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Das kutane Lymphom - ein Leitfaden far
Patienten

1 Einleitung

Gegenstand dieser Broschitre

Bei dieser Broschire handelt es sich um einen Leitfaden fiir Personen, die an einem
kutanen (oder Haut-)Lymphom leiden. Sie ist eine erganzte, angepasste und gekirzte
Version von Informationen und Materialien, die urspriinglich von anderen Organisationen
erstellt worden sind — allen voran der Cutaneous Lymphoma Foundation mit Sitz in den USA
und der Lymphoma Action mit Sitz in Grof3britannien. Mit ihr soll ein verstandlicher und
einheitlicher Leitfaden erstellt werden, der in ganz Europa zur Nutzung und Ubersetzung in

mehrere Sprachen verfugbar ist.

Auch wenn sich dieser Leitfaden in anderen Teilen der Welt als nitzlich erweisen wird, sollte
sich der Leser bewusst sein, dass er in erster Linie zur Nutzung im européaischen Umfeld
erstellt worden ist. Der europdische Leser weil3, dass sich das Gesundheitswesen und die
Verfahren zur Diagnose, Behandlung und Versorgung von Land zu Land unterscheiden.
Darlber hinaus hat die Lymphoma Coalition Europe die urspringlichen
Ausgangsmaterialien und den Text um Inhalte im europaischen Kontext erganzt. Allerdings
kann in der vorliegenden Broschiire nicht jede Situation in jedem europaischen Land
berticksichtigt werden. Daher verfolgt diese Broschiire einen allgemeinen Ansatz zum
kutanen Lymphom — auch wenn es um die Verfiligbarkeit und Inanspruchnahme von

Behandlungs- und medizinischen Verfahren geht, die sich je nach Land unterscheiden.

Manche Behandlungsverfahren und Therapien werden in manchen Landern routinemafig
eingesetzt, in anderen wiederum nicht. Einige sind tber klinische Studien oder Hartefall-
Programme verfugbar, wahrend andere derzeit einfach noch nicht fir den Einsatz in Europa
zugelassen sind. Wie auch bei den Behandlungsverfahren und Hautpflegeprodukten, auf die
in dieser Broschire Bezug genommen werden, haben wir nach Moglichkeit den generischen
Namen verwendet und dazu einen bekannten Markennamen angegeben. Der Leser sollte

wissen, dass sich Markennamen je nach Land unterscheiden.

Weitere Informationen zur Verfligbarkeit von Behandlungsverfahren erhalten Sie bei lhrem
ortlichen/nationalen Lymphom- oder Blutkrebs-Patientenverband oder der Lymphoma

Coalition.



Was ist ein kutanes (oder Haut-)Lymphom?

Das Lymphom ist ein Krebs, der in den Lymphozyten, in Zellen unseres Immunsystems,
beginnt. Lymphozyten kommen normalerweise in den Lymphknoten (Lymphdrusen) vor. Sie
befinden sich auch in andern Lymphgeweben, wie zum Beispiel der Milz, dem Darm und der
Haut.
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Abbildung: Das Lymphsystem (Lymphgefalie und Lymphknoten sind griin dargestellt)
(Mit Erlaubnis der Lymphoma Action ibernommen)
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Wenn sich Lymphozyten unkontrolliert vermehren oder nach ihrer normalen Lebensdauer
nicht absterben, kdnnen sie sich zu einer krebsartigen Zellansammlung aufbauen. Dies wird
als Lymphom bezeichnet. Beginnt das Lymphom in den Lymphozyten in der Haut, wird es

als ,kutanes” Lymphom, d. h. ein Lymphom der Haut, bezeichnet.

Kutane Lymphome sind selten. In den westlichen Landern treten sie mit einer jahrlichen
Haufigkeit von 1 von 100.000 Personen auf. Obgleich kutane Lymphome eine Form von
Krebs sind, wachsen sie in vielen Fallen nur langsam und nehmen keinen Einfluss auf die
Lebenserwartung. Sie verhalten sich vielmehr wie eine langfristige (chronische)
Hauterkrankung als wie Krebs.

Bitte beachten Sie, dass es sich bei einem Lymphom, das an anderer Stelle im Kdrper —
zum Beispiel den Lymphknoten — seinen Anfang nimmt und sich dann auf die Haut
ausbreitet, nicht um ein kutanes Lymphom handelt. Die Benennung einer spezifischen
Krebsform hangt von der Art der betroffenen Zellen und dem Entstehungsort des Krebses
ab, nicht davon, wohin er sich ausbreitet. Hat eine Patientin beispielsweise Brustkrebs,
welcher sich dann auch einen Lymphknoten oder auf die Knochen ausbreitet, hat sie nach

wie vor Brustkrebs, nicht etwa ein Lymphom oder Knochenkrebs.

Die Arten von Lymphomen

Es gibt viele verschiedene Arten von kutanen Lymphomen. Wie bei allen Arten von
Lymphomen ist es wichtig, dass Sie Ihren Subtyp und die spezifische Bezeichnung kennen,
um zu wissen, wie das Lymphom behandelt wird, was Sie zu erwarten haben und wie die
Prognose aussieht. AuRerdem kdnnen Sie so die auf lhren Subtyp zugeschnittenen
Informationen und Unterstlitzung einholen. Fragen Sie lhren Arzt unbedingt nach lhrem
spezifischen Lymphom-Subtyp, damit Sie méglichst umfassend informiert und Ihre

Informationen so aktuell wie moglich sind.

Diagnose und Behandlung

Kutane Lymphome lassen sich oft nur schwer diagnostizieren, da sie sich nur langsam
entwickeln und eher den uUblicheren Hauterkrankungen, wie Ekzemen oder Schuppenflechte,
ahneln. Bis zur Diagnose des Hautlymphoms kann es manchmal Jahre dauern.
Glucklicherweise ist eine frihzeitige Behandlung bei solchen Lymphomen in der Regel nicht
ausschlaggebend, und die Patienten sprechen auf eine Vielzahl von verfiigbaren Therapien

normalerweise gut an.



Wichtig ist auch zu wissen, dass das kutane Lymphom nicht ansteckend ist — es handelt sich
dabei nicht um eine Infektion und kann daher auch nicht auf andere Menschen tbertragen

werden.

Verwendung dieser Broschire

Die weiteren Inhalte dieser Broschire befassen sich mit folgenden Themen:

¢ Den Arten des kutanen Lymphoms

¢ Diagnose und Stadienbestimmung

e Der Rolle von Arzten und Pflegefachkréaften

e Den verschiedenen Therapien und wie man sich auf sie vorbereitet

e Den Nebenwirkungen der Behandlung

e Einer Ubersicht tiber die Unterschiede bei Kindern und jungen Erwachsenen mit
kutanem Lymphom

¢ Hautpflege

e Sexualitat

Zu guter Letzt finden Sie ganz am Ende der Broschire ein Glossar mit den wichtigsten

medizinischen Begriffen, die im Text verwendet werden.

Achtung

Die vorliegenden Informationen dirfen nicht zur Selbstdiagnose, Selbstbehandlung oder als
Ersatz fir eine angemessene medizinische Versorgung verwendet werden. Falls die hier
enthaltenen Informationen bei lhnen Fragen aufgeworfen haben, wenden Sie sich an lhren
eigenen Arzt oder medizinischen Berater. Wenn Sie glauben, an einem Lymphom zu leiden,
suchen Sie umgehend einen Arzt auf.

Informationen zur Lymphoma Coalition

Die Lymphoma Coalition (LC), eine gemeinnutzige Organisation, wurde im Jahr 2002 ins Leben
gerufen und 2010 mit der ausdriicklichen Absicht als Kapitalgesellschaft eingetragen,
Lymphom-Patientenverbanden aus aller Welt die Moglichkeit zu geben, eine Gemeinschaft zu
bilden, in der Lymphompatienten in gegenseitigem Bemilhen die bestmdgliche Versorgung und
Unterstutzung zuteilwird. Die Lymphoma Coalition mdchte durch Bildungsinitiativen,
Informationen und Interessenvertretungsarbeit sicherstellen, dass Lymphom-
Patientenverb&nden und -Patienten auf globaler Ebene die gleichen Informationen zur
Verfigung stehen. Hintergrund sind der Bedarf einer zentralen Anlaufstelle fiir stimmige und
zuverlassige, aktuelle Informationen sowie einem Austausch von Ressourcen, bewéahrten
Verfahrensweisen sowie Richtlinien und Verfahren durch Lymphom-Patientenverbande. Die LC
setzt sich aus 76 Patientenverbéanden aus 50 Landern zusammen. Die Mission dieses
Bundnisses ist es, als globale Anlaufstelle fiir Fakten und Statistiken zum Lymphom zu dienen,
das Bewusstsein und Verstandnis fir das Lymphom zu starken und Kapazitaten fir neue und
vorhandene Lymphomverbande aufzubauen.







2 Die Formen des kutanen bzw. Hautlymphoms

Einleitung

Es gibt zweierlei Formen von Lymphozyten: B-Lymphozyten (B-Zellen) und T-Lymphozyten
(T-Zellen). Jede Art Lymphozyt nimmt eine andere Funktion im Immunsystem wabhr.
Hautlymphome kénnen entweder aus T-Zellen oder B-Zellen entstehen; daher sind kutane
Lymphome wie folgt in zwei Hauptkategorien aufgeteilt:

o Kutane T-Zell-Lymphome (CTCL) sind die haufigste Form des Hautlymphoms. Sie
treten, wie ein Ekzem, oft rétlich und trocken in Erscheinung, und kénnen sich auf weite
Teile des Koérpers ausbreiten.

o Kutane B-Zell-Lymphome (CBCL) fuhren haufiger zu Knoten in der Haut —

normalerweise in einem oder zwei Kérperbereichen.

Den Leitlinien fir die klinische Praxis der Europaischen Gesellschaft fir Medizinische
Onkologie zum primar kutanen Lymphom (veroffentlicht im Juni 2018) zufolge, machen
CTCL in der westlichen Welt etwa 75 bis 80 % aller primaren kutanen Lymphome aus
(wobei Mycosis fungoides (MF) die haufigste Art sind), CBCL 20 bis 25 %. In anderen Teilen
der Welt ist die Verteilung allerdings anders. In Stidostasien zum Beispiel kommen andere
CTCL als MF wesentlich haufiger vor als in westlichen Landern, und CBCL sind wesentlich

seltener.

Kutane T-Zell-Lymphome (CTCL)

Die beiden haufigsten Formen des kutanen T-Zell-Lymphoms sind:

e Mycosis fungoides (MF)
e Sézary-Syndrom (SS)

Weitere Formen sind:

e Primar kutane CD30-positive lymphoproliferative Erkrankungen

e Sukutane Pannikulitis-ahnliche T-Zell-Lymphome

o Extranodales NK-/T-Zell-Lymphom, nasaler Typ (in westlichen Landern sehr selten, aber
in Asien sowie Zentral- und Sidamerika haufiger)

e Primar kutanes peripheres T-Zell-Lymphom — nicht anderweitig spezifiziert



Die meisten CTCL sind indolente (d. h. chronische) Lymphome — sie sind zwar nicht heilbar,

jedoch behandelbar und in der Regel nicht lebensbedrohlich.

Bei CTCL gelangen bdsartige T-Zellen in die oberen Schichten der Haut und verursachen
dort einen Ausschlag, der dann zur Diagnose fuhrt. CTCL werden manchmal
falschlicherweise als Hautkrebs bezeichnet, da sie die Haut betreffen — allerdings ist dies im
strengen Sinne eine ungenaue Verwendung des Begriffs ,Hautkrebs®. Als Hautkrebs
bezeichnet man Krebsformen, die aus anderen, nicht-lymphoiden Zellen der Haut, darunter
Epidermiszellen (die zum Plattenepithelkarzinom fiihren) und Melanozyten oder

Pigmentzellen (die zum Melanom fuihren) entstehen.

Klassische Mycosis fungoides (MF)

Mycosis fungoides ist die haufigste Form von CTCL. Hierbei handelt es sich um einen
schmerzlosen Typ. Der Verlauf ist langsam und chronisch und zieht sich oft Gber viele Jahre
und sogar Jahrzehnte hin. Sehr oft breitet er sich nicht Uber die Haut hinaus aus. In etwa

10 % der Félle kann sich diese Form Uber die Haut hinaus ausbreiten. Die meisten
Betroffenen haben die klassische Form der MF, es gibt allerdings auch einige seltenere
Formen. Viele Patienten leben unter der Behandlung ein véllig normales Leben, und einige

weisen Uber lange Zeitraume ein Abklingen der Symptome auf.

MF kann tberall am Korper auftreten, aber meist sind Hautbereiche betroffen, die durch die
Kleidung vor der Sonne geschiitzt sind. Die klassische MF nimmt in der Regel als
unregelmafig geformte, ovale oder ringférmige trockene oder schuppige Flecken ihren
Anfang (in der Regel flach und entweder farblos oder blass). Diese Flecken verhalten sich
unterschiedlich — sie verschwinden pl6tzlich, behalten ihre Form und Gr63e bei oder werden
allmahlich gréRer. Sie kdnnen lberall am Kérper auftreten, kommen meist jedoch am Rumpf

oder am Gesal vor.

Sie kdnnen sich auch als dickere und leicht erhobene Herde, sogenannte Plagues, aul3ern,
die jucken und manchmal geschwiirig zerfallen (vereitern) kdnnen. Diese treten eher am
Gesal oder in Hautfalten auf und kénnen an den betroffenen Stellen zum Haarverlust
fuhren. In selteneren Fallen kdnnen gréliere Knoten oder erhobene Geschwilste
(sogenannte Tumore) auftreten, die vereitern oder ndssen und Schmerzen verursachen

koénnen.

Bei einigen wenigen Patienten kann es zur Erythrodermie, mit Rétung, Verdickung und

Schmerzen der Haut am ganzen Korper, kommen.



Zwar ist es moglich, dass alle diese Arten von Lasionen zur gleichen Zeit auftreten, aber bei
den meisten Betroffenen, die seit Jahren an der Krankheit leiden, kommt es nur zu einer

oder zwei Arten von Lasionen — in der Regel Flecken und Plaques (siehe Foto).

-

Plaques

Tumore

Fotos mit freundlicher Genehmigung von Dr. Henry K. Wong

Auch wenn es sich generell um eine schmerzlose, chronische Erkrankung handelt, ist der
Verlauf von MF beim einzelnen Patienten nicht vorhersehbar. Die Erkrankung kann
langsam, schnell oder statisch verlaufen. Bei den meisten Patienten zeigen sich lediglich
Hautsymptome ohne schwere Komplikationen. Bei etwa 10 % treten im weiteren Verlauf
schwere Komplikationen auf. Im Gegensatz zu Hautkrebs, vor allem dem Melanom, breitet
sich MF so gut wie nie auf die Lymphknoten und inneren Organe aus, ohne ganz
offensichtliche Anzeichen eines Fortschreitens auf der Haut zu zeigen.



Seltenere Formen von Mycosis fungoides
Abgesehen von der klassischen Form von Mycosis fungoides gibt es noch drei weitere,
seltenere Formen, die sich etwas anders verhalten und unter dem Mikroskop auch anders

aussehen:

o Follikulotrope Mycosis fungoides betrifft die Haarfollikel. Meist entsteht sie am Kopf
und Hals und kann zum Haarverlust fihren. Sie kann sich als ein einziger Fleck, eine
einzige Plaque oder ein einziger Tumor auf3ern, bei den meisten Patienten treten jedoch
mehrere davon auf. Es kénnen kleine Zysten oder verstopfte Poren vorliegen. Diese
werden manchmal auch als Komedo (Mitesser) oder Milien (Grie3kérner) bezeichnet, da
sie sich als weil3e Flecken auf der Haut auf3ern. Topische (lokale bzw. &uf3erlich
angewendete) Therapien, wie Photochemotherapie (PUVA) und chemotherapeutische
Salben, wirken bei dieser Art von Hautlymphom nicht allzu gut. Die empfohlene
Behandlung kann eine Ganzkorper-Elektronenstrahltherapie, PUVA in Kombination mit
Retinoiden, Interferon oder Radiotherapie sein.

o Die pagetoide Retikulose (Woringer-Kolopp-Krankheit) &uf3ert sich in der Regel als
eine einzige schuppige Plaque, oft an einem Arm oder einem Bein. Sie breitet sich nie
Uber die Haut hinaus aus. Sie kann chirurgisch oder mit einer geringdosierten
Strahlentherapie behandelt werden.

e Das kutane elastolytische Lymphom (Granulomatous slack skin; GSS) ist eine
extrem seltene Form von Mycosis fungoides. Dabei entwickeln sich in den Armbeugen
und an den Lenden lose Hautfalten. Fir diese Art von CTCL gibt es keine
Ubereinstimmende Meinung hinsichtlich einer Standardbehandlung. Eine Operation,

Radiotherapie, PUVA, Steroidsalben oder Interferon sind moglich.

Weitere Informationen zur Behandlung finden Sie in Abschnitt 5 dieses Leitfadens.

