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1. Wstep

Credo ut intelligam, intelligo ut credam”
Sw. Augustyn

Wiedza jest swiattem dla tych, ktérzy ja posiadajg
Heraklit z Efezu

Gdy dowiadujesz sie, ze schorzenie skéry, z ktérym sie borykasz
to chfoniak skéry, moze towarzyszyé Ci szok i uczucie niedowierzania.

Rozpoznanie tej choroby sprawia, ze prawidlowe odpowiedzi na pytania
zwigzane z jej istotq, leczeniem i rokowaniem stajq sie najistotniejszym
elementem terapii. Zamierzeniem autoréw opracowania jest pomoc
w zmaganiach z chtoniakiem skéry. Mamy nadzieje, ze informacje
nt. schorzenia bedq dla Was — Drodzy Pacjenci i Opiekunowie — wstepem
do rozpoczecia efektywnej walki z nowotworem. Pamigtajcie, ze my
- lekarze, pielegniarki i caty personel medyczny, zrobimy wszystko, by
Was w tej walce wspieraé!

2. Co to jest uktad chtonny i limfocyt?

Uktad chtonny, zwany tez limfatycznym, sktada sie z wezléw chfonnych,
$ledziony i tkanki chtonnejrozmieszczonejw réznych narzqdach, ktére fqczq
sie za posrednictwem naczyn chtonnych (podobnie, jak ukfad krwionosny).

Limfocyty (rodzaj leukocytéw - komérek ukfadu odpornosciowego)
to komérki uktadu immunologicznego, ktére powstajg w szpiku
kostnym, a nastepnie dojrzewajq w szpiku kostnym (limfocyty B)
oraz w grasicy (limfocyty T). Najogdlniej méwiqc, limfocyty T odpowiadajqg
za odpornos$é komérkowq, a limfocyt B za odpornosé humoralng.
Do limfocytéw nalezq takze komérki NK (tzw. naturalni zabéjcy).

*Wierzg, ze rozumiem, rozumiem, aby wierzy¢.

3. Budowa i funkcja skéry

Skéra — zewnetrzna i najbardziej widoczna powlfoka jest najwigkszym
organem naszego ciafa. Sktada sie z naskérka (zbudowanego
z keratynocytéw), skéry wiasciwej (zbudowanej z warstwy brodawkowatej
i siateczkowej) oraz tkanki podskérnej (najgrubsza i najciezsza
warstwa skéry, zawiera zraziki tkanki Huszczowej), w strukturze ktérej
znajduje sie prawie 200 réznych biatek (dominujg gtéwnie te o typie
kolagenu). Trzeba podkreéli¢, ze oprécz funkcji barierowej (oddzielanie
wnetrza organizmu od $rodowiska zewnetrznego) skéra spetnia szereg
istotnych zyciowo funkcji i absolutnie niemozliwe jest zachowanie
zdrowia bez dobrego (fizjologicznego) funkcjonowania tego organu.

Skéra jest organem szczegdlnie bogatym w limfocyty T (jest ich
tu dwukrotnie wiecej niz w we krwil). Srednio milion limfocytéw T przypada
na 1 cm? skdry, a powierzchnia catej naszej skéry wynosi okoto 1.7 m?!
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4. Co to jest chtoniak skéry?

Pierwotne chfoniaki skéry to szczegélnie rzadkie nowotwory zfosliwe,
ktére wywodzq sie z limfocytéw T (wiekszo$¢) lub limfocytéw B
lub NK' (mniejszo$¢) i sq ograniczone (w chwili rozpoznania) do skéry.
Mozliwe jest takze wtdrne nacieczenie skéry przez rozsianego chtoniaka
weztowego lub pozaweztowego - nie jest to jednak wtedy chtoniak
pierwotny skéry. Ze wzgledu na réznorodnoéé prawidtowych limfocytéw,
po transformacji nowotworowej mozliwy jest rozwdj réznych postaci
chtoniakéw skéry, co czyni diagnostyke tych nowotworéw SZCZEGOLNIE
TRUDNA. Wielu pacjentéw chorujgcych na chfoniaka skéry ma
objawy dodatkowe: gorqczke (zwykle utrzymujgca sie ponad miesiqc)
bez wyraznego powodu, zlewne nocne poty, spadek masy ciata (czesto
znaczny) czy ostabienie pofgczone z ogdlnym ztym samopoczuciem.
Optymistyczna wiadomosé - wiekszosé pierwotnych chioniakéw
skory rosnie zazwyczaj bardzo wolno i NIE WPLYWA NA DLUGOSC
ZYCIA!

5. Rodzaje chtoniakéw skéry

Wystepuje wiele réznych rodzajéw chtoniakéw skéry, co czyni ich
diagnostyke i terapie niezwykle skomplikowang. Do najczestszych nalezq
ziarniniak grzybiasty (mycosis fungoides) oraz lymphomatoid papulosis.
Diagnozowanie chfoniakéw skéry jest szczegdlnym wyzwaniem, poniewaz
ich przebieg jest przewlekty, a zmiany skérne mogq imitowaé wiele
schorzen dermatologicznych. Nic wiec dziwnego, ze u wielu pacjentéw
rozpoznanie choroby trwa diugo (czasami lata), a procedury stosowane
w tym procesie (najczedciej biopsje pobierane ze skéry) sq wielokrotnie
ponawiane.

6. Chtoniaki skéry T-komérkowe.

a) Ziarniniak grzybiasty to najbardziej rozpowszechniony rodzaj
chtoniaka skérnego, ktéry cechuje szczegdlnie wieloletni i czesto
mato charakterystyczny (poczgtkowo) obraz zmian skérnych, ktérym
towarzyszy $wiqd. Ta postaé chtoniaka skérnego rozwija sie najczescie;
u mezczyzn okofo 60. roku zycia. Zmiany skérne pojawiajq sie w trzech
etapach: poczgtkowo zmiany rumieniowe (czesto przypominajq inne

choroby dermatologiczne, np. wyprysk kontaktowy lub tuszczyce),
nastepnie naciekowe, a ostatecznie guzowate. Guzy majg czerwony
lub sinoczerwony kolor i sgczgcq, owrzodzialg powierzchnie
(przypominajq kapelusze grzybéw - stqd nazwa choroby). Objawy
wszystkich stadidw mogq wystepowaé jednoczesnie u tego samego
chorego. Ziarniniak grzybiasty moze pojawi¢ sie w kazdej okolicy
ciata, ale najczeéciej dotyczy okolic zakrytych przez ubranie.
Zazwyczaj wolne od zmian pozostajq okolice fatdéw skérnych oraz
doty fokciowe i kolanowe. Czesto na skutek zajecia przez chorobe
mieszkéw wiosowych dochodzi do wypadania wioséw. Opisano ponad
30 odmian ziarniniaka grzybiastego, wéréd ktérych wyrézniono: postaé
folikulotropowg (rumieniowe plamy z rogowaceniem przymieszkowym
lub okolice nacieczone, pozbawione owlosienia), postaé typu
tzw. siatkowicy pagetoidalnej (pojedyczne, poszerzajgce sie powoli,
ostro odgraniczone ogniska rumieniowe ze zluszczaniem powierzchni,
zazwyczaj na wyprostnych powierzchniach koriczyn, nie wywolujq
dolegliwosci) oraz postaé typu skéry obwistej i ziarniniakowej
(obwiste, wiotkie fatdy skory w dotach pachowych i pachwinach).

b) Zespét Sézaryego - to rzadko wystepujgca agresywna postaé
chtonicka pochodzqcego z limfocytow T, ktéra dotyczy starszych
0s6b. Cechuje jg wspdtwystepowanie trzech objawdw: erytrodermii
(stanu zapalnego skéry), uogdlnionego powiekszenia weziéw
chtonnych oraz obecnosici nietypowych limfocytéw T, tzw. komérek
Sézary'ego/Lutznera (w skérze, krwi i weztach chtonnych). Skéra staje
sie pogrubiata, dochodzi do ztuszczania naskérka, nasilonego $wigdu
oraz sqczenia. Pacjenci majq dreszcze, tracq wlosy (np. rzesy, owtosienie
tonowe i w okolicach pach). Wystepuje pogrubienie naskérka
(tzw. hyperkeratoza) na dfoniach i stopach. Plytki paznokciowe ulegajg
deformaciji. Niestety, ta postaé chfoniaka skéry nie rokuje dobrze.

c) Chtoniak z komérek T typu zapalenia tkanki podskérnej
- to rzadka postaé nowotworu. U pacjentéw wystepujg pojedyncze
lub liczne guzy lub spoiste nacieki przypominajgce zapalenie tkanki
podskérnej, ktére umiejscawiajg sie na tutowiu lub korczynach.
Dodatkowo wystepuje gorqczka, dreszcze oraz spadek masy ciata.



