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dife ren cial na diag no sti ka, histo loš ke ugo to vi tve, zdrav lje nje

Se zary jev sin drom je red ka lev ke mič na obli ka kož ne ga T-ce lič ne ga lim fo ma z nez na no
etio lo gi jo in agre siv nim kli nič nim pote kom. Zanj je zna čil na eri tro der mi ja, gene ra li zira -
na lim fa de no pa ti ja in neo pla stič ni CD4+ spo min ski lim fo ci ti T, ime no va ni Sezary je ve celi -
ce, v ko ži, bez gav kah in peri fer ni krvi. Kož ne spre mem be so lah ko nekaj let nez na čil ne
in ote žu je jo posta vi tev diag no ze, saj posne ma jo osta le pogo stej še benig ne kož ne bolez -
ni, vključ no z ato pij skim der ma ti ti som. Zara di ome nje ne ga mora mo pri bol ni kih s po vi -
ša ni mi vred nost mi IgE ob kli nič ni sli ki eri tro der mi je opra vi ti dodat ne prei ska ve za potr di tev
T-ce lič ne ga lim fo ma kože. Histo loš ke ugo to vi tve, viso ko CD4/CD8-raz mer je in pri sot nost
Sezary je vih celic v pe ri fer ni krvi so v po moč pri posta vi tvi pra ve diag no ze. Žal so tudi histo -
loš ki izvi di na začet ku nes pe ci fič ni in se Sezary jev sin drom v pov pre ču ju doka že šele šest
let po poja vu prvih kož nih spre memb. S tem kom plek snim feno ti pom se pove zu je slab
kli nič ni rezul tat, s sla bo prog no zo, saj je pet let no pre ži vet je po posta vi tvi diag no ze oce -
nje no na samo 25%. Sezary jev sin drom tre nut no velja za neoz drav lji ve ga. Vse obli ke zdrav -
lje nja, ki so na voljo, poma ga jo le pri obvla do va nju bolez ni, niso pa se poka za le uspe šne
pri podalj ša nju živ lje nja bol ni kom, z iz je mo zdrav lje nja z me to trek sa tom. Zdrav lje nje napre -
do va lih sto penj Sezary je ve ga sin do ma ni stan dar di zi ra no in osta ja tera pevtski izziv. Pred -
stav lja mo pri mer bol ni ka, ki smo mu tri leta po poja vu prvih srbe čih, mokasto luš če čih
in eri te ma toz nih kož nih spre memb potr di li Sezary jev sin drom. Po obsež ni diagno sti ki
ter posta vi tvi sta di ja bolez ni smo ga zače li zdra vi ti z niz ki mi odmer ki meto trek sata.
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Sézary Syndrome is a rare leukemic cutaneous T-cell lymphoma with unknown etiolo-
gy and an aggressive clinical course. It is characterized by erythroderma, generalized lym-
phadenopathy and neoplastic CD4+ memory T cells called Sézary cells in the skin, lymph
nodes and peripheral blood. The early course of the disease is usually misdiagnosed because
skin lesions may be atypical for several years because they mimic other more common
benign skin diseases, including atopic dermatitis. For this reason we must carry out fur-
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ther investigations on patients with erythroderma and higher levels of IgE to confirm
cutaneous T-cell lymphoma. Histological findings, high CD4/CD8 ratio and presence of
Sézary cells in peripheral blood are helpful in reaching a correct diagnosis. The diagnostic
process is made even more challenging because the histology is often nonspecific at the
beginning and the median duration from the initial appearance of skin lesions to a diag-
nosis is almost six years. This complex phenotype is associated with a poor clinical out-
come and a poor prognosis as an estimated survival rate of five years is only 25% after
diagnosis. Sézary syndrome is currently incurable. In general, available therapies are effec-
tive in controlling the disease, but they have not been shown to prolong life, with the
exception of treatment with methotrexate. The treatment of advanced stages of Sézary
syndrome is a huge therapeutic challenge as there is no standard or definite curative treat-
ment regimen. We present a case of a patient with confirmed Sézary syndrome three years
after the first appearance of itchy, floury scaling and erythematous skin lesions. After
extensive diagnostics and setting the stage of the disease, we started treating him with
low doses of methotrexate.

bolez ni z na sled nji mi mikroor ga niz mi: s člo -
veš kim T-ce lič nim lim fo trop nim viru som,
Epstein-Barr viru som, s ci to me ga lo vi ru som
in z bak te ri jo Staphy lo coc cus aureus (7).

