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ÖSSZEFOGLALÁS

A primer cutan T-sejtes lymphomák (CTCL) egy súlyos 
klinikai megjelenési formája az erythrodermával, nyirok-
csomó- és vérérintettséggel járó Sézary szindróma. Ret-
rospektív adatbázis-alapú vizsgálatunkban a Semmelweis 
Egyetem Bőr-, Nemikórtani és Bőronkológiai Klinikán 
2016.01.01-2022.06.30. között észlelt, diagnosztizált és 
kezelt 23 Sézary szindrómában szenvedő beteg, 8 nő és 15 
férfi anyagát tekintettük át. 

A betegek medián követési ideje 42 (6-167) hónap volt. 
Kórlefolyás szerint 17,4% komplett remisszióba került, 
30,4% parciális remissziót ért el, 13 %-uk állapota stabil 
maradt, míg progressziót 39,1% esetén láttunk. 

A leggyakrabban alkalmazott terápiás entitások az ext-
racorporalis photopheresis (95,6%), a bexaroten (52,2%), 
methotrexat (43,5%) és az acitretin (34,8%) kezelés voltak. 

Az Sézary szindróma diagnosztizálása, kezelése jelen-
tős kihívást jelent. Minden erythroderma esetén javasolt 
szövettani mintavétel, CTCL igazolódása esetén a TNMB-
besorolához szükséges vizsgálatok elvégzése. A betegség 
korai szakaszában fontos a hozzáférés a bőrre irányuló 
(fénykezelés, radioterápia) és immunmoduláns sziszté-
más kezelésekhez (ECP, retinoidok, MTX,), ugyanakkor a 
progressziót mutató betegek ellátásában elengedhetetlen 
az együttműködés hematológiai, őssejt-transzplantációs 
centrummal.
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SUMMARY

Sézary syndrome is a primary cutaneous T-cell lymphoma 
(CTCL) with severe clinical manifestations characterized 
by erythroderma, lymph node and blood involvement. 
In our retrospective database-based study we reviewed 
data of 23 patients (8 women and 15 men) diagnosed and 
treated with Sézary syndrome at our Indtitute from 1st 
January 2016 to 30th June 2022. 

The median follow-up time of patients was 42 (6-167) 
months. According to the course of the disease, 17.4% of 
patients went into complete remission, 30.4% achieved 
partial remission, 13% remained stable, while progression 
was seen in 39.1% of the cases.

The most frequently used therapeutic entities were extra
corporeal photopheresis (95.6%), bexarotene (52.2%), 
methotrexate (43.5%) and acitretine (34.8%).

The diagnosis and treatment of Sézary syndrome  
remains a significant challenge. In all cases of erythro
derma, histological sampling is recommended, and if CTCL 
is confirmed, staging examinations for TNMB classification 
should be performed. In the early stages of the disease,  
access to skin-directed therapies (phototherapy, radio
therapy) and immunomodulatory systemic treatments 
(ECP, retinoids, MTX) is crucial, while cooperation with 
hematological and stem cell transplantation centers is es-
sential in the care of patients showing progression. 
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iparosodottságának mértéke között, felhívva a figyelmet 
környezeti faktorok esetleges szerepére (7, 8). 

A Sézary szindróma legmarkánsabb klinikai tünete az 
erythroderma, amelyről a bőrfelület több mint 80%-át érin-
tő erythema fennállásakor beszélhetünk. Az erythroder-
más betegek diagnosztizálása és menedzsmentje komoly 
kihívás a bőrgyógyászok számára, mert a felnőttkorban ki-
alakuló erythroderma hátterében a cutan lymphomán kívül 
többféle kórfolyamat is állhat (9-13).

SS diagnózisának felállításához az erythrodermás 
bőr szövettani, immunhisztokémiai vizsgálata mellett a 
perifériás vér áramlási cytometriás vizsgálata, a nyirok-
csomó- és viscerális érintettég megítélését szolgáló kép-
alkotó vizsgálatok és a bőr-, vér-, nyirokcsomó-mintákból 
klonalitás meghatározása szükséges molekuláris genetikai 
(TCR génátrendeződés) vizsgálattal (1, 2, 16-18). Vérérin-
tettég nélkül, vagy határérték alatti keringő lymphomasejt-
szám esetén a folyamat erythrodermás mycosis fungoides 
variánsként diagnosztizálható (9-12). A TNMB besorolás 
alapján a Sézary-szindróma T4 N2-3 M0 B2 CTCL-ként 
definiálható (19-22). 