U czeici pacjentéw rozwija sie tzw. zespdt hemofagocytarny, czyli
nadmierne stezenie i aktywno$¢ czynnikéw aktywujgcych zapalenie
w organizmie (tzw. burza cytokinowa) spowodowane niekontrolowanym
(nowotworowym) namnazaniem limfocytéw.

d) Lymphomatoid papulosis — na skérze i/lub koriczynach wystepuijq
czerwonobrgzowe grudkii guzki z niewielkim zfuszczaniem i tworzeniem
owrzodzen. Grudki mogg samoistnie znikaé. Czasami ustepowaniu
zmian towarzyszy pozostawanie niewielkich blizn. W zaleznosci
od typu histologicznego wyrézniono 6 typdw choroby. Rokowanie
w tym typie chfoniaka skory jest bardzo dobre, ale u czesci chorych
moze wspdtistnie¢ inny nowotwdr, np. chtoniak Hodgkina lub ziarniniak
grzybiasty, dlatego wszyscy pacjenci powinni by¢ systematycznie
kontrolowani przez specjalistéw.

e) Pierwotnie skérny chioniak anaplastyczny z duzych komérek
(olbrzymiokomérkowy) - prezentuje sie jako pojedyncze (rzadziej
liczne) guzy, ktére wykazujq szybki wzrost i tendencje do wrzodzenia.
Czasami zmiana ma tendencie do samoistnego ustepowania.
W chtoniakach typu lymphomatoid papulosis oraz pierwotnie skérnym
chfoniaku anaplastycznym olbrzymiokomérkowym wykryto biatko CD30
na powierzchni nowotworowych limfocytéw T.

f) Pierwotnie skérny chtoniak z matych/$rednich komérek T CD4+
- ma tagodny przebieg i objawia sie jako zwykle pojedynczy, wolno
rosnqcy guz, ktéry nie ma tendencji do owrzodzenia. Zmiana pojawia sie
w obrebie twarzy, szyi lub gérnej czeici ciata.

g) Chtoniak pierwotnie skéry z komérek Tyd - to szczegdlnie rzadka,
bardzo agresywna postaé nowotworu, ktéry cechuje sie wystepowaniem
licznych owrzodziatych guzkdw, guzéw i naciekéw w obrebie kofczyn.

h) Pierwotnie agresywny skérny chtoniak epidermotropowy
z cytotoksycznych komérek T CD 8+ - ma bardzo agresywny
przebieg. Wystepuijq nie tylko grudki, guzki i guzy (czesto z owrzodzeniem
i martwicq) na skérze, lecz takze nacieki chtoniakowe w narzgdach

wewnetrznych (np. w ptucach, btonach $§luzowych oraz o$rodkowym
ukfadzie nerwowym).

i) Pozaweztowy chtoniak z komérek NK/T typu nosowego
- wystepuje w obrebie jamy nosowej i nosowo-gardfowej oraz skéry.
Powstajq pojedyncze lub mnogie guzy z tendencjq do wrzodzenia, czesto
wywotujgce masywnq destrukcje otaczajgcych tkanek. Rokowanie w tej
postaci chfoniaka skéry jest niekorzystne.

7. Chtoniaki skéry B-komérkowe

a) Pierwotnie skérny chtoniak z osrodkéw rozmnazania, grudkowy
- to najczestszy chfoniak z tej grupy. Rozwija sie u oséb starszych
w obrebie gtowy i szyi. Na skérze widoczne sq niebieskoczerwone
guzki lub nacieki na podfozu rumieniowym. Rokowanie w tej postaci
chtoniaka B-komérkowego jest dobre.

b) Pierwotnie skérny chtoniak strefy brzeznej - ma bardzo dobre
rokowanie, a zmiany skérne to niebolesne guzy i nacieki zlokalizowane
najczesciej na tutowiu i koczynach gérnych. Podkreslany jest zwigzek
tego typu chtoniaka z zakazeniem Borrelia burgdorferi (borelioza)
i dlatego u pacjentéw z potwierdzonym zakazeniem leczenie
rozpoczyna si¢ od antybiotykoterapii.

c) Pierwotnie skorny chtoniak rozlany z duzych komérek B typu
konczynowego - wystepuije najczesciej u starszych kobiet. Ze wzgledu
na mozliwo$é rozsiewu systemowego jest to Zle rokujgca odmiana
pierwotnie skérnego chfoniaka B-komérkowego. Obraz kliniczny
choroby cechuje sie¢ wystepowaniem fioletowo-czerwonych guzéw
najczescie| w obrebie koriczyn dolnych.

Gdy rozpoznajemy chtoniaka skéry (zwykle na podstawie wycinka
ze skéry), konieczne jest okreélenie stopnia zaawansowania klinicznego
choroby. W ocenie rozlegtosci zmian na skérze lekarze najczesiciej
postuguijq sie tzw. regutq dziewigtek.
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Zgodnie z regulq dziewigtek, glowa oraz koriczyny gérne stanowig po
9% powierzchni skéry ciafa, powierzchnie tufowia tgcznie 36% (przéd
i tyt tutowia majg po 18 %), powierzchnia kazdej koficzyny dolnej to 18%,
a powierzchnia krocza stanowi 1%.

W celu precyzyjnego ustalenia zaawansowania klinicznego chtoniaka
pierwotnie skdrnego, lekarze postugujq sie klasyfikacig TNMB (T - ang.
tumor - nowotwér; N - ang. nodes - wezty chtonne; M - ang. metastasis -
przerzuty; B — ang. blood - krew), ktéra umozliwia ocene zmian skérnych
(T), ewentualnych zmian w weztach chtonnych (N), ewentualnych zmian
w narzqdach wewnetrznych (M) oraz ewentualnych zmian we krwi
chorego (B). Dzigki uzyciu wartoéci liczbowych (np. T3, N2, MO, BO)
doprecyzowany jest stopieri nasilenia nowotworu.

W  przypadku ziarninioka grzybiastego oraz zespotu Sezary'ego
rozrézniamy 4 stopnie zaawansowania choroby: | — IV. W stopniu | chtoniak
znajduje sie tylko w obrebie skéry i obejmuje odpowiednio < 10% jej
powierzchni (IA) lub 2 10 % (IB). W najwyzszym IV stopniu zaawansowania
komérki chtoniaka wystepujg w weztach chtonnych i krwi (IV A), a takze
w innych narzqdach (IV B).

Monitorowanie terapii chtoniakéw pierwotnie skérnych (w tym ocena
odpowiedzi na leczenie) odbywa sie za pomocq skali mSWAT (ang.
Modified Severity Weighted Assessment Tool).

