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1. Allgemeines

1.1 Epidemiologie, Klinik

Statements

Kutane Lymphome sind eine heterogene Gruppe von lymphoproliferativen Erkrankungen der

Haut mit sehr unterschiedlicher klinischer Symptomatik und Prognose.

Die Inzidenz für Deutschland wird auf ca. 1 Neuerkrankung pro 100.000 Einwohner und Jahr

geschätzt.

Kutane Lymphome (cutaneous lymphomas: CL) gehören zur Gruppe der extranodalen Non-

Hodgkin-Lymphome, innerhalb derer sie die zweithäufigste Form darstellen (Magen-MALT

Lymphome sind die häufigste extranodale Form). Die Inzidenz wird auf eine Neuerkrankung

pro Jahr und 100'000 Einwohner geschätzt [1-3]. Primäre CL manifestieren sich definitions-

gemäß zunächst in der Haut und zeigen zum Zeitpunkt der Diagnosestellung nach abge-

schlossenem Staging keine weitere Organbeteiligung, während sekundäre CL kutane Mani-

festationen von disseminierten, primär nodalen Lymphomen oder von Leukämien darstellen.

Primäre CL umfassen ein weites, klinisch und histologisch heterogenes Spektrum, wobei 73%

der CL den kutanen T-Zell-Lymphomen (cutaneous T-cell lymphomas: CTCL), 22% den ku-

tanen B-Zell-Lymphomen (cutaneous B-cell lymphomas: CBCL) und weiteren, seltenen For-

men von CL zugeordnet werden können. Primäre CL und nodale oder extrakutane Lympho-

me gleicher Zytomorphologie unterscheiden sich erheblich hinsichtlich ihrer klinischen Mani-

festation, aber auch in ihrer Prognose und den indizierten therapeutischen Maßnahmen [4].

Deshalb sollen Patienten mit CL in enger Zusammenarbeit zwischen einem spezialisierten

Zentrum und dem niedergelassenen Arzt behandelt werden. CL sind in der Regel durch

eine Klonalität von Lymphozyten in der Haut gekennzeichnet (Ausnahme CD4+/CD56+

plasmazytoide dendritische Zell-Neoplasie). Ihr zytomorphologisches Bild entspricht Lym-

phomen anderer Lokalisationen. Auf Grund des spezifischen kutanen Microenvironment,

präsentieren sie sich klinisch und histologisch in besonderen Varianten. Entscheidend ist es,

primäre CL von Hautmanifestationen extrakutaner Lymphome bzw. Leukämien abzugrenzen.
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2. Klassifikation

Statements

Die Klassifikation kutaner Lymphome erfolgt nach der aktuellen WHO/EORTC-Klassifikation

[5] und basiert auf einer klinisch-pathologischen (bzw. immunhistologischen und molekular-

biologischen) Korrelation. Kutane Lymphome werden von extrakutanen (disseminierten)

Lymphomen aufgrund ihrer Primärmanifestation in der Haut unterschieden. Entsprechend

gelten als primär kutane Lymphome solche, die sich bei Diagnosestellung nach Durchfüh-

rung eines Stagings nach derzeitigen Leitlinien als auf die Haut beschränkt darstellen. Trotz

zum Teil ähnlich lautender Bezeichnung (wie zum Beispiel bei dem Marginalzonenlymphom

und dem diffus großzelligen B-Zell-Lymphom) unterscheiden sich sowohl die klinischen als

auch die histopathologischen und molekularen Eigenschaften kutaner von den extrakuta-

nen/disseminierten Lymphomen. Eine Besonderheit der Klassifikation kutaner Lymphome ist

der hohe Stellenwert der klinischen Präsentation für die abschließende Einordnung und Di-

agnose. Z.B. ist ein /-T-Zellphänotyp alleine nicht ausreichend für eine Klassifikation als

kutanes / T-Zell-Lymphom. Die Klassifikation schließt auch Entitäten mit unsicherem ma-

lignem Potential ein (z.B. Lymphomatoide Papulose, primär kutane CD4-positive klein- bis

mittelgroßzellige T-Zell-Lymphoproliferation). Analog zu systemischen Lymphomen werden

T-und B-Zell-Neoplasien unterschieden (siehe Tabelle 1); als hämatologische myeloische

Vorläuferneoplasie mit typischer Primärmanifestation in der Haut wird die Blastäre Neoplasie

der plasmozytoid dendritischen Zellen aufgeführt.

Epstein-Barr-Virus (EBV)-assoziierte Erkrankungen der Haut sind das EBV-positive diffus

großzellige B-Zell-Lymphom und die neue provisorische WHO-Kategorie des EBV-positiven

mukokutanen Ulkus. Die EBV-assoziierte gelegentlich primär kutane Hydroa vacciniforme-

artige lymphoproliferative Erkrankung ist in Deutschland sehr selten.

Eine Einteilung kutaner Lymphome in Gruppen mit indolentem, intermediärem oder aggres-

sivem Verhalten wird in der WHO-Klassifikation nicht vorgenommen.
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Tabelle 1: WHO-EORTC Klassifikation der kutanen Lymphome

Kutane T-Zell- und NK-Zell-Lymphome Kutane B-Zell-Lymphome

Mycosis fungoides (MF) Primär kutanes Follikelzentrumslymphom
(PCFCL)

Mycosis fungoides-Varianten und Subtypen

 Follikulotrope MF

 Pagetoide Retikulose

 Granulomatous slack skin

Primär kutanes Marginalzonen B-Zell-
Lymphom (PCMZL)

Primär kutanes diffus-großzelliges B-Zell-
Lymphom-leg type (PCBLT)

EBV-positives mukokutanes Ulkus

EBV-positives diffus-großzelliges B-Zell-
Lymphom, nicht weiter spezifiziert

Sézary Syndrom (SS)* Primär kutanes intravaskuläres großzelliges
B-Zell-Lymphom*

Adulte T-Zell Leukämie/Lymphom (HTLV+)*

Primär kutane CD30+ lymphoproliferative
Erkrankungen

 Primär kutanes anaplastisches großzelli-
ges Lymphom (PCALCL)

 Lymphomatoide Papulose (LyP)

Hämatologische Vorläuferneoplasien

Blastäre Neoplasie der plasmazytoid

dendritischen Zellen*

Subkutanes Pannikulitis-artiges T-Zell-
Lymphom (SPTL)

Extranodales NK/T-Zell-Lymphom, nasaler
Typ*

 Primäre kutanes peripheres T-Zell-
Lymphom, nicht weiter spezifiziert (NOS),
und seltene Subtypen:

 Primär kutanes γ/δ- T-Zell-Lymphom

 Aggressives zytotoxisches epidermotro-
pes CD8+ T-Zell-Lymphom

 Primär kutane CD4+ klein- bis mittelgroß-
zellige T-Zell-Lymphoproliferation

 Primär kutanes akrales CD8+ T-Zell-

Lymphom

* Entitäten, sie sich als primär kutane Lymphome manifestieren können, oft jedoch bereits

bei Primärdiagnose disseminiert sind. Kursiv gedruckt sind provisorische Entitäten.
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3. Diagnostik

Empfehlung

Neben der Inspektion des gesamten Hautorgans soll die klinische Untersuchung eine Palpa-

tion aller Lymphknotenstationen sowie eine körperliche Untersuchung als Bestandteil der

Erstuntersuchung umfassen.

