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Primarni kozni lymfomy jsou vzacnou skupinou extranodélnich nehodgkinskych lymfomu, které maji ve vétsiné pfipadu
indolentni prabéh. Epidemiologie koznich lymfom(i na tzemi Ceské republiky dosud nebyla publikovéna. V ¢lanku predkla-
dame epidemiologicka data koznich lymfomt v CR podle dat Narodniho onkologického registru z let 2005 az 2015. Déle jsou
diskutovany limitace sbéru a analyzy dat a srovnani se svétovymi vysledky.
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Epidemiology of primary cutaneous lymphomas in the Czech Republic according to data of the Czech National Cancer
Registry from 2005-2015

Primary cutaneous lymphomas are rare type of extranodal non-Hodgkin lymphomas with usually indolent behaviour. To this time
epidemiology of cutaneous lymphomas in Czech Republic has not been evaluated. In this article we present epidemiologic data of
cutaneous lymphomas in the Czech Republic according to the Czech National Cancer Registry from years 2005 to 2015. Limitations
of analysis, comparison with international results and the relevance of monitoring epidemiological indicators are briefly discussed.

Key words: primary cutaneous lymphomas, incidence, mortality, prevalence, mycosis fungoides.

Uvod

Primarni kozni lymfomy (PCL, primary
cutaneous lymphomas) predstavuji rliznoro-
dou skupinu relativné vzacnych mimouzlino-
vych lymfoproliferativnich onemocnénti, které
jsou charakterizované pfitomnosti malignich
B nebo T bunék v kdzi. PCL v dobé stanovenf
diagndzy postihuji pouze kizi, v této dobé
nenf prokazatelné mimokozn{ postizeni (1).
Soucasna revidovana klasifikace WHO (World
Health Organization, Svétova zdravotnicka
organizace) z roku 2016, ktera vychazi z WHO/
EORTC klasifikace pro kozni lymfomy z roku
2005 (EORTC, European Organisation for

Research and Treatment of Cancer), rozdélu-
je PCL na primdrni kozni T-bunécné lymfomy
(CTCL, cutaneous T-cell lymphomas) a primar-
ni kozni B-bunéc¢né lymfomy (CBCL, cutaneous
B-cell lymphomas) (tab. 1) (2, 3,4, 5, 6).
Epidemiologie PCL v CR nebyla dosud
publikovana. Epidemiologickd data PCL v CR
podle Narodniho onkologického registru
(NOR) z obdobi 2005-2014 byla pfednesena
na odborném setkani Cutaneous Lymphomas:
Insight and Therapeutics v Londyné v roce
2017 (7). V ¢ldnku predklddédme aktualizovany
prehled epidemiologie PCL spolu s dal$imi
analyzami z dat NOR, demografickych a mor-

talitnich dat Ceské republiky z obdobi 2005
az 2015.

Metody

PCL byly v datech NOR identifikovany
podle Udaji o diagndze podle mezinarodni
klasifikace nemoci, 10. revize (MKN-10) a podle
udajd o morfologii a topografii novotvaru
podle mezinarodni klasifikace nemoci pro
onkologii, 3. vydani (MKN-O-3). Rozdélenf koz-
nich lymfom0 do jednotlivych skupin bylo
provedeno podle WHO-EORTC klasifikace z ro-
ku 2005 (3) v rdmci limitaci danych daty NOR.
Preferovanym Udajem pro zafazeni do skupin
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PCL byla morfologie a topografie novotvaru Tab. 1. Klasifikace primdrnich koZnich lymfomd dle WHO z roku 2016 (2, 3,4, 5, 6). Epidemiologickd data
1905 pacienty z registr(i Rakouska a Nizozemska z let 1986-2002 (3) adaptovdna na aktudini klasifikaci

(tab. 2) (8, 9).

Specificky kod v klasifikaci MKN-10 maji ty-
to primarni kozni lymfomy: mycosis fungoides
(MF), Sézaryho syndrom (SS), podkozni T-bunécny
lymfom podobny panikulitidé (SPTCL), primarni
kozni CD30+ lymfoproliferativni onemocnént
(CD30+ LPD), primarni kozni T-bunéc¢ny lymfom
blize neurceny (PCPTCL-NOS) a primarni kozni
folikulocentricky lymfom (PCFCL) (tab. 2).