SS defi ni ra tria da eri tro der mi je, gene -
ra li zi ra ne lim fa de no pa ti je in pri sot no sti
malig nih celic T, ime no va nih Sezary je ve
celi ce, v ko ži, bez gav kah in peri fer ni krvi (4).
Sezary je ve celi ce so sred nje veli ke celi ce,
z ve li kim okro glim ali oval nim jedrom in
s kro ma ti nom, ki je vide ti zvit v klob čič –
cere bri form no jedro. Jedro obda ja ozek rob
svet lo modre cito plaz me (8). Lim fom ske
celi ce ima jo mem bran ske zna čil no sti lim -
fo ci tov T: CD2+, CD3+, TCR beta+, CD5+,
CD4+, CD8- (8). V na pre do va li bolez ni so pri -
sot ne tudi v kost nem moz gu (4).

Za SS so zna čil ni tudi inten zi ven pru -
ri tus, alo pe ci ja, pal mo plan tar na hiper ke ra -
to za, oni ho di stro fi ja in imu no su pre si ja (5).
Bole zen se obi čaj no zač ne s kož ni mi spre -
mem ba mi, nato se raz ši ri v bez gav ke in
v no tra nje orga ne. Prvi simp tom je lah ko
srbe nje kože (8). Kož ne spre mem be so lahko
nekaj let nez na čil ne in ote žu je jo postavi tev
diag no ze še tako izku še ne mu der ma to ve -
ne ro lo gu, saj posne ma jo osta la nema lig na
obo le nja z eri tro der mi jo, kot so: pit yria sis
rubra pila ris, pso ria za, ato pij ski der ma ti -
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UvOD
Kož ni T-ce lič ni lim fo mi so hete ro ge na sku -
pi na ne-Hodg ki no vih lim fo mov, za kate re
je zna či len zače tek z raz raš ča njem klon sko
pri dob lje nih malig nih lim fo ci tov T v koži (1).
Dva naj po go stej ša pod ti pa pri mar nih kožnih
T-ce lič nih lim fo mov sta fun goid na miko -
za (FM), ki zaje ma 50–72 % pri me rov, in
Sezary jev sin drom (SS), ki ga naj de mo
v 1–3 %. FM in SS sta sicer še ved no raz me -
ro ma red ka, z in ci den co 4,1/1.000.000 lju -
di na leto (1, 2). Pogo ste je se pojav lja ta pri
moš kih (2). Šte vil ne razi ska ve so opre de li -
le skla den vzo rec kro mo som skih nepra -
vil no sti, ki so sko raj iden tič ne pri bol ni kih
s SS in FM, kar kaže na to, da to nista dve
loče ni bole zen ski enti te ti, tem več da SS in
FM pred stav lja ta del spek tra iste bolez ni
s po dob no pato ge ne zo (3).

FM je kro nič na bole zen, ki poča si napre -
du je sko zi več let ali deset le tij (4). Zanjo je
zna či len blag potek, ki vodi iz ekce matoid -
ne ga sta di ja do infil tra tiv ne ga sta di ja in na
kon cu do tumor ske ga sta di ja (1). SS, lev ke -
mič na raz li či ca FM, je bole zen z ve li ko agre -
siv nej šim pote kom (1, 5). Čeprav so bili
vlo že ni šte vil ni napo ri, da bi odkri li patoge -
net sko pomemb ne gene, je vzrok SS še ved -
no nez nan (6). Neka te ri pove zu je jo nasta nek



tis (AD), preob čut lji vost ne reak ci je na zdra -
vi la ali reak ci je pre sad ka pro ti gosti te lju (8, 9).
Posta vi tev diag no ze je velik izziv, ker je
histo lo gi ja SS pogo sto nes pe ci fič na in red -
ko patog no mo nič na (9).

SS lah ko potr di mo, če so pri sot ne klinič -
ne zna čil no sti in je Sezary je vih celic v krvi
več kot 1000/ml, če je pove ča na popu la cija
CD4/CD8 v pe ri fer ni krvi s pre vla do celic
CD4+ gle de na CD8+ (CD4/CD8-raz mer je
>10), če Sezary je ve celi ce s pre me rom >14µm
pred stav lja jo > 20 % kro že čih lim fo ci tov in
če so neka te ri ozna če val ci, kot so CD2,
CD3, CD4 in CD5, odsot ni (10, 11). Za opre -
de li tev je potreb na tudi histo loš ka prei ska -
va kože in pri za de te bez gav ke (8).