Sézary-Syndrom (SS)

Beim Sézary-Syndrom handelt es sich um eine seltenere, aber aggressivere Form von
CTCL, die MF &hnelt, aber mit sehr starkem Jucken, einer Hautrétung am gesamten Korper
(Erythrodermie), einer starken Schuppung der Haut und haufigem Haarverlust einhergeht.
Die Betroffenen verlieren in der Nacht oft grol3e Mengen an Haut — oft ist am Morgen das
ganze Bett voller Hautschuppen. Weitere Symptome sind u. U. Miudigkeit, Fieber und
vergroRerte Lymphknoten. Die in der Haut befindlichen bésartigen T-Zellen sind auch im

Blutkreislauf vorhanden.
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Das SS ist die einzige Form der CTCL, bei der immer die Haut und das Blut betroffen sind.
Die Haut ist womdglich heil3 und schmerzhaft, juckt und blattert manchmal auch ab und
brennt. Haufig nasst die Haut mit einer klaren Flussigkeit. Da so viel Warme Uber die Haut
verloren geht, ist den Betroffenen oft kalt. Zu den genannten Symptomen kommen

womoglich noch Veranderungen von Négeln, Haaren oder Augenlidern hinzu.

Primér kutane CD30-positive lymphoproliferative Erkrankungen
(PCCD30+LPD)
Hierbei handelt es sich um die zwei Hauttypen dieser Erkrankung, die fast ein Drittel aller

CTCL-Diagnosen ausmachen:

e Lymphomatoide Papulose (LyP)

e Primar kutanes anaplastisches grofRzelliges Lymphom (PCALCL)

Bei beiden Typen befindet sich an der Oberflache der abnormen Lymphozyten ein CD30-
Protein. Beide Erkrankungen lassen sich gut behandeln und haben eine hervorragende
Prognose. Bei LyP liegt das Uberleben nach 10 Jahren bei 100 %, bei PCALCL bei 90 %.

Lymphomatoide Papulose (LyP)

Die lymphomatoide Papulose (LyP) &uf3ert sich in von selbst abheilenden, kleinen
rotbraunlichen Knétchen und Flecken auf der Haut (Papeln), die kommen und gehen.
Lasionen werden entweder gar nicht erst bemerkt oder jucken und sind schmerzhaft und
brauchen zwei bis drei Monate, um abzuheilen. Sie kénnen anhalten und sich als haufiger,
wiederkehrender Ausschlag aul3ern oder Uber langere Zeit verschwinden, ehe sie wieder

auftreten. Haufig ist Stress ein Ausloser fur diese Ausschlage.

LyP wird normalerweise als nicht-maligne oder als CTCL-Vorstufe klassifiziert (d. h. bei etwa
einer von 20 Personen mit LyP entsteht im weiteren Verlauf ein weiteres Lymphom wie
PCALCL, MF oder das Hodgkin-Lymphom), obgleich manche Experten die Erkrankung als

eine niedriggradige Form von CTCL bezeichnen.
Die Erkrankung kann in jedem Lebensabschnitt auftreten — vom Kindesalter bis ins mittlere

Alter — und betrifft beide Geschlechter gleichermal3en. Personen mit schwarzer Haut

scheinen weniger belastet zu sein als Personen anderer Hautfarben.
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Primar kutanes anaplastisches gro3zelliges Lymphom (PCALCL)

Das primar kutane ALCL (PCALCL) ist eine schmerzlose, langsam wachsende Form von
CTCL, und weist charakteristische Merkmale auf, die einzelne oder mehrere rote
Hautlasionen und Knétchen umfassen, die in der Regel keine Krusten bilden und dazu
neigen, zu vereitern. Solche Lasionen kdénnen Uberall am Koérper auftreten und wachsen

sehr langsam; daher kann es sein, dass bis zur Diagnose einige Zeit vergeht.

Seltene Formen des kutanen T-Zell-Lymphoms

Es gibt mehrere seltene Formen des CTCL, wie z. B.:

e Das subkutane Pannikulitis-dhnliche T-Zell-Lymphom (SPTCL) wachst langsam und
kann in jedem Lebensalter auftreten. Es kommt bei Frauen etwas haufiger vor als bei
Mannern. Es beginnt in der Fettschicht der Haut, direkt unter der Hautoberflache. Es
aufert sich in einer/m oder mehreren Plagues oder Knétchen, die haufig an den Beinen
zu finden sind. Es kdnnen noch weitere Symptome vorliegen, wie Fieber, Blutarmut und
Gewichtsverlust. Die Erkrankung spricht sehr gut auf die Behandlung mit
Steroidtabletten an — oft reicht dies allein schon aus. Ist jedoch eine weitere Behandlung
erforderlich, kann dies in Form einer lokalen Radiotherapie (die ausschlief3lich auf den
betroffenen Bereich gerichtet wird) oder Chemotherapie mit Doxorubicin erfolgen.
Waéchst das SPTCL schneller, kann mit einer Kombination aus Chemotherapeutika wie
CHOP oder sogar einer Stammzellentransplantation behandelt werden.

¢ Das extranodale NK/T-Zell-Lymphom, nasaler Typ ist eine schnell wachsende Form
eines Lymphoms, die in der westlichen Welt aul3erst selten vorkommt, in Asien sowie
Zentral- und Stidamerika allerdings haufiger auftritt. Manchmal tritt sie direkt auf der
Haut auf, sie kann jedoch auch woanders entstehen und dann auf die Haut ibergehen.
Bei Menschen mit dieser Art von Lymphom kann in der Regel das Epstein-Barr-Virus
(EBV) nachgewiesen werden. In den meisten Fallen wird diese Art von Lymphom mit
einer systemischen (Ganzkorper-)Chemotherapie behandelt, wie SMILE
(Dexamethason, Methotrexat, Ifosfamid, L-Asparaginase und Etoposid), und mit einer

gezielten Radiotherapie kombiniert.

Primar kutanes T-Zell-Lymphom — nicht anderweitig spezifiziert
Die ESMO-Leitlinien fiir die klinische Praxis umfassen die folgenden Subgruppen fir das
kutane Lymphom innerhalb der Kategorie der priméren kutanen T-Zell-Lymphome — nicht

anderweitig spezifiziert:
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Das primér kutane CD4-positive kleine/mittelgrof3e T-Zell-Lymphom ist ein langsam
wachsendes Lymphom mit guter Prognose. Es tritt gewoéhnlich als einzelne Plaque oder
einzelnes Knotchen auf Gesicht, Hals oder Oberkoérper auf. Die Behandlung besteht
normalerweise in der chirurgischen Entfernung der Plaque oder des Kndtchens oder
einer Radiotherapie. Hat sich das Lymphom weiter ausgebreitet, kann es entweder mit
einem Chemotherapeutikum — Cyclophosphamid — oder einem Immunmodulator,
Interferon-Alpha, behandelt werden.

Beim primar kutanen Gamma-/Delta-T-Zell-Lymphom handelt es sich um einen
schneller wachsenden Typ eines Hautlymphoms, der in der Regel bei Erwachsenen
vorkommt. Meist auf3ert er sich als Flecken oder Plagues an Armen oder Beinen. Zu den
Symptomen gehdrt Schwitzen in der Nacht, Fieber und Gewichtsverlust. Bei manchen
kommt es zu Blutarmut und einer vergréf3erten Leber und Milz. Behandelt wird in den
meisten Fallen mit einer Kombination aus Chemotherapeutika oder unter bestimmten
Umstanden auch mit einer Stammzellentransplantation.

Beim primé&r kutanen CD8-positiven aggressiven epidermotrophen zytotoxischen
T-Zell-Lymphom handelt es sich um ein schneller wachsendes Lymphom, das vor allem
bei Erwachsenen auftritt. Es zeigt sich als weit verbreitete Flecken (Papeln), Plaques
und Tumore auf der Haut. Die betroffenen Bereiche kdnnen vereitern. AuRerdem kann
die Mundschleimhaut betroffen sein. Ihr Arzt schlagt wahrscheinlich eine Behandlung mit
einer Kombination aus Chemotherapeutika oder unter bestimmten Umstéanden auch mit

einer Stammzellentransplantation vor.

Weitere Informationen zur Behandlung finden Sie in Abschnitt 5 dieses Leitfadens.

Kutane B-Zell-Lymphome (CBCL)

Die drei primaren Formen des B-Zell-Lymphoms sind:

Primar kutanes Follikelzenterlymphom (PCFCL)
Primér kutanes Marginalzonen-B-Zell-Lymphom (PCMZL)
Primé&r kutanes diffuses grof3zelliges Lymphom, Bein-Typ (auch als PCLBCL-LT

bezeichnet)

PCFCL und PCMZL sind langsam wachsende, schmerzlose Formen mit guter Prognose

(das zehnjahrige Uberleben iibersteigt 90 %), wahrend die Prognose beim PCLBCL-LT

weniger gut ist (hier liegt das krankheitsbedingte fiinfjahrige Uberleben bei etwa 50 %).
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Primar kutanes Follikelzenterlymphom (PCFCL)

PCFCL ist die haufigste Form von CBCL und tritt vor allem an Kopf, Hals und Oberkorper
auf. Die L&sionen sind rosarote oder rote Kndtchen oder langsam wachsende Tumore.
Selten entwickeln sich daraus offene Wunden oder Geschwire. Manche Patienten
entdecken bei sich an vielen Korperstellen Kndtchen, meist handelt es sich jedoch um einen
einzigen Tumor oder eine kleine Gruppe von Knétchen.

PCFCL spricht gut auf Bestrahlung an. Sind nur einer oder einige wenige Bereiche lhrer
Haut betroffen, kdnnen Sie mit einer Strahlentherapie behandelt werden. Beschrénkt sich
das Lymphom auf nur einen Bereich, kann es auch operativ entfernt werden. Beide

Therapien wirken sehr gut.

Hat sich das Lymphom weiter ausgebreitet, hdngt die Art der Behandlung davon ab, wie viel
Haut betroffen ist. Sind nur einige verteilte Hautareale betroffen, kdnnen diese vom Facharzt
Uberwacht werden, und eine Behandlung wird erst dann eingeleitet, wenn dies nétig werden
sollte. Dies wird als ,Abwarten & Beobachten* (auch Watch & Wait) bezeichnet. Viele
Patienten fuhlen sich mit ,Abwarten & Beobachten® unwohl, weil sie das Geflihl haben, dass
nichts unternommen wird, um sie zu behandeln. Seien Sie versichert, dass die Arzte dank
der Forschung wissen, dass die Nachteile einer friihzeitigen Behandlung gegeniber deren

Vorteilen Gberwiegen kdnnen.

Wenn Sie an mehreren Hautstellen ein Lymphom haben, kann es sein, dass Sie mit
Rituximab behandelt werden. Hierbei handelt es sich um einen Immunmodulator, der
intravenos (durch einen Tropf in eine Vene) verabreicht wird. Manche Patienten bekommen
Rituximab als subkutane Injektion (Injektion unter die Haut). Einige Patienten werden

chemotherapeutisch behandelt (mit mehreren Medikamenten) — oft zusatzlich zu Rituximab.

Immunmodulatoren téten das Lymphom nicht direkt ab. Sie stimulieren Ihr Immunsystem, so
dass es die Lymphomzellen als kérperfremd erkennt und sie abtotet. Interfern alpha ist ein

weiterer Immunmodulator, mit dem Sie womdéglich behandelt werden.

Kommt es zu einem erneuten Auftreten des primar kutanen Follikelzenterlymphoms, lasst es

sich h&ufig mit der gleichen Behandlung wie beim ersten Mal erfolgreich therapieren.

Weitere Informationen zur Behandlung finden Sie in Abschnitt 5 dieses Leitfadens.
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Primar kutanes Marginalzonen-B-Zell-Lymphom (PCMZL)

PCMZL ist die zweithaufigste Form von CBCL und mit einer Form des Non-Hodgkin-
Lymphoms verwandt, welche als extranodales Lymphom des Schleimhaut-assoziierten
lymphatischen Gewebes (MALT) bezeichnet wird. Bei diesem Lymphom stellen die
Patienten rote Papeln, Knotchen oder — seltener — Tumore bei sich fest. Es kann tberall auf
der Haut auftreten, kommt aber am haufigsten an Armen, Beinen oder Oberkdrper vor.

Es handelt sich hierbei um eines der wenigen Hautlymphome, bei denen die Ursache
bekannt ist. Bei manchen Patienten mit MALT-Lymphom sind Anzeichen einer
Bakterieninfektion namens Borrelia burgdorferi festzustellen. Wenn Sie diese Infektion
haben, werden Sie zun&chst mit Antibiotika behandelt. Liegt keine Infektion vor, wird in der
Regel mit einer Strahlentherapie oder Operation behandelt, besonders dann, wenn das

Lymphom auf einen einzigen Bereich beschrankt ist.

In anderer Hinsicht entspricht der Therapieansatz beim PCMZL dem beim PCFCL (siehe
oben) gemafl Empfehlung der ESMO-Leitlinien fir die klinische Praxis.

Weitere Informationen zur Behandlung finden Sie in Abschnitt 5 dieses Leitfadens.

Primar kutanes diffuses grofR3zelliges Lymphom, Bein-Typ (auch als PCLBCL-
LT bezeichnet)

Beim PCLBCL-LT handelt es sich um eine seltene und geféahrlichere Form des CBCL, die
sich unter dem Mikroskop gut differenzieren lasst. Meist tritt sie an den Unterschenkeln auf.

Sie kommt bei Frauen haufiger vor und kann dort erhebliche Ausmalie annehmen.

PCLBCL-LT entwickelt sich oft zu groRen Tumoren weiter, die tief in das Fettgewebe des
Kdrpers hineinreichen. Es wachst schnell und bildet offene Wunden. Im Gegensatz zu
langsam wachsenden Lymphom-Typen ist bei dieser Form die Gefahr einer Ausbreitung auf

andere Korperbereiche grol3.

Behandelt wird in der Regel mit Chemotherapie — mit oder ohne begleitende
Strahlentherapie. Die am haufigsten verwendete Chemotherapie ist R-CHOP (Rituximab in
Kombination mit Cyclophosphamid, Hydroxydaunorubicin, Vincristin (Oncovin®) und
Prednisolon. Womdglich erhalten Sie nur Rituximab. Kommt es zum erneuten Auftreten,

schlagt Ihr Arzt wahrscheinlich eine weitere Chemotherapie vor.
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3 Diagnose

Einleitung

Eine der Herausforderungen bei der endguiltigen Diagnose des kutanen Lymphoms ist, dass
die Anzeichen und Symptome nicht bei allen Patienten gleich sind und einige der
Symptome, besonders wenn diese weniger ausgepréagt sind, haufig mit anderen
Erkrankungen wie Ekzemen, Schuppenflechte oder Pilzinfektionen (wie Ringwurm) oder
sonstigen Hautreaktionen auf Medikamente, bestimmte Substanzen oder Allergien

verwechselt werden.

Die haufigsten Symptome

Flecken, Plaques, Papeln und Tumore sind klinische Bezeichnungen fiir eine Vielzahl von
Hauterscheinungen (auch Lasionen genannt), die fir eine Diagnose oft aufschlussreich sind.

Flecken sind in der Regel flach, womdglich auch schuppig, und sehen wie Ausschlag aus.
Plagues sind dickere, erhthte Lasionen. Papeln sind kleine, erhéhte und verhartete
Hautbereiche, die wie Ausschlag aussehen. Tumoren sind Geschwulste oder Knétchen, die
vereitern konnen. Um als Tumor bezeichnet zu werden, muss ein Knétchen mindestens

1 cm grof3 sein. Es ist moglich, dass nur eine oder alle genannten Arten von Lasionen
auftreten. Bei vielen Patienten ist die Krankheit jahrelang vorhanden, und dennoch haben

sie nur eine Art von Lasion.

Bei manchen Patienten schwellen auch die Lymphknoten — meist in Hals, Achselhéhlen oder

Leisten — an.

Ein haufiges Symptom ist Juckreiz, der allerdings nicht bei allen Patienten vorkommt.

Der Diagnoseprozess

Beim Hausarzt
Die Diagnose der vielen Subtypen des kutanen Lymphoms kann variieren. Manchmal dauert
es bis zur endgultigen Diagnose recht lange. Nichtsdestotrotz ist der Diagnoseprozess bei

allen Formen gleich.

Das Gesundheitssystem unterscheidet sich je nach Land, daher hangt der genaue
diagnostische Prozess bzw. das System davon ab, in welchem Land Sie leben.

Normalerweise sucht ein Patient, der womdglich an einem kutanen Lymphom leidet,
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hochstwahrscheinlich einen Allgemeinarzt (den Hausarzt) auf, wenn er rote oder juckende
Hautflecken oder Knoten bei sich entdeckt. Das Erscheinungsbild vieler Hautlymphome
ahnelt dem haufig auftretender Hauterkrankungen, wie Ekzemen oder Schuppenflechte. Oft
entwickeln sie sich sehr langsam, manchmal Gber 10 bis 40 Jahre. Es kann lange dauern,
bis der Hausarzt andere Erkrankungen ausgeschlossen hat und eine Uberweisung an den
Facharzt veranlasst. Dies kann ein Facharzt fur Hauterkrankungen (Hautarzt bzw.
Dermatologe) oder ein Facharzt fur Bluterkrankungen und das Lymphsystem (Hamatologe)

sein.

Untersuchung

Im Krankenhaus oder der Fachklinik werden Sie vom Facharzt danach befragt, wie und
wann das Hautproblem aufgetreten ist und welche Beschwerden es verursacht. Dann wird
der Arzt Sie korperlich untersuchen und sich dabei die Hautflecken oder Knoten genau
ansehen. Ein medizinischer Fotograf macht womaoglich Fotos von den betroffenen
Hautarealen. Der Facharzt befragt Sie zudem zu Ihrem allgemeinen Gesundheitszustand

und zu anderen Beschwerden, wie Gewichtsverlust oder Fieber.

