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Einleitung

Kutane Lymphome («cutaneous lymphomas»:
CL) sind die zweithdufigsten extranodalen
Non-Hodgkin-Lymphome. Die Inzidenz wird
auf eine Neuerkrankung pro Jahr und 100000
Einwohner geschétzt. Primidre CL entstehen
definitionsgeméss in der Haut und bleiben in
der Regel iiber lingere Zeit (mindestens 6 Mo-
nate) auf das Hautorgan beschrankt, wihrend
sekundédre CL kutane Manifestationen von dis-
seminierten, primir nodalen oder extranoda-
len Lymphomen darstellen. Primére CL umfas-
sen ein weites, klinisch und histologisch hete-
rogenes Spektrum lymphoproliferativer Neo-
plasien, wobei 65% der CL den kutanen T-Zell-
Lymphomen («cutaneous T-cell lymphomas»:
CTCL), 25% den kutanen B-Zell-Lymphomen
(«cutaneous B-cell lymphomas»: CBCL) und
10% weiteren, seltenen Formen von CL zuge-
ordnet werden konnen. CL und nodale oder
extrakutane Lymphome gleicher Zytomorpho-
logie unterscheiden sich erheblich hinsichtlich
ihrer klinischen Manifestation, aber auch in
den therapeutischen Massnahmen und progno-
stischen Charakteristika. Deshalb sollen Pa-
tienten mit CL in enger Zusammenarbeit
zwischen einem spezialisierten Zentrum und
dem niedergelassenen Arzt behandelt werden.
Die EORTC-Klassifikation [1] und die aktuelle
WHO-Klassifikation beschreiben nosologische
Entitdten, die durch klinische, histo- und zyto-
morphologische sowie phdno- und genotypi-
sche Merkmale definiert sind (Tab. 1).

Angesichts der Fortschritte im Bereich der
Molekularbiologie dieser Erkrankungsgruppen
[2] erwarten wir weitere pathogenetisch ba-
sierte Klassifikationen, insbesondere fiir die
seltenen Formen kutaner Lymphome.

Klinik der haufigsten
kutanen Lymphome

CTCL

Mycosis fungoides (MF) und

follikuldire Mucinosis

Die MF tritt meist erst vom 4. bis 10. Lebens-
jahrzehnt mit der Bevorzugung des ménnlichen
Geschlechtes auf. Die MF manifestiert sich
zundchst in Form patchférmiger, ekzematoser

Hautverdnderungen, die sich oft nach jahrelan-
ger Bestandsdauer zu plattenartigen Infiltraten
(Plaque-Stadium) und spéter dann auch zu
Tumoren entwickeln kdnnen. Eine Beteiligung
von Lymphknoten, inneren Organen oder Kno-
chenmark — wenn {iberhaupt - ist erst in fort-
geschrittenen Stadien nachzuweisen. Neben
Patches, Plaques und Tumoren treten bei eini-
gen Patienten besondere klinische Erschei-
nungsbilder auf wie Mucinosis follicularis,
Hyper- oder Hypopigmentierungen. Nur selten
tritt die MF unilésional auf.

Pagetoide Retikulose

Die pagetoide Retikulose ist eine Variante kuta-
ner T-Zell-Lymphome, bei der die malignen
Zellen strikt intraepithelial lokalisiert sind. Die
Tumorzellen sind in der Regel gross und wei-
sen hyperchromatische und zerebriforme
Kerne auf. Die Tumorzellen kénnen CD4- oder
CD8-positiv sein und entweder T-Zell-Rezepto-
ren des Alpha-beta- oder des Gamma-delta-
Typs tragen. Unterschieden wird der lokali-
sierte Typ (Woringer-Kolopp) mit einer sehr
guten Prognose von einer disseminierten Form,
die oft einen sehr aggressiven Verlauf aufweist.

Grosszelliges CTCL, CD30+

Klinisch présentieren sich diese Tumoren mit
knotigen Hautldsionen mit einem Durchmesser
von 1 bis zu 15 cm. Typischerweise treten sie
beim Erwachsenen auf. Meist findet sich ein
einziger Knoten oder gruppierte Knoten in
einem anatomischen Areal. Die Prognose die-
ser Erkrankungen ist im Gegensatz zu den
CD30-positiven, nodalen Lymphomen aus-
gezeichnet. Spontane Regressionen werden bei
bis zu 25% der Patienten beobachtet, obwohl
auch bei einem Teil der Patienten ein Befall
der regionalen Lymphknoten auftreten kann.
Dieser Befall ist nicht mit einer ungiinstigeren
Prognose verbunden.

Lymphomatoide Papulose

Die lymphomatoide Papulose ist eine chroni-
sche, zum Teil selbst heilende, papulonodulédre
Hauterkrankung mit dem histologischen Bild
eines kutanen T-Zell-Lymphoms. Die Patienten
prasentieren sich mit papuldren, papulir-
nekrotischen oder noduldren Hautldsionen, die
sich in unterschiedlichen Entwicklungsstadien
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Tabelle 1. EORTC- und WHO-Klassifikation der kutanen Lymphome.