U ostatnich koznich lymfom bez specifického
MKN-10 kédu (MZL, lymfom marginalni zony; DLBCL,
difuzni velkobunécny B-bunécny lymfom - konce-
tinovy typ; AITL, angioimunoblasticky T-bunécny
lymfom; ALCL, anaplasticky velkobunécny lymfom,
EN-NKTL, extranodalni NK/T-bunécny lymfom —
nosni typ; CL, kozni lymfom blize neurceny) nebylo
mozné jednoznac¢né odlisit systémové lymfomy
s kozni diseminaci od priméarnich koznich lymfomd.
Tyto podtypy byly hodnoceny jako lymfomy s koz-
nim postizenim (tab. 2).

Lymfomatoidni papuldza (LyP) mize byt
v MKN-O-3 kdédovana jako samostatna diagno-
za nebo jako soucast skupiny CD30+LPD (pri-
marni kozni anaplasticky velkobunécny lymfom
(PCALCL) + LyP) (tab. 2). Toto bylo ve zpracovani
dat zohlednéno a vyclenéni nékterych pfipadd
LyP umoznilo napf. zhodnoceni celkového preZitf
specificky pro LyP a ne pouze pro celou skupinu
CD30+ LPD (graf 2).

Casovy rémec pro sbér a zpracovani dat
z NOR (2005-2015) je dan vydanim 3. revize
MKN-O, které bylo implementovédno do NOR

PCL. DSS, preZiti specifické k nemoci (disease specific survival)

WHO KLASIFIKACE 2016 ‘ VYSKYT (%) ‘ 5LETE PREZITI (DSS, %)
Kozni T-bunécné a NK-bunécné lymfomy
Mycosis fungoides ‘ 39 ‘ 89
Mycosis fungoides varianty a podtypy
Folikulotropni mycosis fungoides 5 79
Pagetoidni retikuldza <1 100
+ Granulomatézni ochabla kdze <1 100
Sézaryho syndrom 2 30
Adultni T-bunéc¢na leukemie/lymfom (HLTV+) <1 chybi data
Primdrni kozni CD30+ lymfoproliferativni onemocneéni
Primarni kozni anaplasticky velkobunécny lymfom 10 95
Lymfomatoidni papuléza (typ A, B, C, D, E, s6p25) 15 100
Podkozni T-bunécny lymfom podobny panikulitidé 1 87
Extranodélni NK/T-bunécny lymfom, nosni typ <1 nedosazeno
Primdrni kozni T-bunécné lymfomy, vzdcné podtypy
Primdarni kozni y/& T-bunécny lymfom <1 nedosazeno
Primarni kozni agresivni CD8+ epidermotropni cytotoxicky | <1 12
T-bunécny lymfom (provizorni)
Primarni kozni CD4+ lymfoproliferativni nemoc malych/ 3 100
stfedné velkych T bunék (provizorni)
Primarni kozni CD8+ T-bunécny lymfom aker (provizorni) <1 100
Primdrni koznf periferni T-bunécny lymfom, blize neurceny 2 15
Kozni B-bunééné lymfomy
Primdrni kozni lymfom margindlni zény *) 7 99
Primarni koznf folikulocentricky lymfom 12 95
Primarni koznf difuzni velkobunécny B-bunécny lymfom, 4 52
koncetinovy typ
Difuzni velkobunécny B-bunécny lymfom, jiny typ <1 65
EBV-asociovany difuzni velkobunécny B-bunécny lymfom, <1 chybi data
blize neurceny
EBV + mukokutanni vied <1 chybi data
Intravaskularni velkobunéc¢ny B-bunéc¢ny lymfom <1 nedosazeno
Kozni prekurzorové hematologické neoplazie
Blasticka neoplazie s plazmacytoidnich dendritickych bunék | <1 nedosazeno

*) Primdrni kozni B-bunécny lymfom margindlini zény je zahrnut do sirsi kategorie extranoddlnich lymfomd mar-
gindlni zény sliznicni lymfoidni tkdné (MALT lymfomy, mucosa-associated lymphoid tissue)