Empfehlung

Die Diagnostik kutaner Lymphome soll durch Biopsie mit histologischer Untersuchung einer

repräsentativen Hautveränderung erfolgen.

Eine genaue Einordnung der Natur des Lymphoms ist nur durch immunhistologische Zusat-

zuntersuchungen möglich, die daher Bestandteil der Diagnostik sein sollen.

Eine molekularbiologische Klonalitätsanalyse sollte erfolgen.

Konsensus: 100%

Empfehlung

Bildgebende Untersuchungen, eine Lymphknoten- bzw. Knochenmarksbiopsie sowie La-

boruntersuchungen zum Ausschluss einer extrakutane Beteiligung oder eines sekundär ku-

tanen Lymphoms sollen in Abhängigkeit vom histologischen Subtyp des Lymphoms und dem

Tumorstadium entsprechend der Tabellen 2 und 3 durchgeführt werden.

Konsensus: 100%

Bei der Mehrheit der Lymphome der Haut kann die Diagnose bereits klinisch vermutet wer-

den, dennoch sind histologische, immunhistologische und molekularbiologische Untersu-

chungen zur Sicherung unerlässlich. Neben der Inspektion des gesamten Hautorgans ist die

klinische Untersuchung aller Lymphknotenstationen Bestandteil der Erstuntersuchung.
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Tabelle 2: Diagnostik bei kutanen Lymphomen

Untersuchungen Bemerkungen

Anamnese Dauer, Art und Ausdehnung und
zeitliche Entwicklung der Hautma-
nifestationen.

Klinische Untersu-
chung

Genauer Hautbefund (Empfehlung
Erhebungsbogen und Fotodoku-
mentation), Lymphknoten-Status,
Palpation von Leber und Milz, B-
Symptomatik

Laboruntersuchun-
gen

Laboruntersuchun-
gen (Forts.)

CRP, Differentialblutbild, Lebe-
renzyme, Kreatinin, LDH, Elektro-
lyte.

ggf. Immunelektrophorese*

ggf. Borrelienserologie*

ggf. spezielle hämatologische Un-
tersuchungen*

Weitere Laboruntersuchungen in
Abhängigkeit von der geplanten
Therapie

Bei B-Zell-Lymphomen:

 Knochenmarksbiopsie (Zyto-
logie und Histologie) - bei
PCBLT obligat, bei PCMZL
und PCFCL optional [6]

 Immunelektrophorese aus
Serum und Urin

 Borrelienserologie

Bei erythrodermischen T-Zell-
Lymphomen:

 Blutausstrich auf Sézary-
Zellen

 FACS, CD4/CD8 Ratio, Be-
stimmung der CD4+CD7- Zel-
len und/oder der CD4+CD26-
Zellen

 Klonalitätsanalyse im Blut
(PCR, BIOMED-2 Protokoll)

 Knochenmarksbiopsien sind
zur Diagnosestellung nicht in-
diziert

Biopsie Histologie, Immunhistochemie und
molekularbiologische Diagnostik
(ggf. Klonalitätsnachweis nach
BIOMED-2-Protokoll) von läsiona-
ler Haut, von suspekt-vergrößerten
Lymphknoten und ggf. bei V.a.
Organinfiltration

Molekularbiologische Untersu-
chungen:

Bei B-Zell-Lymphomen:

 PCR für die Immunglobulin-
kette (IgH-PCR, BIOMED-2)

Bei T-Zell-Lymphomen:

 PCR für die T-Zellrezeptor-
Kette (TCR-gamma-PCR, BI-
OMED-2 [7])

* siehe Fußnote auf Seite 8
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Tabelle 3: Staging-Untersuchungen bei kutanen Lymphomen*

Kutane B-Zell-Lymphome Apparative Diagnostik

Primär kutanes follikuläres B-Zell-Lymphom
(PCFCL)

Ganzkörper-CT**, Lymphknotensonogra-
phie [8], ggf. PET-CT***

Primär kutanes Marginalzonen B-Zell-
Lymphom (PCMZL)

Ganzkörper-CT**, Lymphknotensonogra-
phie, ggf. PET-CT***

Primär kutanes diffus-großzelliges B-Zell-
Lymphom – leg type (PCBLT)

Ganzkörper-CT**, Lymphknotensonogra-
phie, ggf. MRT der betroffenen Extremität+,
ggf. PET-CT***

Primär kutanes diffus-großzelliges B-Zell-
Lymphom, andere Typen

Ganzkörper-CT**, Lymphknotensonogra-
phie, ggf. PET-CT***

Primär kutanes intravaskuläres großzelliges B-
Zell-Lymphom

Ganzkörper-CT**, Lymphknotensonogra-
phie, MRT Schädel, ggf. PET-CT***

Kutane T-Zell- und NK-Zell-Lymphome Apparative Diagnostik

Mycosis fungoides (MF) Röntgen-Thorax, Abdomen- und Lymphkno-
tensonographie

Mycosis fungoides-Varianten und Subtypen

 Follikulotrope MF

 Pagetoide Retikulose

 Granulomatous slack skin

Röntgen-Thorax, Abdomen- und Lymphkno-
tensonographie

Mycosis fungoides ab Stadium IIB Ganzkörper-CT**, Lymphknotensonogra-
phie, ggf. PET-CT*** [9-12]

Sézary-Syndrom (SS) Ganzkörper-CT**, Lymphknotensonogra-
phie, ggf. PET-CT***

Adulte T-Zell Leukämie/Lymphom (HTLV*) Ganzkörper-CT**, MRT,
Lymphknotensonographie, ggf. PET-CT***

Primär kutane CD30+ lymphoproliferative Er-
krankungen

 Primär kutanes anaplastisches großzelliges
Lymphom (PCALCL)

 Lymphomatoide Papulose (LyP)

Ganzkörper-CT**, Lymphknotensonogra-
phie, ggf. PET-CT***

Röntgen-Thorax, Lymphknotensonographie

Subkutanes Pannikulitis-artiges T-Zell-
Lymphom (SPTL)

Ganzkörper-CT**, Lymphknotensonogra-
phie, ggf. PET-CT***

Extranodales NK/T-Zell-Lymphom, nasaler Typ Ganzkörper-CT**, MRT, Lymphknotensono-
graphie, ggf.PET-CT***

Primär kutanes peripheres T-Zell-Lymphom,
nicht spezifiziert

 Primär kutanes aggressives epidermotropes
CD8+ T-Zell-Lymphom (provisorisch)

 Kutanes γ/δ T-Zell-Lymphom 

Ganzkörper-CT**, MRT, Lymphknotenso-
nographie, ggf. PET-CT***

 Primär kutane CD4+ klein-bis mittelgroßzellige
T-Zell-Lymphoproliferation (provisorisch)

 Akrales CD8+ T-Zell-Lymphom (provisorisch)

Röntgen-Thorax, Abdomen- und Lymphkno-

tensonographie (bei klinischer Unklarheit

kann ein Staging mittels Schnittbildgebung

durchgeführt werden)
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* Die Empfehlungen gelten für das erstmalige Staging. An die individuelle Patientensituati-

on angepasste Staginguntersuchungen sollten nach Therapie, bei Progress sowie bei ag-

gressiven Lymphomtypen im Rahmen jährlicher Staginguntersuchungen durchgeführt

werden.