Anyag – módszer

Célunk az intézetünkben SS-val kezelt betegek demográfiai 
összetételének, a kórlefolyásnak és a terápiás gyakorlatnak ismer-
tetése valamint a nemzetközi adatokkal történő összevetése volt. 

Betegek és módszerek
Retrospektív adatbázis-alapú vizsgálatunkban a Semmel-

weis Egyetem Bőr-, Nemikórtani és Bőronkológiai Klinikán 
2016.01.01-2022.06.30. között észlelt, diagnosztizált és kezelt 23 
SS-ban szenvedő beteg anyagát tekintettük át. Forrásként a Sem-
melweis Egyetem kórházinformatikai rendszeréből (Medsol) és 
az Elektronikus Egészségügyi Szolgáltatás Térben (EESzT) hoz-
záférhető dokumentumokat használtuk fel. Minden beteg eseté-
ben áttekintettük az évek során elvégzett, morfológiai és immun-
hisztokémiai leírást tartalmazó szövettani leleteket, képalkotó 
vizsgálatok eredményeit, az áramlási-cytometriás leleteket és az 
esetleges csontvelő-, illetve nyirokcsomó-biopsziából származó 
leleteket, valamint a bőrből, perifériás vérből, esetlegesen egyéb 
mintákból elvégzett molekuláris genetikai vizsgálatok eredmé-
nyeit. A betegek többségének diagnózisát a Semmelweis Egye-
tem Patológiai és Kísérleti Rákkutató Intézet Hematopatológiai 
Munkacsoportjának munkatársai állították fel. Más intézmény-
ben készült szövettani lelettel érkező betegek mindegyikénél 
történt ismételt mintavétel. A  diagnózis felállításánál az ISCL/
EORTC kritériumokat vettük alapul (1, 2, 11, 16, 17, 21, 22). 

A  non-Hodgkin lymphoma k.m.n. (C8590), mycosis fun-
goides (C8400), Sézary szindróma (C8410) diagnózissal klini-
kánkon észlelt betegek közül kiválogattuk azon, intézetünkben, 
vagy társklinikákkal együtt kezelt 23 beteget, akiknél a szövetta-
ni vizsgálat MF/SS diagnózisát állította fel az erythroderma hát-
terében és a B2-stádiumnak megfelelő vérérintettéget mutattak. 
A nyirokcsomó-státusz klinikai, képalkotó vizsgálattal és szövet-
tani mintavétellel történő megítélése nem volt minden betegben 
fellelhető, emiatt az N2-3 stádiumot nem szabtuk a beválogatás 
feltételéül.

Rövidítések jegyzéke
alloSCT	 allogenic stem cell transplantation (allogén őssejt-

átültetés)	
BV	 brentuximab-vedotin	
CHOP	 Cyclophosphamid, doxorubicin, vincristin, predni-

solon polikemoterápia
CLIPi	 Cutaneous Lymphoma International Prognostic in-

dex
CLIC	 Cutaneous Lymphoma International Consortium
CR	 komplett remisszió
CTCL	 cutan T-sejtes lymphoma
ECP	 extracorporalis photopheresis
EESzT	 Elektronikus Egészségügyi Szolgáltatási Tér
EORTC	 European Organization for Research and Treat-

ment of Cancer
ESHAP	 Etoposid, methylprednisolon, cytarabin, cysplatin 

polikemoterápia
ESMO	 European Society for Medical Oncology
IFN:	 interferon
KT	 kemoterápia
LCT	 large cell transformation (nagysejtes transzformá-

ció)
LDH	 laktát dehidrogenáz enzim
MSWAT	 Modified Severity-Weighted Assessment Tool
MTX	 methotrexat
NbUVB	 narrow band (keskeny hullámhossz-spektrumú) 

ultraibolya-B fénykezelés
PCL	 primer cutan lymphoma
PCR	 polymerase chain reaction (polimeráz láncreakció)
PD	 progresszív betegség
PR	 parciális remisszió
PROCLIPI	 PROspective Cutaneous Lymphoma International 

Prognostic Index
PTCL-NOS	 perifériás T-sejtes lymphoma – másként nem osz-

tályozható
PUVA	 Psoralen + ultraibolya-A fénykezelés
RTG	 Röntgen
RT	 radioterápia
SD	 stabil betegség
TCR	 T-sejt receptor
TSEBT	 total skin electron beam therapy (teljes bőrfelület 

elektronsugár kezelése)
WHO	 World Health Organization

Primer cutan lymphomának (PCL) azon lymphopro-
liferatív megbetegedéseket nevezzük, amelyek a tünetek 
észleléskor és az azt követő ½ évben nem járnak szisz-
témás érintettséggel. A  betegségcsoport klasszifikációja 
(WHO-EORTC, 2018) ide sorolja a bőr mellett vér- és nyi-
rokcsomóérintettséggel járó Sézary szindrómát (SS) is (1). 