EORTC

Primar kutane T-Zell-Lymphome
Indolent (Uberlebenszeit >10 Jahre)
Mycosis fungoides (MF)

MF mit follikularer Muzinose
Pagetoide Retikulose

Lymphomatoide Papulose

Grosszellige CTCL, CD30+ (anaplastisch,
immunoblastisch, pleomorph)

Aggressiv (Uberlebenszeit <5 Jahre)

Sézary-Syndrom

Grosszelliges CTCL, CD30- (immunoblastisch, pleomorph)

Provisorisch

Elastolytisches Lymphom («granulomatous slack skin»)
Subkutanes Pannikulitis-artiges T-Zell-Lymphom (SPTZL)

Klein- und mittelgrosszellige,
pleomorphe kutane T-Zell-Lymphome

Primar kutane B-Zell-Lymphome
Indolent (Uberlebenszeit >10 Jahre)

Keimzentrumslymphom
(FCCL, «follicle center cell lymphomay)

Immunozytom (IZ) bzw. Marginalzonenlymphom
Intermediér (Uberlebenszeit >5 Jahre)
Grosszelliges B-Zell-Lymphom des Unterschenkels
Provisorisch

Intravaskulares, grosszelliges B-Zell-Lymphom

Plasmozytom

befinden konnen, und zeigen in der Regel einen
gutartigen, aber chronischen Verlauf mit einer
Krankheitsdauer von 3 Monaten bis zu 40 Jah-
ren. Die einzelnen Lésionen verschwinden
spontan innerhalb einiger Wochen und hinter-
lassen in der Regel eine kleine Narbe. Etwa 10%
der Patienten mit lymphomatoider Papulose
konnen vor oder nach der lymphomatoiden
Papulose ein anderes Lymphom entwickeln.
Dabei handelt es sich in der Regel um eine
Mycosis fungoides, ein CD30-positives, gross-
zelliges Lymphom oder um einen Morbus
Hodgkin.

Sézary-Syndrom (SS)

Das SS beginnt hingegen meist mit einer
Erythrodermie (Rotung, Infiltration und oft
6dematdse Schwellung mit mehr oder weniger
ausgeprigter Schuppung des gesamten Inte-
guments), typischerweise mit Befall der Hand-
flichen und der Fusssohlen. Daneben finden
sich leukdmische Blutbildverdnderungen und
eine generalisierte Schwellung der Lymph-
knoten.

WHO

MF

MF-Variante

Nicht spezifiziert
CD30+-lymphoproliferative Erkrankung
der Haut

Anaplastisches, grosszelliges Lymphom

SS
Peripheres TCL, nicht spezifiziert

MF-Variante
SPTZL
Peripheres TCL, nicht spezifiziert

Keimzentrumslymphom

MZL (niedrig-malignes BCL) vom MALT-Typ
Diffus-grosszelliges BCL

Nicht spezifiziert

Plasmozytom

In einem Konsensuspapier der International
Society for Cutaneous Lymphomas (ISCL)
wurde festgehalten, dass das Sézary-Syndrom
definiert ist durch eine Erythrodermie und
dem Nachweis von Tumorzellen im peripheren
Blut. Diese hdmatologische Beteiligung lasst
sich morphologisch (Nachweis von Sézary-Zel-
len im Blutausstrich oder im «buffy coat» mit-
tels Elektronenmikroskopie), immunphénoty-
pisch (CD4/CD8-Ratio >10 oder CD4+/CD7-T-
Zellen >40%) oder molekularbiologisch (Nach-
weis eines T-Zell-Klons mittels «southern blot»
oder PCR, chromosomale Alterationen) fassen.

CBCL

Niedrig-maligne, primdr kutane
B-Zell-Lymphome (Keimzentrumslymphom,
Marginalzonenlymphom)

Die Patienten zeigen knotige, kutan-subkutane
Infiltrate, die selten ulzerieren. Haufig finden
sich die Lidsionen im Bereich des behaarten
Kopfes, des Nackens oder des Stamms. Extra-
kutane Manifestationen sind ungewdhnlich.
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Grosszelliges B-Zell-Lymphom

Diese Erkrankung prisentiert sich vor allem bei
dlteren Patienten mit roten bis bldulichen Kno-
ten oder Tumoren hiufig an den unteren Extre-
mitaten.