** Ganzkörper-CT: CT Hals, Thorax, Abdomen, Becken mit intravenöser Kontrastmittelgabe

*** Retrospektive Untersuchungen mit geringer Fallzahl zeigten überwiegend eine deutliche

Überlegenheit der 18F-FDG PET/CT gegenüber herkömmlichen bildgebenden Methoden,

insbesondere in der Detektion von Lymphknoten- und Organmanifestationen [9-12]. Zum

gegenwärtigen Zeitpunkt fehlen jedoch größere prospektive Studien mit ausreichender

Evidenz. I.d.R. werden Kosten für PET-CT-Untersuchungen für diese Indikation nicht von

den gesetzlichen Krankenkassen übernommen.

+ Standardmäßig nicht empfohlen, optional je nach klinischem Befund

4. Stadieneinteilung

Empfehlung

Die Stadieneinteilung der CL soll anhand der von der ISCL-EORTC vorgeschlagenen TNM

Klassifikation erfolgen.

Zur Stadieneinteilung der CTCL wird die TNM-Klassifikation verwendet, die auch gewisse

prognostische Bedeutung hat. Insbesondere für die MF gilt, dass die frühen Stadien (IA–IIA)

in der Regel eine sehr gute Prognose aufweisen mit mittleren Überlebenszeiten von ca. 10

bis 20 Jahren. Für andere Lymphomtypen ist diese T-Klassifikation nicht geeignet. Die N-

Kategorie ist ebenfalls klinisch nicht optimal (z.B. N2: Klinisch unauffällige Lymphknoten

werden in der Regel nicht biopsiert). Aus diesem Grunde wurde die TNM-Klassifikation für

die Mycosis fungoides und das Sézary-Syndrom überarbeitet und liegt nunmehr in revidierter

Form vor (Tabellen 4 und 5) [13]. In zukünftigen Erhebungen und Studien sollte die überar-

beitete Klassifikation Anwendung finden.

Für CTCL, MF und Sézary-Syndrom ausgenommen, wurde von der International Society of

Cutaneous Lymphoma (ISCL) und der EORTC eine eigenständige Stadienklassifikation vor-

geschlagen [14], die zukünftig Anwendung finden sollte (Tabelle 6).

Zu betonen ist, dass im Gegensatz zur MF/SS Stadieneinteilung [13] die neue „Nicht MF/SS-

Stadieneinteilung“ [14] keine prognostische Wertigkeit besitzt, sondern im Moment nur die

anatomische Ausbreitung widerspiegelt. Zudem ist hier erstmals die Stellung der Klonalitäts-

analyse in entnommen Lymphknoten eingeführt [15, 16].
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Tabelle 4: ISCL / EORTC Revision der Klassifikation und Stadieneinteilung der Myco-

sis fungoides und des Sézary-Syndroms

Kategorie Definition

T: Haut

T1 Makulae, Papulae und Plaques ≤ 10 % der Hautoberfläche 

a) Makulae

b) Plaques ± Makulae

T2 Makulae, Papulae und Plaques ≥ 10 % der Hautoberfläche 

a) Makulae,

b) Plaques ± Makulae

T3 Ein oder mehrere Tumore ( 1 cm)

T4 Erythrodermie ( 80 % Körperoberfläche)

N: Lymphknoten

N0 Keine Lymphknoten palpabel

N1 Palpable Lymphknoten; histologisch kein Anhalt für CTCL (NCILN0-2)

a) Klon negativ

b) Klon positiv

N2 Palpable Lymphknoten; histologisch geringe Infiltrate eines T-Zell
Lymphoms (NCILN3)

a) Klon negativ

b) Klon positiv

N3 Palpable Lymphknoten; histologisch ausgedehnte Infiltrate eines T-
Zell Lymphoms (NCILN4), Klon positiv oder negativ

Nx Klinisch abnormale Lymphknoten, keine histologische Bestätigung

B: Peripheres Blut

B0 Keine atypischen Lymphozyten im peripheren Blut (< 5 %)

a) Klon negativ

b) Klon positiv

B1 Atypische Lymphozyten im peripheren Blut (≤ 5 %) 

a) Klon negativ

b) Klon positiv

B2 Hohe Tumorlast ( 1.000/l Sézary-Zellen mit klonaler T-Zellrezeptor-
Genumlagerung)

M: Viszerale Organe

M0 Keine Beteiligung viszeraler Organe

M1 Histologisch gesicherte viszerale Beteiligung mit Organspezifizierung
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Tabelle 5: Klinische Stadieneinteilung für Mycosis fungoides und Sézary Syndrom

ISCL / EORTC 2007

T N M B

IA

IB

1

2

0

0

0

0

0,1

0,1

IIA

IIB

1-2

3

1-2

0-2

0

0

0,1

0,1

IIIA

IIIB

4

4

0-2

0-2

0

0

0

1

IVA1

IVA2

IVB

1-4

1-4

1-4

0-2

3

0-3

0

0

1

2

0-2

0-2

Tabelle 6: ISCL/EORTC Vorschlag zur TNM-Klassifikation anderer kutaner Lymphome

als Mycosis fungoides und Sézary-Syndrom

Kategorie Definition

T: Haut

T1 Solitäre Hautbeteiligung

a) solitäre Läsion < 5 cm Durchmesser

b) solitäre Läsion > 5 cm Durchmesser

T2 Regionäre Hautbeteiligung multipler Hautläsionen begrenzt auf eine Körperre-
gion oder zwei zusammenhängende Körperregionen

a) Befall begrenzt auf < 15 cm Durchmesser

b) Befall zwischen 15 – 30 cm Durchmesser

c) Befall > 30 cm Durchmesser

T3 Generalisierte Hautbeteiligung

a) multiple Hautläsionen verteilt auf 2 nicht zusammenhängende Körperregi-
onen

b) multiple Hautläsionen > 3 Körperregionen

N: Lymphknoten

N0 Keine klinische und pathologische LK-Beteiligung

N1 Beteiligung einer peripheren LK-Region, die zum Abflussgebiet der laufenden
und/oder früheren Hautbeteiligung zählt

N2 Beteiligung von 2 oder mehr peripheren LK-Regionen oder Beteiligung anderer
LK-Regionen, die nicht im Abflussgebiet der Hautbeteiligung liegen

N3 Beteiligung zentraler Lymphknoten

M: Viszerale Organe

M0 Keine Evidenz für extrakutane Beteiligung

M1 Extrakutane Organbeteiligung, außer Lymphknoten
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5. Therapie

Statement

Die Behandlungsstrategien basieren auf der exakten Diagnose, den Vorbehandlungen und

auf dem Erkrankungsstadium.

