
Σπογγοειδής Mυκητίαση (MF) vs Δακτυλιοειδής Λειχηνοειδής 
Δερματίτιδα της Παιδικής Ηλικίας (ALDY) – Παρουσίαση 
Περιστατικού με διηθημένη πλάκα στο υπογάστριο σε κορίτσι 4 ετών 

Mycosis Fungoides (MF) vs Annular Lichenoid Dermatitis of 
Youth (ALDY) – Case Presentation with infiltrated plaque on the 
hypogastrium in a 4-year old girl 

Η σπογγοειδής μυκητίαση (MF) είναι ο κυριότερος εκπρόσωπος των πρωτοπαθών δερματικών Τ-κυτταρικών 
λεμφωμάτων. Ωστόσο είναι σπάνια στον παιδιατρικό πληθυσμό. Οι περισσότερες περιπτώσεις παιδιατρικής 
ΜF παρουσιάζονται με υπόχρωμες κηλίδες ή/και διάφορες άλλες μορφές, οι οποίες συχνά μιμούνται κοινές 
δερματοπάθειες της παιδικής ηλικίας, προκαλώντας έτσι καθυστέρηση στη διάγνωση.1 Μία άλλη οντότητα, η 
οποία μπαίνει συχνά στη διαφορική διάγνωση της σπογγοειδούς μυκητίασης στα παιδιά είναι η δακτυλιοει-
δής λειχηνοειδής δερματίτιδα της παιδικής ηλικίας (ALDY). Περίπου 20 χρόνια μετά την πρώτη περιγραφή της, 
η ALDY αναγνωρίζεται ως μια ξεχωριστή λειχηνοειδής δερματοπάθεια με συγκεκριμένα κλινικά και ιστολογικά 
ευρήματα, όπως η μαζική νέκρωση / απόπτωση των κερατινοκυττάρων, που είναι παθογνωμονικό χαρακτη-
ριστικό.2

Στο άρθρο αυτό παρουσιάζουμε ένα ενδιαφέρον περιστατικό από το Παιδοδερματολογικό Τμήμα του 
Νοσοκομείου «Ανδρέας Συγγρός», στο οποίο με βάση την κλινική εικόνα θα ταίριαζε η διάγνωση τόσο της MF 
όσο και της ALDY. Όμως τα ιστολογικά ευρήματα καθιστούν περισσότερο πιθανή τη διάγνωση της σπογγοει-
δούς μυκητίασης.
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ΕΙΣΑΓΩΓΗ

Η σπογγοειδής μυκητίαση είναι ο κυριότερος εκπρό-
σωπος των πρωτοπαθών δερματικών Τ-κυτταρικών 
λεμφωμάτων. Ωστόσο είναι σπάνια στον παιδιατρικό 
πληθυσμό. Στην παιδική ηλικία είναι πιο συχνή η υπο-
μελανωτική μορφή με παρουσία υπόχρωμων πλακών. 
Μπορεί όμως να εμφανιστεί και με ποικίλους άλλους 
τύπους που μιμούνται δερματοπάθειες της παιδικής 
ηλικίας, όπως pityriasis alba, έκζεμα, ψωρίαση, λεύκη 
κλπ, προκαλώντας καθυστέρηση στη διάγνωση. Παρ’ 
όλα αυτά στην πλειοψηφία των περιπτώσεων η διά-
γνωση τίθεται σε πρώιμα στάδια (IA, IB, IIA) και έχει 
καλή πρόγνωση1. 

Η δακτυλιοειδής λειχηνοειδής δερματίτιδα της παι-
δικής ηλικίας αποτελεί μία σχετικά καινούρια οντότη-
τα στη δερματολογία. Εμφανίζεται κυρίως σε άτομα 
νεαρής ηλικίας σε όλο τον κόσμο, έχει χρόνια πορεία 
και μία ασαφή αιτιοπαθογένεια. Η διαφορική της διά-
γνωση περιλαμβάνει κυρίως την εντοπισμένη σκληρο-
δερμία (Morphea), δακτυλιοειδή ερυθήματα, φλεγμο-
νώδεις περιπτώσεις λεύκης καθώς και τη σπογγοειδή 
μυκητίαση2.