Ocena zmian skérnych

BSA w obrebie
regionu (%)

Region ciata

Zmiany Zmiany
rumieniowe naciekowe

Gtowa 7
Szyja 2
Tutéw - przéd 13
Ramiona 8
Przedramiona 6
Rece 5
Tutéw - tyt 13
Posladki 5
Uda 19
Podudzia 14
Stopy 7
Pachwiny 1
Suma zmian w kolumnie (%BSA) 100 A B C
Wspétczynnik ND x1 x2 x4

Suma zmian (%BSA)

. . ND Ax1 Bx2 Cx4
x wspdfczynnik



Do oceny stopnia zaawansowania chfoniaka skéry uzywa sie szeregu
specjalistycznych badar obrazowych - od badania radiologicznego klatki
piersiowe| po tomografie komputerowq réznych okolic ciata. Wéréd badan
laboratoryjnych ocenia sig¢ m. in. morfologie krwi oraz immunofenotyp
limfocytéw krwi (badanie odpowiednich biatek na powierzchni komérek),
aktywno$é enzymu: dehydrogenazy mleczanowej (LDH; w przypadku
uszkodzenia komérek, enzym uwalnia sie z ich wnetrza i dochodzi
dowzrostujego stezeniaiaktywnosciwe krwi), czasemtrepanobiopsje szpiku
kostnego (badanie polega na pobraniu niewielkiej ilosci szpiku kostnego
— tkanki z wnetrza kosci, czyli miejsca, gdzie tworzq sig¢ komérki krwi).
Gdy powiekszone sq wezly chtonne, konieczne moze by¢ pobranie catego
wezta do badania histologicznego (tzw. biopsja wycinajgca).
Rozpoznanie chtoniaka skéry wymaga potwierdzenia diagnozy
stawianej przez lekarza (najczesciej lekarza dermatologa) w badaniu
mikroskopowym (przez lekarza patomorfologa) specjalnie barwionych
wycinkéw ze skéry. Specyfika tej choroby wymaga czesto POWTARZANIA
WYCINKOW ZAROWNO PRZED POSTAWIENIEM OSTATECZNEGO
ROZPOZNANIA, JAK | W TRAKCIE TERAPII.

8. Kto leczy chtoniaki skéry?

W diagnostyke i leczenie chtoniakéw skéry zaangazowany jest zespdt
specjalistéw wielu gatezi medycyny oraz pielegniarki i psychologowie.
Sq to m.in.:

Dermatolog - specjalista choréb skéry i jej przydatkéw — zaangazowany
w proces diagnostyki i terapii choroby;

Hematolog - specjalista chordb krwi -zaangazowany w leczenie
w przypadku postepu lub uogélnienia procesu chorobowego;

Radioterapeuta — umozliwia terapie pewnych odmian chtoniakéw skéry
przy pomocy promieniowana jonizujgcego;

Chirurg - jego pomoc jest nieodzowna w przypadku pewnych typdéw
chtoniakéw skéry, ktérych sposobem terapii jest catkowite wyciecie zmiany;

Patomorfolog - specjalista zajmujqcy sie oceng mikroskopowq pobranych
wycinkdw ze skéry, ustalajgcy ostateczne rozpoznanie typu chtoniaka
i oceniajqcy jego ewentualng progresie;

Psychiatra - specjalista zajmujqcy sie leczeniem schorzen psychicznych
- czesto tez na drodze farmakologicznej pomaga z radzeniem sobie
z problemami emocjonalnymi zwigzanymi z chorobg.

|dealnym rozwigzaniem jest sytuacja, gdy wszyscy wymienieni specjalisci
pracujg w ramach jednego zespotu diagnostyczno-terapeutycznego
(tzw. wielodyscyplinarnego), ktéry umozliwia petnie opieki nad pacjentem.

10. Leczenie miejscowe chtoniakéw skéry

Przed rozpoczeciem zaleconej przez lekarza terapii, warto zapoznaé
sie z wybranym do leczenia sposobem terapii. Niestety, wcigz brak
leku idealnego, czyli takiego, po ktérym choroba zniknie i dojdzie
do catkowitego wyzdrowienia. Najczesciej w przebiegu chtoniakéw skéry
trzeba fqczyé metody terapeutyczne, co wymaga cierpliwosci, zmiany stylu
zycia, a przede wszystkim zrozumienia zaproponowanej terapii.

Dla wiekszosci pacjentéw z wczesnym stopniem zaawansowania choroby
skuteczne sq terapie miejscowe (mniej agresywne). Terapia miejscowa
stosowana jest bezposrednio na skére.

Miejscowe leki steroidowe (mGKS) sq podstawowym i powszechnie
stosowanym sposobem leczenia réznych schorzen skéry. Majg one
zréznicowane dziatanie, m.in. przeciwzapalne, hamujgce podziaty
komérkowe, przeciw$wigdowe. Sita dziatania mGKS zalezy od
wielu czynnikdéw: ich struktury chemicznej, podtoza, w ktdrym
umieszczony jest steryd, czestotliwoéci i sposobu nakfadania leku,
czasu trwania terapii, wieku pacjenta i lokalizacji zmian skérnych.
W Polsce dostepnych jest wiele mGKS, ktére maja zréznicowanq site
dziafania.
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emulsja emulsja

0.05% zel,
masé

Maslan hy-
drokortyzonu
0.1% masé,
krem, emulsja

Furoinian
mometazonu
0.1% masé

Do leczenia chioniakdw skéry lekarze zalecajq zazwyczaj leki klasy |.
Diugotrwate stosowanie mGKS wigze sie z ryzykiem rozwiniecia
dziatari niepozqgdanych miejscowych (zmiany atroficzne/zanikowe,
wtérnych  zakazen, przebarwier i odbarwied skory, nadmiernego
porostu wloséw, trqgdziku posterydowego), a niezwykle rzadko, takze
systemowych/ ogélnych np. cukrzyca posterydowa, nadcisnienie tetnicze.

Nalezy pamietaé, ze mnogo$é rodzajéw i formulacji mGKS umozliwia
leczenie, ktére da maksymalny efekt przy minimalizacji dziatar
niepozqgdanych wybranego leku.

Lekarz prowadzqcy szczegdtowo wyjaséni, jok czesto nakfadaé lek
oraz wyttumaczy sposdb terapii wybrany odpowiednio do stopni nasilenia
choroby. mGKS mozna stosowaé metodq ciggfq (tzn. codziennie)
lub przerywang (tzn. mGKS stosuje sie naprzemiennie z podtozem -
obojetnym preparatem nawilzajgcym). Terapia przerywana moze dotyczyé
stosowania mGKS tylko w pigtek, sobote i niedzielg; w pozostate dni stosuje
sie obojetny preparat nawilzajqgcy), stosowania mGKS naprzemienienie
(co drugi dzier) z bazq itd.

Czasami stosuje sie takze chemioterapie miejscowqg np. chlormetyne
lub karmustyne, ktére mogq powodowaé silne podraznienia skéry i dlatego
bezwzglednie wymagajq sposobu aplikaciji, ktéry oméwit z Pafstwem
lekarz. W trakcie terapii tymi preparatami (dostepnymi wytqcznie w trybie
tzw. wniosku na import docelowy i przygotowanymi przez farmaceute

w formie ptynu lub kremu/masci) wskazane jest wykonywanie badan
kontrolnych krwi.

Fototerapia - leczenie $wiattem - jest czesto polecanym rodzajem
terapii w chtoniakach skory, zwlaszcza w ich wezesnych stadiach. Wynika
to z faktu dziatania hamujgcego (tzw. immunosupresja) i regulacyjnego
(tzw. immunoregulacja) promieniowania ultrafioletowego (UV) na komérki
ukfadu immunologicznego. Swiatto stanowi jeden z elementéw fali
elkiromagnetycznej. Promieniowanie elkiromagnetyczne jest strumieniem
fotonéw. Energia kazdego fotonu zalezy od dtugosci fali: gdy fala
jest dfuzsza to mniejsza jest energia promieniowania. Energie fotonéw
promieniowania UV mozna wykorzystaé w celach terapeutycznych.
W terapii chtoniakéw skéry najczesciej wykorzystuje sie promieniowanie
$wietlne typu UVA (w potgczeniv z lekami uwrazliwiajgcymi na nie
skére tzw. psolarenami; PUVA) oraz promieniowanie UVB (szczegélnie
czesto emitujgce promieniowanie o diugosci fali 311 nm, tzw. UVB 311).
Najogdlniej ujmujgc: PUVA (ze wzgledu na bardziej intensywne, gtebsze
dziatanie) wykorzystywana jest, gdy dominujg zmiany rumieniowo-
naciekowe lub naciekowe, natomiast UVB 311 gdy dominujg zmiany
rumieniowe.