S tem kom plek snim feno ti pom se pove -
zu je slab kli nič ni rezul tat s sla bo prog nozo,
saj je media na pre ži vet ja med 2 in 4 leti po
postav lje ni diag no zi (6, 12). Obi čaj ni vzrok
smr ti je huda okuž ba ali pre hod bolez ni v še
bolj agre siv no obli ko veli ko ce lič ne ga lim -
fo ma (10).

Na čin zdrav lje nja FM izbe re mo gle de
na sta dij bolez ni, sta rost in splo šno sta nje
bol ni ka (3). Sta dij bolez ni dolo či mo s pomoč -
jo kla si fi ka ci je TNMB (angl. tu mor-node-me -

ta sta sis-blood) (ta be la 1, tabe la 2), pose bej
pri la go je ne za FM in SS, ki je izpe ljan ka kla -
si fi ka ci je raka vih obo lenj TNM (angl. tu -
mor-node-me ta sta sis) (3). Za napre do va lo
bole zen se šte je jo stop nje od IIB do IVB (1).
Pri SS zdrav lje nja ne izbi ra mo pose bej
glede na sta dij bolez ni. V tem tre nut ku ni
na voljo nobe ne spe ci fič ne tera pi je za to
bolezen, SS tre nut no velja za neoz drav lji -
ve ga (6, 14). Vse obli ke zdrav lje nja, ki so
na voljo, lah ko poma ga jo samo pri obvla do -
va nju bolez ni, niso pa se poka za le uspe šne
pri podalj ša nju živ lje nja bol ni kom, z iz je -
mo zdrav lje nja z me to trek sa tom (3, 15).

Zdra vi la prve izbi re za SS so: ekstra kor -
po real na foto fo re za, inter fe ron alfa, deni -
levkin dif ti toks, klo ram bu cil in pred ni zo lon
(16, 13). Zdra vi la dru ge izbi re pa so bek sa -
ro ten, kemo te ra pi ja, alem tu zu mab in meto -
trek sat (16, 13).

PREDSTavITEv PRIMERa
76-let ne mu moš ke mu so se okto bra 2009
zače la pojav lja ti eri te ma toz na, srbe ča in
moka sto luš če ča žariš ča na koži raz lič nih
delov tele sa. Nje go va dru žin ska anam ne za
je bila gle de kož nih bolez ni nega tiv na. Bol -
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Ta be la 1. TNM- in B-kla si fi ka ci ja pri bol ni kih s fun goid no miko zo in Sezary je vim sin dro mom (13).

T (ko ža)

T1 ža riš ča na koži (lise, ploš če < 10 % povr ši ne kože)

T2 ža riš ča na koži (lise, ploš če ≥ 10 % povr ši ne kože)

T3 eden ali več tumor jev (> 1 cm v pre me ru)

T4 ge ne ra li zi ra na rde či na (> 80 % povr ši ne kože)

N (bez gav ke)

N0 niso pove ča ne

N1 kli nič no pove ča ne, histo loš ko reak tiv ne

N2 kli nič no niso pove ča ne, histo loš ko pato loš ke

N3 kli nič no pove ča ne in histo loš ko pato loš ke

M (no tra nji orga ni)

M0 ni pri za de to sti notra njih orga nov

M1 pri za de tost notra njih orga nov

B (kri)

B0 ati pič ne celi ce v krvi niso pri sot ne (< 5 %)

B1 več kot 5 % ati pič nih celic v krvi



nik se je že vrsto let zdra vil z ena la pri lom,
s te ra zo si nom, z in da pa mi dom zara di arte -
rij ske hiper ten zi je in var fa ri nom zara di
parok siz mal ne atrij ske fibri la ci je. Leta 2006
je bil obse van zara di papi lar ne ga kar ci no -
ma pro sta te. Anam ne stič ni podat ki o alergij -
skih bolez nih so bili nega tiv ni. Na Oddelku
za kož ne in spol ne bolez ni Uni ver zi tet ne -
ga kli nič ne ga cen tra Mari bor je bil prvič
bol ni šnič no zdrav ljen februar ja 2010 zara -
di eri tro der mi je. Oprav lje ne so bile šte vil -
ne labo ra to rij ske prei ska ve, ki so poka -
zale povi šan krv ni slad kor (6,7 mmol/l),
bla go zvi ša no ureo (7,6 mmol/l) in krea ti -
nin (122 umol/l), povi šan celo kup ni hole -
ste rol (6,9 mmol/l) ter moč no povi ša ne
vred no sti celo kup nih IgE (763 k E/l). Izvi -
di radi oa ler go sor bent nih (RAST) testov so
poka za li pozi ti ven odgo vor na nasled nje
aler ge ne: beljak, ribe, pše ni ca in ara ši di.
Epiku ta no testi ra nje s stan dard no les tvi co
aler ge nov je bilo nega tiv no, pozi tiv ni pa so
bili vbod ni testi na pom lad na dre ve sa.
Postav lje na je bila diag no za AD. Uve de no
je bilo zdrav lje nje z raz red če nim kor ti ko ste -
roid nim mazi lom in ceti ri zi nom.