ΠΑΡΟΥΣΙΑΣΗ ΠΕΡΙΣΤΑΤΙΚΟΥ

Στο άρθρο αυτό παρουσιάζουμε ένα περιστατικό από 
το Παιδοδερματολογικό Τμήμα του Νοσοκομείου «Αν-
δρέας Συγγρός», το οποίο παρουσιάζει ιδιαίτερο ενδι-
αφέρον.

Πρόκειται για ένα κορίτσι 4 ετών, το οποίο προσήλ-
θε στο Παιδοδερματολογικό Ιατρείο του Νοσοκομείου 
«Ανδρέας Συγγρός» παρουσιάζοντας μια μονήρη διη-
θημένη πλάκα στην περιοχή του υπογαστρίου με ει-

κόνα κεντρικής ίασης και επίταση στην περιφέρεια με 
παρουσία ιώδους δακτυλίου (Εικόνα 1). Η βλάβη ήταν 
ασυμπτωματική (ανώδυνη, χωρίς συνοδό κνησμό) με 
απουσία απολέπισης. 

Σύμφωνα με το ιστορικό η συγκεκριμένη βλάβη 
υπήρχε από τη γέννηση στο σημείο αυτό, σε μικρότε-
ρο μέγεθος και παρουσίαζε σταδιακή αύξηση του με-
γέθους της ανάλογη της ανάπτυξης του παιδιού. Στη 
δερματική βλάβη είχε εφαρμοστεί με οδηγίες του θε-
ράποντα παιδιάτρου περιστασιακά κάποιο τοπικό κορ-
τικοστεροειδές, χωρίς όμως να παρατηρηθεί βελτίωση 
της κλινικής εικόνας. 

Με βάση την εικόνα της δερματικής βλάβης η δι-
αφορική διάγνωση περιλαμβάνει κατά κύριο λόγο τα 
παρακάτω νοσήματα:
• Δακτυλιοειδές κοκκίωμα
• Εντοπισμένη σκληροδερμία (Morphea) σε αποδρο-

μή
• Σπογγοειδής μυκητίαση (MF)
• Δακτυλιοειδής λειχηνοειδής δερματίτιδα της παιδι-

κής ηλικίας (ALDY) 

Προς διερεύνηση του εξανθήματος πραγματοποιήθη-
κε βιοψία από την περιφέρεια της βλάβης (όχθο). Η 
ιστολογική εξέταση ανέδειξε μία μέτριας πυκνότητας 
λεμφοκυτταρική διήθηση του χορίου, με περιαγγεια-
κή και διάσπαρτη κατανομή. Τα λεμφοκύτταρα ήταν 
μικρά με υπερχρωματικούς πυρήνες και είχαν ανοσο-
φαινοτυπικό προφίλ CD3+, CD4+, CD8+, CD7+ (χωρίς 
υπεροχή CD4 ή CD8 Τ-κυτταρικού πληθυσμού). Η εν 
λόγω διήθηση είχε έντονο επιδερμοτροπικό, αλλά και 
θυλακιοτροπικό χαρακτήρα και συνοδευόταν από διά-
σπαρτη παρουσία μελανινοφάγων κυττάρων (pigment 
incontinence). Η επιδερμίδα παρουσίαζε ήπια υπερ-
πλασία με ακανόνιστη ακάνθωση και υπερκεράτωση.
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K�ùóÊÙ�Ý: Mycosis fungoides (MF), annular lichenoid dermatitis of youth (ALDY), infiltrated plaque

Mycosis Fungoides (MF) is the most common type of cutaneous T-cell lymphoma. However, it is rare in 
pediatric population. Most of the cases of pediatric MF present with hypopigmented patches and/or various 
other forms, which may often mimic common childhood dermatoses, thereby causing a delay in the diagnosis.1 
Another entity that is often included in the differential diagnosis of MF in children is Annular Lichenoid 
Dermatitis of Youth (ALDY). About 20 years after its first description, ALDY is recognized as a distinctive 
lichenoid dermatosis with specific clinical and histological features, such as massive necrosis / apoptosis of 
keratinocytes, which is a pathognomonic feature.2

