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Teilnahme an klinischen Studien

Klinische Studien sind sehr wichtig, um wirksame
Medikamente, Behandlungsstrategien und op-
timale Dosierungen fiir Lymphompatienten zu
finden. Sprechen Sie mit lhrem Arzt wegen einer
fur Sie geeigneten Studie, wenn Sie an einer Teil-
nahme Interesse haben. Weitere Informationen
erhalten Sie auf der Website der Cutaneous Lym-
phoma Foundation unter www.clfoundation. org.

Sind ergdanzende und alternative Therapien
wirksam?

Erganzende und alternative Medikamente sind
keine Standardtherapien. Sie helfen manchen
Patienten moglicherweise im Umgang mit dem
Krebs und seiner Behandlung, sollten aber kei-
nesfalls anstelle von Standard-Behandlungs-
methoden eingesetzt werden. Bis jetzt wurde
keine wirksame Alternativtherapie gegen Lym-
phome gefunden. Erganzende Therapien, wie
Meditation, Yoga, Akupunktur, Bewegung, Er-
ndhrung und Entspannungstechniken haben
sich hilfreich zum Bekdampfen einiger Neben-
wirkungen der Behandlung erwiesen. In jedem
Fall sollten Patienten eventuelle erganzende
Therapien mit ihrem Behandlungsteam bespre-
chen. Therapien, deren Wirksamkeit noch nicht
belegt ist, wie Krdauterbehandlungen, konnen
Standard-Behandlungsmethoden fiir Lymphome
beeintrachtigen oder schwerwiegende Neben-
wirkungen verursachen.

Vorbereitung auf Nachbehandlungen

Patienten sollten sowohl wdhrend als auch nach
Abschluss der Behandlung proaktiv mitarbeiten,
indem sie eine Kopie ihrer Patientendaten fiih-
ren, Fragen stellen, neu aufgetretene Symptome
kommunizieren, sich ausreichend bewegen und
ausgewogen erndhren. Raucher sollten unbe-
dingt in Erwdgung ziehen, mit dem Rauchen auf-
zuhoren. Die Haufigkeit von Kontrollterminen fiir
Patienten mit primar kutanen anaplastisch gross-
zelligen Lymphomen hdngt vom Stadium der
Krankheit und der Behandlung ab. Wahrend sie
bei Beginn der Behandlung meist alle paar Wo-
chen erforderlich sind, kdnnen spdter Kontrollen
im Abstand von sechs Monaten ausreichend sein.

Kontrolluntersuchungen umfassen in der Regel
eine drztliche Untersuchung, Bluttests und bild-
gebende Verfahren, wie CT- oder PET-Scans.
Neben dem Feststellen von Ruckfallen helfen
Kontrolluntersuchungen dabei, ungewdhnliche
Nebenwirkungen der Behandlung zu identifizie-
ren und zu beheben.
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Was ist ein primar kutanes anaplastisch
grosszelliges Lymphom?

Primar kutane T-Zell-Lymphome (PCTCL) gehd-
ren zu einer Gruppe seltener Non-Hodgkin-Lym-
phome, die ihren Ursprung in den T-Zell-Lympho-
zyten haben. Die primdr kutanen anaplastisch
grosszelligen Lymphome sind Teil dieser Grup-
pe. Anaplastisch grosszellige Lymphome (ALCL)
machen nur ungeféhr 3% der Lymphome bei Er-
wachsenen und zwischen 10% und 30% der Lym-
phome bei Kindern aus. Die Krankheit wird durch
die Grosse und Form der Zellen unter dem Mi-
kroskop und der uniformen Expression des spe-
zifischen Markers CD30 auf den Lymphomzellen
charakterisiert. Es gibt zwei Typen von anaplas-
tisch grosszelligen Lymphomen: Dies sind ein-
mal die systemischen Lymphome, die Haut und/
oder Lymphknoten und andere inneren Organe
befallen. Daneben gibt es noch die primar kuta-
nen Lymphome, die nur auf der Haut auftreten. In
seltenen Fallen treten primar kutane ALCL neben
der Haut auch in inneren Organen auf.

Das primar kutane anaplastisch grosszellige Lym-
phom ist ein indolentes, also langsam wachsen-
des Lymphom. Es ist mit der selten auftretenden
lymphomatoiden Papulose (LyP) assoziiert, die
zwar als Lymphom eingestuft wird, aber ohne Be-
handlung wieder verschwindet. Die Lymphoma-
toide Papulose kann sich zu kutanen anaplastisch
grosszelligen Lymphomen oder anderen Typen
von Lymphomen weiterentwickeln. Es sind kei-
ne Risikofaktoren fiir primar kutane anaplastisch
grosszellige Lymphome bekannt. Obwohl Men-
schen jeden Alters, auch Kinder, daran erkranken
kénnen, betrifft es (iberwiegend Menschen von
45 bis 60 Jahren und Manner ofter als Frauen.