Biopsie

Es kann sein, dass der Arzt eine Vermutung beziiglich der Diagnose hegt, allerdings muss
sie noch mithilfe einer Hautbiopsie bestatigt werden. Bei der Biopsie betdubt der Arzt eine
Stelle des betroffenen Hautbereichs mit einem 0rtlichen Betdubungsmittel und entfernt ein
kleines Stick Haut. Diese Probe wird dann unter dem Mikroskop untersucht und zu
speziellen Tests ins Labor geschickt, wo man die Zellen und deren Gene und Eiweil3e genau
untersucht. Manchmal missen die Proben dazu in ein Labor in einer anderen Einrichtung
geschickt werden. Bis die Ergebnisse der Biopsie vorliegen, kann es zwei bis drei Wochen

dauern.

Die Diagnose des Hautlymphoms ist selbst fiir einen Facharzt nicht immer einfach.
Womoglich sind in den darauffolgenden Wochen oder Monaten weitere Hautbiopsien notig.
Bei manchen Patienten ist der Hautausschlag nicht typisch fur ein Lymphom. In diesem Fall
sind unter Umstanden tber mehrere Jahre mehrere Biopsien notig, ehe eine endgultige
Diagnose gestellt werden kann. Die Wartezeit kann fur den Patienten frustrierend und
beangstigend sein. Wichtig ist, dass die korrekte Diagnose gestellt wird und man so viel wie
nur irgend moglich Gber Ihre Hauterkrankung in Erfahrung bringt, damit Sie die bestmdgliche

Behandlung erhalten.
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Tests, Scans und Untersuchungen

Mithilfe von Informationen dariiber, wie und wann sich das Hautproblem entwickelt hat, der
korperlichen Untersuchung und den Ergebnissen der Hautbiopsien kann das medizinische
Team das Lymphom diagnostizieren. Um mehr tiber das Lymphom zu erfahren und dariber,
welche Folgen es fur lhren Korper hat, missen Sie zudem umfassend korperlich untersucht
werden, und es mussen Bluttests durchgefiinrt werden. Anhand dieser Tests kann die
Stadienbestimmung des Lymphoms vorgenommen werden.

Bei der kérperlichen Untersuchung tastet der Arzt Sie am Hals, in den Achselhéhlen und an
den Leisten nach vergrol3erten Lymphknoten ab. Eine &ufRere Untersuchung reicht aus. Bei
den Bluttests werden die Blutkérperchen und Blutplattchen sowie einige chemische
Substanzen im Blut, wie beispielsweise Laktatdehydrogenase (LDH), bestimmt. Hierbei
handelt es sich um ein korpereigenes Enzym, das an der Umwandlung von Zucker in

Energie beteiligt ist.

Ob weitere Tests durchgefihrt werden, hangt davon ab, um welche Art von Lymphom es
sich handelt und wie es um den allgemeinen Gesundheitszustand des Patienten bestellt ist.
Lautet die Diagnose auf das haufigste T-Zell-Hautlymphom, Mycosis fungoides, und die
Ergebnisse der korperlichen Untersuchung und der Bluttests waren normal, ist nur eine

Rontgenaufnahme der Brust erforderlich.

Scans nach T-Zell-Hautlymphomen werden nicht so oft durchgefihrt wie nach anderen
Arten von Non-Hodgkin-Lymphomen. Womdglich sind Scans nétig, wenn andere
Untersuchungen ergeben, dass sich im Blut oder in den Lymphknoten (Driisen)

Lymphomzellen befinden.

Der haufigste Scan nach Hautlymphomen ist eine Computertomographie (CT) von Brust,
Bauch und Becken (dem Bereich zwischen Ihren Huftknochen). Manchmal wird auch ein
anderer Scan namens Positronenemissionstomographie (PET) durchgefihrt, die in
Kombination mit einer CT als PET/CT bezeichnet wird. Bei diesen Scans kdénnen die inneren
Organe in groRem Detail dargestellt werden. Diese Untersuchungen erfolgen normalerweise
ambulant und kénnen zwischen 30 Minuten und zwei Stunden dauern. Nicht alle
Krankenhauser oder Kliniken bieten PET/CT-Scans an — daher kann es sein, dass Sie statt

dem ortlichen Krankenhaus eine gréf3ere Spezialklinik aufsuchen missen.

Bei manchen Patienten mit vermutetem Hautlymphom wird eine Knochenmarkbiopsie
durchgefuhrt. Dabei wird eine kleine Menge Knochenmark (das schwammartige Gewebe in

einigen der groRen Knochen des Kdrpers, in dem Blutzellen gebildet werden) mit einer
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Nadel aus dem Huftknochen entnommen. Zunéchst betaubt der Arzt die Haut Gber dem
Knochen mit einem ortlichen Betdubungsmittel. Die Probe wird dann unter dem Mikroskop
untersucht, um zu sehen, ob darin Lymphomzellen enthalten sind. Nach dem Eingriff

auftretende Schmerzen kénnen mit Schmerzmitteln gelindert werden.

Sind die Lymphknoten vergrof3ert, muss womoglich eine Lymphknotenbiopsie durchgefuhrt
werden, bei der unter lokaler Betdubung oder Vollnarkose ein Lymphknoten entfernt wird.
Dies wird manchmal auch als ,Exzisionsbiopsie“ bezeichnet. Der Lymphknoten wird dann an

das Labor geschickt, wo er unter dem Mikroskop untersucht wird.

Manchmal muss auch ein Feinnadelaspirat (FNA) eines Lymphknotens durchgefiihrt
werden. Dabei werden mit einer dinnen Nadel einige Zellen aus dem vergro3erten
Lymphknoten entfernt, ohne dass dabei der ganze Lymphknoten herausgeschnitten wird.
Hin und wieder wird vor der Uberweisung in eine Fachklinik eine Feinnadelaspiration
durchgefiihrt. Nach einer Feinnadelaspiration muss allerdings hdchstwahrscheinlich immer
noch eine Lymphknotenbiopsie durchgefiihrt werden, da bei ersterer lediglich einige der
Zellen im Lymphknoten erfasst werden. Es kann also sein, dass abnorme Zellen tibersehen

werden.

All diese Tests werden durchgefiihrt, um herauszufinden, welche Koérperteile vom Lymphom
betroffen sind. AuRerdem soll mit ihnen sichergestellt werden, dass das Lymphom auch
wirklich in der Haut entstanden ist und sich nicht etwa von einem anderen Korperteil auf die
Haut ausgebreitet hat. Dies ist wichtig. Lymphome, die im Kérperinneren beginnen,
verhalten sich anders als Hautlymphome und missen auch anders behandelt werden.
Sobald die Ergebnisse vorliegen, kann das medizinische Team eine Entscheidung
hinsichtlich der Behandlungsstrategie treffen.

Das Erscheinungsbild der Haut und die Ergebnisse der kérperlichen Untersuchung und der

anderen Tests geben in der Regel Aufschluss Uber:

o Die genaue Diagnose des Hautlymphomtyps — ob es sich dabei um ein T-Zell- oder ein
B-Zell-Hautlymphom handelt und um welche Form;

e Informationen dazu, ob das Lymphom langsam wachsend (geringgradig oder indolent)
oder schneller wachsend ist (hochgradig oder aggressiv);

 Eine Indikation hinsichtlich des Krankheitsstadiums.
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Anhand von Art, Grad und Stadium eines Lymphoms kénnen die Arzte voraussagen, wie der

weitere Verlauf aussehen wird und wie man es am besten behandelt.

Was bedeutet ,,Stadium“?

Das Stadium des Lymphoms beschreibt, wie weit es gewachsen ist. Anhand des Stadiums
entscheidet das medizinische Team uber die erforderliche Behandlung. Es gibt bei der
Diagnose zwei Mdglichkeiten, das Stadium des kutanen Lymphoms zu bestimmen. Die erste
wurde zuvor bereits bei Mycosis fungoides und dem Sézary-Syndrom beschrieben. Wie

viele andere Krebsformen auch, wird es in vier Stadium unterteilt:

Stadium 1

Nur die Haut ist vom Lymphom betroffen (in Form von Flecken oder Plaques):

e Stadium 1A bedeutet, dass weniger als 10 % der Haut betroffen sind.

o Stadium 1B bedeutet, dass mindestens 10 % der Haut betroffen sind.

Stadium 2

o Stadium 2A bedeutet, dass die Haut Flecken oder Plaques aufweist und die
Lymphknoten vergroRert sind, jedoch keine abnormen Lymphomzellen aufweisen.

« Stadium 2B bedeutet, dass die Haut eine oder mehrere erhobene Knoten oder Tumore
aufweist und die Lymphknoten zwar vergroRRert sein kénnen, aber keine Lymphomzellen

enthalten.

Stadium 3
Mindestens 80 % der Haut sind betroffen und weisen allgemeine Rétung, Schwellungen,
Juckreiz und manchmal auch Schmerzen (Erythroderma) auf. Die Lymphknoten kdnnen

vergrofRert sein, enthalten jedoch keine abnormen Lymphomzellen. Aul3erdem:

e Stadium 3A bedeutet, dass sich im Blutkreislauf wenige oder gar keine Lymphomzellen
befinden (erythroderme Mycosis fungoides).
e Stadium 3B bedeutet, dass sich im Blutkreislauf eine moderate Anzahl von

Lymphomzellen befindet (Sézary-Syndrom).

Stadium 4

Abgesehen von Hautproblemen:
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e Stadium 4A bedeutet, dass sich im Blutkreislauf zahlreiche abnorme Lymphomzellen
befinden (Sézary-Syndrom) oder die Lymphknoten Lymphomzellen enthalten.

e Stadium 4B bedeutet, dass sich das Lymphom auf andere Organe ausgebreitet hat.

Manchmal werden die Stadium auch mit romischen Zahlen angegeben: I, II, lll oder IV.

Das ,Frihstadium® ist alles bis 2A. Die meisten Patienten befinden sich zum Zeitpunkt der
Diagnose in diesem Stadium des Hautlymphoms. Bei einigen wenigen Patienten ist die
Krankheit weiter fortgeschritten (Stadien 2B, 3 und 4). In seltenen Féllen ist das Blut zum
Zeitpunkt der Diagnose betroffen (Stadien 3B oder 4A, auch als Sézary-Syndrom
bezeichnet).

TNMB-Stadienbestimmung

Bei anderen, selteneren Formen des kutanen Lymphoms werden andere Methoden zur
Stadienbestimmung verwendet. Diese basieren in der Regel auf dem TNMB-Klassifizierung.
Die Verschlusselung TNMB steht flr ,tumour, node, metastasis, blood“ (Englisch flir Tumor,
Knoten, Metastase, Blut). In den ESMO-Leitlinien fir die klinische Praxis steht, dass die
TNMB-Klassifizierung auch fur Mycosis fungoides und das Sézary-Syndrom verwendet

werden sollte.

Hierbei handelt es sich um einen Weg zur Aufzeichnung der Krebsstadien. Dabei wird

Folgendes beschrieben:

Wie viele veranderte Hautareale vorhanden sind, wie grof3 diese sind und wo sie sich

befinden (durch ein , T und eine Zahl zwischen 1 und 3 ausgedrickt);

o Wie viele und welche Lymphknoten betroffen sind (wenn tberhaupt) (durch ein ,N*“ und
eine Zahl zwischen 0 und 3 ausgedrickt);

e Ob andere Korperteile betroffen sind (d. h. Korperteile, bei denen es sich nicht um die
Haut oder Lymphknoten handelt) (durch ein ,M* und entweder 0 oder 1 ausgedrickt);

e Das Ausmal3, in dem das Blut zum Zeitpunkt der Diagnose von im Blutkreislauf

befindlichen Sézary-Zellen betroffen ist (durch ein ,B“ und eine Zahl zwischen 0 und 2

ausgedruckt).

Das TNMB-System ist niitzlich, da es sehr detailliert ist und Verédnderungen des Stadiums
im Laufe der Zeit aufzeigen kann. So konnen die Arzte den Zustand des Patienten besser

Uberwachen und die bestmégliche Behandlung festlegen.
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4 Die medizinischen Fachkrafte

Je nachdem, in welchem Land Sie leben, sind mehrere verschiedene medizinische

Fachkrafte an Ihrer Diagnose und Behandlung beteiligt, und zwar u. a.:

. Dermatologen — Fachéarzte, die sich auf Hautkrankheiten spezialisiert haben;

manche auch auf das kutane Lymphom.

° Hamatologen oder Onkologen — Facharzte fir Blutkrebs oder Krebs im
Allgemeinen.
. Histopathologen, Hamatopathologen oder Dermatopathologen — Arzte, die sich

auf die Untersuchung von Gewebe auf mikroskopischer/Zellebene im Labor
spezialisiert haben.

o Radioonkologen oder Radiologen — Arzte, die sich auf Strahlentherapie zur
Behandlung von Krebs spezialisiert haben.

° Nurse Practitioners (klinische Pflegeexperten/innen; in den USA) — Pflegefachkrafte
mit erweiterter Ausbildung, die Arzten dabei helfen konnen, die Krankheit, Symptome
und Nebenwirkungen zu behandeln.

° Clinical Nurse Specialists (Spezialisierte klinische Pflegefachkréfte; in den USA) —
Ausgebildete Pflegefachkréfte, die auf die Versorgung des Patienten unter
bestimmten Bedingungen oder Behandlungspfaden spezialisiert sind.

. Klinikkoordinatoren, Patientennavigatoren oder Pflegenavigatoren — Personal
im Gesundheitswesen, das sich mit der Logistik befasst und Patienten dabei hilft,
ihre Behandlungsablaufe zu planen. AuRerdem leitet es die Patienten auf ihrem Weg
durch das Gesundheitssystem an.

. Sozialarbeiter — Ausgebildetes Personal, das auf die sozialen, emotionalen,
umfeldbedingten, finanziellen und sonstigen Bedurfnisse von Patienten und deren
Betreuungspersonen eingeht.

° Apotheker — Auf Medikamente spezialisierte Fachkrafte, die tber die Verwendung
und Wechselwirkungen von Medikamenten Bescheid wissen und Arzten dabei helfen
kénnen, Allergien und Arzneimittel-Wechselwirkungen zu prifen.

. Psychologen, Psychosozialtherapeuten oder Psychologische Berater —
Ausgebildete Fachkrafte, die Patienten beraten und auf psychologischer Ebene
unterstiitzen kénnen, damit sie mit emotionalen und psychischen Schwierigkeiten

aufgrund ihrer Diagnose besser zurecht kommen.
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. Ernahrungsberater — Experten in Erndhrung und Gesundheit, die gemeinsam mit
den Patienten die passenden Strategien hinsichtlich Lebensmitteln, Getranken und

Nahrstoffen festlegen.
In manchen Landern und Krankenh&ausern arbeiten diese Fachkréfte (oder zumindest die

Mehrzahl davon) im Rahmen eines multidisziplindren Teams eng zusammen, um die

bestmdogliche Behandlung und Versorgung einzelner Patienten zu koordinieren.

Manchen Patienten hilft es, einen spirituellen Berater aus ihrer Glaubensgemeinschaft in

ihrem Betreuungsteam zu wissen.
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5 Behandlung

Vor Beginn der Behandlung

Je besser Sie vor der Behandlung dartiber informiert sind, was Sie erwartet, desto eher
werden Sie (gemeinsam mit Arzten, dem Behandlungsteam und
Familienangehorigen/Freunden) lhre Optionen, die Vor- und Nachteile verschiedener
Behandlungsansatze und letztendlich auch, was flr Sie am besten ist, abwagen kénnen.
Zwar kdnnen Sie nicht alle Probleme mit einer einzigen Tablette verschwinden lassen, aber
eine Kombination aus Therapien, Medikamenten und sonstigen Ansatzen ist — neben einer
gehorigen Dosis Geduld — wahrscheinlich Ihr personliches Heilmittel. Berlicksichtigen Sie
Ihre Kapazitaten, lhren Lebensstil und Ihre beruflichen Anforderungen sowie weitere

Alltagsaspekte, ehe Sie sich fir eine Behandlung entscheiden.

Das Ziel der Behandlung des kutanen Lymphoms ist es, ein Nachlassen der Symptome zu
erzielen und alle Flecken, Plaques oder Tumore loszuwerden, die Anzahl der T-Zellen im
Blut zu reduzieren (beim Sézary-Syndrom) und Symptome wie Schmerzen, Jucken,
Brennen und R6tungen zu lindern. Bislang gibt es jedoch nur sehr wenige Studien, die die
Wirksamkeit einer Therapie des kutanen Lymphoms mit einer anderen vergleichen — Sie
mussen daher selbst verschiedene Méglichkeiten ausprobieren, bis Ihr medizinisches Team
die richtige Therapiekombination fur Sie gefunden hat. Aul3erdem vertragen Patienten die
Therapie meist besser, wenn sie sich gesund ernahren und regelméfRig bewegen und
wahrend der Behandlung auftretende neue Beschwerden oder Veranderungen unmittelbar

ihrem Arzt mitteilen.
Die Behandlung ist von Patient zu Patient verschieden und hangt von den Symptomen, dem
Krankheitsstadium, den vorangehenden Therapien und dem persdnlichen Gesundheitsprofil

(u. a. Ihrem Alter, Ihrem Lebensstil und Ihren weiteren Erkrankungen) ab.