Bol nik je bil na našem oddel ku zdrav -
ljen še šti ri krat. Med prvim od nadalj njih
bol ni šnič nih zdrav ljenj, okto bra 2010, smo
ob kli nič nem pre gle du v le vem ing vi nal -
nem pro sto ru zati pa li pove ča no ela stič no
bez gav ko. Ponov no smo izme ri li vred -

nost celo kup nih IgE, ki so bili zelo viso ki,
1.650 k E/l. Histo loš ki izvid vzor ca kože je
poka zal suba kut ni nes pe ci fič ni der ma ti -
tis, ki je v ko re la ci ji s kli nič no sli ko govo -
ril še naj bolj v prid diag no ze AD. Juli ja 2011
je bil ponov no spre jet pri nas zara di poslab -
ša nja kož ne ga sta nja. Koža na tru pu je bila
izred no suha, vid na so bila diskret na maku -
loz na eri te ma toz na žariš ča na koži zgor njih
in spod njih okon čin. Po hrb tiš čih rok ter po
pod lah teh je bila koža neko li ko lihe ni fi ci -
ra na. Po medial ni stra ni pod lah ti je bilo
vide ti manj ša, za mezin čev noht veli ka, bla -
go infil tri ra na kož na žariš ča. Obo je stran sko
ing vi nal no smo zati pa li po dve čvr sti ela -
stič ni bez gav ki, v ve li ko sti 2×1cm. Ponovi -
li smo biop si jo kož nih spre memb in vzo rec
kože posla li na imu no hi sto ke mij sko prei -
ska vo, ki je poka za la CD4-po zi tiv ne lim -
focite, ki so bili neko li ko šte vilč nej ši od
CD8-lim fo ci tov. V pre gle da nem ni bilo
jasnih mor fo loš kih karak te ri stik za FM.
Kli nič no in imu no hi sto ke mič no je šlo pri
bol ni ku za parap so ria sis in pla ci bus.

Sep tem bra 2011 se je pri čel zdra vi ti s fo -
to te ra pi jo s pso ra le ni in z ul tra vi jo lič ni mi
žar ki A (PUVA), ven dar je ni dobro pre na -
šal. Poja vil se je izra zi to močan srbež kože
ter seroz ni mehur ji na koži pod lah ti in hrb -
tišč rok, moč ne je so mu ote ka le gole ni, v la -
bo ra to rij skih prei ska vah smo opa zo va li
zvi ša ne dušič ne reten te (urea 10,8 mmol/L,
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Ta be la 2. Dolo či tev sta di ja pri bol ni kih s fun goid no miko zo in Sezary je vim sin dro mom (13).

Sta dija T N M

IA 1 0 0

IB 2 0 0

IIA 1–2 1 0

IIB 3 0–1 0

IIIA 4 0 0

IIIB 4 1 0

IVA 1–4 2–3 0

IVB 1–4 0–3 1

a De skrip tor B ne vpli va na dolo či tev sta di ja.



krea ti nin 150 µmol/L). V na da lje va nju smo
zato pre ki ni li s PUVA-te ra pi jo in pri če li s fo -
to te ra pi jo z oz kos pek tral ni mi ultra vi jo lič -
ni mi žar ki B (311 nm), po kate ri se je kož no
sta nje izbolj ša lo.

Kož no sta nje se je konec juli ja 2012 moč -
no poslab ša lo. Pojav lja li so se tudi napa di
mrz li ce. V zad njem letu je bol nik shuj šal za
7 kg, kljub temu da je imel dober ape tit.
Zara di eri tro der mi je, lim fa de no pa ti je in
moč ne ga srbe ža kože je bil ponov no spre -
jet v bol ni šni co. Ob kli nič nem pre gle du smo
zati pa li pove ča ne ing vi nal ne bez gav ke obo -
je stran sko, na vsa ki stra ni po tri čvr ste, pre -
ma klji ve, veli ke 3 × 2 cm v pre me ru, glad ke
povr ši ne, pal pa tor no nebo le če. Med bol ni -
šnič nim zdrav lje njem je bilo uve de no zdrav -
lje nje z me til pred ni zo lo nom i. v. 60 mg/dan.
V lo kal ni tera pi ji je pre je mal raz red če no kor -
ti ko ste roid no in indi fe rent no mazi lo.

