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KoZny lymfom - prirucka pre pacientov

1. Uvod

Rozsah publikacie

Tato publikacia sltuzi ako prirucka pre ludi postihnutych koznym (alebo kutannym) lymfémom. Je to
doplnena, upravena a skratena verzia informacii a materialov, ktoré pévodne vytvorili iné organizacie,
najma Nadacia pre kutanny lymfém so sidlom v USA, a taktieZ organizacia Lymphoma Action so
sidlom v Spojenom kralovstve. Cielom je vytvorit Standardnu, dostupnu a univerzalnu prirucku, ktora

je k dispozicii na pouZzivanie a preklad do viacerych jazykov v celej Eurépe.

Tato prirucka bude uzitocna kdekolvek na svete, Citatelia vSak musia mat na pamati, ze je urcena
najma na poufzitie v eurépskom kontexte. Citatelia v Eurépe vedia, Ze sa systémy zdravotnej
starostlivosti a diagnostika, lieCba a starostlivost v jednotlivych krajinach liSia. Okrem toho
organizacia Lymphoma Coalition Europe poskytla pévodné zdrojové materialy a texty s obsahom
vychadzajucim z eurdpskeho kontextu. Rozsah tejto publikacie vSak neumoznuje venovat sa situacii
v kazdej europskej krajine. Tato publikacia sa zaobera koznym lymfémom vo vSeobecnosti vratane
pristupu k zdravotnej starostlivosti a vyuzivania lieCebnych a zdravotnych postupov, ktoré sa moézu v

jednotlivych krajinach lisit.

Niektoré lieCebné postupy mdzu byt v niektorych krajinach sucastou beznej starostlivosti a v inych
nie. Niektoré méZu byt dostupné v ramci klinického skdsania alebo programov pouzitia
neregistrovanych liekov v nevyhnutnych pripadoch, kym iné nemusia byt v sicasnosti v Europe
vobec schvalené na pouzitie. Podobne su v pripade liekov a prostriedkov na oSetrenie pokozky
uvedenych v tejto publikacii podla moznosti pouzité generické (vSeobecné) nazvy, pricom je uvedeny
aj nazov zndmej znacky. Citatelia musia mat na paméti, Ze nazvy znaciek sa mézu v jednotlivych

krajinach lisit.

DalSie informécie o dostupnosti lie¢by vdm poskytnd miestne alebo vnitrostatne organizacie
poskytujuce podporu pre pacientov s lymfémom alebo rakovinou krvi alebo organizacia Lymfémova

koalicia.
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Co je kozny (kutanny) lymfém

Lymfém je nadorové ochorenie, ktoré zacina v bunkach nazyvanych lymfocyty tvoriacich stcast nasho
imunitného systému. Lymfocyty sa bezne nachadzaju v lymfatickych uzlinach. Nachadzaju sa aj v

inom lymfoidnom tkanive, napriklad v slezine, crevach a pokozke.

The lymphatic system

Neck (cervical)
lymph nodes

Thymus

Lymph vessels
e Diaphragm
(muscle that
separates the
chest from the
abdomen)

Armpit (axillary)
lymph nodes

Spleen

Groin (inguinal)

lymph nodes Lives

Obrazok: Lymfaticky systém (lymfatické cievy a lymfatické uzliny s zobrazené zelenou farbou)
(Reprodukované so stihlasom organizacie Lymphoma Action)

The Lymphatic system Lymfaticky systém

Neck (cervical) lymph nodes Lymfatické uzliny na krku (cervikalne)
Lymph vessels Lymfatické cievy

Armpit (axillary) lymph nodes Lymfatické uzliny v podpazusi (axilarne)
Groin (inguinal) lymph nodes Lymfatické uzliny v slabinach (inguinaine)
Thymus Detska Zlaza (tymus)
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Diaphragm (muscle that separates Branica (sval, ktory oddeluje hrudnu
the chest from the abdomen) a brusnu dutinu)

Spleen Slezina

Liver Pecen

Ak zacnu lymfocyty nekontrolovane rast alebo po beznom obdobi Zivotnosti neodumrd, mézu sa
hromadit a tvorit nadorové zhluky buniek. To je lymféom. Ak sa lymfém zacne tvorit v lymfocytoch v

kozi, nazyva sa ,kutanny”, o znamena ,kozny" lymfém.

Kozné lymfémy su zriedkavé. Rocne sa vyskytni odhadom u 1 zo 100 000 osdb v zapadnych
krajinach. Aj ked su kozné lymfomy formou nadorového ochorenia, v mnohych pripadoch rastu
velmi pomaly a nemaju vplyv na o¢akavanu dizku Zivota. Spravaju sa skor ako dlhodobé (chronické)

koZné ochorenie, nez ako nadoroveé ochorenie.

Lymfdm, ktory zacne rast na inom mieste, napriklad v lymfatickych uzlinach, a potom sa rozsiri do
koZze, nie je kozny lymfém. Nazvy jednotlivych druhov nadorovych ochoreni sa odvodzuji od typu
buniek, ktoré su zasiahnuté a v ktorych nador zacal rast, nie od miest, kde sa pripadne rozsiril. Ak
ma pacientka napriklad rakovinu prsnika, ktora sa rozsiri do lymfatickej uzliny alebo do kosti, je to

stale rakovina prsnika, nie lymfém ani rakovina kosti.

Typy lymfomu

Je vela réznych typov koZzného lymfému. Podobne ako pri vietkych formach lymfémov je potrebné
vediet, aky mate podtyp, a pouzit o najkonkrétnejSi nazov, aby ste rozumeli prislusnému priebehu
lieCby, vedeli, Co mate oCakavat a aké su pripadné vysledky, a mohli si vyhladat konkrétne

informacie a podporu vhodnu pre dany podtyp. Nezabudnite sa spytat lekara na konkrétny podtyp

vasho lymfému, aby ste mali k dispozicii najaktualnejSie a najpresnejsie informacie.
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Diagnostika a liecba

Diagnostika koZnych lymfémov je Casto problematicka, pretoze sa vyvijaju pomaly a podobaju sa skdr
na koZné ochorenie, napriklad ekzém alebo psoriazu. U niektorych ludi méZze trvat roky, kym sa u nich
diagnostikuje kozny lymfém. Nastastie v pripade vacsiny tychto lymfémov nie je liecba v rannom

Stadiu rozhodujuca a dobre reaguju na rozne dostupné lieCebné postupy.

Je taktieZ ddlezité vediet, Ze kozny lymfém nie je prenosny - nie je to infekcia a nemdze sa preniest na

druhého c¢loveka

Ako pouzivat tito publikaciu

V dal3ej Casti prirucky najdete tieto témy:
* typy koZného lymfému
» stanovenie diagndzy a Stadia
* Uloha zdravotnickych pracovnikov
« druhy liecby a ako sa na ne pripravit
+ vedlajSie ucinky lieCby
* prehlad rozdielov v pripade deti a mladych ludi s koznym lymfémom
* starostlivost o pokozku,

« sexualita

Na konci prirucky najdete slovnik kld€ovych lekarskych pojmov, ktoré su pouZité v tomto

texte.



KoZny lymfom - prirucka pre pacientov

Upozornenie

Tieto informacie sa nemaju pouZzivat na ucely samodiagnostiky, samoliecby ani ako alternativa k
lekarskej starostlivosti. Ak mate nejaké otazky, ktoré vyplynu z informacii uvedenych v tejto prirucke,
obratte sa na svojho lekara alebo zdravotného poradcu. Ak mate podozrenie, Ze male lymfém,

bezodkladne vyhladajte odbornu pomoc.

Informacie o Lymfomovej koalicii

Neziskova organizacia Lymfémova koalicia sa sformovala v roku 2002 a bola zaregistrovana v roku
2010 s vyslovnym ciefom poskytnut podporu organizaciam pacientov s lymfémom po celom svete a
vytvorit komunitu, v ramci ktorej by sa mohli navzajom podporovat v Usili zabezpedit pre pacientov s
lymfémom ¢o najlepsiu starostlivost a podporu. Ulohou Lymfémovej koalicie je zabezpetit, aby bol
celosvetovo k dispozicii dostatok informacif pre pacientske organizacie a pacientov s lymfomom,
pricom poskytuje vzdelavanie, informacie a zastupovanie. Organizacie pacientov s lymfémom
pocitovali potrebu centralneho zdroja konzistentnych a spolahlivych aktualnych informacii, ako aj
zdielania zdrojov, osvedcenych postupoyv, zasad a stratégii. Lymfomova koalicia zdruzuje 76
pacientskych organizacif z 50 krajin. Ulohou koalicie je sliZit ako celosvetovy zdroj faktov a
Statistickych udajov o lymfémoch, zvySovat informovanost o lymfémoch a porozumenie tejto

problematike a vytvarat kapacity pre nové a existujlice skupiny v tejto oblasti.
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2. Typy kozného alebo kutanneho lymfom
Uvod

Su dva typy lymfocytov: B-lymfocyty (B-bunky) a T-lymfocyty (T-bunky). Kazdy z nich pini v
imunitnom systéme inG Ulohu. KoZné lymfémy sa méZu vyvinut bud z T-buniek, alebo z Bbuniek,

takZe kozné lymfémy sa delia do dvoch velkych skupin:: typy koZzného lymfému

* KoZné T-bunkové lymfémy, CTCL (z angl. cutaneous T-cell ymphoma) su najbeznejsi typ
kozného lymfému. Lymfémy CTCL su Casto zaCervenané a suché, podobne ako vyrazka pri ekzéme,
a mo6Zu postihnat velkd cast tela.

* KoZné B-bunkové lymfémy, CBCL (z angl. cutaneous B-cell lymphoma) CastejSie vytvaraju v koZi

hrcky, obvykle na jednom alebo dvoch miestach na tele.

Podla usmerneni Eurdpskej spolocnosti pre lekarsku onkolégiu v oblasti klinickej praxe, ktoré sa
tykaju kozného lymfému (vydané v juni 2018), tvoria v zapadnom svete lymfémy CTCL priblizne 75
az 80 % vSetkych primarnych koznych lymféomov (pricom najbeZnejsi typ je mycosis fungoides (MF))
a lymfomy CBCL 20 az 25 %. V inych Castiach sveta sa vSak tieto pomery odliSuju. V juhovychodnej
Azii su, napriklad, v porovnan{ so zdpadnymi krajinami ovela beznejsie iné typy lymfémov CTCL ako

MF a lymfémy CBCL sa vyskytuju podstatne menej casto.

Kozné T-bunkové lymfomy (CTCL)

Dva najdoleZitejSie typy lymfémov CTCL su:
* mycosis fungoides (MF)

+ Sézaryho syndrom (SS)

Dalsie formy lymfému CTCL su:

* primarne kozné CD30-pozitivne (CD30+) T-lymfoproliferativne ochorenia

* podkozny (subkutanny) lymfém z T-buniek podobny panikulitide

+ extranodalny lymfém z NK/T-buniek, nosovy typ (velmi zriedkavy v zapadnych krajinach, ale
Castej$i v Azii a strednej a juznej Amerike)

« primarny kozny periférny lymfém z T-buniek, blizSie neurceny.
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Vacdsina lymfémov CTCL st indolentné (t. j. chronické) lymfomy - st nevyliecitelné, ale mozno ich

liecit a obvykle nie su Zivot ohrozujuce.

V lymféme CTCL sa zhubné (maligne) T-bunky dostavaju do hornych vrstiev koZze, kde sp&sobuiju
vyrazku, ktora je zakladom diagnostiky. Lymfém CTCL sa hiekedy nespravne oznacuje ako rakovina
koZe, pretoze postihuje koZu, ale toto pouZitie vyrazu ,rakovina koZe" je nepresné. Rakovina koZe
oznacuje nadoroveé ochorenia, ktoré sa vyvinuli z inych,

nelymfoidnych buniek koze vratane buniek pokozky (o vedie k vzniku karcinému

skvamoéznych buniek) a pigmentovych buniek alebo melanocytov (¢o vedie k vzniku

melanému).

Klasicky mycosis fungoides (MF)

Mycosis fungoides (MF) je najCastejSia forma lymfomu CTCL. Je to indolentny typ s pomalym,
chronickym priebehom, ktory sa vyvija mnoho rokov alebo desatroci a velmi €asto sa nerozsiri mimo
koZe. Postupom casu moze v priblizne 10 % pripadov dojst k rozsireniu mimo koze. U vacsiny ludi sa
vyskytuje klasicka forma MF, ale je aj niekolko zriedkavejSich foriem. Vela pacientov vedie normalny

Zivot, pricom podstupuju liecbu, a ustipenie priznakov (remisia) u niektorych pretrvava dlhy cas.

Lymfém MF sa moze vyskytnut kdekolvek na tele, ale najcastejSie vznika v oblastiach, ktoré chrani
pred sinkom odev. Klasicka forma MF obvykle zacne vo forme nepravidelnych, ovalnych alebo
prstencovych (anularnych) suchych alebo Supinatych Skvin (obvykle plochych a bezfarebnych alebo
bledych). Skvrny sa spravaju rézne - nahle sa strécaju, zostavaju v rovnakom tvare a velkosti alebo
sa postupne zvacsuji. M6Zu sa vytvorit kdekolvek na tele, ale vo vSeobecnosti sa vyskytuju na trupe

alebo sedacej Casti.

Mo6Zu mat aj formu zhrubnutych alebo mierne vyvySenych oblasti koZe, nazyvané plaky, ktoré mézu
svrbiet a niekedy sa na nich tvoria vredy (praskajuce alebo mokvajuce). Vyskytuju sa na sedacej Casti
alebo v zahyboch koZe a mo6Zu viest k strate ochlpenia v prislusnych oblastiach. V zriedkavych
pripadoch sa méZu objavit vacsie uzly alebo hrée, nazyvané tumory, ktoré sa mézu zmenit na vred

alebo m6Zzu mokvat a boliet.

U velmi malého poctu ludi sa méze rozvinut erytroderma, kedy cela pokozka zacervena, zhrubne a

je bolestiva
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Aj ked sa mozu vsetky tieto typy lézif vyskytnat sicasne, u vacsiny ludi, ktori trpeli tymto ochorenim
vela rokov, sa vyskytol len jeden alebo dva typy Iézii, vo vSeobecnosti Skvrny a plaky (pozrite si
fotografiu).

Aj ked je lymfém MF vo vSeobecnosti indolentné, chronické ochorenie, jeho priebeh u jednotlivych
pacientov nie je mozné predvidat. MoZe byt pomaly, rychly alebo staticky. U vacSiny pacientov sa
prejavia len priznaky na koZi bez zavaznych komplikacii. Priblizne u 10 % sa bude ochorenie vyvijat
so zavaznymi komplikaciami. Na rozdiel od typov rakoviny koZe, najma melanému, lymfém MF sa

takmer nikdy nesiri do uzlin a vndtornych organov a nie su viditelné znaky vyrazného 3irenia v koZi.
Zriedkavejsie formy mycosis fungoides
Okrem klasickych foriem mycosis fungoides su tri iné, zriedkavejSie formy, ktoré sa spravaju trochu

inak a pod mikroskopom vyzeraju inak:
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* Folikulotropny mycosis fungoides, ktory postihuje najma vlasové vacky (folikuly). Obvykle sa
vyskytuje na hlave a krku a méze spdsobit vypadavanie vlasov. MéZe ho tvorit len jedna Skvrna,
jeden plak alebo tumor, ale u vacsiny ludi ich je viacero. M6Zzu sa vytvorit malé cysty alebo upchat
pory. Upchaté poéry sa niekedy nazyvaju komedony (uhry) alebo milie (pupienky) a vyzeraju ako biele
vriedky na pokozke. Pri tomto type koZzného lymfomu nie je lokalne aplikovana liecba, napriklad
psoralén a ultrafialové Ziarenie pasma A (PUVA) a chemoterapeutické masti, velmi Uc¢inna. Ako liecba
sa navrhuje celotelové oZiarenie koZe nizkoenergetickymi elektrénmi, lieCba PUVA v kombinacii s
retinoidnymi liekmi, interferén alebo radioterapia.

* Pagetoidna retikuléza (Woringerova-Koloppova choroba) sa obvykle prejavuje ako ojedinely
Supinaty plak, casto na ruke alebo nohe. Nikdy sa nesiri mimo koZe. M6Ze sa lieCit chirurgicky alebo
radioterapiou s nizkymi davkami.

* Granulomatézna volna koZa (GSS) je mimoriadne zriedkava forma mycosis fungoides.
Vytvaraju sa volhé zahyby koze v podpazusi a slabinach. Pre tento typ lymfomu CTCL nie je Ziadna
schvalena Standardna lieCba. Navrhnuta moze byt chirurgicka liecba, PUVA, krémy so steroidmi

alebo interferoén.

DalSie informacie o lietbe su uvedené v 5. Easti tejto prirucky.