Zu den Charakteristika von primar kutanen ana-
plastisch grosszelligen Lymphomen gehdren ein-
zelne oder Ansammlungen von rétlichen Knot-
chen oder grosseren Tumoren. Sie gehen nicht
von selbst weg und neigen dazu, zu ulzerieren
und zu jucken. Die Lasionen kdnnen (berall auf
dem Korper auftreten, wachsen oft sehr langsam
und bleiben lange unentdeckt.
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Diagnose und Staging von primar kutanen
anaplastisch grosszelligen Lymphomen

Zur Unterscheidung eines primar kutanen ana-
plastisch grosszelligen Lymphoms von einem
systemischen anaplastisch grosszelligen Lym-
phom muss zundchst eine Biopsie gewonnen
werden, d.h. eine kleine Gewebeprobe aus der
Hautlasion entnommen werden. Im Anschluss
folgen mehrere diagnostische Tests wie Bluttests,
ein CT (Computertomographie), eine MRI (Kern-
spintomographie) und/oder eine PET (Positro-
nen-Emissions-Tomographie). Die Gewebeprobe
wird dann von einem Pathologen (einem Medizi-
ner, der Gewebe und Zellen auf Krankheiten hin
prift) unter dem Mikroskop untersucht, um eine
Diagnose zu erhalten. Da sich die pathologische
Diagnose eines kutanen anaplastisch grosszelli-
gen Lymphoms manchmal schwierig gestaltet,
muss der Bericht des Pathologen moglicherweise
von einem Dermatopathologen oder Hamato-
pathologen (einem Pathologen, der auf die Dia-
gnose von Lymphomen spezialisiert ist) geprdift
werden.

Wenn beispielsweise die bildgebenden Verfahren
ergeben haben, dass auch Lymphknoten oder
andere Organe betroffen sind, wird zusatzlich zu
diesen diagnostischen Tests eine Knochenmarks-
biopsie angefertigt, um das Ausmass oder Sta-
dium der Krankheit zu bestimmen. Hierfiir wird
weiches Gewebe aus dem Knochen entnommen.

Die vier Stadien der kutanen anaplastisch
grosszelligen Lymphome sind:

e Stadium 1

Der Krebs tritt nur an einer Stelle oder einem
Bereich der Haut auf. Die Lymphknoten sind
nicht vergrossert.

e Stadium 2

Eine der nachfolgenden Bedingungen trifft zu:
Die Haut weist trockene, rote und schuppige
Stellen auf, aber keine Tumoren. Einige Lymph-
knoten sind mdglicherweise vergrossert, sie
enthalten aber keine Krebszellen. Es gibt Tu-
more auf der Haut, die Lymphknoten sind nor-
mal oder vergrossert, sie enthalten aber keine
Krebszellen.

e Stadium 3

Fast die ganze Haut ist mit trockenen, roten und
schuppigen Lasionen bedeckt. Die Lymphkno-
ten sind normal oder vergrdssert, sie enthalten
aber keine Krebszellen.

e Stadium 4

Es werden Krebszellen in der Haut und den
Lymphknoten nachgewiesen bzw. der Krebs
hat sich auf andere Organe, wie Leber oder
Lunge, ausgebreitet.

Behandlung von primar kutanen
anaplastisch grosszelligen Lymphomen

Wahrend sich die Krankheit bei den meisten Men-
schen ihr Leben lang auf die Haut beschrankt,
wandern primar kutane anaplastisch grosszellige
Lymphome bei fuinf bis 15 Prozent der Patienten
in die Lymphknoten oder andere Bereiche aus-
ser der Haut. In diesen Fallen wird der Krebs mit
aggressiveren Behandlungsmethoden, wie der
Kombination aus Chemotherapie und auch Be-
strahlung, behandelt.

In seltenen Fallen werden aggressive Behand-
lungsmethoden, wie eine Knochenmarktrans-
plantation, in Betracht gezogen.

Es gibt sowohl fiir einzelne als auch gruppiert
auftretende Lasionen viele Therapiemdglichkei-
ten. Fir die ortlich begrenzte Form der Krankheit,
also das Vorhandensein einzelner oder gruppier-
ter Lasionen, Knotchen oder gréssere Tumore an
einem Bereich des Korpers, ist Bestrahlung die
bevorzugte Methode. In manchen Fallen arbeitet
man auch mit der chirurgischen Entfernung oder
lokalen Behandlungsmethoden wie Bexaroten
(Tagretin) oder Mechlorethamin (Stickstoff-Lost).
Bei Patienten, bei denen die Krankheiten an meh-
reren Korperstellen auftritt, ist in der Regel eine
der folgenden systemischen Behandlungen indi-
ziert:

o Bexaroten-Kapseln (Targretin)
e Brentuximab Vedotin

e CVP-Chemotherapie (Cyclophosphamid,
Vincristin, Prednison)

o Niedrige Dosen von Methothrexat (Trexall)

e PUVA (Psoralen und UVA-Licht),
eine photodynamische Therapie

e PDX (Pralatrexat)
e Romidepsin

e Vorinostat (Zolinza),
ein HistonDeacetylase-Inhibitor

Alle vorgenannten Therapien ermdglichen eine
erfolgreiche Behandlung der Krankheit, Rickfalle
sind aber haufig. Aus diesem Grund sind Nach-
kontrollen liber einen langen Zeitraum erforder-
lich.

Prognose

Wie andere Non-Hodgkin-Lymphome zahlt auch
das primdr kutane anaplastisch grosszellige Lym-
phom zu den chronischen Krankheiten. Bei Pati-
enten mit lokal auftretenden, einzelnen Lasionen
kann der Krebs aber manchmal geheilt werden.
Auch bei mehreren betroffenen Hautstellen ist
die Behandlung der primar kutanen ALCL in der
Regel nicht-aggressiv und die Prognose ausge-
zeichnet.
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