Av gu sta 2012 smo v der ma to loš kem
sta tu su pri bol ni ku opa ža li gene ra li zi ra no
pri za de tost kože z eri te mom, mela noe ri tro -
der mo (sli ka 1), kro nič ni skva moz ni raga -
di form ni der ma ti tis na sto pa lih in dla neh
(sli ka 2) ter eri tem in luš če nje na koži obraza
in lasiš ča (sli ka 3). V sklo pu nadalj ne diag -
no sti ke smo opra vi li histo pa to loš ko prei ska -
vo kože, ki je poka za la pri sot nost gostej šega
lim fo hi stio cit ne ga infil tra ta v su per fi cial -

nem der mi su in neko li ko glob lje, v ka te rem
se poleg histio ci tov in drob nih lim fo ci -
tov naha ja jo tudi drob ne do sred nje veli ke
atipič ne celi ce s ce re briform ni mi jedri.
Žariščno so ati pič ni lim fo ci ti prisot ni zno -
traj epi der mi sa, obkro že ni s svet lim halo jem.
Imu no hi sto ke mič no so ati pič ni lim fo ci ti
pozi tiv ni za CD3, CD4, CD5, kaže jo redu ci -
ra no eks pre si jo CD7, so nega tiv ni za CD20,
CD8 in cito tok sič ne gra nule. Ome nje ne histo -
loš ke spre mem be ustre za jo in potr ju je jo FM.
Doda ten izvid mole kular no genet skih prei -
skav za dolo ča nje klo nal no sti lim foid nih
pro li fe ra cij je z upo ra bo metod ekstrak ci je
DNA, Iden ti Clo ne IGH, TCRB in TCRG
Gene Clo na lity Assay poka zal obstoj mono -
klo nal nih celic T in mono klo nal nih celic B
v vzor cu. Mono klon ska popu la ci ja celic T
je mej no pre vla do va la nad poli klon skim
ozad jem, zato so vzo rec ozna či li kot mono -
klon ski v po li klon skem oko lju. Ob pre gle -
du raz ma za peri fer ne krvi so bili vid ni ati -
pič ni lim fo ci ti z rah lo struktu ro kro ma ti na
in zaže tim lobu li ra nim jedrom. V vzor cu
peri fer ne krvi so pre vla do va li CD4+ lim fo -
ci ti T, ki so kaza li nenor mal no eks pre si jo
anti ge na CD3, z zna čil nost mi klo nal ne pro -
li fe ra ci je lim fo ci tov T. Izvid cito pa to loš ke
prei ska ve punk ci je bez gav ke levo ing vi nal -
no je poka zal zre le lim fo ci te, med nji mi
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Sli ka 1. Gene ra li zi ra na pri za de tost kože z eri te mom, mela noe ri tro der mo.



mlaj še obli ke lim fo ci tov, red ke makro fa ge
in nekaj lim foid nih celic s po ve ča ni mi jedri.
Imu no fe no ti pi za ci ja s pre toč nim cito me -
trom je poka za la 92% lim fo ci tov T, med nji -
mi 94 % CD4+ lim fo ci tov T, ki izra ža jo T-ce -
lič ni anti gen CD3 neko li ko niž je inten zi te te.
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Izvid je govo ril za klo nal no pro li fe ra ci jo lim -
fo ci tov T. CT abdom na in CT torak sa nista
poka za la raz šir je no sti bolez ni v no tra nje
orga ne. Cito ge net ska ana li za celic kost ne -
ga moz ga ni poka za la struk tur nih ali šte -
vilč nih kro mo som skih spre memb.

Sli ka 2. Kro nič ni skva moz ni raga di form ni der ma ti tis na dla neh.

Sli ka 3. Eri tem in luš če nje na koži celot ne ga lasiš ča.



Gle de na kli nič no sli ko in oprav lje ne
prei ska ve smo pri bol ni ku lah ko potr di li
T-ce lič ni lim fom kože, s sli ko SS. Pri bol -
ni ku je bila namreč pri sot na zna čil na tria -
da, ki kli nič no in labo ra to rij sko ozna ču je SS:
• eri tro der mi ja,
• ati pič ni lim fo ci ti v po ve ča nih bez gav kah

in
• 26% ati pič nih lim fo ci tov v pe ri fer ni krvi.