Die Behandlungen lassen sich in zwei Kategorien unterteilen, je nachdem, worauf sie

abzielen:
o Die Haut (hautgerichtete Therapien) oder
o den gesamten Korper (systemische Therapien).
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Bei vielen Patienten im Frihstadium sind hautgerichtete Therapien wirksam. Patienten mit
kutanem Lymphom mit resistenter Hauterkrankung oder Beteiligung von Blut und inneren
Organen mussen systemisch behandelt werden. Aggressivere Therapien werden in einem
spateren Krankheitsstadium nétig, wenn maligne T-Zellen weniger auf die Haut konzentriert

sind und sich die Erkrankung Uber die Haut hinaus ausbreitet.

In der Behandlung des kutanen Lymphoms setzen medizinische Fachkréfte im Gegensatz
zu anderen Krebsformen oft dieselbe Therapie im Behandlungsverlauf mehrmals ein, wie
beispielsweise eine Phototherapie oder Strahlentherapie. Was einmal gewirkt hat, wirkt oft
noch einmal. Obgleich Ihre Arzte sicherlich Aufzeichnungen tber die bereits durchgefiihrten
Behandlungen fiihren, sollten Sie Ihre eigenen Aufzeichnungen fiihren.

Um zu entscheiden, welcher Behandlungsansatz fir Sie richtig ist, kbnnen Sie IThrem
Behandlungsteam abgesehen von Fragen wie ,Welche Nebenwirkungen gibt es?* und ,Wie

gut wirkt diese Behandlung?“ andere Fragen stellen:

¢ Wie sicher sind Sie liber meine Diagnose des kutanen Lymphoms?
[Je weniger sicher lhr Arzt Gber die Diagnose ist, desto weniger Risiken sollten Sie
mit Therapien eingehen.]

e Welche Art des kutanen Lymphoms habe ich?
[Es ist wichtig, dass Sie Ihren Subtyp kennen. Patienten mit Mycosis fungoides
sollten andere Behandlungsoptionen erwarten als Patienten mit Sézary-Syndrom
oder kutanem B-Zell-Lymphom.]

e In welchem Stadium des kutanen Lymphoms befindet ich mich, und wie sieht meine
Prognose aus?
[Dies ist eine wichtige Frage. Generell sollten Patienten im Frihstadium topische
(6rtliche bzw. &ulRerliche) Medikamente oder eine Therapie mit ultraviolettem Licht
anstelle von Tabletten und intravendsen Medikamenten erhalten, da diese in der
Regel sehr gut wirken, weniger Nebenwirkungen haben und die Prognose meist sehr
gut ist. Da die Prognose bei Patienten im fortgeschrittenen Stadium schlechter ist,
sollten diese Patienten u. U. mit der Therapiewahl ein groReres Risiko eingehen.]

e Welche kurz- und langfristigen Nebenwirkungen gibt es? Wie wahrscheinlich sind
sie? Sind sie umkehrbar? Wie lange werden sie anhalten?
[Die Antworten auf diese Fragen sind ein wesentlicher Faktor bei der Entscheidung
vieler Patienten hinsichtlich ihrer Behandlung.]

e Wie umstandlich sind die Behandlungsoptionen? (Wie oft? Wo? Wie lange?)
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[Leider sind alle Behandlungen fir den Patienten zumindest in gewisser Weise
umstéandlich oder unangenehm, aber jeder Patient wird die Details seines

Behandlungsprotokolls und wie es in sein Leben passt anders sehen.]

Eine Mdglichkeit zum Nachverfolgen aller Details und Informationen ist, eine Tabelle mit

Ihren Optionen und den Faktoren zu fuhren, die Ihnen wichtig sind. Au3erdem konnten die

nachstehenden Tipps nitzlich sein:

Suchen Sie sich nach Moglichkeit einen Arzt oder ein Therapiezentrum, der bzw. das auf
das kutane Lymphom spezialisiert oder in der Lage ist, mit Facharzten
zusammenzuarbeiten oder sich mit diesen zu verstandigen.

Es ist sicher nicht einfach, alle Fragen, die Sie stellen wollten, im entscheidenden
Moment in der Klinik parat zu haben. Schreiben Sie sich die Fragen im Voraus auf und
notieren Sie sich die Antworten nach jedem Termin, damit Sie diese nicht vergessen.
Nehmen Sie jemandem zum Termin mit, damit Sie hinterher dariiber sprechen kénnen,
was der Arzt gesagt hat.

Holen Sie eine zweite Meinung ein. Viele Patienten holen lieber Informationen von
mehreren Quellen ein, damit sie sich ihrer Behandlungsentscheidung sicher sein
koénnen.

Nehmen Sie sich die Zeit, Ihre Optionen abzuwagen, und lassen Sie sich nicht zu einer
sofortigen Entscheidung drangen oder verleiten.

Vergewissern Sie sich, dass Ihr medizinisches Team lhre Bediirfnisse versteht. Teilen
Sie ihm alle privaten Details Uber Ihren Lebensstil, lhren Terminplan, lhre Alltagsroutine
und lhre Sorgen mit, damit es méglichst viel Gber Sie und die Faktoren weil3, die in lhre
Behandlungsentscheidung einflie3en missen. Je nach lhrer Situation ist eine
Behandlung womdglich besser geeignet als eine andere. Fragen Sie nach allen
moglichen Behandlungsoptionen, damit Sie vor der Entscheidung umfassend informiert

sind.

Unterstitzung durch Freunde und Familienangehdrige

Bei hautgerichteten Therapien missen Sie nicht von einem Freund oder

Familienangehdrigen nach Hause gefahren werden. Womdglich gibt es Ihnen jedoch Trost,

wenn Sie von einem Angehdrigen zu Terminen zur Phototherapie, topischen Therapie oder

Bestrahlung begleitet werden.
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Bei systemischen Therapien, insbesondere beim ersten Zyklus, wo Sie noch nicht wissen,
wie Sie reagieren, sollten Sie besser jemanden mitbringen. Ein fursorgender Begleiter kann
Ihre Nerven beruhigen oder Angste zerstreuen. Und falls Sie eine allergische Reaktion auf
eine Behandlung erleiden und ein Antihistaminikum wie Benadryl nehmen missen, das wie
ein Beruhigungsmittel wirken kann, wird Ilhnen ein bekanntes Gesicht guttun. Thr Begleiter

kann Sie durch die Behandlung begleiten und anschlie3end nach Hause fahren.

Selbst bei einer Chemotherapie bekommen Sie die Auswirkungen nicht sofort nach Erhalt
der Behandlung zu spuren. Es kann mehrere Tage dauern, bis Ubelkeit, Erbrechen und
andere Nebenwirkungen eintreten, aber womaoglich tut es Ihnen gut, jemanden an lhrer Seite

zu haben, um mit Angsten besser umzugehen.

Umgang mit Angstgefiihlen

Da manche Behandlungsmethoden kdrperlich einschrénken oder beklemmend wirken, kann
es sein, dass Sie vor oder wahrend der Behandlung an Angstgefuhlen leiden. Integrative
Prozesse wie Hypnotherapie kénnen Ihnen helfen, angesichts solcher Herausforderungen
Ruhe zu bewahren. Eine begleitende Behandlung kann oft dabei helfen, Ihre Gefiihle und
kérperlichen Symptome ins Gleichgewicht zu bringen. Sie kénnen sich an einen
Ernahrungsberater, Reiki-Therapeuten, Massagetherapeuten, Hypnotherapeuten,
Akupressur-Therapeuten, Yoga-Lehrer, Qigong-Lehrer usw. wenden, um Unterstitzung

beim Umgang mit Stress zu erhalten und ein Geflihl der Kontrolle zu bewahren.

Korperliche Einschrankungen wahrend der Behandlung

Viele Patienten fihlen sich wahrend der Behandlung miide oder werden depressiv. Wenn
Ihnen dies bewusst ist, kdnnen Sie sich auf diese Moglichkeit vorbereiten, indem Sie sich fir
den Behandlungsverlauf einen Therapeuten suchen, mit dem Sie sprechen kénnen, und
Ihren Terminplan so anpassen, dass Sie auf einen geringeren Energiepegel vorbereitet sind.
Passen Sie Ihr Tempo an. Laden Sie lhren Terminplan nicht zu voll. Versuchen Sie, alle

nicht absolut notwendigen Termine auf nach der Therapie zu verschieben.

Arzte und Pflegefachkréafte werden Sie wahrscheinlich fragen, ob Sie Schwierigkeiten beim
Einschlafen, schlimme Trdume und Albtr&ume haben und ob Sie sich traurig, verérgert oder
mude fluhlen. Sie sollten wissen, dass manche Therapien in der Tat Depressionen
verursachen kénnen — scheuen Sie sich also nicht, nach Antidepressiva oder sonstigen

Medikamenten zu fragen, die solche Nebenwirkungen lindern kénnen.
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Behandlungsoptionen

Einleitende Bemerkung — Da sich die Verfligbarkeit von Behandlungen bzw. Therapien
von Land zu Land unterscheidet, beachten Sie bitte, dass nicht alle in diesem
Abschnitt aufgefihrten Therapien in allen europaischen Landern verfugbar sein
werden.

Hautgerichtete Therapien

Hautgerichtete bzw. topische Therapien sind Therapien, die direkt auf der Haut angewendet
werden. Sie werden beim kutanen Lymphom vor allem in den friilhen Stadien angewendet
und haben zum Ziel, die Erkrankung zu kontrollieren, die Symptome zu behandeln und die

Nebenwirkungen mdéglichst gering zu halten. Zu solchen Therapien gehéren:

e Steroide;
e Chemotherapie;
¢ Phototherapie oder Lichtbehandlung (PUVA und UVB);

e Radiotherapie.

Fur die meisten topischen Therapien missen die Patienten ihre Haut reinigen und
vorbereiten. Die Haut wird besser durchdrungen, wenn die Haut vor der Behandlung gut mit
Feuchtigkeit versorgt wird. Es ist empfehlenswert, vor der Anwendung von medizinischen
Salben oder Cremes zu baden oder duschen, damit die Haut gut mit Feuchtigkeit versorgt
ist. Viele Patienten verbinden ihre Krankheit mit trockener Haut; Feuchtigkeitscremes wirken
besser, wenn die Haut zunachst gut durchfeuchtet und dann mit einem Weichmacher

behandelt wird.

Topische Steroide

Topische, also &aufRerlich anzuwendende, Steroide sind die Eckpfeiler der Behandlung einer
Reihe von Hauterkrankungen. Sie sind keine kosmetische Behandlung, sondern tdten
Lymphozyten tatsachlich ab. Diese Wirkstoffe entfalten etliche immunitberwachende und
entztindungshemmende Wirkungen. Im Frihstadium der Erkrankung kénnen die Lasionen
durch topische Steroide verschwinden und auch Uber lange Zeit fernbleiben. Der Juckreiz
verbessert sich durch diese Wirkstoffe oft erheblich. Topische Steroide gibt es in den
verschiedensten Formen, wie Cremes, Salben, Lotionen, Losungen und Gelen. In den
verschiedenen Landern wird die Starke der topischen Steroide auf unterschiedliche Art und
Weise kategorisiert. Ihr medizinisches Team wird Sie daher wissen lassen, ob die
Behandlung leicht, moderat, stark, sehr stark usw. ist. Manche topischen Steroide sind in der

Apotheke frei verkauflich, wéhrend andere wiederum verschreibungspflichtig sind.
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Phototherapie/Lichttherapie

Eine der am haufigsten empfohlenen Therapien des kutanen Lymphoms, besonders in den
Frihstadien, ist UV-Lichttherapie (Phototherapie). Der ultraviolette Teil des Sonnenlichts
verlangsamt das Wachstum von Hautzellen, mindert Entziindungen und wird schon lange
bei vielen Hauterkrankungen — u. a. dem kutanen Lymphom — eingesetzt. Patienten, bei
denen grol3ere Hautareale betroffen sind (tber 30 % der Gesamtkorperoberflache)
bekommen oft eine Phototherapie verschrieben, wenn topische Therapien nicht moglich
sind.

Die Phototherapie wird entweder als ultraviolettes B-Licht (UVB) oder ultraviolettes A-Licht
(UVA) verabreicht und haufig mit einer lichtempfindlicher machenden Tablette mit der
Bezeichnung Psoralen kombiniert. Psoralen in Kombination mit UVA wird haufig als PUVA
bezeichnet. Die UVB-Therapie ist breiter zuganglich, wahrend PUVA oft nur in gro3eren

oder spezialisierteren Therapiezentren eingesetzt wird.

° UVB (auch als Schmalband-UVB oder Breitband-UVB bezeichnet) bezeichnet ein
kurzeres Spektrum an ultraviolettem Licht, das zu Sonnenbrand fiihrt. In einem
kontrollierten Umfeld kann eine Phototherapie mit UVB-Licht bei flecken- und
plagueartigen Lasionen eine erhebliche Verbesserung bewirken sowie den Juckreiz
lindern. Fur diese Form der UV-Lichtbehandlung sind keine oralen, also Uiber den
Mund einzunehmenden, Medikamente nétig. UVB kann in Hautarztpraxen oder im
Krankenhaus angewendet werden. Die meisten Patienten werden dreimal pro Woche
behandelt, wobei die Lange von wenigen Sekunden bis einige Minuten reicht. Zeigt
sich eine Verbesserung der Krankheit und es wird ein Riickgang der Symptome
erreicht, werden die UVB-Behandlungen allmahlich auf einmal pro Woche reduziert.

° PUVA bezeichnet Ultraviolett A (das langere Spektrum des ultravioletten Lichts) plus
Psoralen, ein Praparat, das UVA-Licht in den Hautzellen biologisch aktiviert. Die
PUVA-Therapie dringt tiefer in die Haut ein und kann Patienten mit dickeren Plaques
oder bei Beteiligung der Haarfollikel helfen. Ahnlich wie auch die UVB-Therapie wird
PUVA in Hautarztpraxen oder im Krankenhaus angewendet. Der Patient nimmt das
Psoralen eine Stunde vor Beginn der UVA-Behandlung ein. Noch 12 bis 24 Stunden
nach Behandlungsende muss der Patient einen Augenschutz tragen. Sobald ein
Patient unter PUVA eine klinische Verbesserung erreicht hat, wird die Haufigkeit der

Behandlungen allmahlich auf einmal alle vier bis acht Wochen gesenkt.
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Vorbereitung auf PUVA

Bei Patienten, die eine PUVA-Behandlung erhalten, ist eine angemessene Augenpflege

unbedingt erforderlich. Theoretisch besteht das — wenn auch geringe — Risiko, dass der
Patient aufgrund der Belastung mit UVA-Licht einen grauen Star entwickelt. Daher sollten
Sie vor Beginn der Behandlung Ihre Augen untersuchen lassen, um sicherzugehen, dass
diese in Ordnung sind. Aul3erdem missen Sie an den Tagen Ihrer PUVA-Behandlung bis
Sonnenuntergang einen Augenschutz tragen — am besten eine gebogene Sonnenbrille mit
UVA-Schutz.

Da Sie nach der PUVA-Behandlung noch lichtempfindlich sind, méchten Sie lhre
Behandlungssitzungen vielleicht auch entsprechend legen wollen. Es ist vielleicht keine so
gute ldee, gleich am Morgen einen Termin fiir die PUVA-Behandlung zu vereinbaren, da Sie
sich den ganzen restlichen Tag tiber wahrscheinlich immer wieder im Sonnenlicht aufhalten
werden. Am besten besprechen Sie Ihren persdnlichen Lebensstil und Ihre Tagesablaufe mit

Ihrem Arzt, um die beste Tageszeit fir die Lichtbehandlungen zu bestimmen.

AuBerdem sollten Sie mit lhrem Arzt die potenziellen Nebenwirkungen dieser oder anderer
Therapien (die Ubelkeit verursachen kénnen) besprechen, da sich solche Symptome mit

manchen Naturheilmitteln lindern lassen.

Topische Chemotherapie

Mechlorethamin (Mustargen®), auch als Stickstoff-Senf bezeichnet, ist ein zytotoxischer
(zellabtdtender) chemotherapeutischer Wirkstoff, der beim kutanen Lymphom im
Frihstadium &uferlich eingesetzt wird. Dieses Medikament hat bei der Anwendung an
Patienten mit begrenzter oder ausgepragter Hautbeteiligung und hartnéckiger Erkrankung
nach anderen hautgerichteten Therapieversuchen sehr gute Ergebnisse gezeigt. Eine
Spezialapotheke oder eine eigenherstellende Apotheke bereitet den Stickstoff-Senf in der
Regel durch Mischen mit einer Salbe oder einem Gel auf. Es kann auch Valchlor® oder
Ledaga® verschrieben werden, ein vorgemischtes Stickstoff-Senf-Gel. Topischer Stickstoff-
Senf wird nicht systemisch absorbiert und fiihrt daher nicht zu Ubelkeit oder Haarverlust. Es
kann sein, dass durch die Anwendung von Stickstoff-Senf leichte Lasionen deutlicher
hervortreten werden, dies ist jedoch kein Anzeichen fir eine Verschlimmerung der
Erkrankung. Er sollte nicht auf dem Gesicht oder den Genitalien angewendet werden. Haufig
fuhrt er zu Hautreizungen oder einer allergischen Reaktion — Sie werden daher
maoglicherweise gebeten, das Medikament zunachst fur sieben bis zehn Tage an einem

kleineren Hautareal zu testen, ehe Sie es breiter einsetzen kdnnen.
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Bexaroten-Gel (Targretin®)

Bexaroten- oder Targretin®-Gel ist ein von Vitamin A abgeleiteter Wirkstoff, der einer
Ubergeordneten Arzneimittelklasse namens Retinoide angehdrt. Diese aktivieren die
Retinoidrezeptoren. Retinoid-X-Rezeptoren (RXRs) lenken abnorme T-Zellen in Richtung
Zelltod. Targretin®-Gel wird als topischer Wirkstoff zur Behandlung hartnackiger Lasionen
im Frihstadium eingesetzt. In den ersten Wochen der Behandlung mit diesem Wirkstoff wird
neben Targretin®-Gel haufig ein topisches Steroid eingesetzt, um lokalisierte Hautreizungen

zu lindern.