In this article, we present an interesting case from the Pediatric Dermatology Department of the “Andreas 
Sygros” Hospital, in which, based on the clinical picture, the diagnosis of both MF and ALDY could be possible. 
However, the histological findings make the diagnosis of Mycosis Fungoides more likely. 
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Τα παραπάνω ευρήματα, σε αυστηρά ιστολογικό 
επίπεδο, δημιούργησαν έντονο προβληματισμό για 
το ενδεχόμενο σπογγοειδούς μυκητίασης (unilesional 
mycosis fungoides), κυρίως με βάση τη μορφολογί-
α των λεμφοκυττάρων, αλλά και την παρουσία επι-
δερμοτροπισμού / θυλακιοτροπισμού. Εν τούτοις 
σε ανοσοφαινοτυπικό επίπεδο δεν παρατηρήθηκαν 
αποκλίσεις, ενώ είναι γνωστή βιβλιογραφικά και η 
αλληλοεπικάλυψη της ιστολογικής εικόνας της σπογ-
γοειδούς μυκητίασης με κάποιες μορφές καλοήθους 
λειχηνοειδούς υπερκεράτωσης (μονήρης μορφή ομα-
λού λειχήνα). 

Ως εκ τούτου διενεργήθηκε DNA (PCR) ανάλυση 
του υλικού της βιοψίας για διερεύνηση Τ- κλωνικότη-
τας. Κατά την ηλεκτροφόρηση του προιόντος της PCR 
ανάλυσης για Τ- κλωνικότητα σε πήκτωμα αγαρόζης 
ανιχνεύθηκε ασθενέστατα θετική αναπαραγώγιμη 
ζώνη, εύρημα υπαινικτικό, αλλά όχι παθογνωμονικό 
παρουσίας Τ- νεοπλασματικού λεμφοκυτταρικού πλη-
θυσμού. Με βάση το συγκεκριμένο εύρημα η εν λόγω 
δερματική βλάβη εξακολουθούσε να έχει διαφοροδια-
γνωστικό προβληματισμό και συνεστήθη παρακολού-
θηση και επανεκτίμηση.

Με βάση τα ανωτέρω θεωρήθηκε ως πιο πιθανή 
διάγνωση η σπογγοειδής μυκητίαση και συγκεκριμένα 
η μονοβλαβική μορφή (unilesional MF). Χορηγήθηκε 
αγωγή με τοπικά κορτικοστεροειδή (κρέμα μεθυλο-
πρεδνιζολόνης) σε συγκεκριμένο σχήμα και συνεστή-
θη επανεκτίμηση σε 3 μήνες με κλινική δερματολογική 
εξέταση και διενέργεια βιοψιών και PCR ανάλυσης για 
τον έλεγχο ανάπτυξης Τ-κλωνικότητας προκειμένου να 
τεθεί η εν λόγω διάγνωση με ασφάλεια.

ΣΥΖΗΤΗΣΗ ͵ ΣΥΜΠΕΡΑΣΜΑΤΑ

Η σπογγοειδής μυκητίαση (MF) είναι ο κυριότερος 
εκπρόσωπος των πρωτοπαθών δερματικών Τ-κυτταρι-
κών λεμφωμάτων. Ωστόσο είναι σπάνια στον παιδια-
τρικό πληθυσμό. Καθώς τα παιδιά εμφανίζουν κυρίως 
πρώιμες μορφές MF, παρατηρείται κυρίως το στάδιο 
των πλακών. Οι περισσότερες μελέτες αναφέρουν την 
υπομελανωτική μορφή ως την κυρίαρχη παραλλαγή, 
η οποία ευθύνεται για σχεδόν το 55–100% των περι-
πτώσεων. Άλλες συχνές παραλλαγές είναι η κλασική 
MF, η οποία μπορεί να ευθύνεται για το 15–40% των 
περιπτώσεων, η θυλακιοτρόπος MF (3,36%) και η ποι-
κιλοδερματική MF (5–26%). Επίσης υπάρχουν μερικές 
ασυνήθιστες μορφές που έχουν αναφερθεί σε παιδιά, 
συμπεριλαμβανομένης της MF που μοιάζει με χρόνια 
λειχηνοειδή πιτυρίαση (PLC), της μονοβλαβικής MF 
(unilesional MF), της MF με εικόνα μελαγχρωματικής 
πορφυρικής δερματοπάθειας, της κοκκιωματώδους 
MF, της ιχθυασιόμορφης MF, της υπερμελαγχρωματι-
κής MF καθώς και της MF με ενδοστοματικές εκδηλώ-
σεις (Πίνακας 1). Δίκαια λοιπόν θεωρείται η σπογγο-
ειδής μυκητίαση ως ένας από τους μεγάλους μιμητές 
στη δερματολογία 1,3,4.