Hazai epidemiológiai adatok nem állnak rendelkezés-
re, de nemzetközi vizsgálatok az incidencia és prevalencia 
növekedését észlelték mycosis fungoides (MF) és még ki-
fejezettebben SS esetében. Hollandiában 2000-2019 kö-
zött 0,19-ről 0,46/100000-re növekedett az MF, 0,013-ról 
0,075-re az SS incidenciája (2, 3), Finnországban 1998-
2016 között MF esetén 2,04-ről 5,38/100 000-re nőtt a pre-
valencia, míg SS esetén ez változás 0,16-0,36/100 000 volt 
(4). Az Amerikai Egyesült Államokban 2000-2018 között 
MF esetében évente átlagosan 1,34%-kal, SS esetén éven-
te 3,83%-kal növekedett az incidencia. (5,6) Emellett ös�-
szefüggést észleltek az incidencia-növekedés és az régió 
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A  diagnózisig eltelt idő mediánja 14 (6-144) hónap, 
nők esetén 19 hónap (3-60), férfiaknál 13 hónap (6-144) 
volt (1. táblázat, 1. ábra, 2. ábra).

22 beteg esetén a betegség kezdetén IVA1, 1 beteg ese-
tén IVA2 (4. sz. beteg) betegségstádium volt megállapítha-
tó. A betegséglefolyás során további 2 (7., 23. sz.) betegnél 
(összesen 13%) igazolódott szövettanilag N3 nyirokcso-
móérintettég és 1 betegnél (4,3%) viscerális propagáció 
(9. sz. beteg).

A szövettani jellemzők közül a rossz prognosztikai ér-
tékkel bíró nagysejtes transzformációt 2 betegünknél de-
tektáltuk. Egyikük elvesztésében ez egyértelműen szerepet 
játszott, míg a másik beteg stabilan remisszióban van mi-
nimális reziduális bőrtünettel. Bőrből kimutatott klonalitás 
(52,2%-a) esetén valamivel gyakoribb a progresszív lefo-
lyás (klonális: 41,7%, nem-klonális: 36,4%), és jelentősen 

A klinikum, kezelés, kórlefolyás megítélésére a klinikai doku-
mentációt használtuk. A vizsgálatból a 6 hónapnál rövidebb ideig 
követett betegek adatait kizártuk. A beteg utolsó megjelenése utáni 
történésekről, a beteg szem elől vesztésének okáról kevés esetben 
találtunk pontos információt. Ez fokozottan igaz volt a COVID-19 
pandémia időszakában a gondozás alól kikerült betegekre.

Eredmények

Demográfiai adatok, stádiumbeosztás

A vizsgálatban szereplő 23 beteg 34,8%-a nő (8 beteg), 
65,2%-a férfi volt (15 beteg). A nő:férfi arány 1:1,87 volt. 
Az átlagéletkor a tünetek jelentkezésekor 62 (medián 62, 
34-82) év, nők esetében 71 év (medián 71 év, 59-82), a fér-
fiaknál 57 év (medián 61 év, 34-80) volt (1. ábra). 

No Nem Kor TD LCT LDH ↑ Klón  
bőr

Klón 
vér

Sézary 
sejt (G/l)

Terá-
piás 

vonal

Lefo-
lyás

Köve-
tés Él Exit.

