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Introduction: Cutaneous T-cell lymphoma (CTCL) is a rare malignancy
with mycosis fungoides (MF) being the most common subtype. Classic
MF typically presents with patches that may progress over years into
plaques and tumors. In rare instances, the tumor d'emblee variant can
be found, with initial appearance of tumors without prior patches or

plaques. Case: A 37-year-old male presented with a one-month history
of multiple cutaneous nodules involving the face, scalp and trunk,

keywords: cutan'eous T.ceII accompanied by a five-month history of progressive left testicular
lymphoma, mycosis fungoides, ) ; .

) enlargement. There was a history of weight loss and severe anemia.
tumor d’emblee

Physical examination revealed multiple firm, grouped tumors with
smooth surfaces, brownish to violaceous in color, distributed across the
scalp, face, back, neck, thorax, abdomen, and bilateral upper extremities.
Laboratory findings included pancytopenia, electrolyte imbalance,
hypoalbuminemia, and elevated urea and creatinine. Histopathological
examination showed diffuse infiltrates of large atypical lymphoid cells
with atypical mitoses from superficial to deep dermis. The patient
deteriorated rapidly during hospitalization and died three days after
diagnosis was established. Conclusion: Tumor d'emblee is a rare and
aggressive MF variant with a lower survival rate than the classic MF. It
is crucial to establish a diagnosis based on clinical appearance,
histopathological examination and immunohistochemistry.
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1. PENDAHULUAN

Cutaneous T-cell ymphoma (CTCL) merupakan keganasan pada kulit yang jarang terjadi
dengan prevalensi 0,7-0,8 kasus per 100.000 populasi.t Mycosis fungoides (MF) merupakan varian
CTCL yang tersering. Manifestasi klinis MF klasik biasanya terbagi atas tiga fase yang diawali
dengan bercak, plak, dan kemudian menjadi tumor. Namun, pada 10% kasus MF dapat ditemukan
tumor tanpa adanya bercak atau plak sebelumnya yang disebut dengan tumor d’emblee.2 Kami
laporkan sebuah kasus langka MF dengan varian tumor d’emblee untuk menambabh literatur dan
membantu mengenali varian MF dalam penegakan diagnosis. Meskipun beberapa laporan kasus
telah diterbitkan, laporan kasus MF varian tumor d’emblee di Indonesia masih sangat terbatas.
Laporan kasus ini bertujuan untuk melaporkan manifestasi klinis dan perjalanan penyakit MF
varian tumor d’emblee yang bersifat agresif guna meningkatkan kewaspadaan dan kemampuan
diagnosis klinisi.

2. ILUSTRASI KASUS

Seorang laki-laki berusia 37 tahun mengeluhkan benjolan yang muncul di wajah, kepala
dan badan sejak satu bulan sebelum masuk rumah sakit. Benjolan awalnya muncul pada wajah
kemudian menyebar ke kepala, leher dan badan. Benjolan tidak terasa baal, gatal maupun nyeri.
Pasien belum pernah mengalami keluhan serupa sebelumnya. Pasien memiliki riwayat demam
disertai mual dan muntah lima bulan sebelumnya. Pasien juga sempat di lakukan transfusi darah
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dua kali atas indikasi anemia berat. Testis kiri terasa membengkak sejak enam bulan sebelum
masuk rumah sakit, terasa lunak, dan ada fase mengecil kembali. Tiga bulan sebelum masuk
rumah sakit, testis kembali membesar dan terasa padat. Pasien mengalami penurunan berat
badan dalam satu bulan, dari 77 kg menjadi 55 kg. Pendengaran pasien juga mulai terganggu,
tingkat kesadaran pasien mulai menurun, dan muncul demam yang hilang timbul. Pasien tidak
memiliki riwayat hipertensi dan diabetes melitus. Tidak ada riwayat keganasan pada keluarga
pasien. Riwayat konsumsi alkohol dan merokok disangkal. Pasien bekerja sebagai karyawan
pengemasan produk di sebuah pabrik susu selama empat belas tahun.

