lymphome.ch
patientennetz schweiz

Primér kutanes B-Zell-Lymphom (PCBCL) gelb.indd 1

Behandlung von PCBCL

Primar kutane Follikelzentrum-Lymphome und
kutane Marginalzonen-Lymphome zdhlen zu den
langsam wachsenden oder indolenten Lympho-
men und koénnen, je nach Anzahl der Lasionen,
lokal mit Bestrahlung oder operativ behandelt
werden. Als Behandlungsmethode kommen
auch lokal angewandte steroidhaltige Salben
oder Chemotherapien in Frage. Manchmal ist
auch keine Behandlung erforderlich. Oft treten
diese langsam wachsenden Lymphome mehr-
fach auf, in der Regel nur auf der Haut. Bei bis
zu 50 % der Patienten mit einzelnen L&sionen,
die bestrahlt oder operativ entfernt werden, tre-
ten anschlieBend keine weiteren Lasionen auf.
Indolente PCBCLs entwickeln sich nur selten zu
aggressiveren Typen von Lymphomen.

Fir Krankheitstypen, die sich weiterentwickeln,
ausbreiten oder systemisch werden, was selten
geschieht, stehen mehrere Chemotherapien zur
Verfliigung. Dariiber hinaus kdnnen andere The-
rapien, wie der monoklonale Antikdrper Rituxan
(Rituximab), als Einzelpraparat oder in Verbin-
dung mit einer Chemotherapie, und Interferon
empfohlen werden.

Fir die aggressivere Form der PCBCL, das primar
kutane diffus gro3zellige B-Zell-Lymphom, leg-ty-
pe, gibt es keine Therapieempfehlung. Nachfol-
gende Therapien waren bisher erfolgreich:

Bestrahlung

» Bei einzelnen Tumoren ist Bestrahlung, wie
auch eine Kombination aus Chemotherapie
oder Bestrahlung, gefolgt von Chemotherapie,
oft erfolgreich.

o Palliative Strahlentherapie, EBT 2Gy
x 2 Frationen oder Brachytherapie

Alle diese Behandlungsformen fiihren zum
Abklingen der Erkrankung, Riickféalle sind aber
haufig. Derzeit werden Wege erforscht, um eine
optimale Behandlung von kutanen B-Zell-Lym-
phomen zu finden.
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Wenn Lymphome auBBerhalb des lymphatischen
Systems wie z.B.: Lymphknoten auftreten dann
bezeichnet man sie als extranodale Lymphome
Wenn extranodale Lymphome in der Haut vor-
kommen und es keine Hinweise auf eine systemi-
sche Erkrankung gibt, bezeichnet man diese als
primdr kutanes Lymphom. Sind B-Zellen daran
beteiligt, spricht man von einem primar kutanen
B-Zell-Lymphom

(PCBCL). Nach Lymphomen des Magen-Darm-
Trakts stellen extranodale Lymphome der Haut
die zweithdufigste Variante von extranodalen
Lymphomen dar. Sie machen 18 % aller extra-
nodalen Lymphome und 5 % aller Non-Hod-
gkin-Lymphome aus. Bei den primar kutanen
Lymphomen handelt es sich Gberwiegend um
denT-Zell-Typ, der Anteil des PCBCL-Typs liegt bei
20 bis 25 % der primar kutanen Lymphome.

Primar kutane B-Zell-Lymphome sind fast immer
indolent oder langsam wachsend. Sie zeigen sich
auf der Haut beispielsweise als rotlichen Aus-
schlag, Geschwulst oder Kndtchen. Sie kdnnen an
mehreren Stellen der Haut auftreten. Sie gehen
selten in ein systemisches Lymphom (iber.