Gle de na TNMB-kla si fi ka ci jo smo ga uvrsti -
li v IVA-sta dij (T4, N3, M0). Zara di eritroder -
mi je in potre be po sistem skem zdrav ljenju
smo se odlo či li za zdrav lje nje z me to trek -
sa tom, in sicer 25 mg (0,5 ml) i. m. en krat
teden sko. Tera pevt ska odlo či tev za zdravlje -
nje z me to trek sa tom je teme lji la predvsem
na naših dobrih izkuš njah pri zdravljenju
z an ta go ni stom fol ne kisli ne in dostop no -
sti do zdra vi la, saj je bol nik želel nada lje -
va ti zdrav lje nje v na ši usta no vi, kjer ekstra -
kor po real ne foto fe re ze ne izva ja mo, prav
tako nima mo last nih izku šenj z upo ra bo
preo sta lih tera pevt skih mož no sti, ki so pri -
po ro če na kot zdra vi la prve izbi re za zdrav -
lje nje FM in SS.

RaZPRava
SS je red ka bole zen nez na ne etio lo gi je. Pri
našem bol ni ku bi lah ko pred hod no obse val -
no zdrav lje nje zara di kar ci no ma pro sta te
pred stav lja lo možen dejav nik tve ga nja za
nasta nek SS.

Ra zi ska ve kaže jo na mož nost pojav lja -
nja sekun dar nih malig nih tumor jev pri 1 do
> 10 % pred hod no obse va nih bol ni kov (17).
Mož no je skle pa ti, da radio kan ce ro ge ne za
ni odvi sna samo od obse va nja posa mez nih
celic, tem več tudi od odgo vo ra celot ne ga
tki va oz. orga na na ioni zi ra jo če seva nje (17).
Bren ner s so de lav ci je pri mer jal inci den ce
sekun dar nih tumor jev pri bol ni kih, ki so bili
zara di kar ci no ma pro sta te zdrav lje ni z ob -
se va njem ali s ki rurš kim pose gom. Opa zili
so naj več jo inci den co sekun dar nih tumor -
jev na mehur ju in dan ki, zna čil ne ga pove -
ča nja poja va lev ke mij pa niso opa zi li (18).

Da se solid ni tumor ji pogo ste je pojav lja jo
pri bol ni kih, ki so bili obse va ni, je ugo to -
vil tudi Wol den s so de lav ci, sekun dar ne lev -
ke mi je pa pri bol ni kih, ki so bili zdrav lje ni
s ke mo te ra pi jo (19). Pri opre de li tvi vlo ge
obse va nja za vznik sekun dar nih malig no -
mov mora mo biti pre vid ni in upo šte va ti
tudi tiste dejav ni ke, ki niso pove za ni z ob -
se va njem (17). Pato ge ne za SS osta ja neja -
sna (20).

Kot smo ome ni li že v uvo du, se kož ne
spre mem be pri bol ni kih s SS na začet ku
kaže jo zelo nez na čil no. Pogo sto je zelo tež -
ko kli nič no raz li ko va ti kož ne T-ce lič ne lim -
fo me od raz lič nih pogo stej ših benig nih
bolez ni, ki se tudi kaže jo z eri tro de mi jo,
vključ no z AD (21). Obsta ja jo nas pro tu jo ča
si mne nja, ali naj bi bil AD pove zan z zmanj -
ša nim ali pove ča nim tve ga njem za nasta -
nek kož nih T-ce lič nih lim fo mov (22, 23). AD
se obi čaj no poja vi v otroš tvu in pri veči ni
bol ni kov poje ma med puber te to (24, 25).
Ven dar le pa se pri manj ši ni bol ni kov bole -
zen nada lju je ali ponov no poja vi v odra sli
dobi (26). V ne ka te rih pri me rih lah ko odra -
sli tip AD pov zro či eri tro der mi jo, ki zaje ma
3,3–17 % vseh eri tro der mij (27, 28). Tako se
lah ko kli nič ne in labo ra to rij ske zna čil no sti,
vključ no s pru ri tu som, serum ski mi vred no -
sti mi inter lev kin-2-re cep tor ja, lak tat ne dehi -
dro ge na ze (LDH), imu no glo bu li na E (Ig E)
in mno gi mi kemo ki ni ne raz li ku je jo pri kož -
nih T-ce lič nih lim fo mih in AD (21). Zara di
tega mora mo biti paz lji vi pri postav lja nju
diag no ze AD pri bol ni kih s po vi ša ni mi vred -
nost mi celo kup nih IgE ob kli nič ni sli ki
eri tro der mi je in dife ren cial no diag no stič -
no pomi sli ti tudi na FM in SS ter opra vi ti
dodat ne prei ska ve. Histo loš ke ugo to vi tve,
viso ko CD4/CD8-raz mer je v ko ži in pri -
sotnost Sezary je vih celic v pe ri fer ni krvi so
v po moč pri posta vi tvi pra ve diag no ze (21).
Tudi histo pa to loš ka prei ska va kože je pri
bol ni kih s SS na začet ku pogo sto nes pe ci -
fič na in ote žu je zgod njo posta vi tev diag -
noze. Naše mu bol ni ku smo prvič odvze li
biop si jo kož ne spre mem be med dru gim
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bol ni šnič nim zdrav lje njem in histo loš ki
izvid ni bil zna či len za FM ali SS, prav tako
ne izvid, pri dob ljen med tret jim zdrav lje -
njem v bol ni šni ci. Po tem zdrav lje nju smo
ponov no odvze li vzo rec kože in takrat je
izvid govo ril za parap so ria zo, natanč ne je
parap so ria sis in pla ci bus. Sled nja je tesno
pove za na z ek ce ma toid nim sta di jem FM (29).
Četr ti vzo rec kože smo odvze li avgu sta 2012
in šele takrat smo dobi li izvid, ki je govo -
ril za FM. Nato smo s ci to pa to loš ko prei -
ska vo doka za li posa mez ne ati pič ne lim fo -
ci te v vzor cu pove ča ne bez gav ke in 26 %
ati pič nih lim fo ci tov v vzor cu peri fer ne krvi.
Takrat so bile pri bol ni ku pri sot ne tudi kli -
nič ne zna čil no sti, ki defi ni ra jo SS: eri tro der -
mi ja s pru ri tu som in lim fa de no pa ti ja. Tako
smo lah ko tri leta po poja vu prvih eri te ma -
toz nih kož nih spre memb pri bol ni ku posta -
vi li diag no zo SS. V pov preč ju pa od poja -
va prvih kož nih spre memb do posta vi tve
diag no ze pote če sko raj 6 let (14).