Konsensus: 100%

Empfehlung

Die Therapie der MF soll entsprechend den in Tabelle 7 gelisteten Empfehlungen erfolgen.

Konsensus: 100%

Empfehlung

Die Therapie des Sézary Syndroms soll entsprechend den in Tabelle 8 gelisteten Empfeh-

lungen erfolgen.

Konsensus: 86%

Empfehlung

Die Therapie der CD30+ lymphoproliferativen Erkrankungen der Haut soll entsprechend den

in Tabelle 9 gelisteten Empfehlungen erfolgen.

Konsensus: 100%

Empfehlung

Die Therapie der kutanen B Zell-Lymphome soll entsprechend den Tabellen 10 gelisteten

Empfehlungen erfolgen.

Konsensus: 100%

Da die CL eine heterogene Gruppe von Erkrankungen darstellt, basieren die Behandlungs-

strategien auf der exakte Diagnose („Entitätengerecht“), der Prognose, den Vorbehandlun-

gen und dem Tumorstadium („Stadiengerecht“). Es liegen nur wenige kontrollierte Studien

vor, die diese wesentlichen Informationen beinhalten.

Auf jeden Fall muss die Therapie der CTCL abgegrenzt werden von der Therapie der CBCL.

Für die häufigeren CTCL-Formen wird eine stadiengerechte, eher zurückhaltende Therapie

empfohlen. In frühen Stadien stehen lokale Therapieverfahren im Vordergrund wie topische

Steroide, Phototherapie, lokal applizierte Zytostatika wie BCNU/Chlormethine, lokal applizier-

tes Bexarotengel oder lokale Immuntherapien wie z.B. Imiquimod. In den Stadien IA, IB, und

IIA kann eine Phototherapie mit der Schmalband-UVB (UVB 311nm) oder der PUVA (Psora-

len plus UVA) durchgeführt werden. Die PUVA sollte bevorzugt bei Patienten mit dicken

Plaques oder einer follikulotropen MF eingesetzt werden. Sowohl die PUVA als auch die
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UVB 311 nm eignen sich zur Behandlung der erythrodermischen MF [17]. Eine Radiothera-

pie (Elektronen oder Orthovolttherapie) mit einer typischen Gesamtdosis von ≥ 30 Gy in Ein-

zeldosen zu 2 Gy führt in 90 bis 100% der Fälle bei lokal begrenztem CTCL zur dauerhaften

lokalen Krankheitskontrolle [18]. Die Ganzhautbestrahlung mit Elektronen bei CTCL kann in

Einzelfällen eine wertvolle Option sein, weist jedoch nicht unerhebliche Nebenwirkungen auf

und neigt langfristig zu Rezidiven [19, 20].

Ein alternativer Ansatz ist eine niedrig dosierte palliative Radiotherapie (4-8 Gy) beim kuta-

nen B- und T-Zell-Lymphom [21]. Neue Studien zeigen, dass mit einer Radiotherapie mit 4

Gy für indolente Kutane B-Zell-Lymphome die Läsionen angemessen kontrolliert werden

können [22]. Beim Kutanen T-Zell-Lymphom ergab die Verwendung von 8 Gy in einer ein-

zelnen oder zwei Fraktionen eine vollständigen Remission bei ≥ 92% der Patienten [23]. 

Dieser Ansatz kann im Stadium IIB in Kombination entweder mit Interferon-PUVA oder Bexa-

roten-PUVA oder Bexaroten alleine verwendet werden, um eine anhaltende Kontrolle in frü-

hen Stadien zu erzielen. Insgesamt ist die Ganzhaut-Elektronenbestrahlung mit konventio-

nellen Dosen (30-36 Gy) eine praktikable Option bei Patienten mit kutanem T-Zell-Lymphom,

allerdings ist diese mit höhergradigen Toxizitäten an der Haut verbunden. Neuere Studien

zeigen, dass eine niedrigdosierte Ganzhautbestrahlung mit Elektronen mit 10-12 Gy über 2-3

Wochen, als eine zuverlässige und sichere Behandlungsmethode angesehen werden kann,

um kurzfristige Linderung mit einem niedrigeren Toxizitätsprofil zu erzielen [19, 24, 25]. An-

schließend, sollte eine adjuvante topische oder systemische Therapie in Betracht gezogen

werden, um die Remission zu erhalten [19, 24, 25].

In fortgeschrittenen Stadien bieten sich systemische Therapien an, z. B. eine Kombination

aus PUVA mit Retinoiden oder rekombinantem Interferon-alpha (Tabelle 7) [26-28]. Bexaro-

ten kann als weiteres systemisch wirkendes Medikament empfohlen werden [29-32]. Bei the-

rapieresistenten und fortgeschrittenen Tumorerkrankungen stehen alternativ die in den USA

zugelassenen Histondeacetylase-Inhibitoren Vorinostat [33] (zugelassen in 2006, USA) und

Romidepsin [34] (zugelassen in 2011, USA) und der Antimetabolit Pralatrexat [35] (zugelas-

sen in 2011, USA) zur Verfügung. Das Fusionstoxin Denileukin diftitox ist zur Zeit nicht mehr

auf dem Markt verfügbar [36]. Monochemotherapien mit z.B. Gemcitabin [37, 38] bzw.

Doxorubicin [39] sind Polychemotherapien aufgrund des günstigeren Nebenwirkungsprofils-

vorzuziehen, da letztere eine massive Immunsuppression ohne Verbesserung des Überle-

bens induzieren [40]. Die dargestellten stadienadaptierten Therapieempfehlungen orientieren

sich noch an der 1979 publizierten TNM-Klassifikation der MF Cooperative Group. Zukünftig

wird die revidierte TNM-Klassifikation die Grundlage für die Therapieempfehlungen bilden.
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Tabelle 7: Therapieempfehlungen bei MF und MF-Sonderformen

Stadien Empfohlene Thera-
pie
First line*

Empfohlene Therapie
Second line*

Kommentar

I A  Lokale Steroide
Klasse III-IV

 PUVA
 UVB-311nm

 topisches
BCNU/Carmustin++

 Mechlorethamin hydro-

chlorid 0,02 % Gel**
 Bexarotengel
 Topische Immuntherapien

(z.B. Imiquimod++ [41],
Resiquimod** [42])

Bei Jugendlichen mit um-
schriebener MF

Uniläsio-
nale MF,
pagetoide
Retikulose

 Lokale Radiothe-
rapie (RT) / 30-36
Gy

 Lokale Steroide Klasse III-
IV

 PUVA-Creme

Diese Krankheitsbilder
sind als besondere Prä-
sentationsformen der MF
im Stadium IA zu werten.