Tazaroten (Tazorac®)
Tazaroten-Creme ist ebenfalls ein Retinoid. Es bindet an den Retinsaurerezeptor (RAR),
dem entziindungshemmende Eigenschaften zugeschrieben werden. Diese Creme kann zu

lokalen Hautreizungen und trockener Haut fihren.

Imiquimod (Aldara®)-Creme

Imiguimod-Creme ist ein immunaktivierendes Préparat. Es stimuliert |hr Immunsystem zu
einer Reaktion, bei der abnorme Zellen erkannt und zerstort werden. Diese Creme kann nur
auf kleinere Hautareale aufgetragen werden. Am besten eignet sie sich daher fir isolierte
oder refraktare Lasionen. Sie kann Hautentziindungen und in manchen Fallen auch

grippeédhnliche Symptome verursachen.

Efudix
Efudix ist eine Creme, die in der Behandlung von Hautkrebs eingesetzt wird. Studien zufolge

kann sie manchen Patienten mit kutanem Lymphom helfen.

Tacrolimus

Tacrolimus ist ein Immunmodulator in Form einer Salbe, der als nicht-steroidale Behandlung
beim Ekzem klassifiziert ist. Er kann Entziindungen beim kutanen Lymphom lindern und
kommt h&ufig dann zur Anwendung, wenn Bedenken beziiglich der Nebenwirkungen von

Steroiden bestehen.

Strahlentherapie
Strahlentherapie wird seit langem in der Behandlung des kutanen Lymphoms eingesetzt und
reicht bis ins friihe 20. Jahrhundert zuriick. Es wird entweder Photostrahlung (Réntgen) oder

— haufiger — Elektronenstrahlung eingesetzt. Derzeit gibt es zwei Formen von Bestrahlung:

e Lokalisiert, auch als ,Spot-Bestrahlung® bezeichnet, oder
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¢ totale Haut-Elektronenstrahl-Therapie (TSEBT).

Beide Formen geben lediglich eine hauttiefe Strahlung mit beschrankten Nebenwirkungen
ab.

Die Spot-Bestrahlung, bei der ein begrenztes Areal der Hautoberflache bestrahlt wird, kann
in Form eines Elektronenstrahls erfolgen, der aus einer entfernten Strahlenquelle
abgegeben wird, oder als Brachytherapie, einer Art Strahlung, die Uber einen Applikator, der
auf die Haut gesetzt wird, abgegeben wird. In der Regel erfolgt die Spot-Therapie Uber zwei
bis 15 Sitzungen verteilt.

Die totale Haut-Elektronenstrahl-Therapie (TSEBT) hat im Laufe der Jahre viele
Veranderungen und Fortschritte gesehen. Das Ziel ist es, die Strahlung ausschlieRlich auf
das zu behandelnde Gewebe (die Haut) abzugeben und eine Schadigung des umliegenden
Gewebes mdglichst zu vermeiden. Die TSEBT wird ambulant unter Anleitung eines
Radiotherapeuten verabreicht. Normalerweise dauert die TSEBT drei bis zehn Wochen und
umfasst tagliche Sitzungen. Als hautgerichtete Therapie ist die TSEBT bei Patienten mit

starker Hautbeteiligung mit Lasionen im Plaque- oder Tumorstadium &aufRerst wirksam.

Systemische Therapien
Systemische Therapien umfassen den ganzen Korper und werden normalerweise beim
fortgeschrittenen kutanen Lymphom eingesetzt, wenn dieses auf eine topische Behandlung

nicht anspricht.

Extrakorporale Photopherese (ECP)

Bei der extrakorporalen Photopherese (ECP) handelt es sich um eine Immuntherapie, die
Patienten mit kutanem Lymphom mit abnormer T-Zell-Population im peripheren Blut
empfohlen wird. Bei der ECP werden weil3e Blutkdrperchen herausgefiltert und (aufRerhalb
des Kdrpers) UVA-Licht und Psoralen ausgesetzt und dem Patienten dann wieder
verabreicht. Man geht davon aus, dass die dem UVA-Licht ausgesetzten weil3en
Blutkdrperchen anschliel3end eine impfahnliche Wirkung gegen bdsartige T-Zellen haben.
Andere Therapien (Interferone, Targretin®) werden haufig neben einer ECP-Therapie

eingesetzt.

Pflegefachkrafte verabreichen ambulant alle zwei bis vier Wochen an zwei

aufeinanderfolgenden Tagen die Photopherese.
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Je besser ein Patient Uber die Photopherese informiert ist, desto reibungsloser wird das
Verfahren ablaufen. Vor Beginn der Photopherese werden bestimmte Bluttests empfohlen.
Haufig untersuchen die Arzte die T-Zellen des Patienten und die roten Blutkdrperchen und

prifen die Blutgerinnung, ehe mit der Behandlung begonnen wird.

Ein angemessener Schutz der Augen ist bei der Photopherese unbedingt erforderlich,
achten Sie daher vor Beginn der Behandlung darauf, dass Sie Uiber einen geeigneten
Augenschutz verfigen. Je besser der Kérper eines Patienten mit Fllissigkeit versorgt ist,
desto leichter sind seine Venen fir die Behandlung zuganglich. Sie sollten daher bereits
mehrere Tage vor jeder Behandlungssitzung darauf achten, geniigend Fliissigkeit zu sich zu
nehmen. Viele Arzte empfehlen den Patienten, sich vor der Behandlung die Photopherese
zeigen und ihre Venen auf Zuganglichkeit prifen zu lassen.

Da die Behandlung einige Zeit dauert, bringen Sie ausreichend Lesematerial oder Filme mit,
damit die Zeit schneller vergeht. Es ist gut moglich, dass Sie sich mit anderen Patienten
anfreunden, da viele andere Patienten den gleichen Behandlungsplan haben, so dass Sie

jedes Mal auf bekannte Gesichter treffen.

Steroidtabletten

Steroide sind Medikamente, die zur Behandlung einer Reihe von Hauterkrankungen
eingesetzt werden. Beim kutanen Lymphom werden Steroide in Tablettenform oral
eingenommen, um Entziindungszellen herunterzuregulieren, wenn die Hauterkrankung

grof3flachig ist und die Symptome stark ausgepragt sind.

Beispiele fur Steroidtabletten sind Cortison, Prednison und Methylprednisolon. Prednison
kann in abnehmenden Dosen verschrieben werden, zum Beispiel von 40 bis 60 mg
innerhalb von einigen Wochen auf 5 mg. Unter anderen Umstéanden kann Prednison (10 bis
20 mgq) langfristig taglich verabreicht werden. Einige der haufigsten Nebenwirkungen einer
langerfristigen Prednison-Gabe sind Wassereinlagerungen, Gewichtszunahme, erhéhter
Blutdruck, erhéhter Blutzucker, verstarkter Appetit, Magenreizungen, erhdhte
Stimmungslage, Schlafstérungen, Akne, verzogerte Wundheilung, geschwéachte Knochen

und Muskeln und ein erhohtes Infektionsrisiko.

Biologika/Immuntherapien/gezielte Therapien
Therapien mit Biologika (oder Immuntherapien) verwenden das kérpereigene Immunsystem,

um das kutane Lymphom zu bekampfen.
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Interferone

Interferon ist ein im Korper natirlich vorkommendes Eiweil3, das antivirale, Anti-Tumor- und
immunologische Eigenschaften besitzt und in groRen Mengen zur Verwendung als
Arzneimittel hergestellt werden kann. Bei der Behandlung von CTCL im fortgeschrittenen
Stadium soll eine immunstimulatorische Wirkung erzielt werden. Interferon alfa 2b (Intron
A®) und Interferon gamma 1b (Actimmune®) sind zwei verschiedene Kategorien
synthetischer Interferone, die zur Behandlung dieser Erkrankung eingesetzt werden.
Interferon wird vom Patienten selbst meist an drei Tagen in der Woche per subkutaner
Injektion verabreicht. Es sind regelméaRige Labortests zur Uberwachung des Blutbildes und
der Leberfunktion nétig. Interferon wird h&ufig in Kombination mit anderen therapeutischen
Modalitaten, wie der Photopherese, angewendet.

Retinoide

Bexaroten (Targretin®)-Kapseln sind ein von Vitamin A abgeleiteter Wirkstoff, der einer
Ubergeordneten Arzneimittelklasse namens Retinoide angehdrt. Retinoid-X-Rezeptoren
(RXRs) lenken abnorme T-Zellen in Richtung Zelltod. Bexaroten oral ist ein systemischer
Wirkstoff, der in allen Stadien des kutanen T-Zell-Lymphoms eingesetzt wird. Im Verlauf
dieser Therapie missen Fette und das Schilddriisenhormon durch Bluttests im Labor

Uberwacht werden.

HDAC-Hemmer
Vorinostat (Zolinza®) ist ein Histon-Deacetylase (HDAC)-hemmender oraler Wirkstoff, der

Patienten mit fortschreitender oder anhaltender Auspragung des kutanen Lymphoms
gegeben wird. Durch die HDAC-Hemmung wird die DNA einer Zelle so umgeschrieben,
dass die Krebszellen womdglich absterben. In den ersten Wochen der Therapie missen
Blut, Elektrolyte, Blutplattchen und Herzfunktion (mittels EKG) regelmafiig tiberwacht

werden. Vorinostat wird allein oder in Kombination mit anderen Therapien eingesetzt.

Romidepsin (Istodax®) ist ein weiterer HDAC-Hemmer, der bei Patienten mit kutanem
Lymphom angewendet wird, die zuvor bereits mindestens eine systemische Therapie
erhalten haben. Romidepsin wird drei Wochen lang jede Woche uber einen Zeitraum von
vier Stunden mittels intravengdser Infusion verabreicht. Dann folgt eine einwdchige Pause.
Wie auch bei anderen HDAC-Wirkstoffen ist die Uberwachung von Elektrolyten, Magnesium

und Blutplattchen anhand von Bluttests maRgeblich.
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Proteasomhemmer

Bortezomib (Velcade®) hemmt Proteasome, welche von den Zellen normalerweise zur
Zerstdrung unerwiinschter Eiweil3e verwendet werden. Bei bestimmten Krebsformen werden
EiweilRe, die die Krebszellen vernichten wirden, zu schnell abgebaut. Dieser Wirkstoff wird
innerhalb eines 21-tagigen Behandlungszyklus an den Tagen 1 bis 11 alle vier Tage
verabreicht. Als Nebenwirkungen kdnnen Kribbeln in Handen und Fuf3en oder eine
Veranderung des Blutbildes auftreten.

Monoklonale Antikérper

Alemtuzumab (Campath®) ist auf das CD52-Antigen (Oberflachenmarker) auf B- und T-
Lymphozyten gerichtet. Normalerweise wird es niedrigdosiert als subkutane (unter die Haut)
Injektion, manchmal auch intravenés, in einem 8- bis 12-wéchigen Behandlungsverlauf an
drei Tagen in der Woche verabreicht. Patienten, die Alemtuzumab erhalten, bekommen
daruber hinaus orale Antibiotika und antivirale Medikamente, um das Immunsystem wahrend

der Therapie und bis zu sechs Monate danach zu schitzen.

Brentuximab vedotin (Adcetris®) richtet sich gegen das CD30-Antigen
(Oberflachenmarker), welches auf manchen T-Lymphozyten und anderen Immunzellen
vorkommt, und tragt ein Chemotherapeutikum mit sich, das in die Krebszellen freigegeben
wird. Es wird alle drei Wochen als intravendse Infusion verabreicht. Die haufigsten
Nebenwirkungen sind Kribbeln in Handen und FiiRen, Ubelkeit, ein verschlechtertes Blutbild,
Muidigkeit und Durchfall.

Pembrolizumab (Keytruda®) bindet an den PD-1-Rezeptor, der auf T-Lymphozyten und
anderen Immunzellen genetisch umgesetzt wird, und blockiert dessen Aktivitat. Der PD-1-
Signalweg hemmt die Funktion der T-Zellen, die andernfalls womdglich Krebszellen
angreifen. Pembrolizumab ist eine Art Immuntherapie, da dieser Wirkstoff etwaige auf dem
Immunsystem lastenden Bremsen l6st. Es wird alle drei Wochen als intravendse Infusion

verabreicht.

Rituximab (MabThera®) wird zur Behandlung vieler Arten des Non-Hodgkin-Lymphoms
eingesetzt und wirkt auch beim kutanen B-Zell-Lymphom. Es ist zunehmend als Biosimilar
(eine nicht markengeschutzte Version der urspriinglichen Therapie, die biologisch ahnlich
ist) erhaltlich.
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Mogamulizumab (Poteligeo®) zielt auf den CC-Chemokin-Rezeptor 4 ab und wird bei der
relapsierten (erneut aufgetretenen) oder refraktaren (gegen eine bestimmte Behandlung

immun gewordenen) Mycosis fungoides oder dem Sézary-Syndrom eingesetzt.

Chemotherapie

Eine als Einzelwirkstoff oder als Kombinationstherapie verabreichte Chemotherapie kann zur
Behandlung des fortgeschrittenen kutanen Lymphoms verwendet werden. Die
Kombinations- oder Multiwirkstoff-Chemotherapie wird normalerweise erst in
fortgeschrittenen Stadien der Krankheit eingesetzt. Die folgenden Einzelwirkstoff-
Chemotherapeutika sind ,sanfter” und verursachen somit kaum Haarverlust oder Erbrechen.
Bei den meisten dieser Wirkstoffe Giberwachen die Arzte das Blutbild sowie die Nieren- und
Leberfunktion.

Methotrexate (Matrex®) ist ein Antimetabolit, der bei einer Reihe von Immunerkrankungen
eingesetzt wird. Er greift in den Folsaurestoffwechsel in Krebszellen ein. Beim kutanen
Lymphom wird er einmal in der Woche oral, normalerweise in Form einer Tablette,

verabreicht.

Pralatrexate (Folotyn®) wird zur Behandlung veranderter Mycosis funfoides und anderer
aggressiver Non-Hodgkin-Lymphome, wie dem peripheren T-Zell-Lymphom, eingesetzt. Bei
diesem Wirkstoff handelt es sich um einen Folsaurestoffwechsel-Hemmer, der auf den
gleichen Signalweg wie Methotrexat abzielt. Patienten, die mit Pralatrexat behandelt werden,
nehmen taglich Folsaure ein und erhalten alle acht bis 12 Wochen eine Vitamin-B12-Spritze.

Der Wirkstoff wird alle drei Wochen intravenés verabreicht, gefolgt von einer Woche Pause.

Liposomales Doxorubicin (Doxil®) ist eine spezielle Formulierung von Doxorubicin, eines
Medikaments, das in die DNA-AKktivitat in Krebszellen eingreift. Das Liposom bzw. die um
das Doxirubicin herum befindlichen mikroskopischen Fettkiigelchen verringern
Nebenwirkungen und verstérken die Wirkung. Doxorubicin wird alle zwei bis vier Wochen
Uber eine intravendse Infusion verabreicht. Bei bestimmten Patienten wird vor Beginn der

Therapie die Herzfunktion Gberwacht.
Gemcitabin (Gemzar®) ist ein Chemotherapeutikum, das die DNA-Produktion in den

Krebszellen stért. Es wird in verschiedenen Behandlungsregimes mittels intravenéser

Infusion verabreicht.
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Multiwirkstoff-Kombinations-Chemotherapie

Die Anwendung von chemotherapeutischen Wirkstoffkombinationen beim kutanen Lymphom
ist nicht zu empfehlen, da diese sich nicht als wirksamer erwiesen haben als nacheinander
angewendete Einzelwirkstoffe, aber um ein Vielfaches toxischer sind. Intraventse
Kombinationen wie CHOP (Cyclophosphamid, Doxorubicin, Vincristin und Prednison),
ESHAP (Etoposid, Solumedrol, hochdosiertes ARA-C und Cisplatin) und GND (Gemcitabin,
Navelbin und Doxil) oder PEP-C oral (Chlorambucil, Cyclophosphamid, Etoposid, Prednison)
konnen eingesetzt werden, wenn keine andere Therapie verfiigbar ist — oder in seltenen
Fallen als Moglichkeit, eine kurze Reaktion im Vorfeld einer Knochenmarktransplantation zu

erwirken.

Stammzellentransplantation

Eine Knochenmark- oder Stammzellentransplantation ist bei Patienten mit fortgeschrittener
Erkrankung eine Moglichkeit. Bei fortgeschrittenem kutanem Lymphom wird eine allogene
Stammzellentransplantation empfohlen. Die meisten Patienten mit kutanem Lymphom
werden sich mit dieser Option jedoch gar nicht erst auseinandersetzen missen. Bei einer
allogenen Stammzellentransplantation werden gesunde Stammzellen einer Person
entnommen und einer anderen eingesetzt. Die dafir verwendeten Stammzellen stammen
aus Knochenmark, peripherem Blut oder Nabelschnurblut. Blutbildende Stammzellen
kénnen sich zu jeder beliebigen Zelle im Blutkreislauf entwickeln. Sie bilden Blutzellen und
die Komponenten, die Ihr Immunsystem zum Funktionieren braucht. Wahrend einer
Transplantation werden lhrem Korper mittels Infusion gesunde Stammzellen verabreicht, die
dann wachsen und die verschiedenen Teile des Blutes herstellen, die Ihr Kérper und lhr

Immunsystem brauchen.