Przeciwskazania do fototerapii ustala lekarz dermatolog. Nalezg
do nich m.in.: padaczka, ciezkie choroby ukfadu sercowo-naczyniowego,
klaustrofobia, pewne choroby skéry, a w przypadku PUVA takze
cigza oraz karmienie piersiq. Procedura terapeutyczna polega
na kontrolowanym narazeniu skéry na odpowiedni typ promieniowana
w specjalistycznej kabinie (ewentualnie $ciance) zawierajgcej promienniki.
Przed rozpoczeciem zabiegéw fototerapii warto zastanowié sie
na fototypem skéry (tzn. czy i na jaki kolor sie opalamy), co pomoze
lekarzowi ustali¢é odpowiedniq dawke promieniowania. Czesto przed
leczeniem wykonywane sq za pomocq specjalnej lampy préby oceny
skéry na dziatanie UVB (tzw. MED — minimalna dawka rumieniowa oraz
MPD - minimalna dawka fototoksyczna). W przypadku wykonywania
tych procedur lekarz moze poprosi¢ o ponowng wizyte lekarskqg
po 24 - 72 godzinach celem odczytu préb.
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Nalezy pamietaé, ze w przypadku wykonywania PUVA-terapii, na godzine
przed wejsciem do lampy powinienes$ przyjqé doustnie lek (psolaren), ktéry
vwrazliwia skére na dziatanie UV. Lek nalezy przyjaé w trakcie positku
(najlepiej kalorycznego), a ochrona przed UV poza lampg powinna byé
bardzo rygorystyczna (w tym ochrona oczu okularami ochronnymi) —
lek w dalszym ciggu dziata do korica dnial Przed rozpoczeciem PUVA-
terapii nalezy wykona¢ konsultacje okulistyczng (ta forma leczenia
moze uszkadzaé narzqd wzroku, np. spowodowaé zaéme) i otrzymaé
pisemng zgode specjalisty na leczenie. Czasem lekarz podejmuje decyzje
o dodaniu do UV-terapii (zwtaszcza PUVA) dodatkowego leku — acitretyny,
izotretynoiny, beksarotenu, pochodnych witaminy A lub interferonu.
Kazdorazowo po wyijsciu z lampy powinienes$ intensywnie nawilzy¢ skére
i obserwowaé reakcje na leczenie. W przypadku bdlu skéry, pieczeniq,
intfensywnego rumienia prosze zgtaszaé ten fakt lekarzowi prowadzqcemy,
ktéry pomoze zastosowaé najbardziej optymalng dawke promieniowania
uVv.

Szczegdtowy protokédt UV-terapii ustali lekarz, ale decydujqc sie na te forme
terapii nalezy pamietaé, ze wymaga ona powtarzania procedury okoto
3-4 razy w tygodniu. Pamietaj o przedyskutowaniu z lekarzem Twojego
stylu zycia i mozliwosci dopasowania do zalecanej terapii.

10. Pielegnacja skéry u pacjentéw z chtoniakami skéry
Swiqd skéry u pacjentéw z pierwotnymi chioniakami skéry

Wielu pacjentéw z chtoniakiem pierwotnie skérnym doswiadcza $wigdu
— czyli nieprzyjemnego odczucia prowadzgcego do drapania sie. Warto
zawsze zglaszaé nasilenie tego objawu lekarzowi, na przykfad stosujgc
prostq skale numeryczng nasilenia $wiqdu przez 24 godziny poprzedzajqce
wizyte (tzw. skala NRS; O - brak $wigdu, 10 - maksymalny, trudny
do zniesienia i prawie uniemozliwiajgcy funkcjonowanie $wigd).

Pamietaj, ze drapanie swedzqcego miejsca powoduje najczesciej
nasilenie $wiqdu, co okreslane jest jako zamkniete koto $wigdu. Pomocne
w takich przypadkach moze byé zastosowanie miejscowo masci
(np.sterydowej)lubochtodzeniemiejscaswedzqcegonp.woreczkiemzlodem
(lub bardziej prozaicznie mrozonkg spozywczq) celem ,ugaszenia
pozaru $wigdowego”. Jezeli uda sie wyeliminowaé odczucie $wigdu juz
na poczqtku, moze to zapobiec rozprzestrzenieniu sie tego objawu po catej

skérze. Pomimo intensywnych badan, $wiqd skéry w chtoniakach pierwotnie
skérnych jest wcigz wyzwaniem dla leczgcego dermatologa. Wsréd
metod terapii miejscowej czesto stosuje sie glikokortykosteroidy, miejscowe
leki przeciwhistaminowe i znieczulajgce (takze recepturowe fj. robione
w aptece), mentol oraz emolienty. Do lekéw stosowanych ogdlnie nalezq:
leki przeciwhistaminowe; mitrazapina - lek przeciwdepresyiny, szczegélnie
czesto przepisywany osobom, u ktérych $wigd wzmaga sie wieczorem
i w nocy; gabapentyna - lek przeciwdrgawkowy, aprepitant — lek
stosowany do leczenia nudnosci i wymiotéw u oséb w trakcie chemioterapii.
W  sytuacji bardzo nasilonego $wiqdu lekarz moze zdecydowaé
o wlgczeniu leczenia glikokortkosteroidami systemowymi
(np. prednizolonem lub metyloprednizolonem).

Suchosé skéry

Sucho$¢ skéry towarzyszy wszystkim rodzajom chfoniakéw skéry. Czesto
nasila jg stosowana terapia. Sucho$é skéry i zwigzany z nig $wiqd
sq powodem istotnego dyskomfortu dla chorych. Do objawéw suchosci
skéry nalezq: ztuszczanie naskédrka, szorstka powierzchnia skéry, $wigd
(i/lub pieczenie), rumien oraz spadek elastycznosci skéry. Pacjenci
czesto zglaszajg takze tendencje do pekania skéry suchej. Sucha skéra
szczegdlnie tatwo ulega wtérnym podraznieniom i nadkazeniom, co moze
sprzyjaé rozwojowi stanu zapalnego.

Wart zapamietania jest fakt, ze suchosci skéry czesto sprzyja jej

nieprawidfowa pielegnacja (np. stosowanie zbyt diugich i zbyt czestych

kgpieli), ktéra, paradoksalnie, nasila suchosé skéry.

Pielegnacja skoéry suchej opiera sie na kilku zasadach:

1. Stosowanie emolientédw - czyli zréznicowanych substancii, ktérych
zadaniem jest poprawa wiasciwoéci skéry (od tacinskiego sfowa
emollliere — wygtadzaé) w zakresie jej , uszczelnienia” oraz zmniejszenia
przeznaskérkowej utraty wody (w warunkach fizjologii moze ona
dochodzi¢ do 400 ml/dobe). Kazdy emolient jest mieszaning substancii
wodolubnych (hydroflowych; np. mocznik, glicerol) oraz wodonielubnych
(hydrofobowych; np. cholesterol. glicerydy). W potqczniu twarzq one

emulsje typu woda w oleju lub olej w wodzie. Przyjmuje sig, ze w warstwie
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rogowej naskérka znajduje sie 12-15 % wody. Gdy ilo$é ta obniza sie
do 10—12%, skéra odczuwana jest jako sucha. Zadaniem emolientéw
jest naprawa (rekonstytucja) prawidtowej bariery naskérkowei.
W zaleznosci od potrzeb emolienty mogq zawieraé dodatkowe sktadniki
o dziataniv przeciwéwigdowym, chtodzgcym i przeciwzapalnym.
Najwiekszg site nawilzajgcg majg masci, a potem kremy i balsamy.
Konsystencia zelowa nie jest zalecana - zawierajq one alkohol
i aceton, ktére mogq wysuszaé skére. Zaleca sie stosowane emolientéw
przynajmniej 3 x na dobe (nawet najlepszy nie dziala dfuzej
niz 6 godzin) w iloéci wystarczajqcej, 1j. nawet 500 g tygodniowo.
Nalezy pamietaé o unikaniu bezposredniego wyjmowania emolientéw
z opakowan rekami (ryzyko skazenia preparatu). Otwarte opakowania
z emolientami powinny byé przechowywane w lodéwce (o ile producent
nie zaleci inaczej). Szczegdlnie wazne jest nafozenie emolientu
na skére bezposrednio po kgpieli /prysznicu (na wilgotng skére),
co zapewnia diuzszg ulge i zapobiega efektowi przesuszenia skéry.
Warto jest czytaé sktady emolientéw - czasami emolienty zawierajq
substancje draznigce lub alergizujgce.