I B – II A  PUVA-Creme
 UVB-311nm

 vgl. St. I A
 PUVA + IFN-
 PUVA + Bexaroten
 Bexaroten
 Acitretin***
 Lokale Radiotherapie
 Niedrig dosierte Ganz-

haut-
Elektronenbestrahlung (12
Gy)

II B  PUVA, ggf. kombi-
niert mit IFN-,
oralem Bexaroten
[43] und RT für
Tumoren

 Niedrig dosiertes MTX und
lokale Radiotherapie für
Tumoren

 Gemcitabin
 Doxorubicin +
 Niedrig dosierte Ganzhaut

–Elektronenbestrahlung
(12 Gy)

 Brentuximab Vedotin++
[44, 45]

 Pralatrexat**
 Ggf. allogene Stammzell-

transpantation +++ [46, 47]

Viele dieser Substanzen
sind in Deutsch-
land/Europa für diese Indi-
kation nicht zugelassen

III ****  PUVA/UVB-
311nm, ggf. kom-
biniert mit IFN- ,
Bexaroten

 Photopherese, ggf.
kombiniert mit
IFN- [48], MTX,
Bexaroten oder
PUVA

 vgl. St. II B
 Alemtuzumab [49] Niedrigdosis-Therapie, nur

bei Patienten mit kutanem
T-Zell-Lymphom und aus-
schließlicher Blutbeteili-
gung
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IV A
 PUVA, ggf. kombi-

niert mit IFN-
[28], Bexaroten
RT für Tumoren

 vgl. St. II B

IV B  PUVA, ggf. kombi-
niert mit IFN-,
Bexaroten

 RT für Tumoren

 vgl. St. II B
 CHOP/CHOP-like-

Polychemotherapie
 Alemtuzumab
 Cladribin, Fludarabin, Cy-

clophosphamid

ev. Erhaltungstherapie mit
PUVA+IFN-
/Bexaroten/MTX bei Er-
reichen einer Remission

* Die Reihenfolge innerhalb einer Spalte stellt keine Wertung dar

** in Deutschland nicht zugelassen

***Acitretin: bei Kontraindikation als Alternative zu Bexaroten möglich

**** erythrodermatische MF: RT: Röntgenweichstrahlen oder Elektronen, ggf. Photonen

+Pegyliertes liposomales Doxorubicin – ist im Regelfall nicht zu Lasten der gesetzlichen

Krankenkassen verordnungsfähig. Für Einzelheiten zur Verordnungsfähigkeit verweisen wir

auf den GBA Beschluss [50].

++ off-label Anwendung

+++Allo SCT: reduzierte Konditionierung, bevorzugt in Studien; „klinische Option“ nur bei

passendem Spender

Beim Sézary-Syndrom ist die nebenwirkungsarme extrakorporale Photopherese wirksam,

auch in Kombination mit z.B. Interferon-alpha, PUVA, lokalen Kortikosteroiden und Bexaro-

ten (Tabelle 8) [51].

In Spätstadien kann auch eine palliative Chemotherapie eingesetzt werden (Tabelle 8). Da-

bei ist allerdings immer zu bedenken, dass sichere Effekte auf die Überlebenszeit nicht

nachgewiesen sind, und dass diese Behandlungsverfahren zu einer weiteren Immunsupp-

ression führen und damit infektiöse Komplikationen gehäuft auftreten können.

Therapien der zweiten Wahl sind Bexaroten (bevorzugt in Kombination mit PUVA und ECP),

niedrig dosiertes MTX (bevorzugt in Kombination mit PUVA und ECP), oder eine Ganzhaut-

Elektronenbestrahlung. In fortgeschrittenen Stadien des Sézary Syndroms kommen zum

Debulking Doxorubicin oder Gemcitabin in Betracht. Alemtuzumab sollte bevorzugt in niedri-

ger Dosierung eingesetzt werden, da die Therapie in hoher Dosierung mit einer hohen Infek-

tionsrate assoziiert ist. Für ausgewählte Patienten kann eine allogene Stammzelltransplanta-

tion indiziert sein. Bei einer CD30 Expression der Tumorzellen kann alternativ mit Brentuxi-

mab Vedotin behandelt werden [45]. Zukünftig steht mit dem aktuell in Phase III Studien un-

tersuchten Mogamulizumab eine weitere Therapieoption zur Verfügung. Außerhalb von Eu-
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ropa sind mehrere HDAC-Inhibitoren (Vorinostat, Romidepsin) zur Behandlung des Sézary

Syndroms zugelassen.

Tabelle 8: Therapieempfehlungen beim Sézary Syndrom

Therapie der ersten Wahl Therapie der zweiten Wahl

Extracorporale Photopherese (ECP),
ggf. in Kombination mit PUVA, IFN-
und/oder Bexaroten

PUVA in Kombination mit IFN- und/oder
Bexaroten

Chlorambucil / Steroid (Winkelmann-Schema)

Bexaroten

Niedrig dosiertes Methotrexat

Ganzhaut- Elektronenbestrahlung

Alemtuzumab i.v. oder niedrig dosiert s.c.
(anti-CD52-Antikörper) [52]

Doxorubicin*, Fludarabin, Cladribin, Gemci-
tabin

Allogene Stammzelltransplantation

Brentuximab Vedotin**

*Pegyliertes liposomales Doxorubicin – ist im Regelfall nicht zu Lasten der gesetzlichen
Krankenkassen verordnungsfähig. Für Einzelheiten zur Verordnungsfähigkeit verweisen wir
auf den GBA Beschluss [50].
** off-label Anwendung

Tabelle 9: Therapieempfehlungen bei CD 30+ lymphoproliferativen Erkrankungen der

Haut

Ausdehnung Therapie der ersten Wahl Therapie der zweiten Wahl

Solitäre oder lokalisierte Läsi-
onen

Exzision und/oder Radiothe-
rapie (PCALCL) [53, 54]

Beobachtung (LyP)

Multifokale Läsionen rezidivie-
rend evtl. mit spontaner Re-
mission

Beobachtung (LyP)

Low-dose Methotrexat

PUVA

IFN-

Bexaroten

Gemcitabin

Brentuximab Vedotin

CBCL ohne sonstige Manifestation weisen eine wesentlich günstigere Prognose auf als die

nodalen B-Zell-Lymphome. Deshalb reicht in vielen Fällen eine lokale Therapie aus. Möglich

ist eine operative Entfernung oder eine Radiotherapie. In einzelnen Fällen kann eine Interfe-

ron-Therapie zur kompletten Remission führen. Nur bei extrakutaner Manifestation ist eine