Sézaryho syndrom (SS)

Sézaryho syndrom je menej bezny, ale agresivnejsi typ lymfomu CTCL, ktory je blizky lymfému MF,
ale prejavuje sa velmi vyraznym svrbenim, celkovym zacervenanim tela (erytroderma), intenzivnym
odlupovanim pokoZzky a ¢asto stratou vlasov. Ludom so Sézaryho syndromom sa pocas noci
odlupuje velké mnozstvo pokozky a rano mozu najst na postelnej bielizni mnozstvo odlupenych
Supin. Mo6Zu taktieZ pocitovat Unavu, mat horucku a zvacSené uzliny. Zhubné (maligne) T-bunky,

ktoré sa nachadzaju v kozi, su pritomné aj v krvi.

Sézaryho syndrém je jediny typ lymfému CTCL, ktory vZdy postihuje koZu aj krv. KoZza mbze byt
horuca, bolestiva, extrémne svrbiva, niekedy sa na nej tvoria Skvrny alebo je zaCervenana. Obvykle
sa z koZe uvolnuje priezracna tekutina. Ludia €asto pocituju chlad, pretozZe cez pokozku unika

mnozstvo tepla. Priznaky moézu dalej zahfnat zmeny vzhladu nechtov, viasov alebo ocnych viecok.
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Primarne kozné CD30-pozitivne lymfoproliferativne ochorenia (PCCD30+LPD)

Su dva hlavné typy tychto ochoreni, ktoré tvoria takmer jednu tretinu vietkych diagnostikovanych
lymfémov CTCL:

* lymfomatoidna papuléza (LyP)

* primarny kozny anaplasticky velkobunkovy lymfém (PCALCL)

V oboch typoch sa na povrchu abnormalnych lymfocytov nachadza protein CD30. Obe ochorenia
dobre reaguju na lieCbu a maju velmi dobrd prognoézu s prezivanim 10 rokov v 100 % pripadov LyP a
90 % pripadov PCALCL.

Lymfomatoidnd papuloza (LyP)

Lymfomatoidna papul6za (LyP) sa prejavuje malymi Cervenohnedymi hrckami a pupencami
(papulami) na koZi, ktoré sa objavuji a samé miznu. Lézie bud nie su citlivé, alebo svrbia a bolia,
pricom kolobeh ich vyskytu a miznutia trva 2 az 3 mesiace. M6Zu sa objavovat pravidelne s castym
opakovanim alebo mdzu zmiznut na dlhsi Cas a potom sa znovu objavit. Ako spustac ich vyskytu sa

¢asto uvadza stres.

Ochorenie LyP je obvykle klasifikované ako nezhubné alebo ako predchodca CTCL (t. j. priblizne u 1
z 20 0sdb s ochorenim LyP sa neskoér vyvinie dalsi lymfém, ako su PCALCL, MF alebo Hodgkinov

lymfém), aj ked niektori odbornici uvadzaju, Ze ide o lymfom CTCL velmi nizkeho stupna.

Ochorenie mé6ze prepuknut kedykolvek v Zivote - od ranného detstva az po stredny vek, pricom
postihuje rovnako muzov aj Zeny. Ukazuje sa, Ze u 0s0b s Ciernou pokozkou sa vyskytuje

zriedkavejsie ako v inych rasovych skupinach.

Primdrny koZny anaplasticky velkobunkovy lymfém (PCALCL)

Primarny kozny anaplasticky velkobunkovy lymfém (PCALCL) je indolentny pomaly rastaci typ
lymfému CTCL s charakteristickymi crtami, ako su jednotlivé alebo poCetné vyvySené zaCervenané
kozné lézie a uzly, na ktorych sa obvykle netvori chrasta a maju tendenciu menit sa na vredy. Tieto
lézie sa mo6zu vytvorit kdekolvek na tele a rast velmi pomaly, takze m6zu byt na tele velmi dlho, kym

sa stanovi diagnoéza.
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Zriedkavé typy kozného lymfomu z T-buniek

Existuje niekolko zriedkavych typov lymfomu CTCL vratane tychto:

* PodkoZny lymfom z T-buniek podobny panikulitide (SPTCL) rastie pomaly a mdZe sa
vyskytnut v ktoromkolvek veku. Medzi pacientmi mierne prevazuju zeny. Zacina sa tvorit v tukovej
vrstve koZe, tesne pod povrchom. M&Zu sa vyskytovat jednotlivé alebo pocetné plaky alebo uzly,
Casto na nohach. MéZu sa vyskytovat dalSie vSeobecné priznaky, napriklad horucky, nizke hodnoty
krvnych parametrov a Ubytok hmotnosti. Tento stav dobre reaguje na liecbu steroidmi v tabletach,
o modze byt jedina potrebna liecba. Ak je potrebna dalsia liecba, mdZe sa pouZit lokalna
radioterapia (len na postihnuté miesto) alebo chemoterapia doxorubicinom. Ak lymfom SPTCL rastie
rychlejSie, ako liecba sa navrhuje kombinacia chemoterapeutickych liekov ako CHOP alebo dokonca
transplantacia kmenovych buniek.

+ Extranodalny lymfém z NK/T-buniek, nosovy typ, je rychlo rastuci typ lymféomu, ktory je velmi
zriedkavy v zapadnych krajinach, ale ¢astejsi v Azii a strednej a juznej Amerike. Niekedy sa prejavi na
kozi, ale mdze vzniknut kdekolvek inde a rozsirit sa na kozu. U 0s6b s tymto typom lymfomu je
obvykle pozitivne vySetrenie na Epsteinov-Barrov virus (EBV). Vo vacSine pripadov sa tento typ
lymfému lieci systémovym (celé telo) reZimom chemoterapie, napriklad rezimom SMILE
(dexametazon, metotrexat, ifosfamid, Lasparaginaza a etoposid), v kombinacii s radioterapiou v

pripade lokalizovaného ochorenia.

Primdrny koZny periférny lymfom z T-buniek, blizsie neurceny

V usmerneniach Eurépskej spolo¢nosti pre lekarsku onkolégiu v oblasti klinickej praxe su
uvedené tieto podskupiny kozného lymfému v kategorii primarneho kozného lymfomu z Tbuniek,
blizSie neur¢eného:

* Primarny koZny CD4-pozitivny lymfém malych a strednych T-buniek je pomaly rastuci
lymfém s dobrou prognézou (dobrymi vyhliadkami). Obvykle sa objavuje ako jednotlivy plak alebo
uzol na tvari, krku alebo hornej Casti trupu. Liecba obvykle spociva v chirurgickom odstraneni plaku
alebo uzla alebo jeho potlaceni radioterapiou. Ak sa lymfom rozsiril viac, ako liecba sa navrhuje bud

chemoterapeutickym liekom, nazyvanym cyklofosfamid, alebo imunoterapia liekom interferdn alfa.
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* Primarny koZny lymfém z T-buniek typu gama/delta je rychlejSie rastuci typ koZzného
lymfému, ktory sa obvykle vyskytuje u dospelych. Obvykle sa prejavuje vo forme Skvfn a plakov na
rukach alebo nohach. MéZe sa prejavovat aj svrbenim v noci, hortickami a Ubytkom hmotnosti.
Niektori [udia maju nizke hodnoty krvnych parametrov a zvacSenu pecen a slezinu. Ako liecba bude
s najvysSou pravdepodobnostou navrhnuta 12 kombinacia chemoterapeutickych liekov alebo za
urcitych okolnosti transplantacia kmenovych buniek.

* Primarny koZny CD8-pozitivny agresivny epidermotropicky cytotoxicky lymfom z T-buniek
je rychlejSie rastuci lymfém, ktory sa vyskytuje najma u dospelych. Prejavuje sa vo forme Siroko
rozsirenych pupencov (papuli), plakov a tumorov. Na postihnutych miestach sa mdzu tvorit vredy.
Moze postihnut aj sliznicu v Ustnej dutine. Lekar s najvysSou pravdepodobnostou navrhne liecbu
kombinaciou chemoterapeutickych liekov alebo za urcitych okolnosti transplantaciu kmernovych

buniek.

DalSie informécie o lie¢be st uvedené v 5. &asti tejto prirucky.

Kozné B-bunkové lymfomy (CBCL)

Sua tri primarne typy lymfému CBCL:
+ primarny kozny lymfom folikulového centra (PCFCL)
* primarny kozny lymfém z B-buniek marginalnej zony (PCMZL)

* primarny kozny difuzny velkobunkovy lymfém dolnych koncatin (znamy tiez ako PCLBCL-LT)

Lymfomy PCFCL a PCMZL rastu pomaly, st indolentné a maju dobri progndzu (10 rokov prezivania
vo viac ako 90 % pripadov), kym lymfom PCLBCL-LT ma menej priaznivd prognozu (s 5-roénym

prezivanim v suvislosti s ochorenim v priblizne 50 % pripadov).

Primarny kozny lymfom folikulového centra (PCFCL)

Lymfém PCFCL je najbeZnejsi typ lymfému CBCL, ktory sa najcastejsie vyskytuje na hlave, krku alebo
hornej casti trupu. Lézie su ruzové alebo vo forme Cervenych uzlikov alebo pomaly sa vyvijajucich
tumorov. Len zriedka sa zmenia na otvorené ranky alebo vredy. U niektorych pacientov sa uzliky

vyskytujli na mnohych miestach tela, ale CastejSie je to jednotlivy tumor alebo mala skupina uzlikov.
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* Primarny koZny lymfém z T-buniek typu gamal/delta je rychlejSie rastlci typ koZzného
lymfému, ktory sa obvykle vyskytuje u dospelych. Obvykle sa prejavuje vo forme Skvin a plakov na
rukach alebo nohach. MéZe sa prejavovat aj svrbenim v noci, horickami a Gbytkom hmotnosti.
Niektori [udia maju nizke hodnoty krvnych parametrov a zva¢Senu pecen a slezinu. Ako liecba bude
s najvyssou pravdepodobnostou navrhnuta kombinacia chemoterapeutickych liekov alebo za
urcitych okolnosti transplantacia kmenovych buniek.

* Primarny koZny CD8-pozitivny agresivny epidermotropicky cytotoxicky lymfom z T-buniek
je rychlejsie rastuci lymfém, ktory sa vyskytuje najma u dospelych. Prejavuje sa vo forme Siroko
rozsirenych pupencov (papuli), plakov a tumorov. Na postihnutych miestach sa mézu tvorit vredy.
Moze postihnut aj sliznicu v Ustnej dutine. Lekar s najvyssou pravdepodobnostou navrhne liecbu
kombinaciou chemoterapeutickych liekov alebo za urcitych okolnosti transplantaciu kmerovych

buniek.

DalSie informécie o lie¢be st uvedené v 5. &asti tejto prirucky.

Kozné B-bunkové lymfomy (CBCL)

Su tri primarne typy lymféomu CBCL:
« primarny kozny lymfom folikulového centra (PCFCL)
« primarny kozny lymfém z B-buniek marginalnej zony (PCMZL)

* primarny kozny difuzny velkobunkovy lymfom dolnych koncatin (znamy tiez ako PCLBCL-LT)

Lymfémy PCFCL a PCMZL rastd pomaly, st indolentné a maju dobrd progndzu (10 rokov preZivania
vo viac ako 90 % pripadov), kym lymfom PCLBCL-LT ma menej priaznivi prognozu (s 5-rocnym

prezivanim v suvislosti s ochorenim v priblizne 50 % pripadov).

Primarny kozny lymfom folikulového centra (PCFCL)

Lymfém PCFCL je najbeZnejsi typ lymféomu CBCL, ktory sa najcastejSie vyskytuje na hlave, krku alebo
hornej Casti trupu. Lézie su ruzové alebo vo forme cervenych uzlikov alebo pomaly sa vyvijajucich
tumorov. Len zriedka sa zmenia na otvorené ranky alebo vredy. U niektorych pacientov sa uzliky

vyskytujui na mnohych miestach tela, ale CastejSie je to jednotlivy tumor alebo mala skupina uzlikov.
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Ak sa lymfém rozsiri viac, liecba zavisi od toho, aka velka Cast koZe je zasiahnuta. Ak ide len o
niekolko roztrusenych oblasti postihnutej koZe, lekar ich mdZe monitorovat a nechat liecbu ako
zalozny plan v pripade potreby. Tento postup sa oznacuje ako sledovanie bez lieCby. Sledovanie bez
lieCby Casto vzbudzuje u ludi obavy, pretoze maju pocit, akoby lekar pri ich liebe ni¢ nerobil.
Neznepokojujte sa, pretoze lekari na zaklade vyskumu vedia, Ze nevyhody skorej liecby prevazuju

nad jej prinosom.

Ak mate lymfém na viacerych miestach koze, méZu vam podavat rituximab. Je to imunoterapeuticky
liek, ktory sa podava intravendzne (pomocou inflizie do Zily). Niektorym ludom sa mdZze rituximab
podavat injekcne pod kozu (subkutanne). Len maly pocet [udi sa liei v ramci rezimu (viacero liekov)

chemoterapie, ¢asto spolu s rituximabom.

Imunoterapeutické lieky neusmrcuju priamo lymfém. Stimuluja imunitny systém, aby rozpoznal
lymfémové bunky ako telu cudzie a usmrtil ich. Dal$im imunoterapeutickym liekom, ktory sa méze

pouZit na liecbu, je interferédn alfa.

Ak ddjde k opatovnému vyskytu (relapsu) primarneho kozného lymfému folikulového centra,

Casto ho mozno Uspesne lieCit pomocou postupu, ktory sa pouzil pri prvom vyskyte.
Dal3ie informacie o lie¢be s uvedené v 5. ¢asti tejto prirucky.

Primarny kozny lymfom z B-buniek marginalnej zony (PCMZL)

Lymfém PCMZL je druha najcastejSia forma lymfému CBCL a suvisi s typom nonHodgkinovho
lymfému, ktory je znamy ako extranodalny lymfém marginalnej zény lymfatického tkaniva
pridruzeného k sliznici (MALT). U pacientov sa vytvoria ruzové alebo cervené pupence, uzliky alebo
menej Casto tumory. M6Ze sa vyskytnut kdekolvek na koZi, ale najCastejSie sa nachadza na rukach,

nohach a trupe.

Je to jeden z mala koZnych lymfémov so znamou pricinou. U niektorych ludi s lymfémom MALT sa
zistila infekcia baktériou nazyvanou Borrelia burgdorferi. V pripade tejto infekcie sa najprv podavaju
antibiotika. U pacienta bez infekcie lieCba obvykle zahffia radioterapiu alebo chirurgicku liecbu,

najma ak je lymfom len na jednom mieste.
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Z ostatnych hladisk bude pristup k liecbe lymfému PCMZL rovnaky ako v pripade lymfému PCFCL
(pozrite vySSie v texte), ako je uvedené v usmerneniach Eurépskej spolocnosti pre lekarsku

onkoldgiu v oblasti klinickej praxe.
Dal3ie informacie o lie¢be s uvedené v 5. ¢asti tejto prirucky.

Primarny kozny difizny vel'kobunkovy lymfom dolnych koncatin (znamy tiez
ako PCLBCL-LT)

Lymfém PCLBCL-LT je zriedkavy a nebezpecnejsi typ lymfému CBCL, ktory pod mikroskopom vyzera
Uplne inak a vacsinou sa vyskytuje v dolnej Casti nohy, €astejSie u starsich Zien, a mdZe narast do

vyraznych rozmerov.

Lymfém PCLBCL-LT sa asto vyskytuje vo forme velkych tumorov, ktoré sa Siria hiboko do tukovej
vrstvy v tele, rychlo rastu a vytvaraju otvorené rany. Na rozdiel od pomaly rasticeho lymfému je v

pripade tohto typu vysoka pravdepodobnost rozSirenia mimo koZzu.

Ako lie€ba sa obvykle vyuziva chemoterapia s radioterapiou alebo bez nej. V ramci chemoterapie sa
obvykle pouZiva rezim R-CHOP (rituximab spolu s cyklofosfamidom, hydroxydaunorubicinom,
vinkristinom (Oncovin®) a prednizolonom). MéZe sa podavat samotny rituximab. V pripade navratu

(relapsu) lymfému lekar pravdepodobne navrhne dalSiu chemoterapiu.
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3. Diagnostika
Uvod

Jednym z problémov pri kone¢nom stanoveni diagnézy kozného lymfomu je, Ze jeho prejavy a
priznaky nie su rovnaké u vietkych pacientov, k Comu sa eSte pridava skuto¢nost, Ze niektoré
priznaky, najma ak sU miernejSie, sa beZne zamiefaju za ochorenia, ako su ekzém, psoriaza, kozné
reakcie vyvolané hubami (napriklad koZna plesen) alebo rézne koZné reakcie na lieky, urcité latky

alebo alergie.

Hlavné priznaky

Skvrny, plaky, papuly a tumory st klinické ndzvy réznych koznych prejavov (zndme aj ako lézie),

ktoré mozu byt kliCovymi ukazovatelmi vedicimi k diagnoze.