Prog no za bol ni kov s SS je sla ba, saj je
5-let no pre ži vet je oce nje no na samo 25 %
(12, 6). Oce na pri ča ko va ne ga pre ži vet ja
bolni ka s FM se raz li ku je gle de na sta dij
bolezni (29). Po štu di ji, ki jo je obja vil Sca -
la s so de lav ci, pa bi prog no zo bol ni kov s SS
lah ko oce ni li gle de na izmer je ne spe ci fič -
ne IgE. Povi ša ni celo kup ni IgE pa so lah -
ko nes pe ci fi čen znak, saj so lah ko pri sot ni
tudi pri dru gih vzro kih za eri tro der mi jo.
Med prvim zdrav lje njem v bol ni šni ci smo
pri našem bol ni ku ugo tav lja li moč no povi -
ša ne vred no sti celo kup nih IgE 763 k E/l, ki
so do dru ge ga spre je ma v bol ni šni co nara -
sle do 1.650 k E/l. Povi ša ni celo kup ni IgE ne
igra jo vlo ge pri prog no zi bol ni kov s SS,
med tem ko naj bi bili povi ša ni spe ci fič ni
IgE bodi si na pre hram be ne ali okolj ske aler -
ge ne pri tem ključ ni in bi jih lah ko upo ra -
bi li kot poka za te lje pre ži vet ja pri bol ni kih
s SS (30). Pri našem bol ni ku smo ugo tav -
lja li pozi tiv ne vbod ne teste na pom lad na
dre ve sa in pozi tiv ne RAST-te ste na beljak,
ribe, pše ni co in ara ši de. Pri bol ni kih s po -
vi ša ni mi spe ci fič ni mi IgE, med kate re spa -

da tudi naš, je media na pre ži vet ja bis tve no
niž ja, 2,9 leta, v pri mer ja vi s ti sti mi brez
povi ša nih spe ci fič nih IgE, 8,9 let (30). Bol -
ni ki s po vi ša ni mi spe ci fič ni mi IgE naj bi
ime li viš je vred no sti CD60+ CD49- CD4+
celic T, ki naj bi prav tako pred stav lja le slab -
ši napo ved ni kaza lec (30).