Tab. 2. [dentifikace koznich lymfomd v datech Ndrodniho onkologického registru

Skupina/podtyp kozniho lymfomu

Morfologie K6d MKN-O-3

Topografie K6d MKN-0O-3

Diagnéza K6d MKN-10

Primarni kozni T bunécné lymfomy

Mycosis fungoides 9700/3 - C84.0
Sézaryho syndrom 9701/3 - C84.1
Podkozni T-bunéc¢ny lymfom podobny panikulitidé 9708/3 - C86.3
Primarni kozni CD30+ T-bunécné lymfoproliferativni onemocnéni | 9718/3 - C86.6
Lymfomatoidni papuléza 9718/1 - -
Kozni lymfom z T bunék nespecifikovany 9709/3,9702/3 C44 C84.8
NK/T-bunécéné lymfomy, kozni postizeni

Anaplasticky velkobunécny lymfom z T-/null cell-bunék, CD30+ | 9714/3 C44 -
Angioimunoblasticky lymfom z T bunék 9705/3 C44 -
Lymfom z NK/T bunék, nosu a nosniho typu 9719/3 C44 -
Primarné kozni B bunécné lymfomy

Primdrni kozni folikulocentricky lymfom 9690/3, 9695/3,9691/3,9698/3 | C44 826

B bunécné lymfomy, kozni postizeni

Lymfom marginéIni zény 9699/3 C44 -
Difuzni velkobunécny B lymfom 9680/3, 9684/3 C44 -
Kozni lymfom, nespecifikovany

Kozni lymfom nespecifikovany 9590/3, C44 -
9591/3 9591/3
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Tab. 3. Epidemiologie PCL v CRv obdobi 20052015 (incidence a mortalita za obdobi 2005-2015, prevalence k 31. 12. 2015)

) - Incidence 2005-2015 Mortalita 2005-2015 | Frevalence
Skupina / podtyp kozniho lymfomu k31.12.2015
N |N/100000| M:Z | Vék | N N/ 100000 N | N/100000
Primarni kozni T bunécné lymfomy 484 0,421 1,5:1| 65 136 0,118 509 4,83
Mycosis fungoides (M-9700/3; dg. C84.0) 266 0,232 15:1 67 73 0,064 346 3,28
Sézaryho syndrom (M-9701/3; dg. C84.1) 23 0,020 1,6:1 69 12 0,010 13 0,12
Podkozni T-bunécny lymfom podobny panikulitidé (M-9708/3; dg. C86.3) 1M 0,010 1,8:1 55 4 0,003 7 0,07
Primarni kozni CD30+ T-bunécna lymfoproliferativni onemocnéni 49 0,043 12:1 1 6 7 0,006 36 034

(M-9718/3; dg. C86.6)
Lymfomatoidni papuldza (M-9718/1) 6 0,005 - 38 0 0,000 6 0,06
Kozni lymfom z T bunék nespecifikovany

(M-9700/3 M-9702/3 T-C4: dg. C84.8) 129 0,112 16:1 65 40 0,035 101 0,96
NK/T-bunééné lymfomy, kozni postizeni 22 0,019 1,4:1| 69 8 0,007 19 0,18
Anaplasticky velkobunécny lymfom z T-/null cell-bunék, CD30+ (M-9714/3 17 0015 11| 66 6 0,005 14 013
T-C44)

Angioimunoblasticky lymfom z T bunék

(M-9705/3 T-C44) 3 0,003 - 80 1 0,001 5 0,05
Lymfom z NK/T bunék, nosu a nosniho typu (M-9719/3 T-C44) 2 0,002 - 65 1 0,001 0 0,00
Kozni B buné¢né lymfomy 254 0,221 0,8:1| 68 65 0,057 173 1,64
Primarni kozni folikulocentricky lymfom )