SS
Exit. 
egyéb

Elve-
szett

1 N 59 24 + 18,0 7 PD 94 +

2 N 60 60 + + 1,0 6 SD 148 +

3 N 68 10 + + 20,5 4 PR 47 +

4 N 68 0 + 12,0 4 PR 23 +

5 N 74 13 + + 1,0 2 CR 42 +

6 N 75 28 1,8 2 PD 40 +

7 N 81 12 + + 5,0 4 PR 17 +

8 N 82 24 + 2,1 3 PR 22 +

9 F 34 0 + + 1,2 7 PD 13 +

10 F 42 12 1,2 6 SD 57 +

11 F 46 9 + 23,0 2 PD 24 +

12 F 47 120 + + 1,5 3 PD 26 +

13 F 48 6 + + + 13,2 4 CR 117 +

14 F 49 60 + + 3,8 7 PR 167 +

15 F 50 27 + + 1,0 4 PR 34 +

16 F 61 14 + + 2,0 3 CR 122 +

17 F 61 8 + + + 1,1 7 PD 114 +

18 F 62 8 + + 1,7 2 CR 53 +

19 F 62 15 + 1,1 2 PD 49 +

20 F 66 72 + 1,7 1 SD 6 +

21 F 67 144 + + 5,5 3 PD 58 +

22 F 79 10 + + 5,5 3 PR 21 +

23 F 80 6 + + + 1,1 2 PD 13 +

1. táblázat
Sézary szindrómával gondozott betegek 

N: nő, F: férfi, TD: diagnózisig eltelt idő (hónap), LCT: nagysejtes transzformáció, 
LDH ↑: tejsav-dehidrogenáz emelkedés, Klón: igazolt monoklonalitás
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a bőrérintettség mSWAT szerinti értékeléséhez, sem kép-
alkotó vagy laboratóriumi vizsgálatok eredményéhez nem 
kötöttük a lefolyási csoportba sorolást.

Az onkológiai vizsgálatoknál szokványos túlélési időt 
(OS) adathiány miatt nem tudtunk számolni. Ehelyett a 
betegút végpontjának az utolsó regisztrált megjelenést te-
kintettük, bár a betegek elmaradását nem csak a betegség 
miatti elhalálozás, de más betegségek megjelenése, eset-
leg javulás, gyógyulás, illetve nem egészségügyi faktorok 
is okozhatták. A követési idő nagyon nagy szórást muta-
tott (1-167 hónap). A medián követési idő nők esetében 41 
(17-148), férfiak esetén 49 (6-167) hónap volt. 

A gondozás során a betegek 17,4 %-a komplett remis�-
szióba került, 30,4% parciális remisszót ért el, 13 %-uk 

nagyobb a lymphoma-specifikus halálozás aránya (50% 
vs. 9%).

A  magas koncentrációjú (≥5 G/L) Sézary-sejttel ren-
delkező betegeink esetében (8 beteg) kedvezőtlen beteg-
séglefolyást láttunk. Kezelésre ezen betegek fele nem 
reagált, és a SS-val kapcsolatos elhalálozás is 50% volt. 
A  rutinszerűen elvégzett LDH vizsgálat a hagyományos 
cut-off érték mellett nem volt alkalmas prognosztikai cso-
portok elkülönítésére: normális LDH-értéket mutató 6 be-
teg kórfolyamatából 4 progresszív volt (66,7%), 2 beteg 
hunyt el a betegség miatt (33,3%). Emelkedett LDH esetén 
(17 beteg) a progresszió és halálozás aránya 29,4% volt.

A betegség lefolyásának értékelése (CR/PR/SD/PD) a 
klinikus kórlapba rögzített véleménye alapján történt. Sem 
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1. ábra 
Sézary szindrómával gondozott betegek koreloszlása
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2. ábra 
Sézary szindrómával gondozott betegek diagnózisig eltelt és követési ideje betegenként, nemenként



BVSZ 2023. 99.1. 70–78.

74

is szerepet kapott. Utóbbit 2 beteg monoterápiában (1., 
14. sz betegek), 4 beteg (15., 17., 22., 23. sz. beteg) ben-
damustinnal kombinációban kapta. 2 beteg gemcitabin, 
1 bendamustin monokemoterápiában részesült (2. vonal-
tól). 2 beteg kapott chlorambucil+methylprednisolon ke-
zelést. Egy betegnél más centrumban CHOP-val kezdték 
a kezelést, és egy kemorezisztens beteg több vonalban ré-
szesült cytotoxikus kezelésben (gemcitabin, ESHAP, HD 
MTX, cytarabin). 2 férfibeteg esetében történt allogén ős-
sejtátültetés.

Megbeszélés

Betegeink kor- és nembeli eloszlása megfelel a nemzet-
közi tapasztalatoknak (23, 24). Vizsgálatunkban a medián 
életkor 62 év volt, Quaglino és munkatársai által vizsgált 
előrehaladott (IIB-IVB) MF/SS-ban szenvedő 853 fős be-
tegpopulációban 64 év, míg Miyashiro által vizsgált eryth-
rodermás beteganyagban SS-val diagnosztizált betegek 
medián életkora 62,5 év volt. Betegeink közt a nők életko-
ra volt magasabb (71 vs. 61 év). A nő:férfi arány betegeink 
közt 1:1,87 volt, a fenti tanulmányokban ezt 1:1,61-nek, il-
letve 1:1,41-nek találták. Ez alátámasztja, hogy a férfi nem 
fokozott kockázatot jelent a súlyos betegség kialakulása 
szempontjából (25-28).

