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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Rzekome chloniaki skory to heterogenna grupa scho-
rzerh definiowana jako fagodne, odczynowe rozrosty limfocytéw T lub B.
Klinicznie i histologicznie zmiany te moga niejednokrotnie naslado-
wacé chloniaki, charakteryzuja si¢ natomiast lagodnym przebiegiem
z tendencja do samoistnego ustepowania. W wiekszosci przypadkow
etiologia schorzenia jest nieznana. Uwaza sie, ze zmiany moga by¢
prowokowane ukaszeniami przez stawonogi, infekcjami (Herpes zo-
ster, Borrelia burgdorferi), tatuazem, urazem, akupunktura, szczepienia-
mi oraz lekami.

Cel pracy. Prezentacja przypadku wspdélistnienia ciezkiego ztozonego
niedoboru odpornosci z rozsianym rzekomym chioniakiem T-komor-
kowym skoéry.

Opis przypadku. U trzyletniej dziewczynki w okresie letnim na sko-
rze twarzy, koniczyn goérnych i dolnych wystapily zmiany guzkowe,
barwy czerwonobrunatnej, ze zluszczaniem powierzchni, ktérym nie
towarzyszyly dolegliwosci subiektywne. Nie reagowaly one na le-
czenie miejscowymi preparatami glikokortykosteroidowymi i prze-
ciwswierzbowymi. Na podstawie badania histopatologicznego sko-
ry, w ktérym stwierdzono obecnosé obfitego nacieku z histiocytow
i limfocytéw T, ustalono rozpoznanie rzekomego chloniaka T-ko-
moérkowego. Jednoczednie z powodu nawracajacych zapaleni ptuc
i oskrzeli oraz przewleklej biegunki pacjentke konsultowano w Cen-
trum Zdrowia Dziecka, gdzie stwierdzono ciezki ztozony niedoboér
odpornosci.

Whioski. Zaprezentowano przypadek trzyletniej dziewczynki z ciez-
kim zloZonym niedoborem odpornoéci, u ktérej rozwinela sie rozsiana
postac chloniaka rzekomego skory z komorek T jako odczyn na ukasze-
nia przez owady. Catkowite wyleczenie pacjentki i przywrécenie funk-
¢ji obronnych organizmu uzyskano dopiero po przeszczepieniu komo-
rek macierzystych krwi.

ABSTRACT

Introduction. Cutaneous pseudolymphomas (CPL) constitute a hete-
rogeneous group of skin disorders, defined as benign lymphocytic
infiltration of the skin. Although pseudolymphomas can mimic B-cell
and T-cell lymphomas, their character is benign with a tendency to
spontaneous remission. In a majority of cases CPL is idiopathic.
However, sometimes it can be provoked by arthropods' bites,
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infections (herpes zoster, Borrelia burgdorferi), tattoos, acupuncture,
trauma, vaccinations, desensitization or medications.

Objective. To present a case of coexistence of severe combined
immunodeficiency with disseminated T-cell pseudolymphoma cutis.

Case report. A 3-year old patient with numerous disseminated nodular
skin lesions localized on the face as well as lower and upper extremities
was treated in our department. The lesions appeared during the
summer, did not cause any symptoms and were resistant to local
therapy with corticosteroids. On the basis of histopathological
examination of the skin biopsy, which revealed dense infiltrates of
histiocytes and T-cells, the diagnosis of T-cell pseudolymphoma was
established. Due to severe, recurrent infections of the respiratory tract
and chronic diarrhoea the patient was consulted in the Children’s
Memorial Health Institute, where after many diagnostic procedures
severe combined immunodeficiency syndrome was recognized.

Conclusions. We present a case of a 3-year old girl with severe
combined immunodeficiency, who developed disseminated cutaneous
T-cell pseudolymphomatous reaction due to insect bites and who
achieved complete remission after hematopoietic stem cell transplantation.

WPROWADZENIE

CEL PRACY

Rzekome chloniaki skéry (ang. cutaneous pseudo-
lymphomas - CPL) stanowia niejednorodna grupe
choréb o réznej etiologii, cechujaca sie odczynowym
rozrostem limfocytow T (CPTL) lub B (CPBL). W ob-
razie histologicznym, a niekiedy réwniez klinicz-
nym, zmiany te przypominaja proces zloéliwy, cha-
rakteryzujg sie jednak tagodnym przebiegiem
i tendencja do samoistnego ustepowania. Zawieraja-
cy domieszke réznych komorek zapalnych naciek
limfocytarny w skérze ma uklad pasmowaty, guzko-
wy lub rozsiany [1-6].