Skvrny st obvykle ploché, pripadne Supinaté, a vyzeraju ako vyrazka. Plaky st hrubsie, vyvy3ené
|ézie. Papuly su malé vyvySené pevné plochy na koZi, ktoré vyzeraju ako vyrazka. Tumory su
vyvysené hrce alebo uzly, z ktorych sa moZu alebo nemusia vytvorit vredy. Uzol sa vo vSeobecnosti
nazyva tumorom, ak dosiahne velkost najmenej 1 cm. Pacient mdZe mat jeden alebo viacero druhov

tychto lézii. Niektorf [udia trpia ochorenim niekolko rokov a maju len jeden druh.
Niektori maju aj zdurené lymfatické uzliny, obvykle na krku, v podpazusi alebo slabinach.

Spolo¢nym priznakom je svrbenie, aj ked u niektorych pacientov sa nevyskytuije.

Postup pri diagnostike

V ramci primarnej starostlivosti

Diagnostika mnohych podtypov koznych lymfomov sa mdze IiSit a niekedy trva dlho, kym sa potvrdi.

Bez ohladu na to je postup pri diagnostike pre vSetky typy podobny.
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Systémy zdravotnej starostlivosti sa v réznych krajinach lidia, takZe konkrétny postup alebo systém
pri diagnostike moze byt odliSny v zavislosti od krajiny, v ktorej Zijete. Obvykle vSak osoba, ktora
moZe mat kozny lymfém, pravdepodobne pdjde so zaCervenanymi alebo svrbiacimi Skvrnami na
kozi alebo hr¢kami na tele k vSeobecnému lekarovi (lekar primarnej starostlivosti alebo prvého
kontaktu). Vela koznych lymfémov vyzera ako beznejSie ochorenia koze, napriklad ekzém alebo
psoriaza. Mnohé z nich sa taktieZ vyvijaju velmi pomaly, niektoré aj 10 az 40 rokov. Lekaroviv ramci
primarnej starostlivosti moze trvat dlho, kym vyltci iné ochorenia a odporudi pacienta k odbornému
lekarovi. M6Ze to byt odborny lekar v oblasti koZnych choréb (dermatolég) alebo odbornik na

ochorenia krvi a lymfatického systému (hematolog).

Vysetrenie

V nemocnici alebo na Specializovanej klinike sa odborny lekar bude pytat, ako a kedy kozny problém
zacal a aky ma na vas vplyv. Vykona fyzikalne vySetrenie, pricom dokladne preskima Skvrny alebo
hrcky na koZi. Lekarsky fotograf modZe vyhotovit snimky postihnutej oblasti koZe. Odborny lekar sa
bude pytat aj na vdeobecny zdravotny stav a akékolvek iné priznaky, napriklad ubytok hmotnosti

alebo horucky.
Biopsia

Lekar moze predpokladat, v com spociva problém, ale bude musiet diagnézu potvrdit pomocou
biopsie koZe. Pri biopsii lekar znecitlivie oblast postihnutej koze lokalnym anestetikom a odoberie z
nej maly kusok. Vzorka sa potom prezrie pod mikroskopom a odo3le na Specializované vySetrenia,
pri ktorych sa podrobne preskimaju bunky a ich gény a bielkoviny (proteiny). Tieto vySetrenia sa
niekedy musia vykonat v laboratériu v inom stredisku. Na vysledky biopsie sa mdze cakat 2 az 3

tyzdne.

Diagnostika koZného lymfomu nie je vZdy jednoducha, dokonca ani pre odbornika. V priebehu
niekolkych dalSich tyzdnov alebo mesiacov mézu byt potrebné dalSie biopsie koZe. U niektorych ludi
kozna vyrazka nevyzera ako typicky lymfom. V takom pripade moze byt potrebné vykonat viacero
biopsii v priebehu niekolkych rokov, kym je mozné stanovit zaverecnu diagnézu. MéZe to byt cas
plny frustracie a obav. Je dolezité, aby lekari stanovili presnu diagnozu a o koznom ochoreni zistili ¢o

najviac, aby mohli poskytnat najvhodnejSiu liecbu.
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Testy, snimky a vySetrenia

Informacie o tom, ako a kedy vznikli koZzné problémy, fyzikalne vySetrenia a vysledky koznych biopsif
pomahaju lekarom pri diagnostike lymfomu. Pri ziskavani dalSich informacii o lymféme a o jeho
vplyve na zdravotny stav je potrebné kompletné fyzikalne vySetrenie a vySetrenie krvi. Tieto
vySetrenia su potrebné na stanovenie Stadia lymfému. Pocas fyzikalneho vySetrenia lekar vysetri, Ci
nie s zvacsené uzliny na krku, v podpazusi a slabinach. Nebudu potrebné Ziadne interné
vySetrenia. VySetrenie krvi bude zahfmat pocCty krviniek a meranie hladiny niektorych chemickych
latok, ktoré sa nachadzaju v krvi, vratane laktatdehydrogenazy (LDH). Je to enzym v tele, ktory sa

vyuziva v procese premeny cukru na energiu.

Dal3ie vySetrenia zavisia od typu lymfému, ktory sa diagnostikuje, a od vdeobecného zdravotného
stavu pacienta. Ak sa diagnostikuje najbeznejsi lymfém z T-buniek, mycosis fungoides, a vysledky
fyzikalneho vy3etrenia a vySetrenia krvi sU normalne, je potrebné len rontgenové vySetrenie
hrudnika.

Snimkovanie sa v pripade koznych lymféomov z T-buniek nevykonava tak ¢asto, ako pri inych typoch
non-Hodgkinovho lymfému. Snimky mézu byt potrebné, ak iné vySetrenia naznacia, ze sa

lymfémové bunky nachadzaju v krvi alebo lymfatickych uzlinach (Zlazach).

V pripade koZzného lymfému sa najCastejSie ziskavaju snimky hrudnika, brucha a panvy (oblasti
medzi bedrovymi kostami) pomocou pocitacovej tomografie (CT). U niektorych ludi moze byt
potrebna dalSia snimka pomocou tzv. pozitronovej emisnej tomografie (PET), ktora mdze byt
skombinovana so snimkou CT do snimky PET/CT. Na tychto snimkach su zachytené velmi podrobné
obrazy vnutornych organov. Snimanie sa obvykle vykonava ambulantne a mdze trvat od 30 minut
do dvoch hodin. Nie vSetky nemocnice alebo zdravotné strediska dokazu snimat snimky PET/CT,

takZze mozZe byt potrebné ist do vacSieho zdravotného strediska, neZ je miestna nemocnica.

U malého poctu ludi, u ktorych je podozrenie na kozny lymfom, sa vykonava biopsia kostnej drene.
Pri biopsii kostnej drene sa pomocou ihly odoberie mala vzorka kostnej drene (pérovitého tkaniva v
strede niektorych velkych kosti tela, v ktorom sa tvoria krvné bunky) z bedrovej kosti. Lekar najprv
umftvi koZu nad kostou pomocou lokalneho anestetika. Odobrata vzorka sa vySetri pod
mikroskopom, aby sa zistilo, ¢i obsahuje lymfémové bunky. Bolestivost po zakroku mozno zmiernit

liekmi proti bolesti.
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Ak su lymfatické uzliny zvacSené, mdze byt potrebna biopsia lymfatickej uzliny, pri ktorej je potrebné
vybrat lymfatickld uzlinu pri lokalnom umrtveni alebo celkovej anestézii. Tento zakrok sa niekedy

nazyva excizna biopsia. Uzlina sa potom odosle do laboratdria na vySetrenie pod mikroskopom.

U niektorych ludi sa mbze vykonat aj aspiracia z lymfatickej uzliny jemnou ihlou. Pri nej sa pomocou
jemnej ihly odoberie niekolko buniek zo zvacSenej lymfatickej uzliny bez toho, aby sa uzlina
vyoperovala. Aspiracia jemnou ihlou sa niekedy vykonava pred odoslanim na odborné pracovisko.
Po aspiracii jemnou ihlou je vSak stale pravdepodobné, Ze bude potrebna biopsia lymfatickej uzliny,
pretoZe pri aspiracii jemnou ihlou sa ziska len vzorka niekolkych buniek z lymfatickej uzliny. To

znamena, ze sa nemusia zachytit abnormalne bunky.

Snimkovanie sa v pripade koznych lymfémov z T-buniek nevykonava tak casto, ako pri inych typoch
non-Hodgkinovho lymfému. Snimky mdZu byt potrebné, ak iné vySetrenia naznacia, Ze sa

lymfémoveé bunky nachadzaju v krvi alebo lymfatickych uzlinach (Zlazach).

V3etky tieto vySetrenia sa vykonavaju s cielom zistit, ktoré Casti tela su postihnuté lymfémom.
Vykonavaju sa aj preto, aby sa zistilo, ¢i sa lymfém urcite zacal tvorit v KoZi a nerozsiril sa do nej z
iného miesta. Je to dblezité. Lymfémy, ktoré sa zacali tvorit v tele, sa spravaju inak ako kozné
lymfémy a vyZaduju int liecbu. Po ziskani v3etkych vysledkov mdze lekar rozhodnut o najlepSom
sposobe liecby.

Na zaklade vzhladu pokozky a vysledkov fyzikalnych a inych vySetreni sa obvykle ziskaju:

* diagno6za presného typu kozného lymfému - €i je to koZny lymfém z T- alebo B-buniek a ktory
konkrétny typ

* informacie o tom, ¢i je to pomaly rastuci (nizkeho stupfia alebo ,indolentny”) alebo rychlejSie
rastuci (vysokého stupna alebo ,agresivny”) lymfém

« informacie o Stadiu ochorenia.

Typ, stupen a Stadium lymféomu umoznia lekarovi predpokladat jeho pravdepodobny vyvoj v

buducnosti a rozhodnut o najlepSom spoésobe liecby.

21



KoZny lymféom - prirucka pre pacientov

Co znamena pojem ,,Stadium‘?

Pojem ,3tadium lymfému” znamend, ako daleko sa lymfém rozréastol. Stadium je ddleZitou
informaciou pre lekarov pri rozhodovani o potrebnej liecbe. Pacienti sa v procese diagnostiky mdzZu
stretnut s dvoma spdsobmi, ako stanovit stadium koZného lymfému. Prvy z nich je ten, ktory uz bol
pouzity v pripade mycosis fungoides a Sézaryho syndromu. Podobne ako pri inych nadorovych

ochoreniach, zahrna Styri Stadia:

Stadium 1
Lymfém postihuje len kozu (Skvrny a plaky):

- Stadium 1A znamen4, Ze je postihnutych menej ako 10 % koZe.

- Staddium 1B znamen4, Ze je postihnutych 10 % koZe alebo viac.

Stddium 2
Lymfém postihuje len kozu (Skvrny a plaky):

- Stadium 2A znamena, Ze na koZi st $kvrny alebo plaky a lymfatické uzliny s zvacsenég, ale
neobsahuju abnormalne lymfémové bunky.
- Staddium 2B znamen4, Ze na koZi je jedna hr¢ka alebo jeden tumor alebo je ich viac a lymfatické

uzliny mézu alebo nemusia byt zvacsené, ale neobsahuju lymfémové bunky.

Stddium 3
Zasiahnutych je 80 % koZe alebo viac, pricom je koZa vo vSeobecnosti zaCervenana, opuchnuta,
svrbiaca a niekedy bolestiva (erytroderma). Lymfatické uzliny mézu byt zvacSené, ale neobsahuju

abnormalne lymfémové bunky. Okrem toho:

» Staddium 3A znamen4, Ze v krvnom riecisti je malo lymfémovych buniek alebo v fiom nie st
ziadne (erytrodermicka forma mycosis fungoides).
» Staddium 3B znamen4, Ze v krvnom rietisti je mierny pocet lymfémovych buniek (Sézaryho

syndréom).

22



KoZny lymfom - prirucka pre pacientov

Stddium 4

Okrem koznych problémov:

- Stadium 4A znamend, Ze v krvnom rie€isti je velky poget abnormalnych lymfémovych buniek
(Sézaryho syndrém) alebo sa lymfomové bunky nachadzaju v lymfatickych uzlinach.

- Stadium 4B znamen4, Ze sa vytvoril lymfém v inych organoch.

Tieto Stadia sa mézu oznacovat aj rimskymi cislicami: |, I, lll alebo IV.

Ranné stadium znamena obdobie po Stadium 2A. U vacsiny ludi sa koZny lymfém diagnostikuje v
tomto Stadiu. U malého poctu ludi je ochorenie vo vysSom 3tadiu (Stadia 2B, 3 a 4). Velmi zriedkavo

je pri diagnostike postihnuta krv (Stadia 3B alebo 4A, taktiez nazyvané Sézaryho syndréom).

Stanovenie stadif podla klasifikacie TNMB

V pripade inych, zriedkavejsich typov koZného lymfomu sa pouZivaju iné systémy stanovenia stadii.
Tieto systémy obvykle vychadzaju zo systému klasifikacie TNMB. Skratka TNMB je vytvorena z
prvych pismen anglickych slov tumour (nador), node (uzlina), metastasis (metastaza) a blood (krv). V
usmerneniach v oblasti klinickej praxe uvadza Eurépska spolo¢nost pre lekarsku onkologiu, ze

systém klasifikacie TNMB sa ma pouzivat aj pre mycosis fungoides a Sézaryho syndrom.

Je to spbsob zaznamenavania jednotlivych stadii nadorového ochorenia a opisuje:

* kolko je miest so zmenenou koZou, aké su velké a kde sa nachadzaju (oznacuje sa pismenom
T adislom od 1 do 3)

* kolko je (pripadne) zasiahnutych lymfatickych uzlin a ktoré to st (oznacuje sa pismenom
N a ¢islom od 0 do 3)

« Ci st zasiahnuté iné Casti tela (t. j. iné ako koza alebo lymfatické uzliny, oznacuje sa pismenom
M a c¢islom 0 alebo 1)

* rozsah, v akom je zasiahnuta krv pri diagnostike cirkulujucich Sézaryho buniek (oznacuje sa

pismenom B a Cislom od 0 do 2)

Systém TNMB je uZitocny, pretoZe je podrobny a mbdze poukazat na zmeny Stadii v priebehu ¢asu.

Mo6Ze pomdct lekarom pri monitorovani stavu pacienta a stanoveni najlepsej liecby.
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4. Zdravotnicki pracovnici

V zavislosti od krajiny, v ktorej Zijete, sa mdZu na vasej diagnostike, liecbe a starostlivosti o vas

podielat rézni zdravotnicki pracovnici vratane tychto profesii:

* Dermatolégovia - odbornici na ochorenia koze, pricom niektori z nich sa Specializuju na kozny
lymfom.

* Hematolégovia alebo onkolégovia - odbornici na rakovinu krvi alebo nadorové ochorenia
vSeobecne.

 Histopatologovia, hematopatolégovia alebo dermatopatolégovia - lekari, ktori sa
Specializuju na mikroskopické vySetrenie a testovanie tkaniv na Urovni buniek v laboratoriu.

* Radiacni onkolégovia alebo radiolégovia - lekari, ktori sa Specializuju na ozarovanie pri liecbe
nadorového ochorenia.

* Praktické zdravotné sestry - registrované zdravotné sestry s rozsirenym vzdelani a zaskolenim,
ktoré mdzu lekarom pomahat pri vykonavani liecby a rieSeni priznakov a vedlIajsich ucinkov.

* Klinické sestry Specialistky - Specializované zdravotné sestry, ktoré sa zameriavajl na
starostlivost o pacienta pri ur€itych stavoch alebo urcitej lie¢be.

+ Klinicki koordinatori, navigatori pacientov alebo navigatori starostlivosti - zdravotnicki
pracovnici, ktorych Ulohou je zabezpecovat logistiku, pomahat pacientom pri planovani priebehu
lieCby a usmernovat ich pri vyuzivani roznych zloziek systému zdravotnej starostlivosti.

+ Socialni pracovnici - zaSkoleni pracovnici, ktori maju na starosti rieSenie a planovanie
socialnych, citovych a finan¢nych potrieb pacientov a ich opatrovatelov a ich potrieb v oblasti
zivotnych podmienok a podpory.

+ Farmakolégovia - odbornici na lieky, ktori poznaju poutzitie a interakcie liekov a pomahaju
lekarom skimat alergie na lieky a ich vzajomné interakcie a mdzu poskytovat poradenstvo v tejto
oblasti.

* Psycholégovia, psychosocialni terapeuti alebo poradcovia - zaSkoleni odbornici, ktori mézu
poskytovat poradenstvo a psychosocialnu podporu pre pacientov, aby mohli zviadnut vSetky citové
a psychické problémy, ktoré ich diagn6za prinasa

* Nutri€ny Specialisti - odbornici v oblasti vyZivy, ktori pracuju s pacientmi s cielom stanovit

spravne stratégie tykajuce sa ich stravovania, napojov a Zivin.
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V niektorych krajinach a nemocniciach tito odbornici (alebo vacSina z nich) Uzko spolupracuju ako
sucast timu, ktory zahffha odbornikov z viacerych disciplin, s cieflom koordinovat najvhodnejSiu
liecbu a starostlivost pre jednotlivych pacientov.