Na rynku znajduje sie ogromna ilo$é réznorakich emolientéw —
kazdy Pacjent znajdzie ten najwlasciwszy (najefektywniejszy)
dla siebie. W przypadku watpliwosci zwigzanych z doborem
emolientu — popros o pomoc lekarza

2. Zalecane sq krétkie kqgpiele (5 do 10 minut) w temperaturze
do 30 stopni Celsjusza jeden raz dziennie. W trakcie ostatnich 2 minut
kgpieli wskazane jest dodanie do wody emolientu w plynie.

3. Zastosowanie  preparatéw  mydtozastepczych  (tzw.  syndetéw
lub ,mydet bez mydta”). Ogélnie dostepne mydfa (sodowe i potasowe
,szare mydio”) sprzyjajg powstaniu szczegdlnie niekorzystnego
zasadowego $rodowiska na powierzchni skéry. Co wiecej, klasyczne
mydta wymywaijq naturalne lipidy ze skéry. W przypadku stosowania
srodkéw myjgcych - mniej znaczy lepiej. Warto pamigtaé, ze lepiej
unikaé $rodkéw antybakteryjnych, zapachowych, ktére szczegélnie
intensywnie wysuszajq skore.

4. Stosowane $rodki piorgce powinny byé bezzapachowe i przeznaczone
do skéry alergikéw.

5. Wskazane jest obciecie paznokci na krétko (w trakcie drapania
zapobiega to powstawaniu ranek - przeczoséw i witérnym infekcjom
zranionej skéry). Zdecydowanie niewskazane jest mechaniczne
draznienie skéry suchej oraz jej szorowanie (np. ggbkq) - to tylko nasili
$wigd.

6. Zaleca sig noszenie lekkiej, przewiewnej odziezy z bawetny i unikanie
ubran $cisle przylegajgcych do ciata.

7.Nalezy unikaé przegrzewania organizmu - pot wzmaga $wiqd
na skérze suchej.

Ochrona przed storicem

Warto  pamigtaé, ze promieniowanie sfoneczne generalnie jest
szkodliwe dla skéry, dlatego - opierajgc sie na wskazdwkach Polskiego
Towarzystwa  Dermatologicznego - ochrona  przeciwstoneczna
powinna byé stosowana bardzo skrupulatnie. Jest to szczegdlnie istotne
przy stosowaniu lekéw immunosupresyjnych, poniewaz promieniowanie
stoneczne naraza na rozwdj choréb nowotworowych skéry (zwtaszcza
raka kolczystokomérkowego).

Na prawidfowq fotoprotekcje sktadajq sie czynnoéci, ktére dla utatwienia
opatrzylismy akronimem USA:

1. UNIKANIE nadmiernej ekspozyciji na UV (szczegédlnie w godzinach
10 - 16).

2. STOSOWANIE mechanicznej ochrony przed UV (np. kapelusze
z szerokim rondem, ubrania z materiatu o wspétczynniku UPF).

3. APLIKACJA kreméw z filtrami ochronnymi przed promieniowaniem
ultrafioletowym.

Pamietaj, by skonsultowaé rodzaj stosowanego kremu przeciwstonecznego
stfonecznego z prowadzqcym dermatologiem. Wazny jest nie tylko wybér
odpowiedniego preparatu przeciwsfonecznego, lecz takze jego sposéb
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aplikacij, tj. co najmniej 30 ml na cafe ciafo na 20 minut przed wyjsciem
z domu.

Aplikacje kremu przeciwsfonecznego nalezy podawaé co 2 godziny
oraz po kgpieli (pomimo jego pozornej wodoodpornosci).

Jak przebiega leczenie, gdy chtoniak postepuje lub choroba ulega
vogolnieniu?

W tej fazie choroby najczesciej bedziesz pod opiekq lekarza
hematologa lub  onkologa, ktéry rozpocznie leczenie
systemowe, najlepiej w statej wspétpracy z dotychczas leczgcym
Cie dermatologiem.

Co to jest leczenie systemowe?

W sytuacji postepu lub opornosci choroby na leczenie miejscowe
i nasilenia zmian skérnych, pojawienia sie guzéw i owrzodzen, zajecia
przez chtoniaka krwi i narzqdéw wewnetrznych lub rzadziej juz w chwili
rozpoznania chtoniaka skérnego, moze byé konieczne rozpoczecie
leczenia systemowego, czyli dziatajgcego na caty organizm.

Zwykle takie leczenie jest juz prowadzone w (wyspecjalizowanych
w leczeniu pierwotnego chtoniaka skéry) oérodkach hematologicznych,
onkologicznych lub rzadziej dermatologicznych, wiec moze wigzaé sie
ze zmiang miejsca leczenia i lekarza.

Dobrze jest jednak, zebys$ nawet na tym bardziej zaawansowanym etapie
choroby, pozostawal pod opiekq i byt konsultowany zaréwno przez
lekarza dermatologa, ktéry pierwotnie leczyt i dobrze zna Twoje problemy,
jak i sprawujgcego obecnie opieke hematologa lub onkologa w ramach
dobrze wspétpracujgcego zespotu wielodyscyplinarnego, ktéry zapewni
fachowq opieke, bezpieczeristwo i komfort leczenia.

Decyzja o wyborze leczenia systemowego bedzie podjeta wspélnie
z lekarzem, po przeprowadzeniu rozmowy o mozliwosciach leczeniq,
dziafaniach niepozqdanych i skutecznosci leczenia. Dobrze jest, zeby

w trakcie tej rozmowy byt obecny kto§ z Twoich bliskich, aby pomégt
zapamietaé wiecej nowych, czesto skomplikowanych informacii o leczeniy,
lepiej zrozumieé jego przebieg i wesprzeé w decyzji o wyborze wtasciwej
terapii.

Przy podejmowaniu decyzji o rodzaju leczenia systemowego lekarz
na pewno przekaze nastepujqce informacie:

1. Celem leczenia jest tagodzenie objawdw choroby i poprawa jakosci
oraz wydtuzenie zycia - w chwili obecnej nie ma mozliwosci catkowitego
wyleczenia (poza allogenicznym przeszczepieniem szpiku kostnego
mozliwym do wykonania tylko u wybranych pacjentéw - mtodszych
chorych, bez choréb wspéfistniejqcych i tylko w razie zmniejszenia
sie zmian skérnych w trakcie leczenia systemowego). Nalezy
jednak pamietaé, ze wciqz pojawiajq sie nowe mozliwosci leczenia
w oparciu o leczenie celowane na komérki nowotworowe i aktywujgce
uktad immunologiczny do walki z chtoniakiem, ktére mogg poprawié
rokowanie.

2. Wazne jest bezpieczeristwo leczenia - trzeba pamietaé o dziataniach
niepozgdanych chemioterapii.

3. Duzym zagrozeniem dla pacjentéw z zaawansowanym chfoniakiem
skéry sq powikfania infekcyine, zakazenia skéry iinfekcje, stad tak wazne
jest zapobieganie infekcjom, wtasciwa higiena ciata, pielegnacja zmian
skérnych i stosowanie sie do zalecen leczenia miejscowego zmienione;
przez chorobe skéry'.

W trakcie podejmowania decyzji o wyborze leczenia systemowego dobrze
jest wspdlnie przedyskutowaé, czy wystgpi konieczno$é zmiany stylu zycia,
rytmu pracy, jaka bedzie czesto$é przyjazddéw na leczenia do osrodka czy
jak dfugo trwaé bedzie hospitalizacja.