Pada pemeriksaan fisik didapatkan keadaan umum sakit berat, tekanan darah 121/77
mmHg, frekuensi nadi 130 kali per menit, dan status gizi yang kurus (indeks massa tubuh 17
kg/m?). Gambaran klinis pasien berupa tumor dengan diameter 0,5 sampai 2 cm yang teraba
keras, berkelompok, permukaan halus, dan berwarna kecoklatan pada skalp wajah, punggung,
leher, toraks, abdomen, dan lengan bilateral (Gambar A). Selama 17 hari observasi, tumor
semakin banyak, membesar, dan berwarna keunguan. Wajah pasien menjadi gambaran facies
leonina (Gambar B). Terdapat pembesaran kelenjar getah bening (KGB) pada submandibula
bilateral

Gambar 1.
(A) Lesi tumor pada fase awal, (B) tumor semakin banyak, membesar, dan berwarna keunguan
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Pada pemeriksaan laboratorium, didapatkan hasil pansitopenia, hiponatremia,
hipokalemia, hipoalbumin, serta peningkatan ureum dan kreatinin. Pemeriksaan histopatologi
menunjukkan sebaran difus sel limfoid dari dermis superfisial sampai dermis profunda. Sel
limfoid berukuran besar dengan inti bulat, oval, vesikular dan hiperkromatik dengan membran
inti reguler, anak inti nyata, sitoplasma yang sedikit, dan mudah ditemukan mitosis atipik.
Kesimpulan pemeriksaan histopatologi sesuai dengan limfoma kutis. Staging sementara pasien
T3NxMxBx, klasifikasi T3 ditegakkan berdasarkan adanya satu atau lebih tumor dengan diameter
> 1cm. Klasifikasi N, M dan B tidak dapat ditentukan karena pasien meninggal setelah tiga hari
setelah diagnosis, sebelum biopsi kelenjar getah bening, pencitraan, pemeriksaan sel Sezary, dan
flow cytometri dapat dilaksanakan. Penegakan diagnosis MF pada pasien menggunakan sistem
skoring dari klinis berupa bercak yang progresif (tanpa riwayat bercak atau plak sebelumnya,
sesuai varian tumor d’emblee), lokasi yang tidak terpapar sinar matahari sebanyak 2 poin, serta
histopatologi berupa infiltrasi limfoid superfisial dan sebanyak 2 poin. Penegakan diagnosis MF
berupa 4 poin berdasarkan kombinasi dari klinis dan histopatologi menurut skoring International
Society for Cutaneous Lymphomas (ISCL).3,4

Gambar 2.
Gambaran infiltrat limfoid padat dari dermis superfisial hingga profunda (A). Sel limfoid berukuran besar
degan inti pleomorfik, nukeolus prominan dan mitosis atipik ( _)(B)

3. PEMBAHASAN

MF merupakan bentuk CTCL yang paling umum, mencakup sekitar 40% dari seluruh
kasus limfoma kutis dan 54%-65% dari seluruh kasus CTCL, serta terus mengalami peningkatan
insidensi setiap tahunnya. Angka insiden MF di Amerika yaitu empat kasus per 1.000.000
penduduk, sedangkan di Inggris yaitu 3,7 per 1.000.000 penduduk.5 Di Indonesia, belum banyak
laporan dan penelitian mengenai MF, namun limfoma non-Hodgkin bersama dengan limfoma
Hodgkin dan leukemia menduduki urutan peringkat keganasan ke-6.6 MF lebih banyak terjadi
pada laki-laki dibandingkan perempuan (incidence rate ratio [IRR] laki-laki terhadap perempuan
= 1.57). Sebagian besar kasus MF terdiagnosis pada usia 50 tahun ke atas,” tetapi dapat terjadi
juga pada usia muda dan anak-anak.*8 Faktor risiko yang diduga terkait dengan MF yaitu indeks
massa tubuh lebih dari 30 kg/m?, riwayat merokok lebih dari 40 tahun, riwayat keluarga dengan
multiple myeloma, serta profesi petani, pelukis, pekerja kayu, dan pekerja pabrik kertas.® Pada
kasus ini pasien laki-laki dengan usia 37 tahun dan memiliki pekerjaan pada bagian pengemasan
yang berkontak dengan kertas pada pabrik susu selama empat belas tahun, sesuai dengan faktor
risiko profesi yang telah dilaporkan.
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Umumnya, MF varian klasik terdiri dari tiga fase, yaitu fase bercak, fase plak, dan fase
tumor.1® MF klasik dimulai dengan munculnya bercak yang setelah bertahun-tahun dapat
berkembang menjadi plak atau tumor. Varian tumor d’emblee pada MF dilaporkan pertama kali
oleh Vidal dan Brocq pada tahun 1885, merupakan bentuk dimana nodul atau tumor muncul
secara de novo tanpa didahului stadium patch atau plak.!! Tumor sebagai manifestasi awal MF
dapat ditemukan hingga 10% kasus.'213 Tumor dapat muncul pada seluruh tubuh dengan
predileksi terbanyak pada wajah, aksila, inguinal, fossa antecubital dan area inframammae. Bentuk
tumor bersifat lebih agresif daripada bentuk bercak dan plak.