A  diagnózisig eltelt idő mediánja 14 (6-144) hónap 
volt, ami pontosan megfelel a PROCLIPI vizsgálatban ta-
pasztalt értéknek (28). Ez jelentősen rövidebb, mint amit 
korai MF esetén tapasztaltak (36 hónap). Ugyanakkor vol-
tak betegek, akik bőrtünetek 5 évnél (5 beteg), vagy akár 
10 évnél régebbre visszanyúló (2 beteg) fennállásáról szá-
moltak be. 

Vannak arra vonatkozó adatok, hogy az erythroder-
ma jellege prognosztikai szempontból jelentőséggel bír-
hat. Roccuzzo és mtsai a következő stádiumokra osztják 
az erythrodermát: E0: suberythroderma (foltok, plakkok), 

állapota stabil maradt, míg progressziót 39,1% esetén lát-
tunk. A 23 betegből 9 áll jelenleg is gondozás alatt, a be-
tegség következtében 7 beteget (30,4%) vesztettünk el, 2 
beteg egyéb okból (pneumonia és colitis) hunyt el. 7 beteg 
esetében az utolsó megjelenés utáni történésekről nincs 
pontos dokumentáció.

Kezelési gyakorlat

Betegeink gondozása során a kezelési vonalak medián-
ja 3 (1-7) volt. A kezelések megoszlása vonalankénti bon-
tásban a 3. ábrán látható.

A  bőrre irányuló kezelések (SDT) között a lokális 
emolliens és kortikoszteroid externák használatát nem 
vizsgáltuk, mert azokat szinte mindegyik beteg alkalmazta 
átmeneti vagy kiegészítő kezelésként. SDT közül betege-
inknél a fénykezelés (nbUVB, PUVA) illetve radioterápia 
(felületi lágy RTG kezelés, TSEB kezelés) alkalmazását 
vizsgáltuk. Fénykezelés többnyire az első vonalakban (1-
2. vonalban 2, illetve 3 kezelés) történt, 1 beteg a 2. és 
6. kezelési vonalban is kapott fénykezelést. Radioterápiás 
eljárások közül 1 beteg részesült TSEB kezelésben, 1 be-
teg pedig palliatív felületi irradiációt kapott (2. ill. 6. ke-
zelésként). 

A kezdeti kezelési vonalakban a domináns eljárás az 
ECP volt (1. vonal: 12 beteg (52,2%), 2. vonal: 7 beteg 
(30,4%)). Betegségkarrierje során 22 beteg kapott ECP-
kezelést (95,6%). 

A farmakotenipifban retinoidokat alkalmaztunk leg-
gyakrabban. Acitretint 1. vonalban 6 beteg (26,1%), 
2. vonalban 4 beteg (17,4%), összesen 9 beteg (34,8%), 
míg bexarotent 2. vonaltól összesen 12 beteg (52,2%) ka-
pott. 10 beteg (43,5%) kapott methotrexatot. amely szinte 
mindegyik terápiás vonalban alkalmazásra került. Inter-
feront összesen 6 beteg kapott (26,1%). 7 CD30 pozitív 
betegségben szenvedő beteg esetén brentuximab vedotin 
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tiek mellett tartalmazza a bexarotent, a mogamulizumabot 
és az Európában nem hozzáférhető HDAC-inhibitorokat. 
(36) (2. táblázat) A SS-ban szenvedő betegeink többsége 
ECP (52,2%) illetve acitretin (26,1%) kezelésben része-
sült. Az acitretin könnyű hozzáférhetősége miatt gyakran 
használt gyógyszer, jól kombinálható fénykezeléssel (Re-
PUVA). Az interferon-alfa-2a piacról való eltűnésével a 
hatóanyag alkalmazása csökkent. Szükség esetén pegilált 
formában adható (peginterferon-alfa-2a). Az MTX szintén 
kiszámítható mellékhatásprofilja, könnyű hozzáférhetősé-
ge miatt kedvelt terápia. Kumulatív toxicitásával számolni 
kell hosszú betegkövetés esetén. 