Niektorym pacientom pomaha, ak v ramci timu, ktory im poskytuje podporu, pésobi duchovny
poradca z ich naboZenskej komunity.
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5. LieCcba

Pred zacatim lieCby

Cim viac mate pred lie¢bou informécif o tom, ¢o mate ocakéavat, tym lep3ie dokaZete posudit (s
pomocou lekarov, lie€ebného timu a rodiny a priatelov) moZnosti, ktoré mate, vyhody a nevyhody
roéznych lieCebnych postupov a €o je v konecnom désledku pre vas najlepSie. Aj ked neexistuje
Ziadna zazracna pilulka, po ktorej zmiznu vsetky problémy, je pravdepodobné, Ze kombinacia liekov
a lieCebnych a inych postupov - spolu s velkou davkou trpezlivosti - prinesu vysledky. Pred
rozhodnutim o spdsobe liecCby zvazte aj vlastné moznosti, spdsob Zivota, pracovné naroky a iné

detaily kazdodenného Zivota.

Cielom liecby kozného lymfému je dosiahnut ustlipenie priznakov (remisiu) a vymiznutie vSetkych
Skvrn, plakov alebo tumorov, zniZzenie poctu T-buniek v krvi (v pripade Sézaryho syndrému) a
zmiernenie priznakov, ako su bolest, svrbenie, palenie a zaCervenanie. Je vSak len velmi malo studii,
ktoré sa zaoberaju porovnanim ucinnosti jednotlivych spésobov liecby kozného lymfomu, takze je to
v jednotlivych pripadoch otazka pokusu a omylu, kym tim poskytujici zdravotnu starostlivost najde
spravnu kombinaciu lieCebnych postupov pre vas. Pacienti okrem toho obvykle liecbu lepsie
zvladaju, ked sa pri tom zdravo stravuju, venuju sa cviCeniu a hlasia svojim lekarom vsetky nové

priznaky alebo zmeny pocas lieCby.

Postupy liecby su u jednotlivych pacientov rézne v zavislosti od priznakov, stadia ochorenia,
predchadzajlcej liecby a celkového zdravotného stavu (vratane veku, spésobu Zivota a akychkolvek

inych pripadnych ochoreni).

LieCebné postupy sa delia na dve kategoérie zamerané na:

+ koZu (liecba zamerana na kozu) alebo

* celé telo (systémova liecba)
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U mnohych pacientov s ochorenim v rannom Stadiu je Uc¢inna lie¢ba zamerana na kozu. U pacientov
s koZnym lymfémom, u ktorych je ochorenie koze odolné alebo zasahuje krv a vnitorné organy, je
potrebna systémova liecba. V neskorsich stadiach ochorenia, kedy maligne T-bunky nie st viazané

len na koZu a ochorenie sa Siri mimo nej, je potrebna agresivnejsia liecba.

Pri liecbe kozného lymfému, na rozdiel od vacsiny inych nadorovych ochoreni, pouzivaju lekari ten
isty postup, napriklad liecbu svetlom (fotoliecbu) a oZarovanie, pocas liecby viackrat. Liecba, ktora
raz zabrala, Casto zaberie znovu. Aj ked si lekari vedu zaznamy o liecbe, ktoru ste absolvovali, méze

byt uzZitocné, aby ste si pre svoju informaciu viedli viastné zaznamy.

Pri rozhodovani o tom, ktory sposob liecby je pre vas ten pravy, vam mo6zu pomoct uzitocné otazky,
ktoré sa moZete spytat prislusnych odbornikov okrem beZnych otazok o vedlajSich uc¢inkoch a

ucinnosti liecby, napriklad:

* Nakolko je istda moja diagnéza kozného lymfomu?
[Cim niZSiu istotu md lekdr vo vztahu k diagndze, tym skér by ste nemali podstupovat liecbu s vys$im
rizikom.]

* Aky typ koZného lymfomu mam?
[Poznat podtyp je dbleZité. Pacienti s mycosis fungoides méZu ocakdvat iné moznosti liecby ako pacienti
so Sézaryho syndrémom alebo koZnym lymfémom z Bbuniek.]

+ V akom Stadiu koZného lymfému som a aka je moja prognoza?
[Toto je déleZita otdzka. Vo vSeobecnosti by pacienti v rannom Stddiu mali zvdZit skér liecbu s lokalnou
aplikdciou alebo ultrafialovym svetlom neZ tabletky a lieky poddvané do Zily (intravendzne), pretoZe su
obvykle velmi tucinné, maju menej vedlajsich ucinkov a prognéza je obvykle velmi dobrd. U pacientov vo
vysSom Stadiu je progndza horsia, tito pacienti preto mézu zvaZit aj vyber liecby s vyssim rizikom.]

+ Aké su kratkodobé a dlhodobé vedIajsie ucinky? Aka je ich pravdepodobnost? Su zvratné (moZu
vymiznut) a ako dlho budu trvat?
[Odpovede na tieto otdzky su hlavnym faktorom pre mnohych pacientov, ktori sa rozhoduju o vybere
liecby.]

+ Akeé problémy sdvisia s jednotlivymi moznostami liecby? (Ako casto? Kde? Ako dlho?)
[Nevyhodou je, Ze vsetky moZnosti lieCby su aspori v niektorych aspektoch pre pacienta neprijemné, ale

kaZzdy pacient bude jednotlivé kroky protokolu vnimat inak z hladiska ich zdsahu do svojho Zivota.]
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Jednou z moZnosti, ako zvazit vSetky podrobnosti a informacie, je vytvorit si tabulku moZnosti a

faktorov, ktoré su pre vas délezité. UZitocné mozZu byt aj nasledujuce rady:

* Podla moznosti vyhladajte lekara alebo lieCebné zariadenie, ktoré sa Specializuje na kozny
lymfém alebo ktoré dokaze pracovat alebo komunikovat s odbornikmi z réznych pracovisk.

* Je tazké si pamatat, co vSetko sa mate spytat, ked ste na klinike. Otazky si vopred napiSte a po
kazdej navsteve lekara si zaznamenajte odpovede, aby ste ich nezabudli.

* Niekto by mal ist s vami, aby ste mohli spolu hovorit o tom, o povedal lekar.

* Vypocujte si nazor druhej osoby. Vela ludi chce ziskat informacie z viacerych zdrojov, aby mali

- D6kladne zvazte svoje moZnosti a nemajte pocit, Ze sa musite rozhodovat okamZite.

+ Zabezpecte, aby mali odbornici, ktori vas lieCia, dostatocné informacie. Poskytnite im vSetky
osobné Udaje o vaSom spdsobe Zivota, harmonograme, dennom reZzime a dbleZitych aspektoch, aby
vedeli o najviac o vas a o faktoroch, ktoré ovplyvnia vase rozhodnutie pre liecbu. V zavislosti od
vasej situacie moze byt jeden liecebny postup lepsi ako iny. Spytajte sa na vSetky prisluSné moznosti

lieCby, aby ste mali pred prijatim rozhodnutia v3etky informacie.

Opora v priatel'och a rodine

V pripade liecby zameranej na koZzu nebudete potrebovat priatela alebo pribuzného, aby vas
odviezol domov. MdZe to vSak byt pre vas jednoduchsie, aby vam niekto blizky pomohol, ked

pojdete na fotoliecbu, lokalne aplikovanu liecbu alebo liecbu oZarovanim.

V pripade systémovej lieCby, najma pri prvom cykle, kym budete vediet, ako budete reagovat, je
dobré, aby iSiel niekto s vami. Starostliva sprevadzajuca osoba moze timit nervozitu alebo strach a v
pripade, Ze sa u vas vyskytne alergicka reakcia na lieCbu a bude potrebné podat latku timiacu
alergické priznaky (antihistaminikum), napriklad Benadryl, ktory mdéze mat utimujuce ucinky, je

dobré, aby s vami bola dalSia osoba, ktora vam pomoze absolvovat liecbu a odvezie vas domov.
U vacsiny ludi sa ani ucinky chemoterapie neprejavia hned pri podani lieCby. Suvisiaca nevolnost,

vracanie a iné Ucinky sa objavuju po niekolkych dfoch, ale je vzdy vyhodné, ak je niekto s vami, aby

vas nepremohla Uzkost.
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Zvladanie uzkosti

Niektoré metody liecby mdézu byt obmedzujtce alebo prebiehat v uzavretych priestoroch, preto
moZete pred lieCbou alebo pocas nej prezivat tzkost. Pri takychto vyzvach vam mdzu pri zachovani
pokoja a rovnovahy pomdct integracné postupy, napriklad hypnoterapia. Pri hladani rovnovahy
medzi citovym prezivanim a fyzickymi priznakmi je uzitocna aj doplnujlca starostlivost. Zvazte
konzultaciu s odbornikom na vyzivu, odbornikom v oblasti lieCby reiki alebo odbornikom na masaze,
hypnoterapiu, akupunktdru, akupresuru, jogu, postupov xi dong alebo inymi, ktori vam pomdozu

zvladnut stres a zachovat poko;j.

Fyzické obmedzenia pocas liecby

Vela pacientov pocituje pocas liecby inavu alebo depresiu. Ked viete, Ze vas to pripadne caka,
moZete sa na to pripravit a vyhladat pomoc odbornika, s ktorym moZete hovorit pocas liecby, a
moZete prispdsobit svoj harmonogram tak, aby ste zohladnili obdobia znizenej vykonnosti. Upokojte
sa. Zabudnite na harmonogram plny zavazkov. SnaZte sa odloZit schédzky, ktoré nie st nevyhnutné,

kym sa neukondi lieCebny cyklus.

Lekari a zdravotné sestry sa vas pravdepodobne budu pytat, ¢i nemate problémy so zaspavanim, Ci
nemate zlé sny a nocné mory a €i sa necitite smutni, zmateni alebo unaveni. Je dobré vediet, ze
niektoré lieCebné postupy skuto€ne moézu vyvolat depresiu, takZe sa nebojte zaujimat o lieky proti

depresii (antidepresiva) alebo iné lieky, ktoré by zmiernili takéto vedlajSie Ucinky.
Moznosti liecby

Uvodna poznamka - vzhladom na to, Ze pristup k lie¢be a lie€ebnym postupom bude v
jednotlivych krajinach rozny, nemusia byt vietky lieCebné postupy uvedené v tejto casti k

dispozicii vo vSetkych euréopskych krajinach.
Liecba zamerana na kozu

LieCba zamerana na koZu alebo lokalne aplikovana (topicka) liecba je taka, ktora sa nanasa priamo
na koZu. Obvykle sa pouZiva v pripade koZného lymfému v rannych Stadiach s ciefom regulovat ho,

potlacit priznaky a minimalizovat vedlajSie Ucinky. K takejto liecbe patria:
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Jednou z moZnosti, ako zvazit vSetky podrobnosti a informacie, je vytvorit si tabulku moZnosti a

faktorov, ktoré su pre vas délezité. UZitocné mozZu byt aj nasledujuce rady:

* steroidy
* chemoterapia
+ fotolieCba alebo liecba svetlom (PUVA a UVB)

* radioterapia

Pri lokalne aplikovanej liebe moZe byt potrebné, aby si pacienti koZu vycistili a pripravili. Prenikanie
lieCby cez pokozku pacienta je vy3Sie, ak je pokozka vopred dobre navlhcena. Je dobré pred

nanesenim lieku sa okUpat alebo osprchovat, aby sa pokoZka dobre zvlhdila.

PokoZzka mnohych pacientov je v désledku ochorenia sucha, zvihcenie sa preto [ahsie dosiahne, ak

sa pokozka najprv namoci a potom sa na nu nanesie zmakcujuci prostriedok.

Lokdlne aplikované (topické) steroidy

Lokalne aplikované (topické) steroidy su zakladom liecby mnohych koZnych ochoreni. Nie su
kozmetickym pripravkom, v skutocnosti usmrcuju lymfocyty. Tieto latky maju viaceré ucinky
podporujice imunitu a protizapalové ucinky. V rannom Stadiu ochorenia mézu lokalne aplikované
steroidy pocas dihého obdobia vyvolavat a udrziavat klinické potlacanie |ézii. Pri pouZiti tychto latok
sa taktieZ casto vyrazne zniZuje svrbenie. Lokalne aplikované steroidy sa podavaju v réznych
formach, napriklad ako krémy, masti, emulzie, roztoky a gély. V réznych krajinach sa sila lokalne
aplikovanych steroidov urcuje réznym sposobom, takze vas bude vas lekar informovat, ci su
pripravky slabé, mierne, silné, velmi silné a podobne. Niektoré mozno kupit v lekarni bez lekarskeho

prepisu, na iné potrebujete predpis od lekara.

Fotoliecba alebo liecba svetlom

Jednym z casto odporucanych postupov liecby kozného lymfomu, najma v ranych stadiach, je liecba
ultrafialovym svetlom (fotoliecba). Ultrafialova zlozka sinecného svetla spomaluje rast koznych
buniek, potlaca zapal a je dlhodobo znamym prostriedkom na zlepSenie stavu pri mnohych
ochoreniach koze vratane kozného lymfému. Fotoliecba sa predpisuje pacientom s rozsiahlejSim
postihnutim koZe (viac ako 30 % celkového povrchu), kedy by lokalne aplikovana liecba nebola

prakticka.
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Fotoliecba sa vykonava pomocou ultrafialového svetla v pasme B (UVB) alebo v pasme A (UVA), ktoré
je ¢asto kombinované s tabletou zvy3ujlcou citlivost na svetlo nazyvanou psoralén. Liecba
psoralénom v kombinacii so svetlom UVA sa casto nazyva PUVA. Liecba svetlom UVB je k dispozicii
vo viacerych zariadeniach a lieCba PUVA je dostupna na vacsich alebo SpecializovanejSich lieCebnych

strediskach.

» Skratka UVB oznacuje kratSie spektrum ultrafialového Ziarenia, ktoré spdsobuje spaleniny od
slnka (zname aj ako Uzkopasmové UVB alebo Sirokopasmové UVB). V regulovanom prostredi sa
moZe fotolietbou pasmom UVB dosiahnut vyrazné zlepsenie |ézii v Stadiu Skvfn a plakov, ako aj
potlacenie svrbenia. Pri tejto forme lieCby svetlom UV sa nevyZaduje uZitie cez Usta podavanych
(peroralnych) liekov. Lie¢ba UVB sa mdze poskytovat v sikromnych dermatologickych ambulanciach
alebo v nemocnici. Va¢Sina pacientov absolvuje 3 oZarovania za tyzdef, pri¢om ich diZka sa
predlzuje od niekolkych sekidnd az po niekolko minut. Po zlepSeni stavu pacienta a dosiahnuti
ustUpenia priznakov (remisie) sa frekvencia liecby svetlom UVB znizuje na jedno ozZiarenie za tyzden.

» Skratka PUVA oznacuje ultrafialové svetlo pasma A (dlh3ie spektrum ultrafialového svetla)
kombinované s liekom psoralén, Co je zlic€enina, pomocou ktorej sa dosahuje biologicka aktivita
svetla UVA v koZnych bunkach. Lie¢ba PUVA prenika hlbSie do koZe a pomaha pri lie€be pacientov s
hrubsimi plakmi alebo koZnym lymfémom na Urovni vlasovych folikil. Podobne ako v pripade lieCby
svetlom UVB sa lie€ba PUVA poskytuje v dermatologickych ambulanciach alebo v hemocnici. Pacienti
uZiju predpisany liek psoralén 1 hodinu pre oZarovanim svetlom UVA. Pocas 12 aZ 24 hodin po
ukonceni lieCby sa nosia ochranné okuliare. Po dosiahnuti klinického zlepSenia u pacienta pomocou
lieCby PUVA sa postupne znizuje frekvencia liecby, pricom cielom je dosiahnut oZzarovanie kazdych 4

az 8 tyzdnov.

Priprava na liecbu PUVA

U pacientov lieCenych metédou PUVA je ddlezita ochrana odi. Existuje teoretické, aj ked minimalne
riziko vzniku sivého zakalu (katarakty) u pacientov v dosledku posobenia svetla UVA. Preto je dobré
absolvovat pred lieCbou vySetrenie oci, aby sa stanovilo, &i ich mate zdravé. V diioch, kedy
absolvujete liecbu PUVA, musite taktieZ az do simraku nosit ochranné okuliare s okrajom, ktory

brani prenikaniu svetla UVA.
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Po absolvovani liecby PUVA budete citlivi na svetlo, preto si budete chciet podla moZnosti podia
toho dohodnut lieCbu. Absolvovanie lieCby PUVA hned rano nebude najlep3ie, pretoZe budete
musiet stravit zvySok dna vo vnutri bez vystavenia sa sInecnym |luG€om. Poradte sa o osobitnych
poziadavkach vyplyvajucich z vaSho Zivotného stylu a harmonogramu s lekarom, aby ste stanovili

najlepsi cas na absolvovanie liecby.

Poradte sa s lekarom aj o pripadnych vedlajSich Ucinkoch tejto alebo inej lieCby (ku ktorym moze

patrit nevolnost), pretoze niektoré prirodzené prostriedky mézu tieto priznaky zmiernit.