Klinische Studien

Die beste Mdglichkeit, Arzneimittel mit guter Wirksamkeit und neue Wege zur Behandlung
des kutanen Lymphoms zu finden, sind laufende Forschungsmafl3nahmen, wie
beispielsweise klinische Studien. Da diese Krankheit weniger haufig vorkommt als andere
Krebsformen, werden immer bereitwillige Teilnehmer gesucht. Klinische Studien sind fur die
Identifizierung prognostischer Strategien und die Bestimmung der optimalen Dosis fir

Patienten ausschlaggebend.

Wenn Sie an der Teilnahme an einer klinischen Studie interessiert sind, sprechen Sie mit

Ihrem Arzt dariber, welche Studie fir Sie geeignet wére.
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6 Umgang mit Nebenwirkungen der Behandlung

Die Behandlung soll die Symptome Ihrer Erkrankung lindern — aber haufig sind es die
Nebenwirkungen der Behandlung, die Beschwerden verursachen und den Alltag
erschweren. Wenn Sie u. a. folgende Nebenwirkungen bei sich bemerken, teilen Sie dies

lhrem Arzt mit;

e Hautreizungen und -entziindungen

e Ro6tung, Ausschlag und Juckreiz

e Warmebildung, Schmerzempfindlichkeit und brennendes Gefuhl (wie ein Sonnenbrand)
e Miudigkeit oder Depressionen

e  Grippeahnliche Symptome

Viele orale Medikamente oder intravendse Chemotherapeutika kdnnen ferner zu
Appetitveranderungen oder ganz zum Appetitverlust fihren. Wenn lhnen stéandig tbel ist,
Sie immer wieder erbrechen oder an Gewicht verlieren, wenden Sie sich an einen
Ern&hrungsberater, um Optionen zu besprechen, wie Sie Ihr N&hrstoffaufnahme so erhéhen
kénnen, dass lhr Kdrper dauerhaft damit umgehen kann. Weitere problematische
Nebenwirkungen kénnen im Magen-Darm-Trakt auftreten, so zum Beispiel Durchfall oder
Verstopfung. Probieren Sie aus, ob sich die Auswirkungen auf Ihren Appetit oder die
Nebenwirkungen im Magen-Darm-Trakt lindern lassen, wenn Sie lhre Medikamente zu einer

anderen Tageszeit einnehmen.

Bei vielen Patienten mit kutanem Lymphom ist extreme Mudigkeit eine Nebenwirkung der
Behandlung. Versuchen Sie in diesem Fall, sich mental darauf vorzubereiten, und lassen Sie
es langsamer angehen. Bauen Sie nach Bedarf Ruhepausen in Ihren Tag ein und passen
Sie Ihre Arbeitsstunden soweit wie mdglich an. AuRerdem ist es wichtig, dass Sie lhren
Alltag neu organisieren und die Veranderungen, die sich durch die Krankheit und Therapie
ergeben, bericksichtigen. Achten Sie dartuber hinaus unbedingt auf eine gesunde
Erndhrung und ausreichend Schlaf und aul3erdem auf sich selbst, statt Ihre Aufgabenliste
abzuarbeiten und anderen Gefallen zu tun. Sich um sich selbst zu kimmern, ist absolut

wichtig und beeinflusst Ihre Behandlung und den Heilungsprozess malf3geblich.
Wenn Sie an therapiebedingten Depressionen leiden, sprechen Sie mit Ihrem Arzt und
z6gern Sie nicht, nach Antidepressiva zu fragen, um Ihre Stimmungslage und lhren

Energiepegel zu heben.
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Nehmen Sie stets ausreichend Flissigkeit zu sich. Nahrungserganzungsmittel und
Proteindrinks kénnen lhnen helfen, fir eine ausreichende Nahrstoffaufnahme zu sorgen und

Gewichtsverlust zu vermeiden.

Generell kbnnen Nebenwirkungen mal starker, mal weniger ausgepragt sein, manchmal
treten mehrere Nebenwirkungen auf einmal auf, und manche verstarken sich im weiteren
Behandlungsverlauf. Als Patient miissen Sie wissen, dass jedes spezifische
Behandlungsprotokoll mit eigenen Nebenwirkungen verbunden ist. Sprechen Sie also mit
Ihrem Arzt.

Hautprobleme kdénnen mit beruhigenden Pflegecremes, einer zusatzlichen Versorgung mit
Feuchtigkeit und einer hheren Flissigkeitsaufnahme behandelt werden, damit die Haut
feucht bleibt. Tragen Sie unmittelbar nach dem Baden eine Feuchtigkeitscreme auf. Tragen
Sie hautvertragliche Kleidung und schiitzen Sie Ihre Haut vor der Sonne. Achten Sie auf
Anzeichen einer Infektion und teilen Sie etwaige auftretende Anzeichen lhrem Arzt mit.
Schitzende Kleidung und/oder schiitzende Verbande kénnen Abhilfe schaffen, wenn ein

bestimmter Bereich besondere Probleme macht oder besonders schmerzhaft ist.

Bei starkem Juckreiz kénnen orale Antihistaminika und andere Medikamente fur
nervenbedingten Juckreiz flr Linderung sorgen. Fir eine gute Heilung ist eine angemessene
Hautpflege maf3geblich. Wenden Sie die topischen Wirkstoffe an, die Ilhnen Ihr Arzt
verschreibt, kratzen Sie mdglichst nicht an Lasionen und nehmen Sie die empfohlenen

Antihistaminika ein.

Wenn Ihre Haut warm wird oder brennt, gibt es auch hier Mittel, die helfen. Kiihlende Béader,
eine ausreichende Versorgung mit Feuchtigkeit und kiihlende Mittel mit Menthol kénnen
helfen. Auch kalte Umschlage oder Kuhlen mit Eis kdnnen in stark betroffenen Bereichen

Linderung verschaffen.
Sprechen Sie stets mit lhrem Arzt oder Apotheker oder beiden, ehe Sie frei verkaufliche

Produkte oder Nahrungserganzungsmittel benutzen, um sicherzugehen, dass diese keine

schadlichen Inhaltsstoffe enthalten.
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7 Kinder und junge Erwachsene

Das kutane Lymphom ist generell eine seltene Krankheit. Bei Kindern kommt sie noch
seltener vor. In Europa und den USA werden bis zu 5 % aller Falle vor einem Alter von 20
Jahren diagnostiziert. In manchen Teilen der Welt, wie der arabischen Bevdlkerung im
Mittleren Osten, machen Kinder bis zu 60 % der Patienten mit Mycosis fungoides aus. Die
Verbreitung variiert unter den verschiedenen geographischen Regionen und Populationen

stark.

Viele Forscher glauben, dass Mycosis fungoides besonders bei jungen Menschen genetisch
bedingt ist und durch Umweltfaktoren ausgeldst wird. Tatsachlich besteht mdglicherweise
eine Verbindung zwischen dem Hauttyp und einem frihen Auftreten der Krankheit. So wird
bei Afroamerikanern vor dem 40. Lebensjahr wesentlich haufiger als bei Menschen mit
weil3er Hautfarbe die Diagnose Mycosis fungoides gestellt.

Auch wenn die Krankheit bei Kindern selten vorkommt, sind die Prinzipien der Diagnose bei
jedem Alter gleich. Allerdings sind bei dieser Altersgruppe einige Besonderheiten zu
beriicksichtigen. So gehen Arzte bei der Wahl der Therapie fiir jiingere Patienten besonders
achtsam vor und wagen den Therapienutzen sorgfaltig mit potenziellen
Langzeitkomplikationen ab, die bei Kindern haufiger auftreten als bei Erwachsenen. Die
Phototherapie ist bei Mycosis fungoides in der Regel die Therapie der Wahl — ist ein Kind

jedoch noch sehr klein, kommt diese allerdings technisch gesehen nicht in Frage.

Bei Kindern kann es sein, dass die charakteristischen Eigenschaften dieser Krankheit
fehlen, so dass das kutane Lymphom bei Kindern noch schwieriger zu diagnostizieren ist.
Ein weiterer komplizierender Faktor ist, dass die medizinische Fachwelt bei Kindern eher
ungern Biopsien vornimmt, sofern keine deutliche Indikation fiir ein Vorliegen der Krankheit
vorhanden ist — und mit einer Biopsie lasst sich die Diagnose kutanes Lymphom nun einmal
sicher erstellen. Aus diesen Grinden dauert es bei Kindern bis zur Diagnose oftmals sehr

viel langer als bei Erwachsenen. Die Prognose entspricht bei Kindern der der Erwachsenen.

Wenn Kinder an chronischer inflammatorischer Dermatitis leiden, einer anhaltenden
Hauterkrankung, die sich nicht einer bestimmten Diagnose zuordnen lasst (es kann sich um
eine ungewohnliche Form von Schuppenflechte, um ein Ekzem oder eine atopische
Dermatitis handeln), muss der Arzt die Mdglichkeit einer Mycosis fungoides in Betracht

ziehen. Die Herausforderungen bei der Diagnose und Behandlung solch komplexer und oft
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zweideutiger Erkrankungen werden durch die Sorgen und Erwartungen der Eltern und dem

womoglich noch fehlenden Verstandnis des Kindes noch erschwert.

Erst in den vergangenen Jahren hat die Forschung wirklich begonnen, die Merkmale der
padiatrischen Erscheinungsform des kutanen Lymphoms besser zu verstehen, da immer

mehr Daten verfigbar geworden sind.

Die Behandlungsentscheidung ist bei padiatrischen Patienten keine leichte, da jingere
Patienten empfindlicher auf die Nebenwirkungen bestimmter Therapien reagieren.
Insbesondere haben padiatrische Patienten angesichts ihres jungen Alters mehr Zeit, die
Nebenwirkungen von Krebstherapien zu entwickeln und zu erleben. Bei juingeren Patienten,
die mit oralem/topischem Psoralen sowie Ultraviolett-A (PUVA)- oder Schmalband-UVB-
Phototherapie, einer lokalen Strahlentherapie oder einer totalen Haut-
Elektronenstrahltherapie behandelt werden, besteht ein hdheres Risiko fur das Entstehen

von Hautkrebs, da sie noch eine langere Lebenserwartung haben.

So kann es auch sein, dass padiatrische Patienten, die mit einer systemischen
Chemotherapie behandelt werden muissen, zu einem spateren Zeitpunkt an Leukamie
erkranken. Und bei Patienten, die Retinoide wie Isotretinoin (Accutane®) einnehmen,
besteht das Risiko, dass das Knochenwachstum behindert wird. Topische Steroide und
Stickstoff-Senf gehdren im Frithstadium der Erkrankung zu den sichereren Therapien und
haben ein geringeres Krebsrisiko. Letzten Endes hangt die Wahl der richtigen Behandlung
des padiatrischen kutanen Lymphoms von den Merkmalen und Bedirfnissen jedes

einzelnen Patienten ab.

Zwar kommt dies selten vor, aber auch manche jingere Erwachsene kdnnen am kutanen
Lymphom erkranken. Bei sexuell aktiven Patienten kann die Diagnose verheerend sein. Das
schwierigste daran, sagen manche Patienten, ist das Erscheinungsbild der Krankheit —
besonders am Arbeitsplatz oder in einer Beziehung. Ein Ausschlag im Gesicht oder einer

anderen sichtbaren Stelle kann das Selbstbewusstsein triiben.
»,Man fiihlt sich wie ein gebrochener Mensch, als wédre man nicht mehr ganz sich

selbst.”

Patient
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Gehen Sie mit Ihrer Diagnose wie mit jeder anderen ernsten Diagnose um — immerhin
handelt es sich hier um Krebs, und wenn Sie dies so auch Kollegen, Freunden und Partnern

vermitteln, bringen diese womdglich ein groReres Verstandnis auf.
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8 Hautpflege

Das kutane Lymphom kann, wie auch einige der Therapien fur diese Erkrankung, die Haut
trocken machen und zu Juckreiz und Schuppenbildung fuhren. Da das kutane Lymphom die
Haut betrifft und zu Hautreizungen fihren kann, werden den Patienten ahnliche
HautpflegemalRnahmen nahegelegt wie Patienten mit anderen chronischen
Hauterkrankungen, wie Ekzemen. Die folgenden Hautpflegetipps konnten sich als nitzlich

erweisen.

Versorgung mit Feuchtigkeit

Eine angemessene Versorgung mit Feuchtigkeit ist flir eine gesunde Haut wichtig, da sie die
Barrierefunktion verbessert und die Haut so weich und angenehm bleibt. Auch Juckreiz lasst
sich unter Umstanden mit Feuchtigkeit und bei abnehmender Hauttrockenheit lindern. Eine
einfache und wirksame Methode zur Vermeidung trockener Haut ist es, regelmafiig

Feuchtigkeitscremes oder Pflegecremes aufzutragen.

Angesichts des heutzutage enormen Angebots an verschiedenen Feuchtigkeitscremes auf
dem Markt ist es oft nicht leicht, sich fur die richtige Creme zu entscheiden. Hier einige Tipps

fur den Vergleich von verschiedenen Produkten:

e Salben und Cremes versorgen die Haut am besten mit Feuchtigkeit. Sie sind am
meisten zu empfehlen, da sie einen hohen Olgehalt haben und besser in die Haut
einziehen und diese so auch langer pflegen.

e Vermeiden Sie Lotionen, da diese vor allem Wasser und wenig Ol enthalten.
Vermeiden Sie Gels, da diese Alkohol oder Aceton enthalten, die die Haut
austrocknen kénnen. Vermeiden Sie Feuchtigkeitscremes, die Duft- und Farbstoffe
enthalten.

e Wenden Sie Feuchtigkeitscremes haufig an — am besten zwei bis drei Mal am Tag,
um ein Austrocknen der Haut zu vermeiden.

e Womoglich missen Sie verschiedene Produkte ausprobieren, ehe Sie eines finden,

das am besten fir Sie geeignet ist.

Cremen Sie die Haut ein, wahrend sie noch feucht ist, da Feuchtigkeitslotionen und
rickfettende Salben das Wasser in die Haut einschlieen kdnnen und sie so langer feucht
halten. Wird die Haut trocken und schuppig, benetzen Sie diese zunachst mit Wasser und

tragen Sie dann eine fettende Salbe mit Lanolin oder Vaseline auf. Als Patient missen Sie
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die Haut regelméaRig eincremen. Weitere Informationen zu passenden Feuchtigkeitscremes

erhalten Sie bei einer ortlichen oder nationalen Beratungsstelle fir Ekzeme in Threm Land.

Hauttrockenheit

Fast alle Erscheinungsformen des kutanen Lymphoms werden von trockener Haut begleitet.
Aufgrund dessen ist Hauttrockenheit (auch Xerose genannt) die haufigste Ursache von

Juckreiz, der fur den Patienten sehr unangenehm werden kann.

Selbstverstandlich kann Hauttrockenheit beim kutanen Lymphom auf ganz unterschiedliche
Weise in Erscheinung treten. Bei manchen Patienten entstehen vor allem in den kélteren
Monaten mit geringerer Luftfeuchtigkeit trockene Flecken. Bei anderen wiederum schuppt
die Haut das ganze Jahr Uber, da immer mehr Hautflachen von der Krankheit betroffen sind.
Bei Patienten mit ausgedehnter Hautbeteiligung, besonders bei Rétung (auch Erythrodemie

genannt), kann es zur Abschuppung der Haut (auch als Dequamation bezeichnet) kommen.

Dies kann fur die Patienten mit grof3er Sorge verbunden sein. Manchen ist es peinlich, wenn
sich die Haut in der Offentlichkeit oder zu Hause merklich schuppt. Diese Gefiihle sind
verstandlich und véllig normal. Fir die Patienten gibt es verschiedene Wege, mit diesen
Beschwerden umzugehen. So kann die Haut grof3ziigig mit Salbenpraparaten wie Vaseline®
eingecremt werden, was die Abschuppung fur mindestens zwei bis fiinf Stunden mindern

kann, ehe erneut gecremt werden muss.

Bei manchen Patienten schafft ein zehnminltiges Bad mit duftstofffreien Badedlen
mehrmals in der Woche ein wenig Abhilfe. Beachten Sie, dass die Haut dadurch recht

rutschig werden kann — seien Sie beim Aussteigen aus der Badewanne daher vorsichtig.

Frei verkaufliche Cremes oder Salben mit Milchsaure aus der Apotheke kénnen die Haut
von trockenen Schuppen befreien. Die meisten solcher Produkte enthalten 12 % Milchsaure

in einer parfumfreien Formulierung oder auch 10 % Harnstoff.