Az ajánlások alapján másodvonalban monokemoterá-
pia (gemcitabin v liposzomális doxorubicin), kombinált 
kemoterápia, alacsony dózisú alemtuzumab vagy allo-
gén őssejtátültetés jön szóba. A tengerentúli ajánlásokban 
megjelenik a PD-1 gátló pembrolizumab is. Klinikánk 
gyakorlatában a 2. vonaltól ECP mellett a bexaroten és 
MTX kezelés volt a leggyakoribb (52,2-43,5%). A bexa-
roten mellékhatás-spektruma miatt jelenthet problémát, 
ugyanakkor a jól reagáló betegek körében a hosszú távú 
betegségkontroll kiváló eszköze. Szintén 2. vonalban je-
lenik meg a 2018-óta CTCL indikációval is bíró brentuxi-
mab vedotin (30,4%). 

Magas kockázatú IV. stádiumú betegség esetén (IVA2, 
IVB) első vonalban is javasolt kemoterápia (gemcitabin 
vagy liposzomális doxorubicin, illetve CD30-ellenes an-
titest-toxin konjugátum (brentuximab vedotin). A másod-
vonalbeli terápiák között a kombinált kemoterápia, ős-
sejt-traszplantációt szerepel, illetve itt is megjelenik az 
alemtuzumab és mogamulizumab (NCCN). Kemoterápiák 
közül gemcitabin mellett az együttműködő hematológiai 
centrumban bendamustin monokemoterápia, bendamus-
tin+brentuximab–vedotin kombináció a gyakorlat. Sajnos 
mogamulizumab adására intézetünkben még nem volt le-
hetőség.

Az allogén őssejt-átültetésnek MF/SS kezelésében az 
első vonalbeli terápiára nem reagáló, és az eljárásra alkal-
mas állapotban lévő betegek kezelésében van szerepe. Egy 
részről ez az egyetlen eljárás, mely a gyógyulás lehetősé-
gét kínálja (PFS: 36%, OS: 59%), másrészt magas a relap-
szus-arány (25-61%) és a transzplantációval kapcsolatos 
mortalitás (22-36%). (38, 39) Betegeink közül egy férfi 
stabilan komplett remisszióban van az alloSCT óta, má-
sik férfibetegünk bőrtünetei a transzplantáció után részben 
recidiváltak.

A jövőben előrelépést jelentő új terápiákról magyarul 
is olvashatunk összefoglalót (40).

A Sézary szindrómában szenvedő betegek életminősé-
gét talán leginkább befolyásoló panasz a pruritus. Ennek 
felmérése, kezelése, monitorozása kiemelt jelentőséggel 
bír, melyről részletes tájékoztatást kaphatunk Jakab és 
munkatársai összefoglalójából. (41). Saját gyakorlatunk-
ban a nem-szedáló és szedáló antihisztaminok mellett 
fénykezeléssel, esetenként amitryptilin, gabapentin/prega-
balin illetve off-label engedély birtokában aprepitant adá-
sával próbáljuk uralni a viszketést. 

E1: erythematosus erythroderma, E2: infiltratív erythro-
derma, E3: melanoderma. 144 betegen vizsgálták a klini-
kai kép progresszióját, és különbséget találtak a stádiumok 
közt a túlélés tekintetében (29). 

A szövettani jellemzők közül a bőrből kimutatott klo-
nalitás mellett a keringésben megjelenő magas (>5 G/L) 
Sézary-sejt szám volt kapcsolatba hozható a kedvezőtlen 
betegséglefolyással és az emelkedett lymphoma-specifi-
kus halálozással.

Az irodalomban felvetett biomarkerek, mint a T-plas-
tin, Twist, KIR3DL2, NKp46, Tox, miRNS meghatározá-
sa sajnos még nem a rutindiagnosztika része. (30) A vizs-
gálat alatt álló biomarkereket Csányi és munkatársai 
ismertették (31).

Az általunk vizsgált kohorszban a medián követési 
idő 42 (6-167) hónap volt, ami jelentősen hosszabb, mint 
Quaglino és mtsai (20,7 hónap), illetve mint Myashiro és 
mtsai (14,1 (7,3-33,9) által leírt túlélési idő (23, 24).

Kezelési gyakorlat összehasonlítása 
az irodalmi adatokkal

A SS-ban kuratív kezelés nem ismert, minden terápia 
palliatívnak tekinthető, melynek célja a beteg tüneteinek 
javítása, az életminőség növelése, az immunkompetencia 
megőrzése, a progresszió lassítása és így a túlélés meg-
növelése. A SS-ban szenvedő betegek ellátása során bőr-
re irányuló kezelések és szisztémásan ható farmakológiai 
kezelések alkalmazhatók. A kezelések önmagukban is, de 
gyakrabban kombináltan alkalmazhatóak. A betegségcso-
portra jellemző a nem kielégő terápiás eredmény, néha a 
mellékhatások miatti terápiaváltás, így a kezelési vonalak 
magas száma. Bár a terápiás döntést nemzetközileg elfo-
gadott irányelvek alapján hozza meg az klinikus, a terápia 
során mégis számos egyéb szempont mérlegelésére van 
szükség (32-34). Saját anyagunkban 7-ig regisztráltuk a 
kezelési vonalakat. Ezek mediánja 3 (1-7+) volt. 