Polychemotherapie indiziert.
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Tabelle 10a: Therapieempfehlungen bei niedrig malignen primär kutanen B-Zell Lym-

phomen (Keimzentrumslymphom, Marginalzonenlymphom)

Ausdehnung Therapie der ersten Wahl Therapie der zweiten Wahl

Solitäre Läsionen Watch & wait+++

Antibiotika (falls borrelienassoziiert)

Exzision und/oder Radiotherapie

Intraläsional Rituximab *

Intraläsional IFN-α*  

Intraläsional Steroid

Multiple Läsionen Antibiotika (falls borrelienassoziiert)

Radiotherapie

Intraläsional IFN-α* 

Intraläsional Rituximab*

i.v. Rituximab,

Bendamustin, ggf. in Kombination
mit i.v. Rituximab**

Doxorubicin oder Gemcitabin, ggf.
in Kombination mit Rituximab [55]

* off-label Anwendung

**analog zu den Erfahrungen bei systemischen indolenten B-Zell-Lymphomen kann

Bendamustin als Alternative in Erwägung gezogen werden

+++ Watch & wait: Nicht bei follikulärem Lymphom des Unterschenkels

Tabelle 10b: Therapieempfehlungen beim diffus großzelligen B-Zell Lymphom, leg ty-

pe

Ausdehnung Therapie der ersten Wahl Therapie der zweiten Wahl

Isolierte Herde oder gruppier-
te Herde

Radiotherapie und/oder R-
CHOP [56]

Exzision

Multiple Herde R-CHOP Bendamustin

Doxorubicin oder Gemcitabin,
ggf. in Kombination mit Ritu-
ximab

Für die meisten seltenen CL existieren keine größeren Studien und damit evidenzbasierten

Therapieempfehlungen.

Für die Therapie der indolenten kutanen T-Zell Lymphome, des akralen CD8+ T-Zell-

Lymphoms und der CD4+ klein-mittelgroßzelligen T-Zell-Lymphoproliferation ist eine Exzisi-

on bzw. sind lokale Therapiemaßnahmen ausreichend.
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Für die Therapie der blastären Neoplasie der plasmozytoiden dendritischen Zellen wird in

CR1* Situation primär die Knochenmarktransplantation allogen oder autolog empfohlen [57,

58].

Für die subkutanen pannikulitisartigen T-Zell-Lymphome wird bei fehlendem Nachweis eines

Hämophagozytischen Syndroms (HPS) eine Prednisolon-Monotherapie [59], evtl. auch in

Kombination mit Ciclosporin oder MTX, empfohlen [60, 61].

CR1*: Komplette Remission direkt nach erstem Chemotherapieregime

6. Innovative zukünftige Therapien

Statement

Innovative Therapieformen berücksichtigen analog zu traditionellen Therapiemaßnahmen die

exakte Diagnose, Komorbiditäten, Vortherapien und das Tumorstadium. Zu deren Einsatz

liegen vorzugsweise Einzelfallberichte oder Fallserien und nur einzelne multizentrische kon-

trollierte klinische Studien vor [45, 62].

Empfehlung

Wegen eingeschränkter neuer zugelassener Therapien sollte die Behandlung primär kutaner

Lymphome mit innovativen Therapieformen vorzugsweise im Rahmen klinischer Studien

erfolgen. Im Zuge einer zunehmenden Entschlüsselung der molekularen Grundlagen ist eine

individualisierte Therapie mit zielgerichteten Substanzen teils auch außerhalb klinischer Stu-

dien in der off-label Anwendung möglich. Zur besseren Erkenntnis von Patientenverläufen

sollte alternativ die Datenaufnahme in Registern erfolgen.

Alternative topische Therapien

Bei kutanen T-Zell-Lymphomen stellt die Identifikation aktivierender Phospholipase C-

Mutationen mit konstitutiver Aktivierung des T-Zell-Rezeptor-abhängigen NFAT-Signalweges

die Rationale zum Einsatz von topischen Calcineurin-Inhibitoren bei der Mycosis fungoides

dar [63, 64]. Analog ist eine Hemmung des deregulierten Toll-like-Rezeptor-Signalgebung

bei der Mycosis fungoides zu sehen [64]. In Einzelfallberichten konnten Immunmodulatoren

wie Imiquimod [41] und Resiquimod [42] zu lokalen Remissionen führen und stellen somit

eine potentielle kortisonfreie Alternativtherapie in der Zukunft dar. Bisher liegen zu dem Ein-

satz dieser topischen Substanzen nur Einzelfallberichte/Fallserien vor.
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Alternative Systemtherapien

Insbesondere bei kutanen T-Zell-Lymphomen sind mittlerweile zahlreiche vielversprechende

Systemtherapien im Rahmen klinischer Studien oder im off-label-use in Anbetracht eines

Zulassungsstatus für systemische hämatologische Neoplasien verfügbar.

Die Expression des CD30-Oberflächenantigens in der (vorzugsweise fortgeschritte-

nen/transformierten) Mycosis fungoides und CD30+ lymphoproliferativen Erkrankungen er-

möglicht den Einsatz von Brentuximab Vedotin (CD30-Antikörper + Monomethylauristatin E).

Dieses Antikörperkonjugat ist in Deutschland für das therapierefraktäre systemische großzel-

lige anaplastische T-Zell-Lymphom und das M. Hodgkin Lymphom zugelassen und im off-

label use für kutane Lymphome erhältlich. Es zeigten sich Ansprechraten von 54-70 % bei

der Mycosis fungoides/Sézary-Syndrom und 74 % bei der Lymphomatoiden Papulose und

großzellig-anaplastisches T-Zell-Lymphom innerhalb von 12 Wochen [45, 62]. Eine stringen-

te Korrelation des immunhistochemisch erfassten Expressionsgrades von CD30 im Tumor-

gewebe mit dem Therapieansprechen fand sich nicht, sodass aussagekräftige Surrogatmar-

ker zur Identifikation der entsprechenden Patientenpopulation noch ausstehen.

Ein weiteren vielversprechenden humanisierten monoklonalen Antikörper, welcher für die

Therapie der Adulten T-Zell-Leukämie (bisher außerhalb Deutschlands) zugelassen ist, stellt

der CCR4-Antikörper Mogamulizumab dar. Bei der Mycosis fungoides fanden sich Ansprech-

raten von 29 %, beim Sézary-Syndrom von 47 % [65].

Medikamente, welche in epigenetische Mechanismen eingreifen, wie Histondeacetylase-

Hemmer stellen vielversprechende Substanzklassen insbesondere bei der Mycosis fungoi-

des und dem Sézary-Syndrom dar [66].