Sowohl Médnner als auch Frauen jeden Alters
kdnnen gleichermalien erkranken. Wie bei allen
Lymphomen handelt es sich bei PCBCL um eine
erworbene Erkrankung. Es sind keine Risikofak-
toren bekannt. Die Krankheit ist nicht vererbbar
oder ansteckend.
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Die World Health Organization and European Or-
ganization for Research and Treatment of Cancer
Classification (WHO-EORTC) hat vor kurzem eine
Klassifizierung fiir PCBCL ausgearbeitet, nach der
man zwischen drei Haupttypen von primar kuta-
nen B-Zell-Lymphomen unterscheidet:

1. Primar kutanes Follikelzentrum-Lymphom

2. Primar kutanes B-Zell-Marginalzonen-
Lymphom

3. Primér kutanes diffus gro3zelliges Lymphom,
leg-type

Die Prognose ist in der Regel gut, Riickfalle sind
aber haufig. Ungefahr die Halfte aller PCBCL-Pa-
tienten erleiden einen Riickfall, nachdem sie an-
fanglich sehr gut auf die Behandlung angespro-
chen haben.

Nachfolgend kurze Beschreibungen der Hauptty-
pen von PCBCL:

ist die hdufigste Variante. Diese Lymphome ent-
wickeln sich langsam Uber einen Zeitraum von
mehreren Monaten oder Jahren. Sie treten als
Einzeltumore bzw. Knbétchen oder in Gruppen
auf, zeigen eine rétliche oder rosa Farbung und
ulzerieren prinzipiell nicht. Das kutane Follikel-
zentrum-Lymphom tritt in der Regel an Kopf, Na-
cken oder Rumpf auf.

ist geringgradig maligne, dhnelt dem MALT-Typ
und ist die zweithaufigste Form von PCBCL.

Diese langsam wachsenden B-Zell-Lymphome
manifestieren sich als rosa oder rote Papeln,
Knotchen und/oder Tumore. Obwohl CMZL (iber-
all im Korper auftreten kénnen, findet man sie im
Allgemeinen an den Extremitaten, insbesondere
den Armen und dem Rumpf.

st etwas seltener und aggressiver als andere
Arten von PCBCL. In der Regel treten sie bei al-
teren Frauen im Bereich der Unterschenkel auf.
Die Lasionen kdnnen aber (iberall am Korper er-
scheinen. Die Lasionen sind rot oder blaulich-rot
und wachsen oft zu groBen Tumoren heran, die
tief in das Fettgewebe reichen. Im Gegensatz zu
kutanen Follikelzentrum-Lymphomen wachsen
DLBCL-Tumore schnell, also Uber wenige Wo-
chen oder Monate, und entwickeln sich zu offe-
nen Wunden, die auf der Hautoberflache sichtbar
werden.

die nicht den anderen Kategorien von PCBCL
zugeordnet werden koénnen. Dies sind u.a. in-
travaskulare DLBCL, T-Zell-reiche DLBCL, plas-
moblastische Lymphome und anaplastische
B-Zell-Lymphome. Obwohl diese Lymphome in
der Regel auf Kopf, Rumpf oder den Extremita-
ten auftreten, handelt es sich bei solchen oft um
kutane Formen systemischer Lymphome, die ge-
nauso wie diese behandelt werden mussen.

Es muss eine Biopsie des Tumorgewebes ge-
macht werden, um eine Diagnose und Klassifizie-
rung erstellen zu kénnen

Nach der Diagnose werden PCBCL-Patienten ent-
weder an einen dafiir spezialisierten Onkologen
oder Dermatologen zur klinischen Abklarung
(Staging) Uiberwiesen, um auszuschlieBen, dass
der Ursprung der Erkrankung auf3erhalb der Haut
liegt. Eine umfassende PCBCL-Abkldrung um-
fasst:

Eine drztliche Untersuchung der kompletten
Haut und des Lymphsystems

Labortests, einschlieBlich grof3es Blutbild und
Serumwerte, wie Laktatdehydrogenase (LDH)

im Serum

Bildgebende Tests, wie ein CT-Scan (axiale
Computertomographie) oder ein PET-Scan
(Positronen-Emissions-Tomographie) von
Brustbereich, Bauch und Becken.

Bei aggressiveren Subtypen der PCBCL kann
auch eine Biopsie des Knochenmarks indiziert
sein. Eine Knochenmarksbiopsie ist fir
Patienten mit kutanen Follikelzentrum-
Lymphomen oder Marginalzonen-Lympho-
men nicht unbedingt erforderlich, wenn der
Befund des systemisches Staging negativ war.
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