(M-9690/3 M-9695/3 M-9691/3 M-9698/3 T-C44; dg. C82.6) 72 0,063 10:1 62 / 0,006 6 062
Lymfom margindlni zony, kozni postizeni (M-9699/3 T-C44) 64 0,056 07:11] 63 5 0,004 51 048
Difuzni velkobunécny B lymfom, kozni postizeni (M-9680/3 M-9684/3 T-C44) 118 0,103 07:1 1| 77 53 0,046 57 0,54
Koznilymfom nespecifikovany 66 | 0057 |18:1| 67 | 24 0,021 58 0,55

(M-9590/3 M-9591/3 T-C44)
Kozni lymfomy celkem 826 0,719 1,2:1 | 66 233 0,203 759 7,20

V zdvorkdch uveden MKN-O-3 kéd (M, T) a MKN-10 k&d. (N, absolutni pocet; M : Z, pomér muzi : Zeny; N/100 000, pocet na 100 000 obyvatel za rok). Zdroj: Ndrodni onkologic-
ky registr, UZIS CR.

Graf 1. Celkové preZiti (OS) pacientt s koznimi  Tab. 4. Srovndni se svétovymi epidemiologickymi daty (USA — Spojené stdty americké; NL — Nizozemsko;

lymfomy v letech 2005-2015 A - Rakousko; J - Japonsko; D — Némecko; CH — Svycarsko; F - Francie)
Stat CR§ USAS (12) | NL+-A§ (3) | J§(13) | D§(14) | CHY (15) | FO (16) | AT (17)
PCL [n] 826 3884 1905 1733 998 263 203 86
~ Incidence PCL
10 N =826
09 - median OS: (75; 110) mésict 100000/ rok] 0,719 1V
Muzi : Zeny 1,2 1,7 1,3 1,3 0,7 0,6 1,6
Vék pfi dg., median 66 65 56 59 sg
[roky]
CTCL [%] 61 71 77 86 85 72 76 83
MF* [%] 32 38 44 43 62 43 51 55
SS [%] 3 1 2 2 7 n 8 3
CD30+LPD [%] 7 10 25 12 14 13 11 17
SPTL [%] 1 1 1 2 <1 0 1 3
01 CBCL [%] 31 29 23 13 15 28 24 17
oo PCFCL [%] 9 9 12 2 7 8 18 7
0 12 24 36 48 60 72 84 96 108120132 PCMZL [%] 8 7 7 4 4 14 5 7
Cas od diagndzy (mésice) PCDLBCL [%] 14 11 4 5 2 4 1 3
Zdroj: Narodni onkologicky registr, UZIS CR — "
*V/etné podtypu

§Udaje z ndrodnich registrd
9Udaje 1 centra

v roce 2005 (9). S tim souvisi i limitace pro Udaje  pfedstavuje incidenci 0,719 pfipadd na 100000 (55 pfipadd, 7 %) a SS (23 pfipadd, 3 %). PCPTCL-
o prevalenci, kterou bylo do roku 2005 moz-  obyvatel ro¢né, pomérmuzi:zeny 1,2: 1, medidn  -NOS tvoril 129 pripadd, 26 %.

né urcit jen pro diagndzy, jez maji vlastni kéd  véku pacientd v dobé diagndzy 66 let; 11letd Nej¢astejsim podtypem CBCL byl PCFCL (72
v MKN-10 (viz vy3e). mortalita byla 233 pfipadd (0,203 na 100000  pfipadd, 9 %), dale MZL s koznim postizenim

obyvatel ro¢né). (64 pripadl 8 %). DLBCL s koznim postizenim
V)’/sledky CTCL, CBCL a neklasifikované koznilymfomy byl hldsen ve 118 piipadech. V 66 pfipadech

V analyzovaném obdobi 2005 az 2015 by-  tvorily 61 %, 31 % a 8 % ze viech koznich lymfo- byl kozni lymfom hlasen zcela nespecifikovany,
lo v datech NOR identifikovano celkem 826  md (tab. 3,4). Nejc¢astéjsim podtypem CTCL bylo  tzn. bez zafazeni do T- ¢i B-bunécnych lymfo-
hlasenych primarnich koZnich lymfomd, coz  MF (266 pfipadd, 32 %) ndsledovana CD30+LPD  md. Epidemiologicka data uvadime v tabulce 3.
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Graf 2. Celkové preziti (OS) pacient( s koznimi lymfomy podle typu v letech 2005-2015
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Graf 4. Sézaryho syndrom
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Incidence a zévaznost prognoézy PCL se vy-
znamné zvysujf s vékem pacientd. Zatimco u pa-
cient do 60 let byla ro¢ni incidence 0,2 a ro¢ni
mortalita 0,031 na 100000 obyvatel, u pacientd
starsich 60 let byly hodnoty 1,187, resp. 0419 (tab. 5).

