diag	no	zi	ome-
je	ni	na	ko	žo.	Pred	stav	lja	jo	2,2	%	vseh	ma	lig	nih	lim	fo	mov.	80	
%	vseh	pri	mar	nih	kož	nih	lim	fo	mov	so	pri	mar	ni	kož	ni	lim	fo	mi	
T.	Po	kli	nič	ni	sli	ki,	po	te	ku,	od	zi	vu	na	zdrav	lje	nje	in	prog	no	zi	
se	raz	li	ku	je	jo	od	no	dal	nih	ma	lig	nih	lim	fo	mov	po	dob	ne	ce	lič-
ne	se	sta	ve,	ki	se	se	kun	dar	no	ši	ri	jo	v	ko	žo.
Kla	si	fi	ci	ra	mo	jih	v	skla	du	z	na	če	li	so	dob	ne	uni	ver	zal	ne	
kla	si	fi	ka	ci	je	ma	lig	nih	lim	fo	mov	SZO	iz	leta	2008.	Ta	kla	si	fi-
ka	ci	ja	med	ek	stra	no	dal	ni	mi	lim	fo	mi	vklju	ču	je	vse	bo	le	zen	ske	
eno	te	(tudi	za	ča	sne)	PKL.	Os	nov	no	me	ri	lo	za	opre	de	li	tev	in	
raz	vrš	ča	nje	bo	le	zen	skih	enot	je	in	te	gra	ci	ja	cito-hi	sto	loš	kih	
zna	čil	no	sti,	imu	no	fe	no	ti	pa,	kli	nič	ne	sli	ke	in	vča	sih	tudi	mo-
le	ku	lar	no	bio	loš	kih	zna	čil	no	sti.	Kla	si	fi	ka	ci	ja	slo	ni	na	so	dob	nih	
znans	tve	nih	dog	na	njih,	je	kli	nič	no	re	le	vant	na	in	upo	rab	na	v	
diag	no	sti	ki	(z	vi	so	ko	stop	njo	re	pro	du	ci	bil	no	sti).	Pred	stav	lja	
od	prt	si	stem,	ki	do	puš	ča	vklju	če	va	nje	novo	opre	de	lje	nih	enot	
in	prei	me	no	va	nje	ob	sto	je	čih.
Diag	no	sti	ko	lah	ko	kom	pe	tent	no	oprav	lja	jo	le	pa	to	lo	gi	z	
iz	kušnjami	iz	pa	to	lo	gi	je	ma	lig	nih	lim	fo	mov	ob	te	snem	so	de	lo-
va	nju	s	stro	kov	nja	ki	us	trez	nih	kli	nič	nih	us	me	ri	tev	(der	ma	to	lo-
gi,	on	ko	lo	gi).
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