Juckreiz

Bei den meisten Patienten mit kutanem Lymphom kommt es zu Juckreiz (auch Pruritus
genannt). Oft lasst sich dieses chronische, nur schwer auszuhaltende Symptom kaum
lindern. Bis vor einigen Jahren war wenig tber die grundlegenden Mechanismen von

Juckreiz bekannt oder erforscht.
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Bei Juckreiz kratzt der Patient den entsprechenden Bereich, was zu einem Wechsel von
Signalen zum und vom Gehirn und letztendlich zu einem Juckwahn fiihrt. Kiihlung durch
Auflegen einer Tute mit gefrorenem Gemuse oder zerstol3enes Eis in einem verschliel3baren
Plastikbeutel kann Abhilfe schaffen. Der Beutel wird in ein Papiertuch gewickelt und bis zu
10 Minuten auf den juckenden Bereich gelegt. So lasst sich sozusagen ,das Feuer I6schen®.
Stellen Sie sich Juckreiz bei dieser Krankheit wie einen Waldbrand vor — wenn es lhnen
gelingt, den Juckreiz sofort zu unterdriicken, kdnnen Sie ihn womdglich daran hindern, sich

auf die ganze Haut auszubreiten.

Bei den meisten Patienten mit kutanem Lymphom reicht der Juckreiz von einem leicht
storenden Geflhl bis hin zur reinen Qual, der die Lebensqualitat erheblich einschréanken
kann. Der vom kutanen Lymphom verursachte Juckreiz kann besonders problematisch sein,
da er oft in einem kleinen Areal anfangt und sich dann auch den ganzen Kdrper ausbreitet.
In einer Studie der verstorbenen Dr. Marie-France Demierre von der Boston Universtity
School of Medicine in den USA bewerteten 88 % der kutanen Lymphompatienten Juckreiz

als das grofdte mit dieser Erkrankung verbundene Leid.

Schuppenflechte ist im Grunde genommen eine kérperliche Erscheinung, und die richtige
Behandlung kann dann am ehesten gefunden werden, wenn Sie lhrem Arzt genau
beschreiben, wie sich diese anflihlt. Stufen Sie lhren Juckreiz IThrem Arzt gegeniiber auf
einer Skala von 1 bis 10 ein, wobei 1 fiir wenig bis gar kein Juckreiz steht und 10 fur

unertraglichen Juckreiz, der Ihren Alltag massiv einschrankt.

Obgleich noch keine endgiiltige Ursache fir Juckreiz gefunden worden ist, gibt es durchaus
Behandlungsmaoglichkeiten. Eine haufig verwendete Erstlinienbehandlung sind
Antihistaminika. Manche Optionen umfassen Allegra® und Claritin® flr tagsiber oder
Benadryl® und Atarax®, die aufgrund ihrer beruhigenden Wirkung eher nachts eingesetzt
werden. Manche dieser Medikamente sind frei verkauflich, andere wiederum
verschreibungspflichtig. Diese Medikamente verhindern Rétungen, Schwellungen und
Juckreiz. Bei den meisten Betroffenen wird der Juckreiz kurz vor dem Einschlafen
besonders intensiv, so dass beruhigend wirkende Antihistaminika hier besonders nitzen

konnen.

Juckreiz kann aber auch mit einfachen Hausmitteln gelindert werden. Legen Sie den
betroffenen Korperteil fir 15 Minuten in ein Haferflockenbad. Wenden Sie in einem
besonders juckenden Bereich kalte Umschlage an, um die Reizung und den Drang, zu

kratzen, zu lindern. Auch fettfeuchte Verbande kdnnen den Juckreiz einfach, sicher und
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wirksam lindern sowie Rétung, Brennen und Nassen von Hautlasionen reduzieren. Eine

genaue Anleitung zum Anlegen solcher Verbande erhalten Sie von Ihrem Arzt.

Es gibt noch weitere Medikamente, die Juckreiz lindern kénnen. Einige Optionen sind:

e Gabapentin (Neurontin®) ist ein krampflésendes Mittel, das Patienten verschrieben wird,
die zu Krampfanféllen neigen. Es kann Juckreiz effektiv lindern.

e Mirtazapine (Remeron®) ist ein Antidepressivum, das von Patienten, die aufgrund von
Juckreiz nicht schlafen kdnnen, vor dem Schlafengehen eingenommen werden kann.

e Aprepitant (Emend®) ist ein verschreibungspflichtiges Medikament, das zur Vermeidung
von chemotherapiebedingter Ubelkeit und Erbrechen eingesetzt wird und auch Juckreiz
nachweislich mindert.

e Die Phototherapie ist eine gute Behandlungsoption fir Patienten mit Mycosis fungoides,
besonders dann, wenn diese mit Juckreiz verbunden ist.

e Topische Steroide kdnnen helfen, wenn sie gemeinsam mit anderen
Behandlungsmethoden eingesetzt werden, sind in schweren Fallen aufgrund der
grol3flachig betroffenen Hautareale eher unpraktisch.

e Die wirksamsten frei verkauflichen Lotionen flr weniger schwere Félle sind solche, die
Pramoxin enthalten, ein Anasthetikum, das die Ubertragung des von den Hautnerven
ausgehenden juckenden Geflihls bremst, oder auch Menthol, dessen kiihlende
Eigenschaften den Juckreiz ausschalten kénnen. Seien Sie mit Schmerzmitteln

vorsichtig, da diese Juckanfalle verstarken kénnen.

Alternative Methoden wie Akupunktur oder Biofeedback kdnnen bei Juckreiz ebenfalls fur

eine gewisse Linderung sorgen.

Risse

Ein Riss bzw. eine Fissur ist eine gerade verlaufende Offnung in der Haut, die oft bis in die
zweite Hautschicht hineinreicht und so erhebliche Schmerzen und Probleme verursacht.
Risse treten in erster Linie an den Hand- und Fingerflachen auf. Solche Risse kdnnen die
Feinmotorik erschweren und Dinge wie anziehen, schreiben, kochen oder essen sehr
unangenehm machen. Risse kdnnen sich jederzeit und bei jedem entwickeln, insbesondere
im Winter und besonders bei Personen mit dicker, schuppender Haut an den Handen — eben

aufgrund einer Erkrankung wie dem kutanen Lymphom.
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Die meisten Arzte gehen davon aus, dass dies bei Patienten mit schuppender Haut daher
kommt, dass sich ein kleiner Riss in der Haut aufgrund von Bakterien entziindet und der
Riss dadurch breiter und schmerzhafter wird. Im Winter geschieht dies 6fter als im Sommer,

denn die feuchten Bedingungen im Sommer verhindern die Rissbildung.

Sie kdnnen entsprechende MalRnahmen treffen, um Risse zu vermeiden, indem Sie Hande
und Fuf3e mit dicker, schuppender Haut im Laufe des Tages immer wieder mit parfimfreien
Cremes oder einer dicken Schicht Vaseline pflegen. Dies kann sogar so aussehen, dass Sie
auf Handflachen und FuRsohlen vor dem Schlafengehen eine dicke Schicht Creme oder
Vaseline auftragen und dann mit weil3en Baumwollhandschuhen bzw. Baumwollsocken

schlafen.

Falls sich Risse bilden, missen Sie diese mindestens zweimal am Tag mit Seife und
Wasser reinigen und eine antibiotische Salbe auftragen, damit sie schneller verheilen. Die
meisten Hautéarzte weisen ihre Patienten an, dreifach wirkende antibiotische Salben (wie
Neosporin®) zu vermeiden, da das darin enthaltene Neomycin als Allergen womdglich
Ausschlag verursachen kann. Entstehen weiter Risse, sollten Sie lhren Arzt nach einem

verschreibungspflichtigen topischen Antibiotikum fragen.

Hin und wieder kann es vorkommen, dass ein Riss so tief und breit ist, dass der Arzt den
Patienten anweist, ihn mit Sekundenkleber zu schlieRen. Reinigen Sie in diesem Fall den
Riss mit Seife und Wasser und geben Sie einen winzigen Tropfen Sekundenkleber in den
Riss und driicken Sie die umgebende Haut 60 bis 90 Sekunden lang zusammen, um den
Riss zu schlie3en. Der Kleber trocknet sehr schnell. Allerdings missen Sie darauf achten,

sich nicht die Finger zusammenzukleben.

Eine weitere Moglichkeit ist, ein Produkt wie New Skin®, eine antibiotische Losung mit
einem leichten Klebstoff, zu verwenden, der eine Schutzschicht Uber die Risse legt und ein
Gemisch aus Chemikalien enthélt, das eine Polymerschicht bildet, die sich mit der Haut
verbindet. So werden Schmutz und Keime aus der Wunde ferngehalten, und die Wunde

bleibt feucht. Achten Sie auf Produkte mit Namen wie ,Flussigpflaster” oder ahnliches.

Infektion

Hautinfektionen sind bei Patienten mit kutanem Lymphom nicht ungewéhnlich. Manche
Patienten mit verstarkter Hautbeteiligung stellen fest, dass ihre Haut mit einem Bakterium

namens Staphylokokkus aureus befallen ist. Zwar kommen manche Formen von
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Staphylokokken ganz natirlich auf der Haut vor, diese Version ist jedoch die Bakterienform,
die bei Patienten mit kutanem Lymphom am haufigsten zu Infektionen fuihrt. Wenn es zur

Infektion kommt, dann meist in den Hautlasionen des kutanen Lymphoms. Eine Infektion ist
bei Patienten mit kutanem Lymphom die Hauptsorge, denn unbehandelt kénnen ihre Folgen

lebensbedrohlich sein.

Daher missen Sie die Anzeichen einer Infektion unbedingt kennen und auf diese achten
und wissen, wann Sie sich an lhren Arzt wenden sollten. Zu den Anzeichen einer

Hautinfektion gehdren:

ein roter Bereich auf der Haut, der schmerzt, geschwollen ist und schuppt oder nasst;

schmerzempfindliche und gerdtete Haut um eine Hautlasion herum;

eine Hautlasion, die zwar nicht juckt, aber weh tut;

Lasionen, die eine dinne, gelbliche Schicht bilden.

Sie sollten sich umgehend an lhren Arzt wenden, wenn Folgendes eintritt (diese Anzeichen

kénnten auf eine beginnende Cellulitis oder Blutinfektion hindeuten):

e Sie entwickeln neben plotzlicher Mudigkeit und Schwéche Fieber und Schuttelfrost;
o alle Ihre Hautlasionen werden plétzlich empfindlich und rot, besonders wenn sie von
roten Streifen durchzogen sind, die sich von den L&sionen in Richtung Rumpf

(Achselhohlen oder Leiste) ausbreiten.

Baden und duschen

Baden oder duschen Sie mit lauwarmem — nicht hei3em — Wasser, da heil3es Wasser die
natirlichen Ole aus der Haut lost, die sie geschmeidig halten. AnschlieRend kann es sein,
dass die Haut trockener ist als zuvor. Heif3es Wasser sorgt zudem fir eine verstarkte
Durchblutung der Haut, wodurch sich der Juckreiz nach dem Duschen oder Baden
intensivieren kann. Extrem heiRes Wasser kann den Juckreiz voriibergehend lindern, wird
aber nicht empfohlen, da es den Zustand der Haut verschlimmern und den Juckreiz

langfristig verstarken kann.

Duschen oder baden Sie méglichst kurz, nicht mehr als 15 Minuten. Eincremen sollten Sie
sich nach dem Baden, wenn die Haut noch feucht ist. Durch das Auftragen von
Feuchtigkeitscreme (oder topischen Medikamenten in einer Pflegecreme) auf feuchter Haut

wird die Feuchtigkeit in den au3eren Hautschichten versiegelt.
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Sie konnen Juckreiz und Hautinfektionen mithilfe von ,Bleichbadern® lindern, durch die lhr
Bad sozusagen zu einem Schwimmbecken wird. Bei einem Bleichbad legen Sie sich dreimal
in der Woche fir 15 Minuten in eine zu % mit warmem Wasser gefiilite Badewanne mit 60 ml
Haushaltsbleiche (parfimfrei, 6 bis 8 % Natriumhypochlorit). Bleichbéader kénnen nicht nur

das Infektionsrisiko senken, sondern wirken auch entztindungshemmend.

Seife

Was Seife angeht, so ist weniger mehr. Wenn Sie nicht ohne Seife auskommen, so
verwenden Sie eine riickfettende Seife mit Olzusatz. Vermeiden Sie stark duftende Seifen,
denn wenn einem Produkt ein Duftstoff zugesetzt wird, muss er zunachst in Alkohol
aufgeldst werden, und Alkohol trocknet die Haut aus. Duftstoffe bzw. Parfums kénnen die
Haut auRerdem reizen und Allergene enthalten. Wahlen Sie Seife und Feuchtigkeitscremes,
die ohne Duftstoffe auskommen. Vermeiden Sie antibakterielle oder Deodorant-Seifen, da

diese die Haut zu sehr austrocknen kdnnen.

Waschmittel

Auch Waschmittel kbnnen die Haut reizen. Verwenden Sie auf jeden Fall ein parfimfreies
Waschmittel. Auch Weichspller enthalten oft Duftstoffe — achten Sie also darauf, dass lhrer
parfumfrei ist. Weichspulerblatter im Waschetrockner werden von Patienten mit
empfindlicher Haut oft besonders schlecht vertragen, da die darin enthaltenen Duftstoffe sich
direkt wie eine Schicht auf die Kleidung legen, die wiederum direkt auf der Haut aufliegt und

diese reizen kann.

Sonnenschutz

Zu viel Sonne schadet der Haut. Benutzen Sie Sonnencreme, tragen Sie einen Hut mit
breiter Krempe und womdglich auch das ganze Jahr tiber lange Armel und lange Hosen.
Wenn Sie im Rahmen lhrer Behandlung Lichttherapie erhalten, werden Sie von lhrem Arzt
womoglich angewiesen, eine Sonnenbrille mit UV-Schutz zu tragen. Bei manchen Patienten
mit kutanem Lymphom kénnen kirzere Aufenthalte (15—-20) an der Sonne der Haut jedoch
guttun. Besprechen Sie mit Ihnrem medizinischen Team, welches Protokoll fir Sie am besten

geeignet ist.

Sonstige Tipps

Beachten Sie fir eine moglichst problemfreie Haut auch folgende Tipps:
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Tragen Sie lose, bequeme Kleidung, die ,atmungsaktiv® ist, am besten aus Baumwolle.
Vermeiden Sie raue, kratzige Materialien wie Wolle. Vermeiden Sie eng anliegende
Kleidung.

Schrubben oder rubbeln Sie nicht an der Haut.

Halten Sie Ihre Fingernagel moglichst kurz, um Infektionen und Hautverletzungen zu
vermeiden.

Achten Sie darauf, dass Ihnen nicht zu heifd wird. Schwitzen verschlimmert den
Juckreiz.

Versuchen Sie, Stress zu vermeiden, da dieser Schibe des kutanen Lymphoms

verursachen und den Juckreiz verstarken kann.
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Kapitel 14 — Sexualitat

Intimitat

Mit jemandem intim zu werden, kann beim kutanen Lymphom schwierig sein — einfach aus
dem Grund, weil Plagues, Lasionen und Ausschlag so unangenehm werden kénnen, dass
Sie lieber nicht bertihrt werden méchten. Manchen Patienten mit kutanem Lymphom triiben
die Veranderungen an ihnrem Aussehen das Selbstbewusstsein, und es ist ihnen peinlich, mit
jemandem intim zu werden, oder sie haben gar kein Interesse daran. Durch manche
Symptome wird die Haut so empfindlich, dass Berthrungen sehr unangenehm wéaren. Von
Juckreiz und Brennen bis hin zum Eincremen mit Salbe nach einer Dusche — die mit dieser

Krankheit einhergehenden Umstéande kdnnen der Intimitat auf jeden Fall im Wege stehen.

Paare lernen, damit zurechtzukommen. Manchmal ist Ihnen einfach nicht nach Sex, und Ihr
Partner bringt dafir hoffentlich Verstandnis auf. Auch wenn Sie gerade keinen Schub
erleiden, méchten Sie sexuell vielleicht nicht so aktiv sein wie sonst. Einige jingere

Patienten bekommen trotz ihrer Krankheit Kinder.

Ebenso wie Sie ein verstandnisvolles und unterstiitzendes Umfeld brauchen, um durch die
Hohen und Tiefen dieser Krankheit zu kommen, brauchen Sie einen Partner, dessen Liebe

und Verstandnis Uber korperliche Intimitat hinausgeht.

SWenn man eine Krankheit hat, jede Art schlimmer Krankheit, braucht man einen
Partner, der viel, viel Verstandnis aufbringen kann. Fir den Partner ist es sehr
frustrierend, nicht zu wissen, wie man daflir sorgen kann, dass es dem geliebten

Menschen besser geht.”
Patient

Eine gute Kommunikation ist im gesamten Krankheitsverlauf ungemein wichtig. Sagen Sie
lhrem Partner, wann Sie bertihrt werden mochten und wann nicht, und erklaren Sie, dass
Sie ihn bzw. sie damit nicht zurlickweisen, sondern der Zustand |lhrer Haut dafiir

verantwortlich ist.

~Man muss seinem Partner oder seiner Partnerin sagen: ,Ich liebe dich von ganzem

Herzen, aber ich kann nicht erkléren, was ich gerade durchmache®. Ich bin sicher,

der Partner oder die Partnerin versteht das und weifl3, dass er oder sie geliebt wird.”
Patient

Eine chronische Krankheit kann eine ewige Achterbahnfahrt sein, die die Liebe noch tiefer

werden lasst.

