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Zgodnie z klasyfikacja WHO-EORTC, termin ,ziarniniak grzybiasty” (myco-
sis fungoides — MF), obejmujacy okoto 50% wszystkich chloniakéw pierwotnych
skory (cutaneous T-cell lymphoma - CTCL), powinien by¢ stosowany tylko w od-
niesieniu do klasycznych przypadkéw opisanych przez Aliberta-Bazina, cechu-
jacych sie charakterystyczng ewolucja objawow, poczawszy od zmian rumienio-
wych, poprzez nacieki i guzy, do uogdlnienia procesu rozrostowego z zajeciem
weztow chlonnych oraz narzadéw wewnetrznych (przewdd pokarmowy, pluca,
watroba, $ledziona i inne).

Za rozpoznaniem ME zgodnie z Willemze i wsp. [258], przemawiaja:

1. Zmiany skorne, ktore nie sg jednorodne ze wzgledu na mnogos¢ odmian

i trojfazowy przebieg choroby; w MF wyroznia sie:

a. okres wstepny (stadium praemycoticum), w ktérym wystepuja mato
charakterystyczne zmiany rumieniowe, rumieniowo-ztuszczajace, wy-
pryskowate, tuszczycowate lub zanik pstry naczyniasty skory (poikilo-
dermia atrophicans vasculare), ktory moze trwac wiele lat [194];

b. okres naciekowy (stadium infiltrativum), w ktérym dominuja pta-
skie nacieki w obrebie zmian rumieniowych, szerzace si¢ obwodowo
w sposéb pelzakowaty lub wystepujace w skorze klinicznie niezmie-
nionej, w postaci réznoksztattnych, plasko-wyniostych ognisk: okra-
glych, owalnych, obraczkowatych badz fukowatego ksztattu;
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c. okres guzowaty (stadium tumeriforme), charakteryzujacy si¢ obecno-
$cia w obrebie naciekéw lub skéry klinicznie niezmienionej kopula-
sto-wyniostych, sinoczerwonych guzéw, ktére wykazuja tendencje do
wrzodzenia; objawy wszystkich stadiéw MF moga wystepowac jedno-
cze$nie u tego samego chorego [151].

2. Swiad pojawiajacy sie czesto juz w okresie wstepnym, nasilajacy sie w mia-
re postepu choroby.

3. Przewlekly przebieg.

4. Dobry stan ogélny we wczesnych stadiach choroby [39, 71, 84, 105,

137].

Spotyka sie posta¢ pierwotnie guzowatg MF, varietas inversa, dawniej mycosis
fungoides demblée. W tej postaci guzy maja tendencje do szybkiego wzrostu i roz-
padu, a przebieg choroby jest zblizony do przebiegu miesaka. Zdarza si¢ tez, ze
po wystapieniu guzéw pojawiaja sie roznopostaciowe wykwity typowe dla okresu
wstepnego i naciekowego MF lub erytrodermia. W tych przypadkach mamy do
czynienia z tzw. odwrdceniem okreséw przebiegu choroby.

Sredni wiek pacjentéw w chwili rozpoznania MF wynosi 55-60 lat, jednak cho-
roba moze rozpoczac si¢ takze wczesniej, nawet u dzieci [195]. Stosunek mezczyzn
do kobiet wynosi 1,6:1. W chwili rozpoznania choroby wiekszos¢ pacjentow z MF
ma wylacznie zmiany skorne, z czego u 5,8% stwierdza si¢ powigkszone wezly
chlonne, jednak bez cech histologicznych chloniaka [241]. Przezycie 5-letnie u pa-
cjentow z MF w stadium guzowatym wynosi 42%, natomiast w przypadku zajecia
procesem nowotworowym weziéw chlonnych - tylko 20% [258].

W spektrum tej jednostki chorobowej wyrézniano wiele odmian, w tym naj-
czedciej wystepujaca — MF z towarzyszaca mucynozg mieszkowa [78]. Te od-
miane choroby obserwowano gléwnie w dojrzalym i starszym wieku [167]. Moze
ona wystepowa¢ réowniez u dzieci [101]. Nadal nie wyjasniono, czy tzw. fagodna
mucynoza mieszkowa moze przerodzic si¢ w ziarniniaka grzybiastego, czy tez obie
te choroby wspdlistnieja od poczatku. Opisywano przypadki pacjentdw z tzw. ty-
sieniem mucynowym (alopecia mucinosa), u ktérych doszlo do rozwoju chtoniaka
[207]. Zgodnie z klasyfikacja WHO-EORTC, ta odmiana ziarniniaka jest zalicza-
na do MF typu folikulotropowego, ze wzgledu na naciek oszcz¢dzajacy naskorek,
a zajmujacy mieszki wlosowe, gléwnie okolicy glowy i karku, gdzie zmiany maja
posta¢ miekkich i naciekowych ognisk wylysienia [78, 101, 207].