'esmo.org, Sokotowska-Wojdyto M 2017
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Jak sie przygotowaé na pierwsze podanie leczenia systemowego?

W  przypadku terapii systemowej, zwlaszcza w czasie pierwszego
cyklu leczenia, zanim poznacie swojq reakcje na leczenie, bezpieczniej
jest przyjechaé z osobq bliskg, przy ktérej czujesz sie bezpiecznie
oraz przy ktérej moze byé zlagodzony niepokdj i obawy spowodowane
nowym leczeniem, a takze ktéra pomoze w powrocie do domu.
Zostaniesz poproszony o zgtaszanie wszystkich niepokojgcych objawéw
w trakcie leczenia, aby wczeénie je tagodzi¢ i bezpiecznie prowadzié
leczenie. Kobieta przed rozpoczeciem leczenia musi byé pewng,
Ze nie jest w cigzy, poniewaz wiekszo$¢ stosowanych lekéw moze zaburzaé
prawidtowy rozwdj ptodu - pacjentki bedq wiec proszone o wykonanie testu
cigzowego. W trakcie leczenia systemowego bedzie konieczne stosowanie
skutecznej metody antykoncepciji ze wzgledu na mozliwe uszkadzajgce
dziatanie na ptéd wielu lekéw.

Jak dtugo bedzie stosowane leczenie systemowe i jak szybko ustgpig
objawy?

W  leczeniu pierwotnego chfoniaka skémego czesto istnieje konieczno$é
kontynuacii lekdw, czyli leczenia ciggtego, nawet wiedy, gdy zmiany chorobowe
zmniejszyly sie lub catkowicie ustqpity, czyli w remisji choroby. Jednak gdy leczenie
z jakich§ powodéw zostanie przerwane i objawy choroby powrdcg, zwykle
podanie tego samego leku pozwala z powrotem uzyskaé dobrg odpowiedz
na leczenie (nieco inaczej niz w chfoniakach systemowych- weztowych).

Zaréwno my — lekarze, jak i Ty — pacjent, musimy uzbroié sie w cierpliwo$é
w czasie leczenia systemowego, poniewaz zmniejszenie lub ustgpienie zmian
skérnych nastepuje powoli nierzadko dopiero po okofo 2-3 miesigcach
leczenia, a nawet po diuzszym czasie. Na poczqtku terapii zostaniesz
o tym na pewno poinformowany, aby nie obawia¢ sie i niepotrzebnie
nie niepokoi¢ o brak skutecznosci leczenia.

Jezeli w czasie leczenia systemowego pojawi sie wiecej zmian skérnych,
a w nowym miejscu powstawania tych zmian, moze by¢ konieczne
wykonanie kolejnej biopsji zmian skérnych, zeby wykluczyé przejscie
choroby w bardziej agresywnq postaé, 1j. transformacije wielkokomérkowgq,
ktéra bedzie wymagata leczenia innego niz dotychczasowe.

Jakie sg mozliwosci leczenia systemowego?

Leki biologiczne, immunoterapia celowana:

Interferon jest biatkiem, ktére naturalnie wystepuje w organizmie cztowieka
i ma wiasciwosci przeciwnowotworowe, antywirusowe i immunologiczne.
Jest stosowany takze jako lek w celu wykorzystania jego wtasciwosci
w leczeniu chtoniaka skéry. Moze byé wykorzystywany w leczeniu jako
jedyny lek lub moze byé tgczony z innymi np. z fototerapiq lub retinoidem.

Interferon alfa (INFa) zwykle jest podawany trzy razy w tygodniu
w zastrzyku podskérnym lub jako forma pegylowana (o diuzszym
uwalnianiu) raz na 3 tygodnie.

W trakcie leczenia mogg wystqpié dziatania niepozqdane, takie jak:
bél gtowy, objawy rzekomogrypowe, zmeczenie, brak apetytu, spadek
wagi ciala, depresja, leukopenia, matoptytkowosé, wzrost transaminaz
watrobowych.

W zwigzku z mozliwoscig wystgpienia wyzej wspomnianych dziatan
niepozqdanych, w trakcie leczenia bedzie wymagana kontrola morfologii
krwi i préb watrobowych.

Retinoidy sq pochodng witaminy A. Potgczenie leku z receptorami
retinoidowymi X prowadzi do zniszczenia nieprawidfowych limfocytéw T.
Lek jest podawany doustnie w dawce 300 mg/m2 w ramach programu
lekowego NFZ, w razie opornosci na przynajmniej jednq terapie systemowq
stosowanq przez minimum 3 m-ce (Metotreksat lub INFa). Odpowiedz na
leczenie pojawia sie zwykle dopiero po 2-4 miesigcach.

W trakcie leczenia mogg wystqpié dziatania niepozqdane, takie jak:
zaburzenia gospodarki lipidowej, tj. podwyzszone stezenie cholesterolu
i trojglicerydéw w surowicy krwi, a takze osrodkowa niedoczynnosé
tarczycy. W przypadku suplementaciji hormondw tarczycy z prawidfowym
poziomem fI3 i fT4, mozesz otrzymaé wynik z bardzo niskim
lub nieoznaczalnym poziomem hormonu tarczycy TSH. Wiekszosé
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z pacjentéw w trakcie leczenia retinoidami bedzie wymagata stosowania
lekéw obnizajgcych stezenie lipidéw w surowicy krwi, a takze suplementaciji
hormondéw tarczycy. O wszystkich wyzej wspomnianych dziataniach
ubocznych leku poinformuje lekarz i wyjasni, jak je wyréwnywaé.
U niektérych moze nie byé mozliwa kontynuacja leczenia retinoidem
z powodu bardzo silnych zaburzer metabolicznych.

Metotreksat jest cytostatykiem, a takze lekiem immunosupresyjnym,
antymetabolitem, antagonistq kwasu foliowego. W leczeniu pierwotnego
chtoniaka skérnego jest stosowany w niskich dawkach (15-40 mg)
raz w tygodniu w formie doustnej (3 dawki podzielone) lub zastrzyku
domiesniowego.

W trakcie leczenia mogg wystqpié¢ dziatania niepozqdane, takie jak:
zapalenie $luzéwek, uszkodzenie watroby, supresja szpiku kostnego
i objawy z przewodu pokarmowego. W trakcie leczenia bedzie
wiec wymagana kontrola morfologii krwi i préb watrobowych.

Metotreksat moze byé stosowany jako jedyny lek lub w potqgczeniu z PUVA,
glikortykosteroidami i INFa.

Przeciwcialo monoklonalne skierowane przeciwko antygenowi
CD30 obecnemu na komérkach niektérych chtoniakéw skérnych
Tkomérkowych jest kolejnym etapem leczenia systemowego. Przeciwciato
jest potqczone z aurystatyng E - toksyng, ktéra zaburza polimeryzacije
mikrotubul (czyli podziat komérki nowotworowej) powodujqc jej $mieré.
Jest to lek nowy, celowany, stosowany u tych chorych, u ktérych wczesniej
zastosowano co najmniej jedng linie leczenia systemowego. Lek jest
refundowany w ramach programu lekowego NFZ.

Lek jest podawany w postaci wlewu dozylnego trwajgcego 30 min,,
powtarzany co 3 tygodnie do fqcznie 16 dawek. Mozesz otrzymywaé
to leczenie w ramach Osrodka Dziennego Leczenia, bez koniecznosci
hospitalizacji.

W trakcie leczenia mogg wystqpi¢ dziatania niepozgdane takie jak:
neuropatia obwodowa, toksyczno$é hematologiczna - neutropenia,
zmeczenie, nudnosci, utrata wloséw.

Bardzo wazne jest wigc wczesne zgtaszanie objawdw zburzenia czucia,
mrowienia, bdélu w korczynach, palcach dtoni i stép, aby lekarz mégt
zmodyfikowaé dawke leku i zalecié leczenie tagodzqce objawy neuropatii.
Takze w trakcie leczenia moze byé konieczna kontrola morfologii krwi.