Odréznienie CPTL od chiloniaka wylacznie
na podstawie obrazu histologicznego nie zawsze jest
mozliwe i niekiedy wymaga zastosowania technik
immunotypowania i molekularnego okreslenia klo-
nalnosci komorek. Klonalnoé¢ nie moze by¢ jednak
traktowana jako jednoznaczny marker ztosliwosci,
poniewaz cecha ta moze wystepowac w niektérych
dermatozach zapalnych [2, 6-10]. Istnieja ponadto
chtoniaki o powolnym i stosunkowo fagodnym prze-
biegu, a odréznienie rozrostu lagodnego od zlos-
liwego mozliwe jest dopiero po diuzszej obserwacji
chorego.

Chociaz przyczyny wystgpienia CPL w wiekszo-
ci przypadkow sg nieznane, jako czynniki najcze-
Sciej wywolujace wymienia sie: zakazenie Borrelia
burgdorferi, pétpasiec, zakazenie HIV, tatuaz, uka-
szenia owadoéw, §wierzb, szczepienia, wstrzykniecia
antygenéw odczulajacych, urazy, akupunkture, leki,
a takze fotodermatozy [1, 11-15].

396

Celem pracy jest przedstawienie trzyletniej
dziewczynki z ciezkim niedoborem odpornosci,
u ktérej rzekomy T-komérkowy chioniak skéry wy-
stapit prawdopodobnie jako odczyn na ukaszenia
przez owady.

OPIS PRZYPADKU

Trzyletnia dziewczynka, urodzona z II cigzy, bez
obciazajacego wywiadu rodzinnego, z niepowikta-
nym okresem noworodkowym, zostala przystana do
Kliniki Dermatologicznej na konsultacje z powodu
utrzymujacych sie od 18. miesigca zycia licznych wy-
kwitéw guzkowych o $rednicy nieprzekraczajacej
15 mm, barwy czerwonobrunatnej z nieznacznym
zluszczaniem na powierzchni. Wykwity te byly
zlokalizowane wylacznie na twarzy, konczynach
gornych i dolnych (ryc. 1A., B.) i nie powodowaty
dolegliwosci subiektywnych, a niektére z nich wy-
kazywaly tendencje do bliznowacenia. Z powodu
wystgpienia zmian w okresie letnim, gtéwnie na
odstonietych czesciach ciala, oraz faktu, ze dziecko
mieszka poza miastem, sugerowano, ze zmiany
skorne moga by¢ odczynem na ukaszenia przez
owady.

Dziewczynke leczono miejscowymi preparatami
glikokortykosteroidowymi, po ktérych nie obserwo-
wano poprawy. Podobnie dwukrotnie stosowane
przez lekarza pediatre leczenie przeciwéwierzbowe
nie przynioslo efektu terapeutycznego. W Klinice
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Rycina IA., B. Liczne, ciemnobrunatnej barwy drobne guzki roz-
siane na skorze konczyn, z oszczedzeniem tutowia

Figure IA., B. Numerous dark-brown small papules disseminated
on the skin of extremities, sparing the trunk

pobrano wycinek ze zmian skérnych z podejrzeniem
tagodnej histiocytozy. W badaniu histopatologicz-
nym wykazano w warstwie podnaskérkowej, glow-
nie wokoét drobnych naczyn krwionoénych, obfity
naciek z komorek histiocytarnych z domieszka licz-
nych, drobnych limfocytéw bez cech atypii, wykazu-
jacy minimalny epidermotropizm (ryc. 2.). Badaniem
immunohistochemicznym okreslono nastepujacy
fenotyp limfocytéw: CD20-, CD3+, CD8+> CD4+,
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Rycina 2. Obraz histopatologiczny. Obfity naciek zapalny ztozony
z komérek histiocytarnych i licznych drobnych limfocytéw

Figure 2. Histopathology — dense histiocytic infiltration with numero-
us lymphocytes

Rycina 3. Barwienie immunohistochemiczne. W nacieku liczne
limfocyty CD3 +

Figure 3. Immunohistochemical staining. Numerous CD3+
lymphocytes

CD30-, CD1a- (ryc. 3.). Wysunieto wniosek, ze caloé¢
obrazu mikroskopowego przemawia za rozpozna-
niem chioniaka rzekomego skéry T-komérkowego.