Proteasom-Inhibitoren wie Bortezomib, welche in den aberrant aktivierten NFB-Signalweg

eingreifen, zeigen teils in Kombination mit herkömmlichen Therapieformen bei Fehlen weite-

rer therapeutischer Alternativen in der Mycosis fungoides oder peripheren T-Zell-

Lymphomen klinische Effekte [67, 68]. Auch die Hemmung des JAK/STAT-Signalweges

erscheint angesichts aktivierender Mutationen bei Mycosis fungoides und peripheren T-Zell-

Lymphomen als eine innovative Therapieoption analog zum Einsatz bei systemischen peri-

pheren T-Zell-Lymphomen [69].

Innovative Substanzen bei primär kutanen B-Zell-Lymphomen umfassen einerseits besser

wirksame und/oder verträgliche CD20-Antikörper wie Obinutuzumab oder Ofatumumab, wel-

che für die Therapie systemischer B-Zell-Lymphome zugelassen sind [70, 71]. Zudem ist

Pixantron, ein innovatives Alkylans mit im Vergleich zu Doxorubicin reduzierter Kardiotoxizi-
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tät, insbesondere bei älteren Patienten mit primär kutanem großzelligen-B-Zell-Lymphom

angesichts der häufig bestehenden (kardialen) Komorbiditäten besonders attraktiv [72, 73].

Auch bei kutanen B-Zell-Lymphomen verhilft die Aufschlüsselung deregulierter Signalwege

zum Einsatz zielgerichteter Substanzen wie Bruton-Kinase-Inhibitoren (Ibrutinib) oder PI3-

Kinase-Inhibitoren (Idelalisib), welche bereits bei systemischen Non-Hodgkin-Lymphomen

der B-Zell-Reihe zugelassen sind und somit im off-label use auch für kutane B-Zell-

Lymphome erhältlich sind [74].

7. Erhaltungstherapie

Statement

Die klinischen Studiendaten zur Erhaltungstherapie bei CL sind unzureichend.

Bei fortgeschrittenen Lymphomen sollte bei Erreichen einer kompletten Remission oder ei-

nes früheren Erkrankungsstadiums auf die nicht-zytotoxischen Therapieempfehlungen in der

vorliegenden Leitlinie zurückgegriffen werden [75].

8. Nachsorge

Die Empfehlungen zur Nachsorge von Patienten mit kutanen Lymphomen betreffen haupt-

sächlich Patienten mit kompletter Remission (CR). Patienten mit einer SD oder PR befinden

sich in einer mehr oder weniger kontinuierlichen Therapiesituation, so dass sich die AG Leit-

liniengruppe (Kutane Lymphome) (bei insgesamt unzureichender Datenlage zum Thema

Nachsorge [76-81]) darauf verständigt hat, sich auf Patienten mit einer CR zu fokussieren.

Als Inhalte einer Nachsorge bei Patienten mit CL wurden identifiziert

1. Erkennung von Rezidiven und Metastasen

2. Erkennen von Zweitlymphomen

3. Erkennen von Therapiefolgen (z.B. PUVA bedingte Tumore)

Statement

Die klinischen Studiendaten zur Nachsorge bei CL sind unzureichend.

Konsensus: 100%
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Empfehlung

Die Nachsorge soll sich nach den Lymphomentitäten und -stadien richten (Tabellen 11a-

11d).

Konsensus: 100%

Tabelle 11a: Nachsorgeempfehlungen bei niedrig malignen primär kutanen follikulären

B-Zell-Lymphomen (PCFCL), primär kutanen Marginalzonen B-Zell-Lymphomen

(PCMZL) und bei primär kutanem diffus-großzelligen B-Zell-Lymphom (PCLBCL) und

primär kutanen follikulären B-Zell-Lymphomen des Beines (PCFCL-LT) nach Eintritt

der kompletten Remission

PCFCL PCMZL PCBLT,PCLBCL-LT, PCDLBCL-
andere, PCFCL-LT

Anamnese und
Körperliche Unter-
suchung

Jahr 1-2 Alle 3 Monate Alle 3 Monate Alle 3 Monate

Jahr 3-5 Alle 6 Monate Alle 6 Monate Alle 6 Monate

ab 6. Jahr jährlich jährlich jährlich

Lymphknoten-
Sonographie

-1 -1 individuell

Weitere Bildgebung
(CT)

-1 -1 Individuell2

Labor -1 -1 Differentialblutbild, LDH bei jeder
Untersuchung

1 In der Nachsorge des PCFCL und PCMZL wird eine routinemäßige Kontrolle von Laborpa-

rametern und bildgebenden Verfahren nicht empfohlen.

2 ggf. PET-CT
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Tabelle 11b: Nachsorgeempfehlungen bei Mycosis fungoides und beim Sézary Syn-

drom nach Eintritt einer kompletten Remission

IA-IB IIA IIB-IIIB IV Sézary Syn-
drom

Anamnese und
Körperliche Un-
tersuchung

Jahr 1-2 Alle 6 Monate Alle 3 Monate individuell individuell individuell

Jahr 3-5 Alle 6 Monate Alle 6 Monate individuell individuell individuell

ab 6. Jahr jährlich jährlich individuell individuell individuell

Lymphknoten-
Sonographie

individuell individuell individuell

Jahr 1-2 - Alle 3 Monate individuell individuell individuell

Jahr 3-5 - Alle 6 Monate individuell individuell individuell

ab 6. Jahr - jährlich individuell individuell individuell

Weitere Bildge-
bung (CT, ggf.
PET-CT)

- - Individuell Individuell Individuell

Labor Differential-
blutbild, LDH1

Differenti-
alblutbild,
LDH1

Differenti-
alblutbild,
LDH1

Differential-
blutbild, LDH,
Sézaryzellen,
Durchflusszy-
tometrie

1 Sézaryzellen und Durchflusszytometrie bei B>0

Bei Mycosis fungoides in höheren Stadien und beim Sézary Syndrom kommt es selten zu

einer CR, die Nachsorge erfolgt individuell.
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Tabelle 11c: Nachsorgeempfehlungen bei primär kutanem großzellig-anaplastischen

T-Zell-Lymphom nach Eintritt der kompletten Remission

Kutane Manifestation Extrakutane Manifestati-
on

Anamnese und Körperliche Un-
tersuchung

Jahr 1-2 Alle 3 Monate Alle 3 Monate

Jahr 3-5 Alle 6 Monate Alle 6 Monate

ab 6. Jahr jährlich jährlich

Lymphknoten-Sonographie

Jahr 1-2 Alle 6 Monate Alle 3 Monate

Jahr 3-5 Alle 6 Monate Alle 6 Monate

ab 6. Jahr jährlich jährlich

Weitere Bildgebung (CT, ggf.
PET-CT)