Στα παιδιά, η επιμονή και μη ανταπόκριση στη θε-
ραπεία διαφόρων υπομελανωτικών, βλατιδολεπιδωδών 
και πορφυρικών βλαβών θα πρέπει να εγείρει την υπο-
ψία για σπογγοειδή μυκητίαση και να την θέτει στη δι-
αφορική διάγνωση.   Η διάγνωση της ΜF στα παιδιά βα-
σίζεται επομένως στη συσχέτιση κλινικών, ιστοπαθολο-
γικών και, εάν είναι απαραίτητο, πρόσθετων εξετάσεων 
όπως οι ακτινολογικές εξετάσεις, η κυτταρομετρία ροής 

ΕΙΚOΝΑ 1 ∆ιηθημένη πλάκα υπογα-
στρίου με εικόνα κεντρικής ίασης και 
παρουσία ιώδους δακτυλίου στην περι-
φέρεια.
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και οι μοριακές βιολογικές μέθοδοι. Επεμβατικές μέθο-
δοι, όπως η βιοψία δέρματος, στην περίπτωση παιδιών 
μικρής ηλικίας μπορεί να προκαλέσουν διαγνωστική δυ-
σκολία και ως εκ τούτου θα πρέπει να πραγματοποιού-
νται σε περιπτώσεις υψηλής υποψίας5,6.

Ιστοπαθολογικά οι περισσότερες περιπτώσεις παι-
διατρικής σπογγοειδούς μυκητίασης παρουσιάζουν 
επιδερμοτροπισμό, άτυπα λεμφοκύτταρα (82–100%) 
και λεμφοειδή κύτταρα με άλω στην επιδερμίδα. Τα 
μικροαποστημάτια του Pautrier μπορεί να παρατηρη-
θούν στο 16–60% των περιπτώσεων. Άλλα χαρακτηρι-
στικά που παρατηρούνται στην ιστοπαθολογία περι-
λαμβάνουν την περιαγγειακή και περιεξαρτηματική δι-
ήθηση, παρουσία ανομοιόμορφου λειχηνοειδούς διη-
θήματος και ψωριασιόμοφη επιδερμιδική υπερπλασία. 

Η ανοσοϊστοχημεία δείχνει επικράτηση των CD4+ 
Τ-λεμφοκυττάρων στο 50–70% των περιπτώσεων ενώ 
τα CD8+ Τ- λεμφοκύτταρα παρατηρούνται στο 20–67% 
των περιπτώσεων, πιο συχνά στην υπομελανωτική 
μορφή (έως 100%). Σε αντίθεση με την κλασική μορ-
φή, η οποία έχει κυρίως φαινότυπο CD4+, η υπομελα-
νωτική MF συχνά εμφανίζει φαινότυπο CD8+ Τ-λεμφο-
κυττάρων και θεωρείται καλός προγνωστικός δείκτης. 

Η ανίχνευση κλωνικών αναδιατάξεων των γονιδίων 
του Τ-κυτταρικού υποδοχέα μέσω PCR στο υλικό της 
βιοψίας δέρματος είναι συχνή σε περιπτώσεις ενήλι-
κων ασθενών με MF. Ωστόσο, τα δεδομένα σε παιδια-
τρικές περιπτώσεις είναι ασαφή, με ορισμένες μελέτες 
να δείχνουν μηδενική ή μικρότερη κλωνικότητα που 
κυμαίνεται από 17–21%, ενώ άλλες έδειξαν υψηλότε-
ρο ποσοστό κλωνικότητας Τ-κυττάρων σε σχεδόν 70–
83% των περιπτώσεων (Πίνακας 2). Υπάρχουν μελέτες 
που αναφέρουν ότι οι ασθενείς στους οποίους δεν 
ανιχνεύεται Τ-κλώνος έχουν καλύτερη ανταπόκριση σε 
στοχευμένες στο δέρμα θεραπείες7,8.