Lokdlne aplikovand chemoterapia

V rannom stadiu kozného lymfému sa na lokalnu aplikaciu pouziva cytotoxicky (bunky usmrcujtci)
chemoterapeuticky liek mechloretamin (Mustargen®), znamy aj ako horcicny dusik. V pripade tohto
lieku boli zaznamenané velmi dobré vysledky pri pouZiti u pacientov s obmedzenym alebo
rozsiahlym postihnutim koZe a odolavajucim ochorenim, pri ktorom sa uz vyskdsala liecba inym
postupom zameranym na koZu. Odbornik na lie€iva (farmakolég) Specializovany v oblasti zli¢enin
pripravi horci¢ny dusik obvykle tak, Ze ho zmieSa s krémom alebo gélom. M6Zu sa pouZit aj vopred
pripravené gély s horcicnym dusikom Valchlor® alebo Ledaga® dostupné na lekarsky predpis.
Lokalne aplikovany horcicny dusik sa neabsorbuje do tela, takZe nespdsobuje nevolhost ani stratu
vlasov. M6zZe spdsobit vyssiu viditelnost mensich |€ézii, to vSak nie je znakom zhorsenia ochorenia.
Nema sa pouZzivat na tvar ani pohlavné organy. Casto méZe spdsobit podraZdenie alebo alergick
reakciu, takze vas lekar mdze poziadat, aby ste si pocas 7 az 10 dni nanasali liek na malu plochu, aby

sa overili vedlajSie ucinky pred jeho rozsiahlejsim pouzitim.

Gél s bexaroténom (Targretin®)

Gél s bexaroténom alebo Targretin® je latka odvodena od vitaminu A, ktora patri do velkej skupiny
liekov nazyvanych retinoidy (lieky aktivujlce retinoidné receptory). Retinoidné X receptory (RXR)
spbsobuju bunkovu smrt abnormalnych T-buniek. Gél Targretin® sa nanasa ako lokalne aplikovana
latka pri lieCbe odolnych Iézii v skorSom Stadiu. Pocas prvych par tyZzdfov liecby touto latkou sa
Casto spolu s gélom Targretin® pouziva lokalne aplikovany steroid, aby sa zniZilo podrazdenie na

danom mieste.
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Tazarotén (Tazorac®)
Dalim retinoidom je krém s latkou tazarotén. ViaZe sa na receptory kyseliny retinovej (RAR), ktor
Sa povaZzuje za protizapalovy prostriedok. Tento krém moZe spésobovat lokalne podrazdenie a

vysusovat pokozku.

Krém s latkou imikvimod (Aldara®)

Krém s latkou imikvimod je latka, ktora aktivuje imunitu. Stimuluje imunitny systém k reakcii, pri
ktorej identifikuje a ni¢i abnormalne bunky. Krém sa méZe nanasat len na malé plochy koZe, preto je
najvhodnejsi na izolované alebo odolné Iézie. M&Ze spdsobit zapal koZe a v niektorych pripadoch

priznaky podobné chripke.

Efudix
Efudix je krém, ktory sa pouZiva na lieCbu rakoviny koZe a vyskum ukazuje, Ze niektorym ludom

mobZe pomoct pri lieCbe koZzného lymfému.

Takrolimus
Takrolimus je imunomodulacna (schopna menit imunitnd odpoved) mast urCena na nesteroidovu
liecbu ekzému. Mdze znizit zapal pri koznom lymfome a mozno ju pouZit v pripadoch, v ktorych je

potrebné vylucit vedlajSie Ucinky steroidov.

Radiacnd liecba
Radiacna lieCba sa pri lieCbe koZzného lymfému pouziva uz velmi dlho, od zaciatku 20. storocia.
Pouziva sa bud fotoliecba (rontgen), alebo beznejSie elektronové Ziarenie. V sucasnosti su k

dispozicii dve formy ziarenia:
* lokalizované (tiez zname ako ,bodové"”) oZiarenie alebo
* celotelové oZiarenie nizkoenergetickymi elektronmi (TSEBT)

Obe formy umoZ?fuju oZiarenie len do hibky koZe a maju obmedzené vedlajsie Gé&inky.

Bodové ozarovanie, pri ktorom sa oZiari obmedzena plocha koZe, mdze byt vo forme oZiarenia
elektronovym ld¢om vyZarovanym zo vzdialeného zdroja Ziarenia alebo brachyterapie, ¢o je forma
Ziarenia vyZarovana z aplikatora, ktory sa umiestni na kozu a vytvaruje podla nej. Bodova liecba

obvykle zahffa 2 az 15 oziareni.
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Celotelové oZiarenie nizkoenergetickymi elektrénmi (TSEBT) sa pocas rokov do velkej miery menilo a
rozvijalo s ciefom zamerat oZiarenie na cielové tkanivo (koZu) a minimalizovat poskodenie okolitych
tkaniv. Liecba TSEBT sa podava ambulantne pod dohladom odbornika na radiacnu liecbu. Pacienti
obvykle chodia na lieCbu TSEBT denne v priblizne 3- az 10-tyZdhovych cykloch. LieCba TSEBT je ako
postup zamerany na koZu vysoko U¢inna u pacientov s koZou postihnutou rozsiahlymi léziami v

Stadiu plaku alebo tumoru.
Systémova liecba

Systémova liecba zahfna celé telo a obvykle sa pouZiva v pripade pokrocilého kozného lymfému

alebo ak pacient nereaguje na lokalne aplikovanu liecbu.

Extrakorpordlna fotoferéza (ECP)

Extrakorporalna fotoferéza (ECP) je imunologicka lieCba odporucana u pacientov s koZznym
lymfémom s cirkulujicou populaciou abnormalnych T-buniek zistenou v periférnej krvi. Pocas liecby
ECP sa oddelia biele krvinky a vystavia sa (mimo tela) pdsobeniu svetla UVA a psoralénu a potom sa
pomocou inflzie vratia do tela. Predpoklada sa, Ze biele krvinky vystavené svetlu UVA maju Gcinok
podobny ockovaniu proti zhubnym (malignym) Tbunkam. Liecba ECP sa ¢asto vyuziva v kombinacii s

inymi lieCebnymi postupmi (interferény, Targretin®).

Liecbu fotoferézou zabezpecuju ambulantne zdravotné sestry dva po sebe nasledujice dni kazdé 2
az 4 tyzdne.

Cim viac informacii ma pacient o fotoferéze, tym jednoduchsie je jej vykonavanie. Pred zacatim
fotoferézy sa odporucaju urcité vySetrenia krvi. Lekari €asto skontroluju T-bunky pacienta, pocet

Cervenych krviniek a zrazanie krvi, aby ziskali zakladné Udaje na zaciatok daného cyklu lieCby.

Pri fotoferéze je potrebné chranit oci, preto musite mat pred zacatim liecby pripravené ochranné
okuliare. Dobry prisun tekutin do tela pacienta (hydratacia) ulahci pristup k Zilam pocas liecby, preto
by mali pacienti niekolko dni pred kazdym cyklom liecby dbat na dostatoCny prijem tekutin. Vela
lekarov odporuca, aby pacienti pred absolvovanim liecby navstivili zariadenie vykonavajuce

fotoferézu, a nechali si skontrolovat dostupnost Zil.
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Liecba trva urcity Cas, vezmite si preto nieco na citanie alebo filmy na pozeranie, aby vam cas
rychlejsie plynul. Poclas liecby mdZete v lieCebnom zariadeni nadviazat noveé priatelstva, pretoZe vela

[udi ma rovnaky rozpis liecby, preto kazdy raz uvidite zname tvare.

Tablety so steroidmi
Steroidy su lieky, ktoré sa pouzivaju na liecbu réznych ochoreni koze. V pripade kozného lymféomu
sa mdzZu pouZit steroidy vo forme tabliet podavanych cez Usta (peroralne) na zniZenie poctu

zapalovych buniek v pripade rozsiahleho ochorenia koZe a vyraznych priznakov.

Medzi tablety so steroidmi patria napriklad lieky obsahujtce kortizén, prednizén a
metylprednizolén. Prednizon sa moze predpisovat v davkach, ktoré sa znizuju zo 40 az 60 mg na 5
mg v priebehu niekolkych tyZdiov. Za inych podmienok sa méZe dlhodobo denne podavat nizka
davka prednizénu (10 az 20 mg). Medzi bezné vedlajSie Ucinky pri dlhodobom podavani patria
napriklad zadrZiavanie tekutin, zvySenie hmotnosti, zvySeny krvny tlak, zvySena hladina cukru v krvi,
zvySena chut do jedla, podrazdenie Zalidka, zmeny nalady, poruchy spanku, akné, oneskorené

hojenie ran, oslabenie kosti a svalov a zvyseny vyskyt infekcii.

Biologicka, imunologicka alebo cielenad liecba
Pri biologickej (alebo imunologickej) liecbe sa na boj proti koznému lymfému vyuziva vlastny

imunitny systém tela.

Interferény

Interferdn je bielkovina, ktora sa prirodzene vyskytuje v tele a je nosicom protivirusovych,
protinadorovych a imunologickych vlastnosti, pricom je mozné vyrobit ju vo velkych mnozstvach a
pouZit ako liek. Pri lieCbe pokrocilého Stadia lymfomu CTCL sa lekari snaZia vyuzit Ucinok stimulujici
imunitu. Interferdn alfa 2b (Intron A®) a Interferén gama 1b (Actimmune®) predstavuju dve rozne
kategorie syntetickych interferénov pouZivanych pri lieCbe tohto ochorenia. Interferén si podavaju
sami pacienti formou podkoZnej injekcie vacsinou 3 dni v tyZdni. SU potrebné laboratérne vySetrenia
na sledovanie celkovych krvnych parametrov a funkcie pecene. Interferon sa najcastejsSie pouziva v

kombinacii s inymi rezimami liecby, napriklad fotoferézou.
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Retinoidy

Kapsuly s bexaroténom (Targretin®) su liek odvodeny od vitaminu A, ktory patri do velkej skupiny
liekov nazyvanych retinoidy. Retinoidné X receptory (RXR) spdsobuju bunkovd smrt abnormalnych
T-buniek. Bexaroton podavany cez Usta (peroralne) je systémovo pdsobiaca latka schvalena pre
vSetky Stadia kozného lymfomu z T-buniek. Pocas tejto lieCby sa vyzaduje laboratorne sledovanie

(vySetrenia krvi) lipidov a hormoénu Stitnej zlazy.

Inhibitory HDAC

Vorinostat (Zolinza®) je cez Usta (peroralne) podavany inhibitor (latka na timenie) histonove;
deacetylazy (HDAC) pre pacientov so stupniujicimi sa alebo pretrvavajucimi prejavmi koZzného
lymfému. Inhibicia HDAC umoznuje prepisanie (transkripciu) DNA v bunke tak, aby mohli nadoroveé
bunky odumriet. Pri tomto lieku je pocas prvych tyzdnov lieCby potrebné casté sledovanie krvi,
elektrolytov, poctu krvnych dosticiek a elektrokardiogramu (EKG). Vorinostat sa pouZiva samostatne

alebo v kombinacii s inymi lieCebnymi postupmi.

Romidepsin (Istodax®) je dalsi inhibitor HDAC urceny pre pacientov s koznym lymfémom, ktori uz
absolvovali aspon jednu systémovu lieCbu. Romidepsin sa podava inflziou do Zily kazdy tyzden
kazdé 4 hodiny pocas 3 tyzdrov, po ¢com nasleduje tyzden prestavka. Podobne ako pri inych latkach

HDAC st nevyhnutné vySetrenia krvi vratane hodnot elektrolytov, horcika a krvnych dosticiek.

Inhibitory proteazémov

Bortezomib (Velcade®) je inhibitor proteazémoy, ktoré bunky beZzne pouZzivaju na nienie
neZiaducich bielkovin. Pri urcitych nadorovych ochoreniach sa prilis rychlo odstranuju bielkoviny,
ktore by inak mohli usmrtit nadorové bunky. Liek sa podava do zily kazdé 4 dni pocas 1.az 11.dnav
ramci 21-drového cyklu. Medzi moZné vedlajSie Ucinky patria tfpnutie rdk a néh alebo zmeny v

krvnych parametroch.
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Monoklondine protildtky

Alemtuzumab (Campath®) pdsobi proti antigénu CD52 (povrchovému markeru), ktory sa
nachadza na B-lymfocytoch aj T-lymfocytoch. Obvykle sa podava v nizkych davkach vo forme
podkoZnej injekcie alebo niekedy do Zily 3 dni v tyZdni pocas 8 az 12 tyZzdnov. Pacientom, ktori
pouZzivaju alemtuzumab, sa predpisuju cez Usta (peroralne) podavané antibiotika a lieky proti

virusom, ktoré maju chranit imunitny systém pocas liecby a pocas dalSich 6 mesiacov.

Brentuximab vedotin (Adcetris®) posobi proti antigénu CD30 (povrchovému markeru), ktory sa
nachadza na niektorych T-lymfocytoch a inych imunitnych bunkach, a obsahuje chemoterapeuticki
latku, ktora sa uvolfiuje v nadorovych bunkach. Liek sa podava infuzne do zily kazdé 3 tyZzdne. Medzi
najcastejSie vedlajSie ucinky patri trpnutie rik a ndh, nevolnost, nizke krvné parametre, zavrat a

hnacka.

Pembrolizumab (Keytruda®) viaZe receptor PD-1 nachadzajuci sa na T-lymfocytoch a inych
imunitnych bunkach a blokuje jeho aktivitu. Signalizacna aktivita receptora PD-1 potlaca fungovanie
T-buniek, ktoré by inak mohli Utocit proti nadorovym bunkam. Pembrolizumab pdsobi ako
imunologicka lieCba, pretoze pomaha uvolnit brzdy imunitného systému. Liek sa podava infizne do

zily kazdé 3 tyzdne.

Rituximab (MabThera®) sa pouziva na lieCbu mnohych typov non-Hodgkinovho lymfému a je
taktiez ucinny v pripade koznych lymfémov z B-buniek. Je v stale SirSej miere dostupny ako

biologicky podobny liek (neznackova verzia originalneho lieku, ktora je biologicky podobna).
Mogamulizumab (Poteligeo®) posobi na receptor typu 4 pre chemokin CC a pouziva sa pri navrate

(relapse) mycosis fungoides alebo Sézaryho syndrému alebo ak nereaguju na urcitd lieCbu (su vodi

nej imunne).
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Chemoterapia

Chemoterapia podavana samostatne alebo v kombinacii s inymi latkami sa méZe pouZivat na lieCbu
prejavov pokrocilého koZzného lymfomu. Kombinovana (s viacerymi latkami) chemoterapia sa
obvykle vyuZiva pri pokrocilych stadiach ochorenia. Nasledujuce samostatne pouzivané
chemoterapeutické lieky sa povaZuju za ,jemnejsie”, takZe nespdsobuju vyraznu stratu vlasov ani
vracanie. Pri vacSine tychto latok budu lekari sledovat krvné parametre a fungovanie obliciek a

pecene.

Metotrexat (Matrex®) je latka zasahujuca do metabolizmu (antimetabolit), ktora sa pouziva pri
mnoZstve ochoreni suvisiacich s imunitou. Nardsa metabolizmus kyseliny listovej v nadorovych
bunkach. V pripade kozného lymfému sa podava cez uUsta (peroralne), obvykle vo forme tablety

tyzdenne.

Pralatrexat (Folotyn®) sa pouziva pri liecbe transformovaného mycosis fungoides a inych
agresivnych non-Hodgkinovych lymfémov, napriklad periférneho lymfému z T-buniek. Nardsa
metabolizmus folatov a zasahuje do tych istych drah ako metotrexat. Pacienti lieCeni pralatrexatom
uzivaju dennd davku kyseliny listovej a kazdych 8 az 12 tyzdfiov sa im injek¢ne podava vitamin B12.

Liek sa podava do Zily kazdé 3 tyzdne a nasleduje jeden tyzden prestavka.

Lipozomalny doxorubicin (Doxil®) je osobitny pripravok doxorubicinu, lieku, ktory narusa aktivitu
DNA v nadorovych bunkach. Lipozém alebo mikroskopicka tukova Castica, ktora obklopuje
doxorubicin, minimalizuje vedlajSie Gcinky a zvySuje aktivitu. Doxorubicin sa podava infuzne do Zily

kazdé 2 az 4 tyzdne. U niektorych pacientov sa pred zacatim lieCby vykona vySetrenie srdca.

Gemcitabin (Gemzar®) je chemoterapeuticky liek, ktorého Gcinok je zaloZeny na nartisani tvorby

DNA v nadorovych bunkach. Podava sa do Zily v ramci réznych harmonogramov.
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Chemoterapia s kombindciou viacerych ldtok

V pripade koZného lymfému by sa nemali pouZzivat kombinacie chemoterapeutickych liekov, pretoZze
sa nikdy nepreukazalo, Ze by boli ucinnejsie ako nasledné podavanie jednotlivych latok a vzdy su
ovela toxickejSie. Intravendzne (do Zily) podavané kombinacie, napriklad CHOP (cyklofosfamid,
doxorubicin, vinkristin a prednizéon), ESHAP (etopozid, solumedrol, vysoka davka ara-C a cisplatin) a
GND (gemcitabin, navelbin a doxil), alebo peroralna (podavana cez uUsta) liecba PEP-C (chlorambucil,
cyklofosfamid, etopozid, prednizén) sa mézu pouZit, ked nie je k dispozicii ina liecba alebo v pripade
zriedkavych okolnosti ako spdsob na vyvolanie rychlych reakcii pri priprave na transplantaciu

kostnej drene.