- individuell

Tabelle 11d: Nachsorgeempfehlungen bei lymphomatoider Papulose

LyP

Anamnese und Körperliche Un-
tersuchung1

Jahr 1-2 jährlich

Jahr 3-5 jährlich

ab 6. Jahr jährlich

Lymphknoten-Sonographie -

Weitere Bildgebung (CT, ggf.
PET-CT)

-

1 Aufgrund des typischen Verlaufs der lymphomatoiden Papulose mit spontaner Remission

aller Einzelläsionen sowie des nur kurzfristigen Ansprechens verschiedener Therapieformen

ist eine dauerhafte komplette Remission therapeutisch kaum zu erreichen. Aufgrund des

erhöhten Risikos von assoziierten Lymphomen in 20-50% der Patienten in retrospektiven

Untersuchungen (ca. 50% Mycosis fungoides, seltener kutanes oder systemisches ALCL,

Morbus Hodgkin,) erscheint eine einmal jährliche Vorstellung sinnvoll mit dem Ziel Hautver-

änderungen einer Mycosis fungoides bzw. anderer Lymphomentitäten frühzeitig zu diagnos-

tizieren. Zusätzlich sollte die Anamnese im Hinblick auf eine B-Symptomatik evaluiert wer-

den.
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Alle Patienten mit kutanen Lymphomen werden angeleitet, eine regelmäßige Selbstinspekti-

on der Haut und Palpation der Lymphknoten vorzunehmen.

Bei seltenen Entitäten wird die Nachsorge individuell entsprechend den klinischen Erforder-

nissen durchgeführt.

9. Psychoonkologische Aspekte

„Psychoonkologie umfasst alle klinischen und wissenschaftlichen Bestrebungen zur Klärung

der Bedeutsamkeit psychologischer und sozialer Faktoren in Entwicklung und Verlauf von

Krebserkrankungen und der individuellen, familiären und sozialen Prozesse der Krankheits-

verarbeitung sowie die systematische Nutzung dieses Wissens in der Prävention, Früher-

kennung, Diagnostik, Behandlung, Nachsorge und Rehabilitation“ [82]. „Oberstes Ziel ist es,

die Belastungen von Patienten und Angehörigen rechtzeitig zu erkennen und einer adäqua-

ten Behandlung zuzuführen“ [83, 84]. Darüber hinaus ist die Erfassung der gesundheitsbe-

zogenen Lebensqualität (Health-related Quality of Life, HRQL) bei fortgeschrittenen Tumo-

rerkrankungen heute Standard, welche körperliche, emotionale, kognitive, soziale, spirituelle

und verhaltensbezogene Komponenten der Funktionsfähigkeit und des Wohlbefindens bein-

haltet.

Empfehlung

In Anlehnung an die tumorübergreifende S3 Leitlinie "Psychoonkologische Diagnostik, Bera-

tung und Behandlung von Erwachsenen Krebspatienten " [85] soll auch bei kutanen Lym-

phomen die Bestimmung der psychischen Belastung und der gesundheitsbezogenen Le-

bensqualität (Screening) möglichst unter Einbeziehung des familiären Umfeldes erfolgen.

Konsensus: 100%

Die Auswirkungen kutaner Lymphome auf die verschiedenen psychosozialen Dimensionen

und die Lebensqualität sowie damit verbundenem Bedarf an entsprechender Unterstützung,

sind bisher nicht systematisch untersucht [86]. Einzelne Studie zeigen eine deutlich reduzier-

te Lebensqualität bei Patienten mit kutanen Lymphomen, wobei insbesondere Fatigue,

Schmerzen und Schlafstörungen als zentrale Probleme im Vordergrund standen [87, 88].

Eine Umfrage unter Mitgliedern der Mycosis Fungoides Stiftung in den USA bestätigt Müdig-

keit und Schlafstörungen als häufigste Einschränkung bei Betroffenen von kutanen Lym-

phomen [89]. Eine Untersuchung zum Einfluss des Pruritus auf die Lebensqualität von Pati-

enten mit kutanen Lymphomen konnte eine starke Korrelation zwischen Intensität des Pruri-

tus und eingeschränkter Lebensqualität nachweisen [90]. Erhöhte Angst und Depressivitäts-

werte wurden insbesondere bei den mit Interferon und Steroiden behandelten Patienten ge
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funden, wie auch spezifische Medikamenten assoziierte Toxizitäten im Rahmen von Thera-

piestudien erfasst werden [87]. Neben dem Einfluss der Erkrankung auf die psychosozialen

Dimensionen und die Lebensqualität bei den Erkrankten selbst, findet sich auch eine deutli-

che Auswirkung der Erkrankung auf das familiäre Umfeld [91, 92].

10. Palliative Versorgung

Die Palliativversorgung umfasst eine ganzheitliche Versorgung von Patienten in fortgeschrit-

tenen Erkrankungsstadien mit dem Fokus der Symptomkontrolle und Versorgung bei pro-

gredienter, lebens-begrenzender unheilbarer Erkrankung. Von der WHO wird die palliative

Versorgung als ein Problem-orientiertes Vorgehen für Patienten und Angehörige bei lebens-

bedrohlichen Erkrankungen gesehen. Die Notwendigkeit der aktiven Versorgung physischer,

psychischer, sozialer und spiritueller Probleme richtet sich nach den Bedürfnissen des Pati-

enten [93, 94]. Entsprechend können durch die palliative Behandlung die Lebensqualität

(QoL), Symptome und die Versorgungssituation von Patient und Familie verbessert werden

[86]. Auch wenn die Hinweise limitiert sind, zeigt sich der Wunsch von Seiten der Familien-

angehörigen nach Verbesserung von Verstehen, Versorgung und Krankheitsbewältigung

[91]. Handlungsempfehlungen sind den S3-Leitlinien Palliativmedizin für Patienten mit einer

nicht heilbaren Krebserkrankung zu entnehmen [93].

Ein systematischer Review recherchierte die Erfassung physischer-, psychischer Erforder-

nisse und QoL bei Patienten mit kutanen Lymphomen und deren Familienangehörigen: 18

Untersuchungen zeigen eine hohe symptomatische und emotionale Belastung der Patienten

[86]. Vorrangiges Symptom ist der Pruritus gefolgt von Schmerzen mit möglicher Beteiligung

von psychischem, funktionalem und emotionalem Empfinden [92]. Hinweise für die Assozia-

tion von Krankheitsschwere und Progress liegen vor. Die Korrelation von Symptombesse-

rung bei Therapieerfolg ist nicht einheitlich zu bewerten. Erste Hinweise auf Besonderheiten

in der Palliativwertung von kutanen Lymphompatienten im Gesamtkollektiv palliativer Patien-

ten liegen vor [95].

Für eine weitere Entwicklung gezielter Angebote/Interventionen bedarf es eines detaillierte-

ren Verständnisses behandlungsbedürftiger Facetten von Patienten mit kutanen Lymphomen

und deren Familienangehörigen oder versorgender Personen.
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