Saját gyakorlatunkban a bőrre irányuló eljárások közül 
a fototerápia SS kezelésében kisebb szerephez jut, mint I-
III stádiumú MF-es betegek esetén. Radioterápiát 1. vo-
nalban nem alkalmaztunk, az palliációként alacsony N-és 
B-stádium esetén javasolható többedik vonalban (SRT és 
TSEBT is). 

A bőrre irányuló kezelések között a lokális emolliens 
és szükség esetén kortikoszteroid externák nem elkerül-
hetőek a szubjektív panaszok enyhítése, a barrier-funkció 
megtartása érdekében, akárcsak a megfelelő antiszeptikus 
lokális kezelés a bőr Staphylococcus aureus kolonizáció-
jának megelőzése szempontjából (35, 36). A klórmetin gél 
az erythroderma kezelésében nem játszik szerepet.

A jelenleg ismert irányelveket a III-IV. stádiumú MF/
SS kezelésére az 2. táblázat mutatja be. Az ESMO és 
EORTC ajánlások alapján SS esetén 1. vonalban ECP ja-
vasolt önmagában vagy interferonnal, retinoiddal kombi-
nálva. Esetenként interferon és fotokemoterápia (PUVA), 
chlorambucil+prednisolon vagy alacsony dózisú MTX 
választható. (34) Az NCCN javaslata első vonalban a fen-
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ESMO MF St. III SS IV A2/IVB
1. vonal •	SDT ±  retinoidok, IFN α

•	ECP± IFN±retinoidok alacsony 
dózisú MTX

•	ECP ±  IFN α ±  retinoidok
•	 IFN ±  PUVA
•	Chlorambucil + prednisolon
•	Alacsony dózisú MTX

•	Gemcitabin
•	Doxorubicin
•	Brentuximab-vedotin

2. vonal •	TSEB •	Gemcitabin
•	Liposzomális doxorubicin
•	Kombinált kemoterápia
•	Alacsony dózisú alemtuzumab 
•	Allo-SCT

•	Kombinált kemoterápia
•	Allo-SCT

EORTC MF St. III SS IVA2/IVB
1. vonal •	SDT ±  retinoidok, IFN α

•	ECP ± IFN α ± retinoidok
•	Alacsony dózisú MTX
•	TSEB

•	ECP 
•	Chlorambucil + prednisolon
•	ECP/PUVA ± IFN α ± retinoidok
•	Alacsony dózisú MTX

•	Monokemoterápia
• Gemcitabin 
• Liposzomális doxorubicin

•	Polikemoterápia (CHOP, -szerű) 
•	Radioterápia
•	Alemtuzumab 
•	Allo-SCT

2. vonal •	Monokemoterápia
• Gemcitabin 
• Liposzomális doxorubicin

•	Allo-SCT

•	Monokemoterápia
• Gemcitabin 
• Liposzomális doxorubicin

•	Polikemoterápia (CHOP, -szerű) 
•	Alemtuzumab 
•	Allo-SCT

NCCN St. III MF SS (<5 G/l) SS (>5 G/l)IV MF IVA2, IVB
Preferált SDT + Szisztémás kezelések

•	Bexaroten
•	Brentuximab-vedotin 
•	ECP 
•	 IFN α
•	MTX 
•	Mogamulizumab 
•	Romidepsin

Kombinált terápia: 
•	ECP + IFN α /Retinoid
•	Fototh. + IFN/Retinoid 
•	Fototh + ECP
•	Retinoid + IFN

SDT + Szisztémás kezelések
•	 Bexaroten 
•	 ECP 
•	 IFN α
•	 MTX 
•	 Mogamulizumab 
•	 Romidepsin
•	 Vorinostat

Kombinált terápia: 
•	ECP + IFN α ±/ Retinoid
•	Fototh.+ IFN/Retinoid 
•	Fototh.+ ECP
•	Retinoid + IFN α