Transplantacia kmeriovych buniek

Transplantacia kostnej drene alebo kmenovych buniek sa zvaZuje v pripade pacientov s pokrocilym
ochorenim. Odporucanou metédou transplantacie u pacientov s pokrocilym koznym lymfémom je
alogénna transplantacia kmernovych buniek. U vacsiny pacientov s koZznym lymfémom vSak nikdy
nebude potrebné zvaZovat tuto moZnost. Alogénna transplantacia kmernovych buniek znamena
postup, kedy sa zdravé kmeriové bunky od jednej osoby transplantuju inej osobe. Zdrojom
kmenovych buniek je kostna dren, periférna krv alebo pupocnikova krv. Z hematopoetickych
(krvotvornych) kmenovych buniek mézu vzniknut ktorékolvek bunky, ktoré sa nachadzaju v krvnom
riecisti. Vytvaraju sa z nich krvné bunky a zlozky potrebné na fungovanie imunitného systému. Pocas
transplantacie sa do tela infUzne podaju zdravé kmerové bunky, ktoré potom rastu a vytvaraju sa z

nich vSetky jednotlivé zloZky krvi, ktoré su potrebné pre telo a imunitny systém.

Klinické skisania

Najlepsi sposob ako zistit, ktore lieky su ucinné, a najst nové sposoby liecby kozného lymfomu, je
pokracujuci vyskum a skuSanie vratane klinického skusania. Vzhladom na to, Ze toto ochorenie je
menej casté ako iné formy nadorovych ochoreni, su vedci zavisli od 0séb ochotnych sa ztcastnit.
Klinické skdSanie je klucové pri identifikacii prognostickych stratégii a stanoveni optimalnych davok

pre pacientov.

Ak mate zaujem zucastnit sa klinického skusania, informujte sa u svojho lekara, ktoré skdsania mézu

byt pre vas vhodné a dostupné.
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6. Vyrovnavanie sa s vedl'ajSimi uc¢inkami liecby

Ucelom liecby je zmiernit priznaky vasho ochorenia, ale vedlajsie G¢inky lie¢by mdZu byt asto
neprijemné a mo6zu komplikovat kazdodenny Zivot. Informuijte lekara, ak sa u vas prejavuju vedlajsie

ucinky, ako su:

* podrazdenie a zapal koze,

* zaCervenanie, vyrazka a svrbenie,

* pocit tepla, citlivost alebo pocit palenia (ako pri spalenf sinkom),
* Unava alebo depresia,

* priznaky podobné chripke.

Vela liekov podavanych cez Usta a chemoterapia podavana do zily mdZzu tiez spdsobit zmenu alebo
Uplnd stratu chuti do jedla. Ak je vam neustale nevolno, vraciate alebo stracate na hmotnosti,
vyhladajte odbornika na vyZivu, aby ste sa poradili, ako zvysit prijem Zivin tak, aby ich vase telo
dokéazalo zvladnut a udrzat. DalSie problematické vedlajsie ucinky sa mdzu vyskytnit v
gastrointestinalnom trakte (Zaludku a ¢revach), napriklad hnacka alebo zapcha. Skuste zmenit cas

dna, kedy uZivate lieky, €o by mohlo zmiernit Gcinky na chut do jedla a gastrointestinalny trakt.

U mnohych pacientov s koZznym lymfémom sa ako ved|ajsi tcinok lieCby prejavuje extrémna unava.
V takom pripade sa snaZte ju predvidat a zmiernit tempo, zaclenit pocas dna obdobia oddychu
podla potreby a podla moZnosti upravit pracovny harmonogram. Je dbleZité, aby ste si zmenili
organizaciu Zivota a prisposobili sa zmenam, ktoré prinasa toto ochorenie a jeho liecba. Je tieZ
dolezité zamerat sa na spravne stravovanie, dostatok spanku a ohladuplnost voci sebe samému
namiesto striktného dodrZiavania bezného harmonogramu a povinnosti. Starostlivost o seba je

dolezita a bude mat vplyv na vysledky liecby a proces hojenia.

Ak pocitujete depresiu vyvolanu lieCbou, poradte sa s lekarom a nevahajte poziadat o lieky proti

depresii, ktoré vam pomozu zlepsit naladu a ziskat dostatok energie.

Nikdy nezabudajte na dostatocnu hydrataciu. VyZivové doplnky a bielkovinové (proteinové) napoje

pomahaju zabezpecit prijem Zivin a predchadzat strate hmotnosti.
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Vedlajsie ucinky mdzu byt vo vSeobecnosti v urcitych obdobiach viac alebo menej intenzivne,
niektoré sa m6zu hromadit a niektore zhorSovat postupom liecby. Pacienti by mali vediet, ze kazdy

jednotlivy protokol lieCby vyvolava osobitné vedlajSie Ucinky, preto poZiadajte lekara o informacie.

Problémy tykajuce sa koZe moZzno rieSit zmakcovacimi alebo zvhcujucimi prostriedkami a zvySenim
prijmu tekutin, aby bola koza zvihcena. Zvih<ujuce prostriedky pouZivajte hned po kupeli. Noste
odev, ktory nedrazdi, a chrarite pokozku pred sinkom. V3imajte si, ¢i nedochadza k infekcii, a jej
vyskyt hlaste lekarovi. Pri problémoch s urcitou oblastou alebo pri jej bolestivosti mdZe pomoct

ochranny odev alebo ochranné prostriedky.

V pripade nadmerného svrbenia moZete uZivat lieky proti alergickym prejavom (antihistaminika) a
iné lieky zmiernujuce nevydrzatelné svrbenie, ktoré ho mézu zmiernit. Dobra starostlivost o kozu
prispieva k jej hojeniu. Pouzivajte prostriedky nanasané na koZu, ktoré vam predpise lekar, snazte sa

neskriabat si 1ézie a uZivajte odporucané antihistaminika.
Ak mate pocit tepla alebo palenia na koZi, su prostriedky, ktoré méZu pomoct. Pomoct moézu
ponorenie do chladnej vody, zvihcovanie a chladivé latky s mentolom. Okrem toho zvazte studené

obklady alebo priloZenie ladu na najviac postihnuté miesta.

Pred pouZitim volnopredajnych produktov alebo doplnkov sa vzdy poradte s lekarom, lekarnikom

alebo oboma, aby ste mali istotu, Ze neobsahuju Skodlivé latky.
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7. Deti a mladi l'udia

KoZny lymfoém je vo vSeobecnosti zriedkaveé ochorenie. ESte zriedkavejSie sa vyskytuje u detf. V
Eurdpe a Spojenych Statoch je 5 % vSetkych pripadov diagnostikovanych vo veku do 20 rokov. V
niektorych Castiach sveta, napriklad medzi arabskym obyvatelstvom na Strednom vychode, v3ak deti
tvoria aZz 60 % pacientov s mycosis fungoides. Miera rozsirenia sa vyrazne lisi v zavislosti od

zemepisnej oblasti a populacie.

Mnohi vyskumni pracovnici su presvedceni, Ze mycosis fungoides, najma u mladych ludi, m6ze mat
CiastoCne geneticky zaklad a m6Zu ho spustat faktory prostredia. SkutoCne moZe existovat
prepojenie medzi typom koze a vyskytom tohto ochorenia v mladSom veku. U Afroamericanov je
napriklad mycosis fungoides diagnostikovany pred 40. rokom veku vyrazne CastejSie, ako u

kaukazskych narodov.

Napriek zriedkavému vyskytu tohto ochorenia u deti zostavaju zasady diagnostiky rovnaké bez
ohladu na vek. V tejto vekovej skupine su vSak niektoré osobitné aspekty. Lekari napriklad venuju
osobitnu pozornost stanoveniu sposobu liecby u pacientov v mladSom veku, pricom zvazuju vyhody
lieCby v porovnani s akymikolvek pripadnymi dlhodobymi komplikaciami ktoré, previadaju skér vo
vekovej skupine deti, nez u dospelych. V pripade mycosis fungoides sa uprednostnuje fotoliecba, ale

ak je dieta velmi malé, nie je u neho z technického hladiska vhodna.

U deti moZzu byt rozliSovacie Crty tohto ochorenia nejasnég, v désledku coho je este tazsie
diagnostikovat kozny lymfém u deti. Dalsi komplikujuci faktor je, Ze lekari obvykle vahaiju vykonavat
biopsie u deti, pokial nie je jednoznacne indikovana pritomnost tohto ochorenia, pricom prave
biopsia je najlepsi sposob, ako s istotou diagnostikovat kozny lymfém. Z tychto dévodov trva

diagnostika u deti asto ovela dlhSie ako u dospelych. Prognéza u deti je podobna ako u dospelych.

Ked maju deti chronicku zapalovu dermatitidu v podobe pretrvavajiceho ochorenia koze, ktoré nie
je zaradené do urcitej diagnozy (neobvykly prejav psoriazy, ekzému alebo atopickej dermatitidy),
lekar musi zvazit moznost, Ze ide o mycosis fungoides. Problémy s diagnostikou a liecbou takychto
zloZitych a €asto nejednoznacnych ochoreni je znasobeny obavami a ofakavaniami rodicov a

Urovhou porozumenia u deti.
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Len v niekolkych poslednych rokoch, po zhromazdeni viacerych Gdajov, vyskumni pracovnici

skutoCne porozumeli charakteristickym prejavom kozného lymfému u deti.

Rozhodnutia o lie¢be u detskych pacientov su naro¢né, pretoze mladsi pacienti su citlivejSi na
negativne ucinky niektorych sposobov liecby. Vzhladom na ich nizky vek je zvlast dolezité, ze u
detskych pacientov moze trvat dlhsie, kym sa rozvinu a prejavia dlhodobé neZiaduce Ucinky liecby
nadorovych ochoreni. Pri kombinacii cez Usta podavanej alebo lokalne aplikovanej liecby
psoralénom a ultrafialovym svetlom pasma A (PUVA) alebo uzkopasmovym svetlom UVB, lokalnym
oziarenim alebo celotelovym oZiarenim nizkoenergetickymi elektrénmi je u mladSich pacientov
nevyhnutne vyssie riziko rozvinutia rakoviny koZe, pretoZze maju pred sebou dlhsi o¢akavany cas

prezivania.

Podobne sa u detskych pacientov, u ktorych je potrebna systémova chemoterapia, méze neskor v
Zivote rozvinut leukémia a u pacientov, ktori uzivaju retinoidy, napriklad isotretinoin (Accutane®),
existuje riziko pred€asného zastavenia rastu kosti. V rannom Stadiu ochorenia su bezpecnejSimi
metddami liecby s nizSim rizikom nadorového ochorenia lokalne aplikované steroidy a horcicny
dusik. Spravna liecba koZného lymfému je u detskych pacientov individualna podla jedinecnych

prejavov a potrieb kazdého pacienta.

Aj ked'su takéto pripady zriedkavé, u niektorych mladych ludfi je diagnostikovany kozny lymfom. U
pacientov, ktori su sexualne aktivni, to méze byt zniCujuca diagnoza. Najtazsie su, podla slov
niektorych pacientov, fyzické prejavy ochorenia, najma na pracovisku a pri hladanf partnera. Vyrazka

na tvari alebo iné beZzné prejavy neprispievaju k dobrému pocitu v spolo¢nosti.

.,Clovek md pocit, ako by bol poskodeny, akoby uZ nebol tiplne sém sebou.”

Pacient

Pristupujte k svojej diagnéze ako k akejkolvek inej zavaznej lekarskej diagnoze - nakoniec je to
nadorove ochorenie, a ak to takto vysvetlite kolegom, priatelom a partnerom, mozno budu mat viac

pochopenia.
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8. Starostlivost o pokozku

Pokozka mdZze byt pri koznom lymféme, ako aj pri niektorych postupoch liecby tohto ochorenia,
sucha, Supinata a moéze svrbiet. Vzhladom na to, zZe sa kozny lymfém prejavuje na pokozke
spdsobom, ktory moZe viest k jej podrazdeniu, odporucania pre pacientov tykajuce sa starostlivosti
o pokozku su podobné ako v pripade pacientov s inym chronickym ochorenim koZe, napriklad

ekzémom. Pri kazdodennej starostlivosti o pokozku vam mo6Zu pomoct nasledujuce rady.

Zvlhcenie

Velmi déleZitou sucastou uchovavania zdravej pokozky je primerané zvihcovanie, ktoré prispieva k
vytvoreniu hrubsej ochrannej vrstvy a zvlacneniu pokozky. Dostatocné zvlhcenie a potlacenie
vysUsania pokozky moze zmiernit aj svrbenie. Jednoduchym a tcinnym prostriedkom boja proti

suchej pokozke je casté pouzivanie zvincujucich alebo zmakcujlcich prostriedkov.

Pri su€asnom rozsiahlom vybere réznych zvlhcujacich produktov na trhu moze byt tazkeé sa
rozhodnut, ktory mate pouzit. Uvadzame niekolko rad, ktoré mozete vyuZzit pri porovnavani

produktov:

* Najvyraznejsi zvlhcujuci tcinok maju masti a krémy. SU to najlepsSie zvlhcujlce produkty, pretoze
maju vysoky obsah oleja, ktory zabezpecuje vyssie prenikanie (penetraciu) pripravku a dlhsi tcinok.

* zaCervenanie, vyraZzka a svrbenie,

* Nepouzivajte emulzie, pretoze obsahuju vela vody a malo oleja. Nepouzivajte gély, pretoze
obsahuju alkohol alebo acetén, ktoré mézu pokozku vysusat. NepouZivajte zvlhcujlce pripravky,
ktoré obsahuju parfumy a farbiva.

+ Zvih€ujuce pripravky pouzivajte €asto, najmenej 2- az 3-krat denne, aby ste zabranili vysuseniu
pokoZky.

* Mozno budete musiet vyskusat viaceré produkty, kym najdete ten, ktory vam najviac vyhovuje.
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8. Starostlivost o pokozku

Nanasajte zvlhcujace pripravky na vihka pokoZzku, pretoze zvlhcujlce produkty a masti dokazu
zadrziavat vodu na pokozke a poskytovat dlhsiu ochranu pred vysuSenim. Ked sa pokoZzka vysusi a
je Supinatd, navlhdite ju vodou a potom naneste mast s lanolinom, napriklad petrolejovi mast.
Casto je potrebné, aby pacienti pouzivali masti a zvihZujlce prostriedky opakovane. Informécie o
vhodnych zvlhCujucich prostriedkoch by vam mohla poskytnut miestna alebo celoStatna organizacia

pre pacientov s ekzémom vo vasej krajine.

Sucha pokozka

Sucha pokozka sprevadza takmer vietky prejavy kozného lymfomu. Z tohto dévodu je sucha
pokoZka (znama aj ako xerdza) najbeznejSou pricinou svrbenia, ktoré je pre pacienta velmi

neprijemné.

Prejavy suchej pokoZky su pri koZnom lymféme samozrejme velmi rozmanité. U niektorych
pacientov sa vytvaraju suché Skvrny, najma pocas chladnejSich mesiacov, kedy je nizka vihkost. Inym
pacientom sa pri Sireni ochorenia na stale vacsie plochy pokozky vytvaraju pocas celého roka na
koZi Supiny. U pacientov s rozsiahlym postihnutim koZe, najma ak su postihnuté miesta zaCervenané
(zname aj ako erytroderma), méze ddjst k odlupovaniu pokozky na réznych miestach (zname aj ako

deskvamacia).

U pacientov to moze vyvolavat obavy. Niektori sa mdZzu citit na verejnosti aj doma neprijemne, ked
sa im koza viditelne odlupuje alebo sa na nej vytvaraju Supiny. Tieto pocity su pochopitelné a tplne
normalne. Pacienti sa moZu s tymito priznakmi vyrovnat réznymi spdsobmi vratane natierania
pokozky hrubymi vrstvami pripravkov s mastovym zakladom, ako su Vaseline® alebo petrolejova
mast, o mbZe zniZit odlupovanie a tvorbu Supin na najmenej 2 az 5 hodin, kedy je potrebné naniest

pripravok znovu.
U niektorych pacientov mdZe tvorbu Supin a odlupovanie pokoZzky zmiernit pridavanie

neparfumovanych olejov do kupela a 10 minutovy kupel niekolkokrat do tyzdna. Koza potom moze

byt pomerne klzka, preto je potrebné vystupovat z ktpela opatrne.
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Pri odstranovani suchych kidskov zo Supinatej koze mézu pomoct volnopredajné produkty, ktoré
obsahuju kyselinu mliecnu. Vacsina tychto produktov je bez parfumov a obsahuje 12 % kyseliny

mliecnej alebo 10 % mocoviny.
Svrbenie

Vacsina ludi s koznym lymfémom pocituje svrbenie (zname aj ako pruritus) a ¢asto sa im nedari
najst ucinny prostriedok na zmiernenie tohto chronického, neprijemného priznaku. Az do
poslednych rokov bolo len malo poznatkov alebo vyskumov, ktoré sa zaoberali zakladnym

mechanizmom svrbenia.