Inhibitory deacetylazy histonowej (HDAC) - w 2018 roku zostaly
zarejestrowane przez Amerykanskq Agencie Lekéw (FDA) do leczenia
nawrotu/opornoéci ziarniniaka grzybiastego i zespotu Sezary‘ego. Nie sq
dostepne w Europie.

Przeciwcialo monoklonalne skierowane przeciwko antygenowi
CD52 obecnemu na limfocytach T - jest stosowane w leczeniu ziarniniaka
grzybiastego i zespotu Sezary’ego w formie dozylnej lub podskérnej
w dawce 10 mg 3 x w tygodniu.

W trakcie leczenia mogq wystqpié¢ dziatania niepozqdane takie jak:
pancytopenia, przedfuzona immunosupresja i infekcje oportunistyczne?.

Chemioterapia:

U chorych z dalszg progresjq choroby, chemioterapie rozpoczyna sie
od podania pojedynczego leku w tzw. monochemioterapii.

Jezeli choroba postepuje powoli, mozna zastosowaé leki doustne, ktdre
mogqg by¢ przyjmowane w domu. Zwykle pacjenci tolerujg to leczenie
dobrze, a gtéwnym dziataniem niepozqgdanym moze byé czasowe
ostabienie pracy szpiku kostnego i wzrost enzyméw watrobowych,
co bedzie kontrolowane przez Twojego lekarza.

Jezeli choroba postepuje szybko, stosowane sq cytostatyki silniejsze
i podawane dozylnie.

2 Willemze R 2018
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Antymetabolit pirymidynowy (gemcytabina) podawana w dawce
1200 mg/m2 w formie dozylnej - tqcznie 6 cykli leczenia. Mozeciesz
otrzymywaé to leczenie w ramach Osrodka Dziennego Leczenia.
W trakcie leczenie gemcytabing zwykle nie wystepujq nudnosci, a gléwnym
dziafaniem niepozgdanym leczenia jest czasowe ostabienie pracy szpiku
w postaci nizszych wartosci leukocytéw, hemoglobiny i liczby ptytek krwi.

Antracyklina liposomalna (doksorubicyna liposomalna) podawana
w dawce 40 mg/m2 w formie dozylnej 1 raz w miesigcu. Podobnie
mozeciesz ofrzymywaé to leczenie w ramach Osrodka Dziennego Leczenia.
W trakcie leczenie liposomalng doksorubicyng mogq wystgpié nudnosci,
ktére mozna tatwo opanowaé nowoczesnymi lekami przeciwwymiotnymi,
oraz czasowe osfabienie pracy szpiku w postaci nizszych wartosci
leukocytéw, hemoglobinyiliczby ptytek krwioraz przejéciowa przerzedzenie
lub utrata wioséw.

U chorych opornych na wiele linii leczenia lub z powiekszeniem
weztéw chfonnych i zajeciem narzqdéw wewnetrznych konieczne
moze by¢ zastosowanie kilku cytostatykéw w schemacie chemioterapii,
czyli zastosowane polichemioterapii .

Stosujemy jq jako jednq z ostatnich opcji leczniczych, poniewaz wigze sie
to z duzym ryzykiem ciezkich infekcji, zakazenia rozpadajqcych sie guzéw,
uszkodzeniem narzqdéw wewnetrznych, czasowym osfabieniem pracy
szpiku w postaci niskiej liczby leukocytéw, stezenia hemoglobiny i liczby
ptytek krwi oraz niepomyslnym przebiegiem choroby i ztym rokowaniem.

Takie leczenie moze by¢ prowadzone tylko w Oddziale Szpitalnym,
wiec wigze sie to z koniecznosciq czesto dtugotrwatej hospitalizacii.

Niestety, poczqtkowa dobra odpowiedz na chemioterapie jest zwykle
krétkotrwata i szybko dochodzi do ponownego pojawienia sie¢ zmian
skérnych oraz do i postepu choroby.

Najczesciej stosowane sq schematy chemioterapii: CHOP, EPOCH, ESHAP, CC.

* Sokotowska-Wojdylo M 2017

Allogeniczne przeszczepienie szpiku kostnego

Allogeniczne przeszczepienie szpiku kostnego jest opcjg leczenia
u mfodych chorych w chorobie zaawansowanej, z brakiem odpowiedzi
na dotychczas stosowane linie leczenia. Moze by¢ szansq na catkowite
wyleczenie choroby. Nalezy jednak pamietaé, ze wcigz jeszcze nie ma
jednoznacznych rekomendacji odnosnie czasu decyzji o allogenicznym
przeszczepienivitypuleczeniakondycjonujgcego, czyliprzygotowawczego
przed przeszczepieniem szpiku kostnego. Leczenie to wigze sie takze
z wysokim ryzykiem infekeji i ciezkich powiktan okotoprzeszczepowych.

Radioterapia:

Kolejna metodg leczenia - pomocng na pewnym etapie choroby -
jest radioterapia. Jest ona prowadzona w Osrodkach Radioterapii
i zwykle w trybie Dziennego Leczenia, czyli przyjezdzasz na leczenie
i po zastosowaniu leczenia, w tym samym dniu wracasz do domu.

Najczesciej sq stosowane:

- napromienianie elektronami catego ciata (TSEB) - czyli napromienianie
skéry, zwykle codziennie przez okres kilku tygodni,

- radioterapia  konwencjonalna,  miejscowa,  zmian  guzowatych.

W zaleznosci od rozlegtosci zmian guzowatych i stopnia ich penetracii

w gltab skéry stosuje sie rézne rodzaje promieniowania w réznych dawkach.

Pod wptywem radioterapii guzy zmniejszaijq sie lub catkowicie znikajq.

Fotoforeza pozustrojowa (ECP)

Moze byé zastosowana w zespole Sezary’ego lub w postaci rumieniowej
ziarniniaka grzybiastego. Limfocyty krwi sq oddzielane i naswietlane poza
ciatem, a nastepnie ponownie wprowadzane do krwiobiegu - zmienione
limfocyty wywierajqg efekt immunologiczny, pozwalajgcy zwalczaé
chorobe.
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Badania kliniczne:

Jezeli choroba postepuje pomimo stosowanego leczenia, mozeciesz mieé
mozliwo$¢ udziatu w badaniach klinicznych. Badania kliniczne dajq dostep
do nowych lekdw, ktére mogg okazaé sie skuteczne w leczeniu choroby
i stwarzaé szanse na poprawe jakosci i wydtuzenie zycia.

Psychoonkologia

Nie musisz radzié sobie samodzielnie

Wielu pacjentéw z rozpoznaniem pierwotnego chtoniaka skérnego
odczuwa zakfopotanie, frustracje, lek lub nawet strach przed $miercig*.
Rozpoznanie choroby nowotworowej oraz kolejne etapy jej leczenia mogq
stanowi¢ trudne dodwiadczenia emocjonalne. Zdarza sie, ze pacjenci
dos$wiadczajg w tym czasie obnizonego nastroju lub wrecz objawdw
depresji. Warto pamietaé, ze w takich sytuacjach nie trzeba radzié¢ sobie
samemu i mozna otrzymaé wsparcie profesjonalisty.

Jesli wystgpiq u Ciebie nastepujqce objawy:

* obnizony nastrdj,

* spadek energii ze wzmozong meczliwoscig,
* utrata zainteresowar i zdolno$ci do odczuwania przyjemnosci,
* ostabienie koncentracji,

* niska samoocenaq,

® poczucie winy,

* pesymistyczne postrzeganie przyszlosci,

* mysli samobdjcze,

* zaburzenia snu,

* spadek popedu ptciowego,

o lek?,

“Rosenberg 2020, Holahan 2018, Dummer 2020.