Median celkového preziti (OS, overall
survival) u vsech PCL bez rozliseni ¢inil 93 mé-
sict (graf 1). Prognézy jednotlivych typt PCL se
znacné lisi od zcela indolentnich (LyP) po velmi
agresivni (SS, DLBCL) (graf 2).

Diskuze

Limitaci v analyze dat NOR pro hodnocenf
epidemiologie PCL v CR podle WHO Kklasifi-
kace je jiz zminénd absence vlastnich kédud
v MKN-10 pro ¢ast diagndz a nutnost uzitf to-
pografického kédu podle MKN-O-3. Metodika
vedla nevyhnutelné k zafazenf ¢asti pacientd
se systémovym lymfomem dané morfologie,
ktery byl diseminovan do kdze a zde biopto-
van. Tato skute¢nost se zietelné projevila na
incidenci, kde ve srovnani se svétovymi epi-
demiologickymi daty jsou nékteré diagnozy
zdat NOR v CR vyznamné ¢etngjsi (dobie pa-
trno napf. u DLBCL) (tab. 1, 3, 4). Obdobné Ize
pfedpokladat vliv i na kfivky celkového preZitf,

Zdroj: Narodni onkologicky registr, UZIS CR

kde systémové lymfomy se sekundarni dise-
minaci do kliZze maji obecné horsi prognézu
nez primarni kozni lymfomy téze morfologie
(relativné strma kfivka pfeZiti je napf. u MZL,
ktery ma jinak pfi primarnim koZnim postizenf{
excelentni progndzu) (tab. 1, 3; graf 2).

Diky primarnim projevim na kdzi pficha-
zi témér v poloviné pfipadd hldseni o nové
diagnostikovaném PCL z pracovisté derma-
tovenerologie (46,6 %) nasledované chirurgif,
klinickou hematologif, klinickou onkologif, in-
ternou a plastickou chirurgif (graf 3). Cetnost
hlasenf z chirurgie, resp. plastické chirurgie, je
dana ¢astym provadénim biopsif, event. i kom-
pletnich excizi, lozisek.

PYi porovnan( kfivek pfeziti v letech 2005—
2009 s kfivkami preZiti v letech 2010-2015 pro
konkrétni PCL (s vlastnim MKN-10 kbdem) je u MF
a PCFCL patrny jednoznacny trend ke zlep3eni
preZivani pacientl v druhé poloviné sledovaného
obdobi (graf 4). Tento pfiznivy trend by mohl byt
znamkou mozného zvyseni povédomi o diagnos-
tice a lé¢bé mezi odbornou vefejnosti (zejména
mezi dermatology, hematology a onkology) ve-
doucf k Casnéjsi diagndze a adekvatni 16Cbé, resp.
¢asného odeslani do center pro lécbu koznich
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Graf 5. Primdrni koznf folikulocentricky lymfom
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Graf 6. Pracovisté (oddéleni), kterd hldsila koznf
lymfom v letech 2005-2015 (N = 826)

Dermatovenerologie 46,6 %

Chirurgie i (18,5 %
Klinickd hematologie s 10,8%
Klinicka onkologie s 6,2 %

Internam 4,4 %

Plastické chirurgiem 3,4 %
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lymfom (10, 11). U SS se krivka preziti ve srov-
navanych obdobich znatelné neliila, hodnocenf
viak bylo limitovano nizkym poctem pacientt
s diagnostikovanym SS (n = 23).

Pfi srovnani epidemiologickych dat z re-
gistrl jinych statl a z Udajl vétsich center je
relativni zastoupenf jednotlivych podtypt velmi
podobné (tab.4) (3, 12-17). U dat z NOR vycniva
vysokd incidence DLBCL, kvdli které je i snizeno
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