Tylko w czgsci przypadkow MF z zajeciem mieszkow wlosowych obserwowano
zwyrodnienie mucynowe; przypadki bez zwyrodnienia mucynowego zwane sg pi-
lotropowa odmiang MF. Mezczyzni zapadajg na t¢ odmiane czesciej niz kobiety.
Swiad jest tu czesto bardziej nasilony niz w innych przypadkach MF i koreluje
z progresja choroby. Czesto obserwowane sg wtorne infekcje bakteryjne; 5-letnie
przezycie oceniono na 70-80% przypadkéw. Rokowanie jest znacznie gorsze niz
w okresie rumieniowym i naciekowym MF ograniczonym do mniej niz 10% po-
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wierzchni skory i niz w stadium rumieniowym i naciekowym obejmujacym po-
nad 10% powierzchni skory [258].

Opisano tez odmiany MF z przebarwieniami i odbarwieniami skéry, odmia-
ne pecherzows [261] oraz pecherzykowa [150]. Spotyka sie pojedyncze przypadki
MF o nietypowym obrazie klinicznym, np. typu keratosis lichenoides chronica [12]
czy lichen planus [217], a takze posta¢ brodawkujaca, hiperkeratotyczng, krostko-
w3, luszczycopodobna, typu acanthosis nigricans oraz ograniczona do dloni i stop
[151].

Ze wzgledu na obecno$¢ w nacieku komorek T, podobnych do komoérek lim-
focytarnych wystepujacych w ME do niedawna za odmiang ziarniniaka uwazano
siatkowice pagetoidalng (pagetoid reticulosis), przebiegajaca z wolno powigk-
szajacymi sie ogniskami tuszczycopodobnymi lub hiperkeratotycznymi, obejmu-
jacymi gléwnie konczyny dolne. Wyodrebniono dwa podtypy tej choroby: zlo-
kalizowana (typ Woringera-Koloppa) i rozsiana (typ Ketrona-Goodmana)
[261]. Zgodnie z klasyfikacja WHO-EORTC, tylko odmiana Woringera-Kollopa
jest klasyczna siatkowica pagetoidalng, ktdrg mozna zaliczy¢ do chtoniakéw o ni-
skim stopniu zlosliwosci. Natomiast posta¢ rozsiang Ketrona-Goodmana mozna
zakwalifikowa¢ do nastepujacych jednostek: pierwotnie skorny chloniak epider-
motropowy z komdrek CD8* o agresywnym przebiegu oraz pierwotnie skorny
chloniak z komdrek T y6 lub MF w stadium guzowatym [29, 152, 259]. W typo-
wej siatkowicy pagetoidalnej (typ Woringera-Koloppa) nie obserwowano nigdy
komorek Sezaryego we krwi, zajecia narzagdéw wewnetrznych ani nie opisywano
zgonow spowodowanych tg choroba.

Niezmiernie rzadkg odmiang MF jest ziarniniakowe zwiotczenie skory (gra-
nulomatous slack skin - GSS), charakteryzujace si¢ wolno rozrastajacymi sie
faldami skory w obrebie pach i pachwin, z powodu ziarniniakowych naciekéw
z nowotworowych komorek T [127]. Przebieg tej choroby jest z reguty fagodny
i gtéwnie dotyczy ona mezczyzn [243]. U jednej trzeciej pacjentow z GSS opisy-
wano wspolistnienie choroby Hodgkina badz klasycznej postaci MF [53, 127, 242,
261].

Pierwotne chloniaki skory z komérek T CD30* stanowig okoto 30% wszyst-
kich CTCL. Do grupy tej naleza: pierwotnie skorny chioniak anaplastyczny wiel-
kokomdrkowy (cutaneous anaplastic large cell lympohma — C-ALCL), papulosis
lymphomatoides (lymphomatoid papulosis — LyP) i odmiany z pogranicza - tzw.
borderline, czyli przypadki, w ktérych kryteria kliniczno-morfologiczne nie po-
zwalajg na jednoznaczne zakwalifikowanie ich do odpowiednich typéw CTCL.
Z reguly dalsza obserwacja kliniczna pozwala jednak na rozpoznanie w tych przy-
padkach C-ALCL lub LyP [26, 193]. Chloniaki tej grupy cechuje z reguly fagodny
i wieloletni przebieg. Choruja gtéwnie osoby doroste. Stosunek kobiet do mez-
czyzn wynosi 1:2-3 [23, 136, 151]. W wigkszosci przypadkéw sa to guzy i guzki,
czasem wrzodziejace, zlokalizowane czgsto w jednej okolicy ciala. W 25% przy-
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