Z powodu nawracajacych zapaleni ptuc i oskrzeli,
przewleklej biegunki, wrzodziejacych zapaleri jamy
ustnej oraz zaburzen odzywienia, po konsultacji z le-
karzem pediatra, dziewczynke skierowano do Cen-
trum Zdrowia Dziecka (CZD) w celu diagnostyki
ewentualnego niedoboru odpornosci. W CZD
stwierdzono limfopenie bez eozynofilii. Poziom IgG
byt zwiekszony z zaburzeniami dystrybucji w pod-
klasach, poziom IgA byt obnizony, nie bylo produk-
cji swoistych przeciwcial. Ocena odpornosci komor-
kowej wykazata malg liczbe limfocytéw T i B,
zwiekszona liczbe komérek NK oraz gleboko zabu-
rzona odpowiedz limfocytéw T w tescie stymulacji
mitogenami. Stwierdzono ponadto czynne zakaze-
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Rycina 4. Na skérze konczyn liczne, delikatne blizenki powstate
po ustapieniu zmian skérnych
Figure 4. Numerous subtle scars after healing of skin lesions

nie wirusem cytomegalii (CMV) oraz grzybem
Aspergillus.

W badaniach obrazowych wykazano cechy $réd-
migzszowego zapalenia pluc, powiekszone wezly
chlonne w $rédpiersiu i jamie brzusznej. W powtor-
nie wykonanej biopsji ze zmian skérnych stwierdzo-
no w skoérze wlasciwej i tkance podskérnej ogniska
nacieku zapalnego z tendencja do tworzenia ziarni-
niakéw. Naciek zapalny miat charakter mieszanoko-
morkowy i zloZzony byt z histiocytow i limfocytow.
W populagji tych ostatnich przewazaly limfocyty
T-cytotoksyczne, limfocyty T-pomocnicze byly
mniej liczne, a najmniej byto limfocytéw B. Zdaniem
patomorfologa, obraz taki moze odpowiadaé¢ zabu-
rzonej odpowiedzi immunologicznej na nieznany
patogen u pacjenta z niedomogg immunologiczna.
Wykluczono ponadto histiocytoze oraz zlodliwy roz-
rost nowotworowy. Do podobnych wnioskéw do-
prowadzity réwniez wyniki badania bioptatu szpiku.

Na podstawie obrazu klinicznego i badan dodat-
kowych u dziecka rozpoznano ciezki zlozony niedo-
bér odpornosci (ang. severe combined immunodefi-
ciency - SCID), okredlony poczatkowo jako zespot
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Omenna. Ze wzgledu na brak mutacji w genach
RAGI1/2 oraz IL-7 RA oraz brak typowej dla tego ze-
spolu erytrodemii, wykluczono zespét Omenna i typ
niedoboru pozostat blizej nieokreslony. W terapii za-
stosowano wiele lekéw przeciwbakteryjnych, ze
wzgledu na zakazenie CMV - gancyklowir, nato-
miast ze wzgledu na zakazenie grzybicze - wratiko-
nazol.

Po wykluczeniu procesu nowotworowego i rozpo-
znaniu SCID, rozpoczeto procedure przygotowania
do przeszczepu macierzystych komoérek krwiotwor-
czych. Wiaczono leczenie immunosupresyjne cyklo-
sporyng A (dawka poczatkowa 60 mg/dobe) i pred-
nizonem (15 mg/dobe) oraz rozpoczeto substytucje
preparatami immunoglobulin. Po przeprowadzeniu
kondycjonowania (busulfan, cyklofosfamid, globuli-
na antytymocytarna) przetoczono dziecku alloge-
niczne komorki macierzyste z krwi obwodowej
od niespokrewnionego dawcy.