Beberapa laporan kasus tumor d’emblee menunjukkan karakteristik Kklinis serta
prognosis yang serupa dengan kasus ini. Vora dkk. melaporkan dari India pasien dengan tumor
d’emblee yang memiliki lesi kulit selama 3 bulan dan meninggal dalam 10 bulan setelah diagnosis
meskipun  perbaikan  Kklinis awal menggunakan  regimen Cyclophosphamide-
Hydroxydaunorubisin(doxorubicin)-Oncoverin(vincristin)-Prednisone (CHOP) dan metotreksat.14
Chokoeva dan Tcernev melaporkan dari Bulgaria lesi ulseratif-nekrotik multipel selama 1,5 tahun
yang tidak respon dengan antibiotik topikal, oral maupun kortikosteroid.1s

Diagnosis MF ditegakkan berdasarkan sistem skoring ISCL yang mengintegrasikan
kriteria klinis, histopatologi, imunopatologi, dan molekuler, dengan skor >4 untuk penegakkan
diagnosis.16 Vandergriff dkk. memvalidasi algoritma ISCL ini secara retrospektif pada 24 kasus MF
dan 10 kontrol, dan menemukan bahwa ambang batas 4 poin memiliki sensitivitas 87,5% dan
spesifisitas 60% dalam mendiagnosis MF, dengan area under the curve (AUC) sebesar 0,891 yang
bermakna secara statistik (p=0,004).17 Pada kasus ini imunohistokimia tidak dapat dilakukan
karena keterbatasan fasilitas. Pada kasus ini, gambaran klinis berupa tumor multipel tanpa
didahului bercak atau plak dan dengan gambaran histopatologi yang khas telah memberikan skor
yang cukup untuk menegakkan diagnosis.

Pemeriksaan histopatologi MF bervariasi tergantung pada stadium klinis. Pada tahap awal
bercak dan plak dapat ditemukan akantosis, epidermotropisme dan abses Pautrier. Namun, pada
tahap tumor, epidermotropisme menghilang dan infiltrasi dermal lebih dominan dengan limfosit
serebriformis besar dan atipik.18 Pada pasien ini ditemukan gambaran histopatologi sebaran difus
sel limfoid dari dermis superfisial sampai dermis profunda dengan mitosis atipik yang mudah
ditemukan, konsisten dengan stadium tumor MF.

Tantangan diagnostik pada pasien ini yaitu adanya tumor testis dan pansitopenia yang
belum dapat dipastikan keterlibatannya dengan MF. Diperlukan biopsi pada testis, KGB, aspirasi
sumsum tulang belakang, dan pemeriksaan imunohistokimia untuk menunjang diagnosis. Risiko
timbulnya gejala ekstrakutan pada gejala awal bercak atau plak menyeluruh yaitu sebesar 10%,
tumor sebesar 25%, dan eritroderma sebesar 41%. Lokasi terbanyak gejala ekstrakutan adalah
paru-paru, mulut, faring dan sistem saraf pusat.l® Limfoma juga dapat menjadi penyebab dari
tumor testis sebanyak 5% dari keseluruhan kasus tumor testis di Eropa.2°

Interval waktu muncul nya lesi kulit hingga ditegakkan diagnosis biasanya dalam satu atau
beberapa dekade, namun pada pasien MF dengan tipe tumor d’ emblee, interval hanya dalam
waktu beberapa bulan.* Pada kasus ini riwayat lesi kulit hanya satu bulan sebelumnya dengan
riwayat pembengkakan testis kiri 6 bulan sebelumnya. Laporan kasus tumor d’emblee riwayat lesi
kulit tumor sejak 3 hingga 5 bulan.142122 Pasien meninggal tiga hari setelah terdiagnosis MF.
Pasien dengan fase lanjut mengalami penurunan angka kelangsungan hidup dibandingkan dengan
pasien dengan penyakit fase awal.23 Penatalaksanaan MF tipe tumor d’emblee merupakan suatu
tantangan karena pilihan terapi yang terbatas pada stadium tumor. Interferon-a, retinoid,
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denileukin difitox histone deacetylase inhibitor (vorinostat, romidepsin), dan regimen kemo CHOP
(cyclophosphamide, doxorubicin, vincristine, prednisolone) regimen dapat digunakan secara
tunggal atau kombinasi.1322

4. KESIMPULAN

MF dengan varian tumor d’emblee merupakan kasus yang jarang terjadi dengan laporan
kasus dan penelitian yang masih sedikit. MF varian tumor d’emblee lebih agresif dibandingkan
varian MF lainnya dengan angka kelangsungan hidup yang rendah. Keterbatasan kasus ini adalah
tidak tersedianya hasil pemeriksaan imunohistokimia akibat kondisi pasien yang memburuk dan
meninggal sebelum pemeriksaan lengkap dapat dilakukan.
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