® zrédto: zwrotnikraka.pl.

warto zgtosi¢ je lekarzowi i skorzysta¢ z profesjonalnej pomocy
psychoonkologa, ktéry bedzie do Twojej dyspozycji w osrodku
prowadzqgcym leczenie, ale réwniez w ramach stowarzyszer i organizacji
takich jak:

* Stowarzyszenie Przyjaciét Chorych na Chtoniaki , Przebisnieg”,

* Centrum Psychoonkologii UNICORN,

W Polsce dzialajq réwniez inne organizacje edukujgce i $wiadczqgce
pomoc pacjentom chorujgcym na chfoniaki, z ktérych najpopularniejsze
to:  Polska Koalicja Pacjentéw  Onkologicznych, Stowarzyszenie
Wspierajgce Chorych na Chtoniaki ,Sowie Oczy”, Fundacja “OnkoCafe
- Razem lepiej’, Czestochowska Fundacja Na Rzecz Hematologii
,PRZY TOBIE”, Fundacja Pokonaj Chtoniaka oraz portale internetowe:
hematoonkologia.pl i zwrotnikraka.pl.

Choroba a relacje spoteczne

Obecnosé choroby oraz jej wplyw na kondycje fizyczng i psychiczng
moze negatywnie oddziatywaé na relacje spoteczne. Choé $wiadomosé
objawdw, takich jak: zmiany skérne, wysypka czy $wigd moze powodowaé
cheé wycofania sie z relacji i wzbudzaé poczucie wstydu, innosci
lub naznaczenia, warto pamietaé, ze wsparcie spoteczne i emocjonalne
bliskich jest niezastgpione w trakcie walki z chorobg®. Obecno$¢ oséb,
ktére zamiast wykluczaé pomagajq zaakceptowaé i oswoié zmienione
przez chfoniaka ciato, pozwala na zachowanie lepszego samopoczucia
i osigganie lepszych wynikéw leczenia’. Pomocq stuzyé mogq specjaliéci
medyczni: zaréwno psychoonkolodzy, jok i opiekujgca sie w miejscu
zamieszkania pielegniarka srodowiskowa oraz lekarz pierwszego kontaktu,
ale przede wszystkim rodzing, bliscy, znajomi i przyjaciele. Odpowiednie
wsparcie umozliwia zwalczanie stygmatyzacji i zapobiega rezygnacii
z petnionych dotychczas rdl spofecznych, pozwalajgc tym samym
cieszy¢ sie z codziennych aktywnosci, takich jak praca, rozrywka, kultura
czy rozwoj pasji i zainteresowan.

¢ Rosenberg 2020, Holahn 2018.
7 Jonak 2019.
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Obcigzenia finansowe

Terapia przeciwnowotworowa chtoniakéw skérnych jest w Polsce
w petni refundowana. Nie oznacza to jednak, ze nie wigze sie z zadnymi
kosztami. Warto byé $wiadomym, ze leczenie moze generowaé wydatki
posrednie, takie jok zakup lekéw czy opatrunkéw wspomagajqcych.
Obcigzajgce mogq okazaé sie réwniez czeste dojozdy na wizyty
lekarskie, ktére odbywajg sie w wysokospecjalistycznych o$rodkach
uniwersyteckich, pozwalajgcych na zaawansowane, nowoczesne leczenie
w wielodyscyplinarnym zespole, skfadajgcym sie m.in. z dermatologaq,
hematologa czy onkologa®. Osrodki te znajdujq sie najczesciej w duzych
miastach, czesto w znacznej odlegfosci od miejsca zamieszkania pacjenta.
Dotarcie do nich moze powodowaé konieczno$é absenciji w pracy. Choroba
moze wiec posrednio wigzaé sie ze zmniejszeniem uzyskiwanych przez
pacjenta dochodéw?’.

Choroba a praca zawodowa

Dolegliwosci  zwigzane z chorobq oraz potrzeba zastosowania
leczenia systemowego mogq powodowaé konieczno$é¢ wprowadzenia
zmian w zyciu zawodowym, wynikajgcych przede wszystkim ze zfego
samopoczucia oraz czestych wizyt lekarskich'®. Niezbedna moze okazaé
sie zmiana czasu pracy lub redukcja liczby godzin, a w sytuacjach
trudnych, w zaawansowanym stadium choroby, czasowa nieobecno$¢ lub
konieczno$¢ catkowitej rezygnacii ze stanowiska pracy. Zdarza sie réwniez,
ze przekwalifikowanie sie lub zmiana zatrudnienia na mniej obcigzajgce
pozwala na kontynuacje aktywnosci zawodowe;.

Ograniczenie sprawnosci fizycznej

Zmiany chorobowe mogq pojawi¢ sie na kazdej czesici ciata i w zaleznosci
od wystepowania ograniczaé codzienng aktywno$é fizyczng. Chioniak
skérny zajmujgey koriiczyny dolne znaczqco utrudnia poruszanie sie,
a czasem zupefnie uniemozliwia chodzenie, za$ zmiany na dtoniach
wplywajg na ograniczenie zrecznodci i sprawnosci manualnej'.
W  przypadku wystgpienia powyzszych dolegliwosci moze dojsé
8Rosenberg 2020, Holahn 2018.

? Rosenberg 2020, Dummer 2020.

1° Ibidem.
""Rosenberg 2020.

do ograniczenia samodzielnosci i trudnodci w wykonywaniu zwyktych,
codziennych czynnosci?. Warto wtedy poprosié o pomoc i opieke bliskg
osobe, ktdra jest w stanie zaoferowaé swoje wsparcie. Moze ono by¢
takze potrzebne podczas wybranych zabiegdw terapeutycznych w czasie
trwania leczenia.

Zycie seksualne

Wystqgpienie choroby powoduje czesto trudnoséci w relacjach intymnych
i pogarsza jako$¢ zycia seksualnego. Negatywne postrzeganie swojego
ciata zwigzane z obecnosciq zmian chorobowych oraz objawéw takich
jak $wiqgd czy bdl moze doprowadzaé do unikania bliskosci fizycznej
i uposledzaé aktywnosé seksualng™

Konieczno$é zastosowania chemioterapii przej$ciowo pogarsza prace
jajnikédw u kobiet oraz jako$¢ nasienia u mezczyzn, a dziafaniami
niepozgdanymileczenia mogqg byé zaburzenia libido i problemy z potenciq.
U oséb w mtodszym wieku terapia nie musi wigzaé sie jednak z utratg
ptodnosci. Warto porozmawiaé z lekarzem o mozliwosci zastosowania
dodatkowych metod zachowania ptodnosci (ang. oncofertility).

"2Rosenberg 2020, Dummer 2020.
3 Rosenberg 2020, Holahan 2018.
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Czeste trudnosci w codziennym funkcjonowaniu

Chtoniak skérny czesto utrudnia codzienne funkcjonowanie. Niepokdj
zwiqzany z obecnosciq powaznej choroby, lek i niepewnosé co do jej
dalszego przebiegu i mozliwosci leczenia oraz uczucie zmeczeniq,
znaczqgceo pogarszajq samopoczucie i sprawno$é dziatania™.

Ucigzliwe objawy, takie jok: wysypka, silny $wiqd, zaczerwienienie
ituszczenieskéry, ranyiowrzodzeniawystepujgcewbardziejzaawansowanej
fazie choroby czy wypadanie wloséw mogq doprowadzaé do mniejszej
zdolnoéci wykonywania codziennych czynnoéci®®. Gorsze funkcjonowanie
nasilajg réwniez uczucia zniechecenia i wstydu spowodowane wygladem
wiasnego ciafa, pogarszajgc tym samym samopoczucie, a nierzadko
prowadzqc do negatywnego postrzegania siebie przez pryzmat zmian
spowodowanych chorobg'®. Nalezy pamietaé, ze dolegliwosci zwigzane
z nowotworem mogq by¢ skutecznie leczone, dlatego warto informowaé
o nich swojego lekarza. Dodatkowo, nieodzownym elementem zespotu
leczqgcego pacjentéw z chfoniakami skéry jest psychoonkolog, z ktérym
mozesz porozmawiaé o wszelkich trudnosciach wptywajgcych na jakosé
zycia i obnizajgcych jego komfort.

" Holahan 2018.
'*Dummer 2020, Holahan 2018.
16 Jonak 2019, Holahan 2018.

NOTATKI:
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