Okres po transplantacji byl bardzo burzliwy i po-
wiklany wystgpieniem objawéw odrzucania prze-
szczepu, takich jak: wysoka nieinfekcyjna goraczka,
zmiany na skorze typu rash, nacieki i zmiany zasto-
inowe w plucach, spadki ci$nienia, hipotermia i ma-
sywne obrzeki obwodowe, okredlonych jako engraft-
ment syndrome [16]. Doszlo réwniez do reaktywacji
zakazenia CMV. Dziecko przeszlo skuteczne leczenie
na oddziale intensywnej terapii, gdzie stosowano do-
pamineg, steroidy, antybiotyki, leki przeciwgrzybicze
oraz cyklosporyne. Terapie tym ostatnim lekiem
w dawce 20 mg/ dobe kontynuowano przez 6 miesie-
cy po przeszczepie. Przed rokiem dziewczynke po-
nownie konsultowano w Klinice Dermatologii, gdzie
stwierdzono catkowite ustgpienie zmian skérnych,
po ktérych pozostaty zanikowe blizenki (ryc. 4.).

Obecnie dziewczynka, ktéra ma 6 lat, czuje sie
dobrze i nie choruje czesciej niz inne dzieci.

OMOWIENIE

U trzyletniego dziecka z SCID rozpoznano rozsia-
na posta¢ chioniaka rzekomego T-komoérkowego
skory. Do grupy CPTL zalicza sie: limfoidalne osut-
ki polekowe, zmiany limfoidalne w przebiegu wy-
prysku kontaktowego, przewlekly odczyn guzkowy
po ukaszeniu przez stawonogi, $wierzb guzkowy,
actinic reticuloid oraz, zdaniem czesci autoréw, papu-
losis lymphomatoides [1-3, 6, 8].

Obecnos¢ na skorze u opisywanego dziecka dtu-
go utrzymujacych sie licznych czerwonobrunatnych
guzkow nasuwala przypuszczenie, ze majg one cha-
rakter $wierzbu guzkowego. Uwzgledniajac jednak
fakt, ze w rodzinie $wierzb nie wystepowal, a zmia-
ny skérne byly zlokalizowane wylacznie na odsto-
nietych czesciach ciala (twarz, koriczyny) z pominie-
ciem tutowia i wystapily w porze letniej, autorzy
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niniejszego opracowania byli sklonni uzna¢, Ze sa
one wyrazem przewleklego odczynu guzkowego
po ukaszeniu przez stawonogi, tj. opdZnionej reakgcji
nadwrazliwoéci na antygeny owadow [3].

W badaniu histopatologicznym w skérze i tkance
podskornej stwierdzono obfity naciek zapalny skta-
dajacy sie z histiocytéw i limfocytéw bez cech atypii,
z tendencja do tworzenia ziarniniakéw. Limfocyty
wykazywaty fenotyp komorek T z przewaga komoé-
rek CD8+ nad CD4+. Znamienny jest fakt, ze domi-
nacja limfocytéw T CD8+ cechuje zmiany skérne
przypominajace ziarniniak grzybiasty u chorych
z zespolem nabytego uposledzenia odpornosci [17].
Podobny obraz immunohistochemiczny z przewaga
limfocytéw cytotoksycznych nad limfocytami po-
mocniczymi obserwowano w przypadku $wierzbu
guzkowego u chorego w zaawansowanym stadium
ziarnicy zlosliwej [11]. Mozna wiec przypuszczaé, ze
stwierdzona przez autoréw przewaga limfocytéow T
CD8+ nad T CD4+ wigzala sie z ciezkim niedoborem
odpornosci, jaki wystepowal u dziecka. Odczyn
CD30, ktory jest typowy dla papulosis lymphomatoides
[2, 18, 19], w omawianym przypadku byt ujemny,
podobnie jak w odczynach po ukaszeniu stawono-
gow [8], co - zdaniem niektérych autoréw [20] - po-
zwala odr6zni¢ te dwie jednostki chorobowe.

Wykwity guzkowe na skérze dziecka utrzymy-
waly sie przez kilkanascie miesiecy, mimo stosowa-
nego leczenia miejscowego (masci kortykosteroido-
we, leki przeciwswierzbowe) i ogdlnoustrojowego.
Opornosé zmian skérnych na stosowane preparaty
prawdopodobnie wigzala si¢ z wystepowaniem
u dziecka glebokich zaburzeni immunologicznych,
typowych dla zespotu SCID [21]. Wlasciwie zastoso-
wane leczenie - przeszczep komorek macierzystych
krwi - doprowadzilo w ciggu 6 miesiecy do przy-
wrécenia funkcji obronnych organizmu i catkowite-
go ustapienia zmian guzkowych na skérze dziecka.
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