51



Fruchtbarkeit

Kutane Lymphome sind meist chronische Erkrankungen. Bei chronischen Erkrankungen
erfolgt die Therapie oft Uber viele Monate und Jahre hinweg. Arzte wie auch Patienten
winschen sich eine sanfte, sichere, gut vertragliche und wirksame Therapie, die das
Lymphom Uber lange Zeit behandelt und kontrolliert. Bei der Erforschung neuer Therapien
beriicksichtigen Arzte sowohl die Dauer des Ansprechens (wie lange die Therapie wirkt) als
auch die Anzahl der Patienten, bei denen eine Besserung eintritt, um die Wirksamkeit einer

neuen Therapie zu beurteilen.

Wenn es um Familienplanung geht, kdnnen sogar sanfte Therapien zu einem Problem
werden, wenn sie Uber lange Zeit angewendet werden. Da viele Therapien nur wirken,
wahrend sie verabreicht werden, missen bei der Therapiewahl oft die Aspekte der
Familienplanung berticksichtigt werden. Dazu gehéren die Themen Fruchtbarkeit (die
Fahigkeit oder Moglichkeit, schwanger zu werden oder jemanden zu schwangern),
Empféangnis (der tatsachliche Prozess des Schwangerwerdens oder Schwangerns),
Schwangerschaft und Stillen nach der Schwangerschaft. Dies sind Themen, die es zu
berticksichtigen gilt, wenn ein Patient oder eine Patientin und dessen bzw. deren Partner

bzw. Partnerin bald oder sogar in der fernen Zukunft eine Familie griinden wollen.

Die meisten Therapien wurden nicht an schwangeren Frauen erprobt. Viel von dem, was wir
wissen, stammt aus Tierstudien, dem Wissen um die Wirkmechanismen von Medikamenten
oder einigen wenigen Fallen, in denen Patientinnen unter einer solchen Therapie schwanger
wurden. Da die verfligbaren Daten begrenzt sind und der Therapiebedarf eines jeden
Patienten einzigartig ist, betrachten Sie dies bitte als allgemeine Informationen fiir einen
Gesprachsansatz mit Inrem behandelnden Arzt und nicht als spezifische Empfehlung fiir

Ihre medizinische Versorgung.
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Glossar

Aggressive Lymphome
Lymphome, die schnell wachsen und in der Regel sofort behandelt werden missen; auch
als hochgradige Lymphome bekannt.

Alemtuzumab (oder Campath®)

Ein monoklonaler Antikorper, der auf CD52, ein Antigen (oder Marker) gerichtet ist, der auf
B- und T-Lymphozyten vorkommt. Dieses Medikament wird in der Behandlung des
fortgeschrittenen CTCL eingesetzt.

Allogene (Stammzellen-)Transplantation
Ein Verfahren, bei dem der Patient Knochenmark oder Stammzellen erhéalt, die von einer
anderen Person gespendet worden sind.

Antiemetikum
Ein Medikament, das Ubelkeit und Erbrechen lindert.

Antigen

Zur ldentifikation dienende Eiweil3stoffe an der Oberflache von Zellen. Das Immunsystem
bestimmt anhand von Antigenen, ob bestimmte Zellen ein notwendiger Bestandteil des
Kdrpers sind oder zerstort werden missen.

Antikorper

Ein komplexer Eiweil3stoff, der aus B-Lymphozyten besteht und mit Antigenen auf Giftstoffe,
Bakterien und einige Krebszellen reagiert und diese entweder abtdtet oder sie zur
Entfernung markiert.

Autologe (Stammzellen-)Transplantation
Eine Art Knochenmark- oder Stammzellentransplantation, bei der ein Patient seine eigenen
Stammzellen erhalt.

BCNU
Ein chemotherapeutischer Wirkstoff, der beim CTCL topisch angewendet wird. (Wird auch
als Carmustin bezeichnet.)

Bexaroten (oder Targretin®)
Medikamente in Kapsel- und Gelform, die sich in der Behandlung von CTCL als wirksam
erwiesen haben.

Biologika-Therapie
Eine Behandlung, die das Immunsystem verwendet oder stimuliert, um eine Reaktion auf
eine Infektion oder Krankheit zu richten.

Biomarker
Eine Verbindung (in der Regel ein Eiweil3stoff), mit dem bestimmt werden kann, ob eine
Krankheit vorliegt.

Biopsie
Entnahme von Gewebe zur Untersuchung unter dem Mikroskop fur diagnostische Zwecke.
Bosartig

Dazu neigend, sich zu verschlimmern und lebensbedrohlich zu werden, sofern nicht richtig
behandelt wird.
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Campath® — siehe Alemtuzumab.

Carmustin
Ein chemotherapeutischer Wirkstoff, der beim CTCL topisch angewendet wird (wird auch als
BCNU bezeichnet).

Chemotherapie
Eine medikamentdse Behandlung, mit der das Wachstum schnell wuchernder Krebszellen —
darunter Lymphomzellen — gestoppt wird.

Chemotherapieregime
Kombinationen von Krebsmedikamenten, die einem strengen Plan gemaR in einer
bestimmten Dosis und bestimmten Abfolge verabreicht werden.

Chemotherapiezyklus
Mit diesem Begriff wird der Prozess beschrieben, mit dem die Chemotherapie verabreicht
wird, gefolgt von einer Pause, in der sich der Koérper erholen soll.

CT oder CAT (Computer(axial)tomographie)
Diese Bildgebungsmethode liefert eine Reihe detaillierter Bilder vom Kérperinneren. Dazu
wird ein mit einem Computer verbundenes Rontgengerat verwendet.

Dermatologe
Hautarzt; ein Arzt, der sich auf die Diagnose und Behandlung von Hautkrankheiten
spezialisiert hat.

Elektronenstrahltherapie

Eine Art der Strahlentherapie, bei der nur oberflachliche Anteile der Haut behandelt werden.
Sie ist hochwirksam darin, alle Arten von CTCL-L&sionen von der Haut zu entfernen. Mit ihr
kénnen Teile der Haut oder die gesamte Hautoberfliche behandelt werden. Wird sie zur
Behandlung der gesamten Haut eingesetzt, wird sie auch als totale Haut-
Elektronenstrahltherapie (TSEB) bezeichnet.

Gezielte Therapie
Eine Therapie, die auf spezifische Gene oder EiweilRe (Ziele) gerichtet ist, die einmalig oder
abnorm in einer Krebszelle genetisch umgesetzt werden.

Grad
Eine Methode zur Klassifizierung eines Tumors aufgrund dessen, wie aggressiv er wachst.

Hamatologe
Ein Arzt, der sich auf die Behandlung von Krankheiten des Blutes und der blutbildenden
Gewebe spezialisiert hat.

Histologie
Die Untersuchung von Gewebeeigenschaften, die zur Identifikation einer bestimmten
Tumorform fihren kann.

Immunologische Tests
Bluttests, mit denen das Vorhandensein diagnostischer Eiweil3stoffe oder Antigene auf
einem Tumor festgestellt wird.

Immunsystem

Die Abwehrmechanismen des Korpers, die an der Bekdmpfung von Infektionen und dem
Erkennen von Fremdgewebe beteiligt sind. Alle CTCL und Lymphome sind Erkrankungen
des Immunsystems.
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Immuntherapie
Siehe Biologika-Therapie.

Impfung

Eine Substanz oder Substanzgruppe, die das Immunsystem zu einer Immunantwort anregt.
Eine Impfung kann dem Korper dabei helfen, Krebszellen zu erkennen und zu zerstéren. Bei
Lymphomimpfungen werden oft Krebsantigene mit einer Substanz kombiniert, die die
natlrlichen Abwehrkréfte des Patienten gegen die Krankheit anregt. Diese Impfstoffe
werden fUr jeden Patienten mithilfe einer den Lymphknoten entnommenen Tumorprobe
individuell hergestellt.

Indolentes Lymphom
Ein langsam wachsendes Lymphom, das mit wenigen Symptomen einhergeht. Wird auch als
niedriggradiges Lymphom bezeichnet.

Interferon (oder Intro® oder Roferon®)
Eine systemische Therapie, die sich in der Behandlung des CTCL als auf3erst wirksam
erwiesen hat.

Interferone

Naturlich im Kérper vorkommende Verbindungen, die das Immunsystem bei Infektionen und
Entziindungen stimulieren. Synthetische Formen werden verwendet, um Infektionen,
Autoimmunerkrankungen und Krebs zu behandeln.

Intron®A — siehe Interferon.

Klinische Studie

Eine Forschungsstudie, bei der eine neue Therapie Patienten verabreicht wird, um zu
bestimmen, ob diese sicher und wirksamer oder weniger toxisch ist als die gegenwartigen
Therapien. Klinische Studien sind ein wichtiger Teil der Bemiihungen, eine Krankheit besser
zu verstehen, und sind fir die Zulassung neuer Therapien flr Zulassungsbehdrden
mafgeblich.

Knochenmark

Schwammiges Material im Inneren der Knochen, welches Stammzellen enthalt, die sich zu

drei Arten von Zellen weiterentwickeln kdnnen: Rote Blutkdrperchen, welche den Korper mit
Sauerstoff versorgen und Kohlenstoffdioxid abtransportieren, weil3e Blutkérperchen, welche
den Korper vor Infektionen schiitzen, und Blutplattchen, die die Blutgerinnung erméglichen.

Kombinationschemotherapie
Mehrere Medikamente, die gemeinsam verabreicht werden, um die Ansprechrate bei
bestimmten Tumoren zu erhéhen.

Krankheitsprogression
Mit diesem Begriff wird das Fortschreiten der Erkrankung trotz Behandlung beschrieben
(wird auch Therapieversagen genannt).

Krebs

Ein abnormes Zellwachstum, das sich durch die nattrlichen Abwehrmechanismen des
Korpers nicht kontrollieren lasst. Krebszellen kénnen weiterwachsen und letztendlich
Tumore bilden.

Laktat-Dehydrogenase (LDH)
Ein im Blut gemessenes Enzym, das als Biomarker zur Bestimmung des Ausmal3es bzw.
der Ausbreitung von Krebs verwendet wird.
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Lokalisierte Erkrankung
Ein Krebs, der nur in einem begrenzten Korperbereich vorhanden ist — zum Beispiel dem
Hals oder den Achselhohlen.

Lymphatisches System
Die Kandale, Gewebe und Organe, die Lymphozyten speichern und transportieren, welche
Infektionen und andere Krankheiten abwehren.

Lymphe
Die wassrige Flussigkeit im Lymphsystem, die weil3e Blutkorperchen enthalt (Lymphozyten).

Lymphknoten

Kleine, bohnenférmige Drisen in den GefaRen des lymphatischen Systems. Im Kérper
befinden sich tausende solcher Drisen. Sie sind vor allem im Hals, unter den Armen, in der
Brust, im Bauch und in den Leisten gehauft angeordnet. Lymphknoten filtern die Lymphe
und fangen und zerstoéren potenziell schadliche Bakterien und Viren.

Lymphom

Ein Krebs der Lymphozyten, der die Lymphknoten, Organe und Gewebe des lymphatischen
Systems (Immunsystem) betrifft und generell in das Hodgkin- oder Non-Hodgkin-Lymphom
unterteilt wird.

Lymphozyt
Eine Art weilRes Blutkérperchen. Die mit der Lymphe transportierten Lymphozyten stellen
Teil des Immunsystems dar und wehren Infektionen ab.

Matrex® — siehe Methotrexat.

Mechlorethamin
Ein Medikament zur Behandlung des CTCL. Wird auch als topischer Stickstoff-Senf
bezeichnet.

Medizinischer Onkologe
Ein Arzt, der sich auf den Einsatz von Chemotherapien, Hormontherapien und viele andere
Arten von Biologika-Therapien zur Behandlung von Krebs spezialisiert hat.

Methotrexat (oder Matrex®)
Eine Chemotherapie, die zur Behandlung mancher Krebsformen eingesetzt wird.

Monoklonale Antikérper

Antikorper, die spezifisch gegen ein bestimmtes Antigen eingesetzt werden. Es ist moglich,
grol3e Mengen eines Antikorpers herzustellen, der auf ein einziges Ziel (oder Antigen) an der
Zelloberflache gerichtet werden kann. Monoklonale Antikdrper werden zur Klassifizierung
von Lymphomen eingesetzt, indem sie Eiweil3stoffe an der Oberflache von Lymphozyten
identifizieren.

MRT (Magnetresonanztomographie)

Bei einer MRT werden mit Magneten und hochfrequenten Wellen Bilder des Kérperinneren
erzeugt. MRTs liefern Informationen zu Geweben und Organen, die mit anderen
Bildgebungsverfahren nicht méglich sind.

Madigkeit

Eingeschrankte Leistungsfahigkeit, die haufig mit Lustlosigkeit, Schlafrigkeit oder Reizbarkeit
verbunden ist.
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Mukositis
Eine Entziindung der Schleimhaut von Geweben und Organen. Im Mund &uf3ert sie sich als
wunde Stellen oder Entziindungen.

Mustargen
Ein Medikament zur Behandlung des CTCL. Wird auch als Mechlorethamin bezeichnet.

Niedriggradiges Lymphom — siehe indolentes Lymphom.

Non-Hodgkin-Lymphom (NHL)

Eine Gruppe mehrerer eng miteinander verwandter Krebsformen, die im lymphatischen
System entstehen. Obgleich die verschiedenen Arten von NHL einiges gemeinsam haben,
unterscheiden sie sich hinsichtlich des Aussehens der Krebszelle unter dem Mikroskop, der
Art und Weise des Zellwachstums sowie der Art und Weise, wie der Tumor sich auf den
Kdrper auswirkt. CTCLs sind eine Art von NHL.

Onkologe

Ein Arzt, der auf die Behandlung von Krebs spezialisiert ist. Manche sind auf
Chemotherapien spezialisiert (medizinischer Onkologe), andere auf Strahlentherapie
(Strahlenonkologe) oder Operationen (chirurgischer Onkologe).

Ontak®
Ein Medikament, das zur Behandlung des CTCL eingesetzt wird.

Pathologe

Ein Arzt, der sich darauf spezialisiert hat, Krankheiten mittels mikroskopischer Bewertung
von Kdrpergeweben und -organen (Biopsie) zu studieren. Ein Gewebe, das vermutlich
krebsartig ist, muss zundchst von einem Pathologen untersucht werden, um die Diagnose zu
bestatigen.

Pentostatin
Ein Medikament, das zur Behandlung des CTCL eingesetzt wird.

PUVA
Kombinationstherapie aus UVA-Licht und Psoralen, einem Medikament, das die
Lichtempfindlichkeit erhoht.

Réntgenstrahlung
Strahlung, die in geringen Dosen eingesetzt wird, um Bilder vom Kérperinneren zu
erzeugen, und in hohen Dosen, um Krebs zu behandeln.

Stadium

Das Ausmal’ der Krebserkrankung zum Zeitpunkt der Diagnose. Dabei wird unterschieden,
ob der Krebs auf seinen Ursprungsort begrenzt ist oder sich auf benachbarte Regionen oder
entfernte Korperteile ausgebreitet hat.

Stickstoff-Senf
Ein Medikament zur Behandlung des CTCL. Wird auch als Mechlorethamin bezeichnet.

Systemische Chemotherapie

Eine Chemotherapie mit Einzelwirkstoffen wird neben einer Kombinationstherapie fur
gewohnlich fir die fortgeschrittenen Stadien (Stadium 11l und 1V) reserviert, die auf andere
Therapieformen nicht ansprechen und oral oder intravends verabreicht werden.

Targretin® — siehe Bexaroten.
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Thrombozytopenie
Ein Fehlen von Blutplattchen im Blut, wodurch die Gerinnungsfahigkeit des Blutes
eingeschrankt ist.

Thymusdrise
Eine hinter dem Sternum (Brustbein) liegende Druse, die die Nachbildung und Entwicklung
von Lymphozyten anregt. T-Lymphozyten werden im Thymus verarbeitet.

Topisch
Ein Medikament oder eine Behandlung, die auf die Haut aufgetragen wird.

Topische Steroide

Hochwirksame topische Steroide wirken nachweislich beim CTCL und sorgen dafir, dass
Lasionen im Frihstadium der Krankheit (Stadium I-A und I-B) abheilen. Topische Steroide
sind leicht aufzutragen und — im Gegensatz zu anderen hautgerichteten Therapien beim
CTCL — nicht mit allzu vielen Komplikationen verbunden.

Toxizitaten
Die ungewollten Nebenwirkungen von Krebstherapien, wie eine Verschlechterung des
Blutbildes, Ubelkeit und Erbrechen und Haarverlust.

TSEB (Totale Haut-Elektronenstrahltherapie)

Eine Art der Strahlentherapie, bei der nur oberflachliche Anteile der Haut behandelt werden.
Sie ist hochwirksam darin, alle Arten von CTCL-Lasionen von der Haut zu entfernen. Wird
auch als Elektronenstrahltherapie bezeichnet.

Tumor

Eine abnorme Anhaufung oder Anschwellung von Gewebe. Tumore kénnen Uberall im
Kdrper auftreten. Ein Tumor kann gutartig (nicht lebensbedrohlich) oder bdsartig (sich
verschlimmernd und, sofern er nicht erfolgreich behandelt wird, lebensbedrohlich) sein.

UVB, Breitband
Eine Art der Phototherapie, bei der ultraviolettes Licht mit allen UVB-Wellenlangen zum
Einsatz kommt.

UVB, Schmalband

Eine Art der Phototherapie, bei der ultraviolettes Licht in einem schmalen Bereich von UVB-
Wellenlangen zum Einsatz kommt. Diese Therapie wird beim CTCL im Fleckenstadium
sowie bei anderen Hauterkrankungen erfolgreich eingesetzt.
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