Pacienti, ktorych trapi svrbenie, si za¢nu Skriabat svrbiacu pokozku, ¢im sa odosiela do mozgu a spat
do koZe signal, ktory spusta zachvat mucivého svrbenia. Pomoéct moZe priloZenie ladového obkladu,
vrecka s mrazenou zeleninou alebo podrveného ladu v uzatvaratelnom vrecku zabalenom v
papierovej utierke na svrbiace miesto na 10 minut. Doslova tym ,uhasite ohen”. Predstavte si
svrbenie pri tomto ochoreni ako lesny poZiar - ak dokazete potlacit za¢inajuce svrbenie, zabranite

jeho rozsireniu po celej koZzi.

U vacsiny pacientov s koZznym lymfémom sa mdZe svrbenie pohybovat od drobného podrazdenia
po mucivé zachvaty, ktoré mdZzu vyrazne znizit kvalitu Zivota pacienta. Svrbenie suvisiace s koznym
lymfémom je obzvlast problematické, pretoZze moZe zacat na malej ploche a rozsirit sa na celé telo.
V studii realizovanej Dr. Marie-France Demierreovou z bostonskej University School of Medicine v
USA 88 % pacientov s koznym lymférmom oznacilo svrbenie za hlavnu pricinu problémov suvisiacich

s tymto ochorenim.

Svrbenie (pruritus) je vo svojom zaklade psychologicky stav a je pravdepodobné, Ze ak podrobne
popiSete lekarovi svoje trapenie, predpiSe vam prislusnu liecbu. Pri navsteve lekara sa snazte
popisat zavaznost svrbenia na stupnici od 1 do 10, pricom 1 je slabé alebo ziadne svrbenie a 10 je

nevydrZatelné svrbenie, ktoré nardsa vase kazdodenné fungovanie.
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Aj ked' eSte nebola stanovena jednoznacna pricina svrbenia, je k dispozicii urcita liecba. Beznymi
prvotne nasadenymi liekmi su lieky proti alergickym prejavom (antihistaminika). Patria k nim
napriklad Allegra® a Claritin®, ktoré sa uzivaju pocas dna, alebo Benadryl® a Atarax®, ktoré sa
uzivaju skoér na noc, pretoZe maju utlmujuce ucinky. Niektoré z tychto liekov st volnopredajné, iné
su na lekarsky predpis. Tieto lieky potlacaju zacervenanie, opuch a svrbenie. U vacsiny pacientov je
svrbenie vyrazne silnejSie tesne pred spanim, takZze utlmujuce antihistaminika mézu byt zvlast

ucinné.

Je aj niekolko beZnych prostriedkov na zmiernenie svrbenia. Ponorte svrbiace miesto na 15 minuat
do kupela z ovsenych vioCiek. Na miesto, ktoré velmi svrbi, priloZte studeny obklad, aby ste stimili
podrazdenie a oslabili svrbenie. Prilozte vinky obklad ako jednoduchy, bezpecny a ucinny
prostriedok na zmiernenie svrbenia, ako aj potlacenie zaCervenania, palenia a mokvania koZnych

|ézii. Podrobné pokyny, ako pouzivat vihké obklady, vam poskytne lekar.

Su k dispozicii aj dalSie lieky na zmiernenie svrbenia. Naprikiad:

+ Gabapentin (Neurontin®) je liek proti kf€¢om, ktory sa predpisuje osobam nachylnym na vznik
kfcov a je ucinny pri lieCbe svrbenia.

* Mirtazapin (Remeron®) je liek proti depresiam, ktory sa predpisuje na uZivanie pred spanim pre
osoby, ktoré maju problém so zaspavanim v désledku svrbenia.

* Aprepitant (Emend®) je liek na lekarsky predpis, ktory sa pouZziva na predchadzanie nevolnosti a
vracaniu pri chemoterapii a ktory, ako sa ukazalo, je ucinny pri zmierfiovani svrbenia.

* Fotoliecba je vhodny spdsob liecby pre pacientov s mycosis fungoides, najma pre tych, ktorych
trapi svrbenie.

- U¢inné moZu byt lokalne aplikované steroidy, ak sa pouZivajd spolu s inymi metédami lie¢by, ale
su nepraktické pri lieCeni zavaznych pripadov s velkou zasiahnutou plochou.

* Najucinnejsimi volnopredajnymi emulziami pre menej zavazné pripady su tie, ktoré obsahuju
anestetikum (latku spésobujucu znecitlivenie) pramoxin, ktoré zniZuje prenos pocitu svrbenia z
nervov v kozi, alebo mentol, ktorého chladivé vlastnosti méZu potlacit pocit svrbenia. Budte opatrnf

pri pouzivani analgetik (liekov na potlacenie bolesti), pretoZe sa zistilo, Ze zhor3uju epizddy svrbenia.

Okrem toho bolo hlasené urcité zmiernenie svrbenia pomocou alternativnych metéd, ako su

akupunktura a biologicka spatna vazba (biofeedback).
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Popraskana pokozka

Prasklina je rovna alebo linearna trhlina v pokozke, ktora ¢asto zasahuje do druhej koznej vrstvy,
kde spbsobuje znacnu bolest a neprijemné pocity. Praska najma pokoZka na dlaniach a vnutorne;
strane prstov. Popraskana pokozka moze predstavovat problém pri jemnych pohyboch prstoy,
napriklad pri obliekani, pisani, vareni alebo jedeni. Pokozka m6Zze popraskat kedykolvek u
kohokolvek, napriklad pocas zimy a najma u os6b, ktoré maju na dlaniach hrubd Supinatu koZu v

dosledku ochorenia, napriklad koZzného lymfomu.

VacsSina lekarov je presvedcena, Ze k popraskaniu pokoZzky dochadza u pacientov so Supinatou
koZou v dbsledku preniknutia baktérii spdsobujucich infekciu do malych prasklin na pokoZzke, v
désledku ¢oho sa prasklina zvadsi a je bolestivejsia. Castejsie k tomu dochadza v zime ne? v lete,

pretoze zvySena vlihkost pocas leta minimalizuje praskanie pokoZzky.

Pacienti mozu predchadzat praskaniu pokoZky tym, Ze si budt ruky a nohy so zhrubnutou,
Supinatou koZou pocas dna casto natierat zvihcujucim pripravkom - neparfumovanymi krémami
alebo hrubou vrstvou petrolejovych masti. M&Ze byt uZito¢né naniest na dlane a chodidla hrubu

vrstvu pred spanim a spat s bielymi bavinenymi rukavicami alebo bavinenymi ponozkami.

Ked pokoZka popraska, je doleZité, aby ste ju najmenej dvakrat denne Cistili mydiom a vodou a
naniesli na Nu antibioticka mast, ktora urychli hojenie. Vacsina koznych lekarov (dermatologov)
odporuca pacientom, aby nepouzivali trojzloZzkové antibiotické masti (napriklad Neosporin®),
pretoZe neomycin v ich zloZeni mdZe byt alergénom spdsobujicim vyrazku. Ak praskanie pokoZzky
neustupi, pacienti by sa mali obratit na lekara, aby im predpisal silnejSie lokalne aplikované

antibiotika.

V niektorych pripadoch su praskliny také hiboké a Siroké, Ze lekari méZu pacientom poradit, aby
zlepili ich okraje spolu pomocou sekundového lepidla. Ak lekar poradi tento postup, pacient si musi
vycistit prasklinu mydlom a vodou, naniest na fu mald kvapku sekundového lepidla a pritlacit jej
okraje k sebe na 60 aZ 90 sekund, aby sa zatvorila. Lepidlo velmi rychlo zaschne. Pacienti vSak musia

dat pozor, aby sa im nezlepili prsty.
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Okrem toho zvaZte pouZitie produktu ako New Skin®, antibioticky roztok obsahujici jemny lepivy
prostriedok, ktory tieZ uzatvara praskliny, a zmes chemickych latok vytvarajdcich polymérovu vrstvu,
ktora prilne k pokoZke a chrani ju pred necistotou a zarodkami a udrZiava ju zvihenu. Hladajte

produkty oznacené ako tekuty obvaz alebo podobne.

Infekcia

U pacientov s koznym lymfémom bezne dochadza k infekciam. U niektorych pacientov s
rozsiahlejSim postihnutim koZe sa méZe zistit, Ze sa na ich pokoZke nachadzaju kol6nie baktérif
nazyvané zlaty stafylokok (staphylococcus aureus). Aj ked sa niektoré formy stafylokokovych baktérii
vyskytuju na pokozke bezne, tento druh baktérie najcastejSie vyvolava infekciu u pacientov s
koZnym lymféomom. Ak sa vyskytnu, infekcie najcastejSie vznikaju na koznych léziach kozného
lymfému. Infekcia je najzavaznejsim problémom u pacientov s koznym lymfomom, pretoze ak sa

nelieci, méZe mat Zivot ohrozujuce nasledky.

Je preto ddleZité rozpoznat priznaky infekcie koZe a vediet, kedy je potrebné obratit sa na lekara.

KoZna infekcia sa mo6Ze prejavovat tymito priznakmi:

+ zaCervenana oblast na koZi, ktora je bolestiva, opuchnuta a mézu sa na nej tvorit chrasty alebo
mo6Zze mokvat,

* mierne zacervenanie okolo koznej lézie,

* kozna |ézia, ktora nesvrbi, ale boli,

* |ézie, na ktorych sa vytvara tenka Zltkasta chrasta.

Bezodkladne sa obratte na lekara pri ktoromkolvek z nasledujucich priznakov (ktoré mézu

znamenat zaciatok celulitidy alebo infekcie krvi):

* mate horucku a zimnicu spolu s nahlym nastupom unavy a slabosti,
* vSetky kozZné |ézie su nahle citlivé a zaCervenané, najma s Cervenymi pruhmi, ktoré vedu od lézie

smerom k trupu (do podpazusia alebo k slabinam).
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Kupanie a sprchovanie

Pri kipani alebo sprchovani pouzivajte vliaznu vodu, nie hortcu, pretoZe horuca voda uvolnuje
prirodzené tuky z pokoZky, ktoré zabezpecuju jej zvlhCenie (hydrataciu), takZe koZza moZe potom
zostat suchSia. Horuca voda taktieZ vyvolava vacsie prekrvenie pokozky, o mdze zvysit svrbenie po
ukonceni sprchovania alebo kiipela. Nadmerne horlica voda méze docasne zmiernit svrbenie, ale

neodporuca sa, pretoze moZe zhorsit stav pokozky a dihodobo zhorSit svrbenie.

Kupele a sprchovanie maju byt kratke, nie dlhsie ako 15 minut. Po kupeli, kedy je pokoZka eSte
vihka, je taktieZ najlepsi Cas, kedy pouZivat masti. Po naneseni zvihujiceho prostriedku (alebo
lokalne aplikovaného lieku vo forme masti) na vihku pokoZku sa zvihéenie lepSie uchovava vo

vonkajsej vrstve pokoZzky.

Svrbenie a kozné infekcie mdZete potlacit pomocou ,kipelov s bielidlom®, pri ktorych akoby ste
vanu zmenili na bazén. Pri kdpeli s bielidlom sa trikrat do tyZzdna ponorte na 15 minut do vane
naplnenej do % teplou vodou s % Salky obycajného kuchynského bielidla (neparfumovany 6 az 8 %
chlérnan sodny). Kipele s bielidlom nielen zniZuju riziko infekcie, ale ukazalo sa, Ze maju aj

protizapalové ucinky.
Mydla

Pre mydlo plati zasada ,menej je viac“. Ak pacienti potrebuju pouzit mydlo, maju skusit zvihCujuce
mydlo s vySSim obsahom tuku. NepouZzivajte vysoko parfumované mydla - parfumovany produkt sa
musi pri vyrobe najprv rozpustit v alkohole, ktory vysusuje pokozku. Parfumy mézu drazdit pokozku
a posobit ako alergény. Vyberajte si mydla a zvlhCujlce prostriedky, ktoré su oznacené ako
neparfumované. NepouZivajte antibakterialne ani dezodoracné mydla, pretoze mézu prilis

vysusovat.
Pracie prostriedky

Vplyv na pokoZzku méZzu mat aj pracie prostriedky. PouZivajte neparfumované pracie prostriedky.
Parfumy obsahuju aj avivaze, preto vyberajte také, ktoré su neparfumované. Avivazne obrusky,
ktoreé sa vkladaju do suSicky, su casto najhorsim produktom pre pacientov s citlivou pokozkou,
pretoZe parfumy sa priamo usadia na obleceni, ktoré prichadza do priameho kontaktu s pokozkou,

a mozu byt trvalym zdrojom podrazdenia.
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Ochrana pred slnkom

Prilis vela sinka poSkodzuje pokoZku. PouZivajte opalovacie krémy, noste klobuk s lemom a zvazte
nosenie dlhych rukavov a nohavic pocas celého roka. Ak v ramci svojej liecby absolvujete fotoliecbu,
lekar vam moZno odporuci, aby ste nosili sinecné okuliare s UV filtrom. U niektorych ludi s koZznym
lymfémom viak mdzu kratke pobyty na sinku (15 aZz 20 minut) prospievat pokoZke. Poradte sa o

tom s lekarom, aby ste vedeli, ktory postup je pre vas najlepsi.

Iné rady
Vasej pokozke mdzu prospiet aj tieto uzitocné rady:

* Noste volné, pohodiné materialy, ktoré ,dychaju”. Najlepsia je bavina. Nenoste drsné tkaniny,
ktoré Skriabu, napriklad vinu. Nenoste tesny odev.

* Neskriabte si pokozku ani ju silno netrite.

* SnaZzte sa, aby ste sa neprehriali - potenie zhorsuje svrbenie.

* Najdite spdsob, ako zvladat stres, pretoZze mdze spustat dalsi rozvoj kozného lymfému a

zhorsSovat svrbenie.
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9. kapitola — Sexualita

Intimne vztahy

Intimne vztahy moZu byt pre vas problematické, ak mate kozny lymfém, a to z jednoduchého
dovodu, Ze plaky, |ézie a vyrazky moZu byt tak neprijemné, Ze nechcete, aby sa vas niekto dotykal.
Niekedy sa ludia s koznym lymfomom taktiez hanbia alebo nemaju zaujem o intimne vztahy z
dévodu zmien v ich fyzickom vzhlade. V désledku niektorych priznakov pdsobi pokoZzka tak drsne, Ze
by bol fyzicky kontakt neprijemny. Od svrbenia az po palenie a natieranie mastami po sprche -

dosledky tohto ochorenia mdZu byt v konecnom dosledku prekazkou pre intimne vztahy.

Pary sa s tym musia vyrovnat. Su chvile, kedy nemate chut na sexualne podnety a vas partner alebo
partnerka to snad pochopia. Inokedy, ked ochorenie nepostupuje, moZno vnimate sexualne
podnety, akoby ste ani neboli chori. Niektori mladsi pacienti dokonca maju deti aj napriek svojmu

ochoreniu.

Podobne ako potrebujete spolahlivii odbornd podporu, ktora by vam pomohla prekonavat tskalia
tohto ochorenia, potrebujete aj partnera, ktorého laska a porozumenie prenikaju hibsie nez len do
fyzickej oblasti.

Ak trpite nejakou chorobou, akoukolvek hroznou chorobou, potrebujete partnera, ktory bude mat’
hiboké porozumenie. Je to frustrujice z hladiska starostlivosti, ked neviete, o méZete urobit, aby

sa vasa milovand osoba citila lepsie.” .
Pacient

Pocas tejto choroby je klticova vzajomna komunikacia. Povedzte partnerovi, kedy je v poriadku a
kedy nie, aby sa vas dotykal, pricom je ddlezité, aby ste mu ohladuplne vysvetlili, Ze nejde o

odmietnutie toho druhého, ale o priznak koZzného ochorenia.

~Musite povedat partnerovi: ,,Milujem ta z celého srdca, ale tazko sa mi vysvetluje, cim

prechddzam”, a som si isty, Ze partner to pochopi, pretoZe vie, Ze sa navzdjom milujete.”

Pacient

Prekonavanie prekazok suvisiacich s chronickym ochorenim méZe nakoniec prispiet k posilneniu

vasho vztahu.