Δεν υπάρχουν εδραιωμένες κατευθυντήριες οδη-
γίες για την παιδιατρική MF. Η φωτοθεραπεία με πο-

σοστό ανταπόκρισης >80% είναι μία καλά εδραιωμένη 
και αποτελεσματική θεραπεία στα παιδιά. Άλλες στο-
χευμένες στο δέρμα θεραπείες αποτελούν τα τοπικά 
κορτικοστεροειδή και ακολουθούν τοπικοί κυτταρο-
στατικοί παράγοντες με κυριότερο εκπρόσωπο τη με-
χλωραιθαμίνη (αζωτούχος μουστάρδα) καθώς και το-
πικά ρετινοειδή, όπως η μπεξαροτένη. Οι υποτροπές 
είναι συχνές μετά τη διακοπή της θεραπείας. Για το 
λόγο αυτό είναι αναγκαία η θεραπεία συντήρησης κα-
θώς και η μακροχρόνια παρακολούθηση9.

Μία άλλη οντότητα, η οποία μπαίνει συχνά στη δι-
αφορική διάγνωση της σπογγοειδούς μυκητίασης στα 
παιδιά είναι η δακτυλιοειδής λειχηνοειδής δερματί-
τιδα της παιδικής ηλικίας (ALDY). Περίπου 20 χρόνια 
μετά την πρώτη περιγραφή της, η ALDY αναγνωρίζεται 
ως μια ξεχωριστή λειχηνοειδής δερματοπάθεια με συ-
γκεκριμένα κλινικά και ιστολογικά χαρακτηριστικά2,10.

Κλινικά χαρακτηρίζεται από επίμονες ασυμπτω-

ΠΙΝΑΚΑΣ 1 Κυριότεροι υπότυποι της MF στον παιδιατρικό πληθυσμό.

Common Uncommon

1. Hypopigmented MF
2. Classical MF (15-40%)
3. Folliculotropic MF (3-36%)
4. Poikilodermatous MF (5-26%)

1. Pityriasis lichenoides-like MF (55-100%)
2. Unilesional MF
3. PPD-like (pigmented purpuric dermatosis) MF
4. Granulomatous MF
5. Ichthyosiform MF
6. Hyperpigmented MF
7. Intraoral MF
8. MF with large cell transformation
9. MF post organ transplant

MF, mycosis fungoldes

ΠΙΝΑΚΑΣ 2 Ευρήματα ιστολογικής εξέτασης, ανοσοϊστοχημεί-
ας και PCR ανάλυσης σε παιδιατρική MF.

1. Epidermotropism (82-100%)

2. Atypical lymphocytes (82-100%)

3. Haloed lymphoid cells (86%)

4. Pautrier’s microabscess (16-60%)

5.  Perivascular and periadnexal infiltrate, patchy lichenoid 
infiltrate, psoriasiform epidermal hyperplasia (variable)

6. CD4* T cells phenotype (50-70%)

7.  CD8* T cells phenotype (20-67%; more common in hypopig-
mented MF) 8. Clonal T-cell receptor gene rearrangements 
(variable; 17-21% and 70-83%)

IHC, immunohistochemistry; MF, mycosis fungoides; TCR, T-cell
receptor.
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161  ΣΠΟΓΓΟΕΙ∆ΗΣ MΥΚΗΤΙΑΣΗ (MF) VS ∆ΑΚΤΥΛΙΟΕΙ∆ΗΣ ΛΕΙΧΗΝΟΕΙ∆ΗΣ ∆ΕΡΜΑΤΙΤΙ∆Α ΤΗΣ ΠΑΙ∆ΙΚΗΣ ΗΛΙΚΙΑΣ (ALDY) 