Cilj zdrav lje nja kož nih T-ce lič nih lim -
fo mov vklju ču je regre si jo kož nih lezij, vzdr -
že va nje ali izbolj ša nje kako vo sti živ lje nja in
podalj ša nje pre ži vet ja bol ni ka (29). Na
žalost se pri FM in SS nobe na izmed tera -
pij, ki so na voljo, ni izka za la za uspe šno pri
podalj še va nju bol ni ko ve ga pre ži vet ja, z iz -
je mo zdrav lje nja z me to trek sa tom (3, 15).
Zdrav lje nje napre do va lih sto penj SS ni stan -
dar di zi ra no in osta ja tera pevt ski izziv (31, 32).
Izmed raz lič nih lokal nih in sistem skih mož -
no sti zdrav lje nja pri izbo ru tera pi je upo šte -
va mo sta rost in kom plian co bol ni ka, sta dij
bolez ni, doseg lji vost tera pi je v do ma čem
oko lju in pre te klo bol ni ko vo zdrav lje nje (31).
Gle de na pri po ro či la evrop skih in slo venskih
smer nic so zdra vi la prve izbi re za zdrav lje -
nje SS ekstra kor po real na foto fo re za, inter -
fe ron alfa, deni lev kin dif ti toks, klo ram bu cil
in pred ni zo lon (16, 13). Zdra vi la dru ge izbi -
re pa so bek sa ro ten, kemo te ra pi ja, alem tu -
zu mab in meto trek sat (16, 13). Ob posta vi tvi
diag no ze je naš bol nik pre je mal lokal no
tera pi jo v ob li ki raz red če nih kor ti ko steroid -
nih mazil. Gle de dodat ne sistem ske tera pi -
je smo se odlo či li za zdrav lje nje s 25 mg
meto trek sa ta i. m. enkrat teden sko. Tera -
pevt ska odlo či tev za zdrav lje nje z me to trek -
sa tom je teme lji la pred vsem na dostop no sti
zdrav lje nja, saj je bol nik želel nada lje va ti
zdrav lje nje v na ši usta no vi, kjer ekstra kor -
po rael ne foto fe re ze ne izva ja mo, prav tako
nima mo last nih izku šenj z upo ra bo preo -
sta lih tera pevt skih mož no sti, ki so na voljo
kot zdra vi la prve izbi re za zdrav lje nje FM
in SS. Dobre last ne izkuš nje pri zdrav lje nju
imun sko pogo je nih kro nič nih vnet nih in
lim fo pro li fe ra tiv nih bolez ni z me to trek sa -
tom, bol ni ko va želja po zdrav lje nju v na ši
usta no vi in poro či la o učin ko vi to sti in var -
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no sti zdrav lje nja SS z me to trek sa tom so
pred stav lja le naj po memb nej še dejav ni ke pri
odlo či tvi o iz bi ri zdrav lje nja.

Me to trek sat se je izka zal za učin ko vi -
to in var no tera pi jo pri zdrav lje nju napre -
do va lih sto penj FM in SS (32). Bol ni ki ga
izred no dobro pre na ša jo, saj so tok sič ni
stran ski učin ki mini mal ni (32, 15). Izbolj -
ša nje sta nja bol ni kov po zdrav lje nju z me -
to trek sa tom se je poka za lo z zmanj ša njem
šte vi la cir ku li ra jo čih Sezary je vih celic v krvi,
izzve ne lost jo lim fa de no pa ti je in eri tro der -
mi je ter več let nim sta bil nim kli nič nim
pote kom (15, 33). Zack heim in Epstein sta
v San Fran cis cu opra vi la štu di jo na 17 bol -
ni kih s SS, ki sta jih v pov preč ju 22 me se -
cev zdra vi la z niz ki mi odmer ki meto trek -
sa ta. Ugo to vi la sta 50 % izbolj ša nje sta nja
pri 35 % bol ni kov in 100 % izbolj ša nje sta -
nja pri 41 % bol ni kov ter zvi ša nje oce nje -

ne stop nje 5-let ne ga pre ži vet ja na 71% (15).
Če uve de na tera pi ja pri našem bol ni ku ne
bo uspe šna, name ra va mo pri če ti zdrav -
ljenje z in ter fe ro nom in ekstra kor po real no
foto fo re zo.

ZaKLJUČEK
SS postav lja izzi ve tako na diag no stič nem
kot tera pevt skem področ ju. Mno go razi skav
je usmer je nih v is ka nje nje go ve etio lo gi je,
hitrej še posta vi tve diag no ze, stan dar di za -
ci jo zdrav lje nja in odkri va nja novih učin ko -
vi tej ših oblik zdrav lje nja s ci ljem izbolj ša ti
pre ži vet je bol ni kov. Namen član ka je opo -
zo ri ti zdrav ni ke raz lič nih spe cial no sti na SS
v upa nju, da bi več kli ni kov dife ren cial no -
diag no stič no pomi sli lo nanj in z zgod njim
odkrit jem bolez ni pris pe va lo k bolj ši prog -
no zi bol ni kov.
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