SDT + Szisztémás kezelések
•	Mogamulizumab 
•	Romidepsin

Kombinált terápia: 
•	Fototh.+ ECP
•	Fototh.+ IFN/Retinoid 
•	ECP + IFN α ±/ Retinoid
•	Retinoid + IFN α

Szisztémás kezelés + RT
•	Brentuximab-vedotin
•	Gemcitabin
•	Liposzomális doxorubicin
•	Pralatrexate
•	Romidepsin

Ajánlott •	Vorinostat SDT + Szisztémás kezelések
•	Alemtuzumab
•	Brentuximab-vedotin
•	Gemcitabin
•	Liposzomális  doxorubicin
•	Pembrolizumab
•	Pralatrexate

SDT + Szisztémás kezelések
•	Alemtuzumab
•	Bexarotene
•	Brentuximab-vedotin
•	ECP
•	Gemcitabin
•	 IFN α 
•	Liposzomális doxorubicin
•	MTX
•	Pembrolizumab
•	Pralatrexate
•	Vorinostat

•	Mogamulizumab 
•	Polikemoterápia

Hasznos SDT + Szisztémás kezelések
•	Acitretin
•	Alemtuzumab
•	Gemcitabin
•	 IFN γ-1b
•	 Isotretinoin
•	Liposzomális doxorubicin
•	Pembrolizumab
•	Pralatrexate

Bőrre irányuló kezelések 
•	Fototh.
•	TSEBT

SDT + Szisztémás kezelések
•	Acitretin
•	 IFN γ-1b
•	 Isotretinoin

SDT + Szisztémás kezelések
•	Acitretin
•	 IFN γ-1b
•	 Isotretinoin

MF-LCT
•	Brentuximab vedotin
•	Gemcitabin
•	Liposzomális 

doxorubicin
•	Pralatrexate 
•	Romidepsin
•	Polikemiterápia
•	Pembrolizumab

2. táblázat 
MFSS terápiás ajánlások

MF: mycosis fungoides, SS: Sézary szindróma, SDT: skin directed therapies (bőrre irányuló kezelések), IFN: interferon, ECP: 
extracorporalis photopheresis, MTX: methrotrexat, TSEBT: total skin electron beam therapy (teljes bőrfelület elektronsugár 

kezelése), PUVA: Psoralen+ultraibolya A-fénykezelés, Allo-SCT: allogenic stem-cell transplantation (allogén őssejt-átültetés), 
RT: radioterápia, LCT: large cell transformation (nagysejtes transzformáció)
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Megbeszélés

Az erythrodermával jelentkező beteg diagnózisának 
felállítása, a beteg ellátása továbbra is jelentős kihívást je-
lent. Fontos, hogy ilyen betegnél mindig történjen szövet-
tani mintavétel, ha szükséges, több alkalommal is. (39, 40) 
A kezdeti vizsgálat részét képezi a nyirokcsomó-régiók fi-
zikális vizsgálata, a beteg általános állapotának felmérése. 
CTCL igazolódása esetén a perifériás vér vizsgálata áram-
lási cytometriával, a nyirokcsomórégiók értékelése kép-
alkotó vizsgálattal (preferált a CT, PET-CT), klinikailag 
megnagyobbodott nyirokcsomók core-biopsziás vizsgála-
ta javasolt/szükséges. Magas rizikójú betegek esetén he-
matológiai konzílium, cytotoxicus kezelés, alkalmas beteg 
esetén alloSCT megfontolása szükséges. 

A szisztémás kezelések palettája széles. A terápia meg-
választását a szakmai irányelvek mellett befolyásolja a 
gyógyszer toxicitása, hozzáférhetősége, finanszírozása. Az 
ECP kiemelt szereppel bír a SS-ban szenvedő betegek el-
látásában. A kevéssé toxikus eljárást gyengébb erőállapotú 
betegek is jól tolerálják. Megfelelő ütemezéssel kombinál-
ható immunmoduláns (IFNa, bexaroten, alacsony dózisú 
MTX) és cytotoxicus (chlorambucil+prednisolon) keze-
léssel is. Nagy előrelépést jelentett a CD30+ betegek ke-
zelésében a brentuximab-vedotin CTCL indikációban tör-
ténő jóváhagyása. A kezelés során fontos a mellékhatások 
monitorozása. 

Fontos minden erythrodermás beteg követése, még ak-
kor is, ha a kezdeti vizsgálatok során nem született meg 
lymphoproliferatív betegség diagnózisa. Lényeges a tüne-
ti kezelés, a megfelelő viszketéscsillapítás, lokális kezelés 
biztosítása és a pszichés szupportáció.
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