52



KoZny lymfom - prirucka pre pacientov

Plodnost

KoZné lymfémy su najcastejSie chronické choroby. PretoZe ide o chronické choroby, liecba Casto
prebieha nepretrzite pocas mnohych mesiacov az rokov. Lekari aj pacienti hladaju miernu,
bezpecnu, dobre tolerovanu a ucinnu liecbu, ktora umozni zlepSenie a regulaciu stavu ochorenia na
dlhy Cas. Pri skimani novych spdsobov liecby lekari pri rozhodovani, ktory z nich je Gcinny, v
skutocnosti zvazuju obe skuto€nosti - trvanie odpovede (pocas akej dlhej doby je liecba cinna) aj

pocet [udf, u ktory sa stav zlepsil.

V pripade planovania rodiny moze byt dlhodoba liecba problémom, aj ked je mierna. Mnohé
spbsoby lieCby zaberaju len dovtedy, kym sa podavaju, preto je pri vybere lieCby ¢asto potrebné
zvazit aspekty planovania rodiny. Patria k nim otazky plodnosti (schopnosti alebo potencialu
otehotniet alebo niekoho oplodnit), pocatia (samotného procesu otehotnenia alebo oplodnenia
niekoho), tehotenstva a dojcenia po porode. Tieto aspekty je potrebné zohladnit, ak chcu mat

pacient alebo pacientka alebo ich partneri dieta v kratkej alebo dokonca vzdialenej budicnosti.

Studie tykajuce sa spdsobov liecby sa vacsinou nezameriavali na tehotné Zeny. Velka ¢ast nasich
poznatkov vychadza zo Studif na zvieratach, na ktorych sa skiimalo pésobenie lieku, alebo z
niekolkych malo pripadov, kedy pacientky pocali alebo otehotneli pocas niektorého z tychto
sposobov lieCby. Vzhladom na to, Ze su k dispozicii len obmedzené informacie a potreby kazdého
pacienta su jedineCné, povazujte uvedené skutocnosti za vseobecné informacie na zacatie

rozhovorov s oSetrujucim lekarom, a nie za konkrétne odporucania k vasej liecbe.
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Slovnik pojmov

Agresivne lymfomy
Lymfémy, ktoré rychlo rastd a vo vSeobecnosti sa musia bezodkladne liecit; oznacuju sa aj ako

lymfémy vysokého stupnia.

Alemtuzumab (alebo Campath®)
Monoklonalna protilatka pésobiaca proti CD52, ¢o je antigén (alebo marker), ktory sa nachadza na

B- aj T-lymfocytoch. Liek sa pouziva na liecbu pokrocilého lymfomu CTCL.

Alogénna transplantacia (kmenovych buniek)
Postup, pri ktorom sa do tela pacienta dodaju kostna dren alebo kmerové bunky od inej osoby

(darcu).

Antiemetikum

Liek, ktory zmierriuje alebo potlaca nevolnost a vracanie.

Antigén
Identifikujuce bielkoviny, ktoré sa nachadzaju na povrchu vSetkych buniek. Imunitny systém vyuZiva

antigény, aby stanovil, Ci s bunky potrebna sucast tela alebo je potrebné ich znicit.
Autologna transplantacia (kmenovych buniek)
Druh transplantacie kostnej drene alebo kmeriovych buniek, pri ktorych sa do tela pacienta dodaju

jeho vlastné kmenoveé bunky.

BCNU

Chemoterapeuticka latka, ktora sa pouziva lokalne pri lymféme CTCL. (Znama tiez ako karmustin).

Bexarotén (alebo Targretin®)

Lieky vo forme kapsul alebo gélu, ktoré sa ukazali ako ucinné pri liecbe lymfému CTCL.
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Biologicka liecba
LieCba, pri ktorej sa vyuZiva alebo stimuluje imunitny systém, aby sa jeho odpoved nasmerovala na

infekciu alebo ochorenie.

Biomarker

Zlucenina (obvykle bielkovina), ktora sa pouZiva na zistovanie pritomnosti ochorenia.

Biopsia

Odobratie tkaniva na postdenie pod mikroskopom na tcely diagnostiky.

Campath® - pozrite pojem alemtuzumab.

Chemoterapia
Liecba liekmi, ktorou sa zastavuje rast rychlo sa deliacich rakovinovych buniek vratane buniek

lymfému.

Cielena liecba
LieCba, ktora je cielena na urcité gény alebo bielkoviny (ciele), ktoré su jedinecné alebo abnormalne

pritomné v nadorovych bunkach.

Cyklus chemoterapie
Vyraz, ktory sa pouziva na opisanie procesu, v ramci ktorého sa podava chemoterapia, po ktorom

nasleduje prestavka umoZziujuca regeneraciu tela.

Dermatolog

Lekar, ktory sa Specializuje na diagnostiku a liecbu koznych ochoreni.
Detska Zlaza (tymus)
Zlaza, ktord sa nachadza za sternom (hrudnou kostou) a ktora zvy3uje reprodukciu a tvorbu

lymfocytov. V detskej Zlaze dozrievaju T-lymfocyty.

Hematolog

Lekar, ktory sa Specializuje na lieCbu ochoreni krvi a krvotvornych tkaniv.
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Histolégia

VySetrenie charakteristik tkaniva, na zaklade ktorého sa moze identifikovat konkrétny druh nadoru.

Horcicny dusik (NM)

Liek pouZivany na lokadlne nanasanu liecbu lymfému CTCL. Znamy tieZ ako mechléretamin.

Imunitny systém
Obranny mechanizmus tela, ktory sa podiela na boji proti infekciam a rozpoznavani cudzich tkaniv.

Vsetky lymfémy CTCL a iné lymfémy su ochorenia imunitného systému.

Imunoliecba

Pozrite vyraz biologicka liecba.

Imunologické vySetrenia
VysSetrenia krvi, pri ktorych sa zistuje pritomnost diagnostickych bielkovin alebo antigénov na

nadore.

Indolentny lymfém

Lymfém, ktory rastie pomaly a ma malo priznakov. Nazyva sa aj lymfém nizkeho stupna.

Interferén (alebo Intro® alebo Roferon®)

Systémova lieCba, ktora sa ukazala ako velmi Gcinna pri lieCbe lymfému CTCL.

Interferony

Prirodzene sa vyskytujlce zlG€eniny, ktoré stimuluju imunitny systém pri infekciach a zapaloch.
Syntetické formy sa pouzivaju na lie€bu virusovych infekcii a autoimunitnych a nadorovych ochoreni.
Intron®A - pozrite vyraz interferdn.

Laktatdehydrogenaza (LDH)

Enzym, ktory sa zistuje v krvi a pouZiva sa ako biomarker na meranie rozsahu alebo rozsirenia

nadorovych ochoreni.
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Karmustin

Chemoterapeuticka latka, ktora sa pouziva lokalne pri lymféme CTCL (znama tiez ako BCNU).

Klinické skusanie

Vyskumna Studia, v ramci ktorej sa pacientom podava nova liecba, aby sa stanovilo, ¢i je bezpecn3,
ucinnejSia alebo menej toxicka ako doterajSie lieCebné postupy. Klinické sktsania su doleZita sucast
procesu skimania chordb a su nastrojom na poskytovanie informacii regulacnym organom v oblasti

mediciny pri schvalovani novych spésobov liecby.

Klinicky onkolég
Lekar, ktory sa Specializuje na pouzivanie chemoterapie, hormonalnej liecby a mnohych inych

druhov biologickej liecby nadorovych ochoreni.

Klinicky onkolog
Lekar, ktory sa Specializuje na pouzivanie chemoterapie, hormonalnej liecby a mnohych inych

druhov biologickej lieCby nadorovych ochoreni.

Kostna dren

Spongiovity material, ktory sa nachadza vo vnutri kosti a obsahuje kmeriové bunky, z ktorych sa
vyvijaju tri druhy buniek: Cervené krvinky, ktoré dopravuju kyslik do tela a odoberaju z neho oxid
uhlicity, biele krvinky, ktoré chrania telo pred infekciou, a krvné dosticky, ktoré pomahaju pri zrazani

krvi.

Lokalizované ochorenie
Nadorové ochorenie, ktoré sa vyskytuje len v obmedzenej asti tela - napriklad na krku alebo v

podpazusi.

Lokalne aplikované (topické) steroidy

Zistilo sa, ze vysoko ucinné lokalne aplikované steroidy pdsobia proti lymfémom CTCL a vyvolavaju
ich potlaenie v rannom Stadiu ochorenia (Stadium I-A a I-B). Lokalne aplikované steroidy sa
jednoducho nanasaju a nie je s nimi spojenych vela komplikacii na rozdiel od inej liecby lymfomu

CTCL zameranej na koZu.
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Lokalne aplikovany (topicky)

Liek alebo liecba, ktoré sa aplikuju na pokozku.

Lymfaticka uzlina
Mala Zlaza v tvare fazule, ktora sa nachadza v cievach lymfatického systému. Po celom tele su ich
tisicky a vytvaraju zhluky na krku, v podpazusi, v hrudniku, bruchu a slabinach. Cez lymfaticke uzliny

sa filtruje lymfaticka tekutina a niCia sa baktérie a virusy, ktoré modzu byt Skodlivé.

Lymfaticky systém
Kanaly, tkaniva a organy, v ktorych sa ukladaju a prenasaju lymfocyty bojujlce proti infekcii a inym

ochoreniam.

Lymfocyt

Typ bielej krvinky. Lymfocyty roznasané lymfatickou tekutinou, st sucast imunitného systému a
bojuju proti infekcii.

Lymfém nizkeho stupia - pozrite vyraz indolentny lymfém.

Lymfa

Vodnata tekutina v lymfatickom systéme, ktora obsahuje biele krvinky (lymfocyty).

Lymfom

Nadorové ochorenie lymfocytov, ktoré postihuje lymfatické uzliny a organy a tkaniva lymfatického
(imunitného) systému a vo vSeobecnosti sa deli na Hodgkinov lymfém alebo non-Hodgkinov

lymfém.

Maligny

S tendenciou zhorSovat sa a ohrozovat na Zivote, pokial lieCba nie je Gspesna.

Matrex® - pozrite vyraz metotrexat.
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Mechloretamin
Liek pouZivany na lokalne nanasanu lieCbu lymfému CTCL. Je znamy aj ako lokalne nanasany

horci¢ny dusik.

Metotrexat (alebo Matrex®)

Chemoterapia, ktora sa podava ako liecba pri niektorych typoch nadorovych ochoreni.

Monoklonalne protilatky

Protilatky, ktoré pdsobia osobitne proti urcitému antigénu. Vedci dokazu vytvorit velké mnozstvo
protilatky, ktoré mozno nasmerovat na jeden ciel (alebo antigén) na povrchu bunky. Monoklonalne
protilatky sa pouzivaju na klasifikovanie lymfémov na zaklade identifikacie povrchovych bielkovin na

lymfocytoch.

MRI (zobrazovanie magnetickou rezonanciou)
Pri vySetreni MRI sa vyuZivaju magnety a vysokofrekvencné viny na vytvorenie snimok vnutra tela.
Pri vySetreniach MRI sa mézu ziskat informacie o tkanivach a organoch, ktoré nie je mozné ziskat

inymi technikami zobrazovania.

Mukozitida

Zapal vystelky tkaniv a organov. V Ustach sa obvykle prejavuje bolestivymi miestami alebo zapalom.

Mustargen

Liek pouZivany na lokalne nanasanu lieCbu lymfému CTCL. Znamy tieZ ako mechléretamin.

Nadorové ochorenie (rakovina)
Abnormalny rast buniek, ktory prirodzené obranné mechanizmy tela nedokazu regulovat.

Rakovinové bunky mozu rast a pripadne vytvarat nadory.

Non-Hodgkinov lymfom (NHL)

Skupina viacerych Uzko suvisiacich nadorovych ochoreni, ktoré vznikajd v lymfatickom systéme. Aj
ked maju rézne typy NHL niektoré Crty spolocné, liSia sa vo vzhlade nadorovych buniek pod
mikroskopom, v raste buniek a v tom, aky vplyv ma nador na telo. Lymfémy CTCL su typ

non-Hodgkinovho lymfomu.
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Onkolég
Lekar, ktory sa Specializuje na liecbu nadorovych ochoreni. Niektori sa Specializuju na chemoterapiu

(klinicky onkolog), radioterapiu (radiacny onkolog) alebo chirurgiu (onkologicky chirurg).

Ontak®

Liek pouzivany na liecbu lymfému CTCL.

OZiarenie nizkoenergetickymi elektronmi

Forma lieCby ozarovanim, pri ktorej sa lieci len povrchova cast koze. Je vysoko ucinné pri
odstranovani vietkych foriem lézii lymfomu CTCL z koZe. M6Ze sa pouZit na lieCenie Casti koZe alebo
celého povrchu tela. Ak sa pouZiva na lieCenie celého povrchu tela, oznacuje sa ako liecba

celotelovym oZiarenim koZe nizkoenergetickymi elektronmi (TSEB).

Patolog
Lekar, ktory sa Specializuje na studium ochorenia na zaklade mikroskopického vySetrenia telesnych
tkaniv a organov (odobratych biopsiou). Kazdé tkanivo, pri ktorom je podozrenie, Ze je nadorove,

musi najprv vysetrit patolég, aby potvrdil diagnézu.

Pentostatin

Liek pouzivany na lieCbu lymfému CTCL.

Postup (progresia) ochorenia

Vyrazy pouzivané v pripade, Ze sa ochorenie napriek lieCbe zhorSuje (nazyvané aj zlyhanie liecby).

Protilatka
Komplexna bielkovina vytvarana B-lymfocytmi, ktora reaguje s antigénmi na toxinoch, baktériami a

niektorymi nadorovymi bunkami, ktoreé bud usmrti, alebo ich oznadi na odstranenie.

PUVA

Kombinovana liecba svetlom UVA a psoralénom, liekom, ktory zvySuje citlivost na svetlo.
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ReZim chemoterapie
Kombinacie protinadorovych liekov, ktoré sa podavaju v urcitej davke v osobitnom poradi podla

prisneho harmonogramul.

Rontgenové Ziarenie
Ziarenie, ktoré sa pouZiva v nizkych davkach na vytvorenie snimok vnutra tela a vo vysokych

davkach na lieCbu nadorovych ochoreni.

Snimka CT alebo CAT (pocitacovej (axialnej) tomografie)
Pri tomto zobrazovacom vySetreni sa pomocou réntgenového zariadenia prepojeného s pocitacom

nasnima séria podrobnych snimok vndtra tela.

Stupen

Spbsob klasifikacie nadoru na zaklade toho, ako agresivne rastie.

Systémova chemoterapia
Chemoterapia samostatnymi latkami spolu s kombinovanou chemoterapiou sa obvykle pouziva len
vo vysSich Stadiach (Stadium 1l a IV), ktoré nereaguju na iné formy liecby, a podava sa cez Usta

(peroralne) alebo do Zily (intravendzne).

Stadium

Rozsah nadoroveho ochorenia v Case stanovenia diagnozy, pricom sa rozlisuje, ci je lokalizované v
mieste vzniku, rozsirené do susednych oblasti alebo do vzdialenych miest v tele.

Targretin® - pozrite vyraz bexarotén.

Trombocytopénia

Nedostatok krvnych dostiCiek v krvi, pri ktorom sa znizuje schopnost zrazania krvi.
Toxicity

NeZiaduce vedlajSie Ucinky liecby nadorovych ochoreni, napriklad zniZzenie poctu krvnych

buniek, nevolnost a vracanie a strata vlasov.
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TSEB (celotelové oZiarenie koZe nizkoenergetickymi elektrénmi)
Forma lieCby oZarovanim, pri ktorej sa lieci len povrchova cast koZe. Je vysoko ucinné pri

odstraniovani vSetkych foriem lézii lymfému CTCL z koZe. Zname aj ako liecba elektrénovym lacom.

Tumor (nador)
Abnormalna hmota alebo zdurenie tkaniva. Nadory sa mozu vyskytnut kdekolvek v tele. Nador
mdZe byt benigny (neohrozuje Zivot) alebo maligny (zhorSuje sa a pripadne ohrozuje Zivot, ak nie je

liecba UspesSna).

Unava
ZniZzena kapacita na aktivitu, ktort Casto sprevadzaju pocity vyCerpanosti, ospalosti alebo

podrazdenia.

UVB, Sirokopasmové

Forma fotoliecby, pri ktorej sa vyuZiva ultrafialové svetlo zahffiajlce cely rozsah vinovych diZzok UVB.

UVB, uzkopasmové
Forma fotoliecby, pri ktorej sa vystup ultrafialového svetla koncentruje do tizkeho rozsahu vinovych
dizok UVB. M6ze sluzit ako ucinna lie¢ba lymfému CTCL s tvorbou $kvfn, ako aj inych koznych

ochoreni.

Vakcina

Latka alebo skupina latok, ktoré su urcené na stimulovanie odpovede imunitného systému. Vakcina
moZe pomoct telu rozpoznat a znicit nadorové bunky. Vo vakcinach proti lymfémom su casto
skombinované antigény nadorovych buniek a latka, ktora stimuluje prirodzené obranné
mechanizmy pacienta na boj s chorobou. Tieto vakciny sa prispdsobuju pre kazdého pacienta na

zaklade vzorky nadoru ziskanej z jeho lymfatickych uzlin.
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