ματικές ερυθηματώδεις κηλίδες και κυκλικές / οβάλ 
δακτυλιοειδείς πλάκες με ερυθροϊώδες όριο (χωρίς 
απολέπιση) και εικόνα κεντρικής υπομελάγχρωσης. 
Εντοπίζεται κυρίως στις βουβωνικές περιοχές καθώς 
και στις περιοχές της πλάγιας κοιλιακής χώρας. Ιστο-
λογικά παρατηρείται μία ιδιαίτερου τύπου λειχηνοει-
δής δερματίτιδα που χαρακτηρίζεται από πυκνή ται-
νιοειδή λεμφοκυτταρική διήθηση στο θηλώδες χόριο 
και στα κατώτερα στρώματα της επιδερμίδας με τη 
χαρακτηριστική μαζική νέκρωση / απόπτωση των κε-
ρατινοκυττάρων. Τα λεμφοκύτταρα του χορίου είναι 
συνήθως CD3+, CD4+, ενώ τα περισσότερα από τα εν-
δοεπιδερμικά Τ-λεμφοκύτταρα είναι CD8+. Η ανίχνευ-
ση κλωνικών αναδιατάξεων των γονιδίων του Τ-κυττα-
ρικού υποδοχέα μετά από διενέργεια PCR στο υλικό 
της βιοψίας δέρματος αναδεικνύει πολυκλωνικότητα. 
Τα τοπικά κορτικοστεροειδή και οι αναστολείς καλσι-
νευρίνης (Tacrolimus) αποτελούν τα πιο αποτελεσμα-
τικά φάρμακα για τη θεραπεία της ALDY.11,12

Όσον αφορά στη δική μας περίπτωση η διάγνωση 
της δακτυλιοειδούς λειχηνοειδούς δερματίτιδας της 
παιδικής ηλικίας μπορεί εύκολα να αποκλειστεί από 
την απουσία νέκρωσης / απόπτωσης των κερατινο-
κυττάρων στην ιστολογική εξέταση, εύρημα παθογνω-
μονικό για τη συγκεκριμένη πάθηση. Παρ’ όλα αυτά 
πρόκειται για μία οντότητα η οποία συχνά υποδιαγι-
γνώσκεται και θα πρέπει να την συμπεριλαμβάνουμε 
στη διαφορική διάγνωση επίμονων ασυμπτωματικών 

δακτυλιοειδών βλαβών χωρίς απολέπιση μαζί με την 
εντοπισμένη σκληροδερμία (Morphea), το δακτυλιοει-
δές κοκκίωμα και τη σπογγοειδή μυκητίαση.

Στο περιστατικό που αναλύσαμε τα ιστολογικά και 
ανοσοϊστοχημικά ευρήματα καθώς και η DNA ανάλυ-
ση του υλικού της βιοψίας για την αναζήτηση μονο-
κλωνικού Τ-κυτταρικού πληθυσμού είχαν υπαινικτικό, 
αλλά όχι επιβεβαιωτικό χαρακτήρα για την τεκμηρί-
ωση της διάγνωσης της σπογγοειδούς μυκητίασης. 
Η παρουσία μικρών λεμφοκυττάρων με υπερχρωμα-
τικούς πυρήνες και ο έντονος επιδερμοτροπικός και 
θυλακιοτροπικός χαρακτήρας της λεμφοκυτταρικής 
διήθησης συνηγορούν υπέρ της σπογγοειδούς μυκη-
τίασης. Όμως η απουσία αποκλίσεων σε ανοσοφαινο-
τυπικό επίπεδο και η μη ανεύρεση παθογνωμονικού 
κυρίαρχου κλώνου Τ- λεμφοκυττάρων δημιουργεί 
προβληματισμό και δεν μπορεί να τεθεί με απόλυτη 
βεβαιότητα η διάγνωση της σπογγοειδούς μυκητία-
σης, παρά μόνο πιθανολογικά.

Με βάση τις μελέτες που αναφέρθηκαν ανωτέρω 
υπάρχει ένα αξιόλογο ποσοστό περιπτώσεων παιδι-
ατρικής MF στις οποίες δεν ανιχνεύεται κλωνικότητα 
Τ-κυττάρων, κάτι που θα μπορούσε να οφείλεται πιθα-
νόν στη χαμηλή ευαισθησία της μεθόδου. Στο σημείο 
αυτό θα πρέπει να σημειωθεί ότι μπορεί να χρειαστούν 
αρκετές επαναληπτικές βιοψίες ώσπου το νόσημα να 
πάρει τη χαρακτηριστική του μορφή και να τεθεί και 
επίσημα η διάγνωση της σπογγοειδούς μυκητίασης. 
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