Non-T/non-B-Zell-Lymphome

(haufig CD56+)

Fortschritte im Bereich der Immunologie und
Phéanotypisierung, vor allem auf Paraffin-Ge-
webe, haben in der letzten Zeit zu neuen Lym-
phomtypen, vor allem im Bereich der soge-
nannten zytotoxischen Lymphome, gefiihrt [3].
Hierzu gehoren auf der einen Seite T-Zell-Lym-
phome, die klinisch der MF sehr d&hneln, aber
einen zytotoxischen Phanotyp aufweisen [4],
und auf der anderen Seite Hautinfiltrate, die
CD56+ sind [5]. Teilweise gibt es auch Uberlap-
pungen zwischen diesen beiden Gruppen.
Wichtig bei CD56+, kutanen Tumoren ist die
Suche nach einer myelomonozytidren Leuk-
amie, da CD56+/CD4+-Hautmanifestationen oft
mit solchen Erkrankungen assoziiert sind [6].
Die CD56+-Erkrankungen scheinen mit einem
rasch progredienten aggressiven Verlauf mit
ungiinstiger Prognose verbunden zu sein.

Tabelle 2. Diagnostik bei kutanen Lymphomen.

Anamnese

Klinische Untersuchung

Apparative Diagnostik

Laboruntersuchungen

Biopsie

Dauer, Art und Ausdehnung
der Hautmanifestationen

Genauer Hautbefund (evtl. Erhebungsbogen
oder Fotodokumentation, evtl. auch Angabe
eines Tumor-Burden-Index)

Lymphknoten-Status
Palpation von Leber und Milz

Abdomen- und Lymphknoten-Sonographie

Rontgenthorax in 2 Ebenen
ggaf. CT

Komplettes Routinelabor (BSG, Blutbild,
Differentialblutbild, Leberenzyme, Nierenwerte,
LDH, Elektrolyte)

Routinehistologie
Immunbhistologie

Evtl. zusatzlich Biopsien von vergrdsserten
Lymphknoten und Organen
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Diagnostik

Die Diagnosestellung bei kutanen Lymphomen
erfordert umfangreiche klinische Erfahrung
und beruht auf anamnestischen Angaben, kli-
nischen Befunden, histologischen Analysen
(einschliesslich Immunhistologie — angepasst
an die klinische Verdachtsdiagnose), Klona-
litdtsnachweis in ldsionaler Haut und bei Ver-
dacht auf ein Sézary-Syndrom auch im Blut und
auf Laborparametern und bildgebenden Ver-
fahren zum Ausschluss von extranodalen Ma-
nifestationen (Tab. 2). Eine Uberbewertung der
molekularbiologischen und histologischen Be-
funde bei ungeniigender Beriicksichtigung des
klinischen Bildes fiihrt regelméissig zur Uberbe-
handlung von Patienten mit lymphoproliferati-
ven Hauterkrankungen. Ein molekularbiologi-
scher Klonalititsnachweis, insbesondere mit-
tels PCR, kann auch bei vielen entziindlichen
Erkrankungen auftreten.

Stadieneinteilung

Zur Stadieneinteilung der kutanen T-Zell-Lym-
phome wird die TNM-Klassifikation verwendet.
Diese Klassifikation widerspiegelt nur unbe-

Bemerkungen

Bei MF (Stadium I) und lymphomatoider Papulose,
evtl. nicht notwendig

Bei B-Zell-Lymphomen:
Beckenkammbiopsie
Immunelektrophorese aus Serum und Urin

Bei T-Zell-Lymphomen:

Blutausstrich auf Sézary-Zellen

Bei Verdacht auf Sézary-Syndrom: CD4/CD8-Ratio,
Bestimmung der CD4+/CD7-Zellen,
Klonalitatsnachweis im Blut («<southern blot»
oder PCR)

Knochenmarksbiopsie ist in der Regel nicht indiziert
Molekularbiologische Untersuchungen:

Bei B-Zell-Lymphomen:

bevorzugt «southern blot»

Bei T-Zell-Lymphomen:

PCR fiir die T-Zellrezeptor-y-Kette
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Abbildung 1.
MF: Patches bei einem
MF-Patienten an den typischen

Lokalisationen (lumbal, Geséss).
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friedigend den biologischen Verlauf und die
Prognose bei vielen CTCL-Formen, da sie vor
allem fiir die Mycosis fungoides entwickelt
wurde. Bei CD30+-Lymphomen genauso wie
bei B-Zell-Lymphomen der Haut ist ihre An-
wendung weniger sinnvoll. Interessanterweise
enthélt diese Klassifikation Kategorien wie z.B.
N1, N2, die in der tdglichen Praxis nicht auftre-
ten, da keine klinisch nicht vergrosserten
Lymphknoten biopsiert werden (N2) (Tab. 3).

Therapie

Aufgrund des Dilemmas der wechselnden Klas-
sifikationen und eines bei vielen Erkrankungs-
formen unbefriedigenden Staging-Systems ist
eine retrospektive Bewertung vieler klinischer
Studien bei kutanen Lymphomen schwierig, in
einigen Féllen sogar unméglich. In der nahen
Zukunft miissen deshalb sowohl retrospektive
Analysen an grossen Patientenkollektiven
durchgefiihrt werden als auch prospektive Mul-
ticenter-Studien mit zentraler Histologie und
klar definierten therapeutischen Interventio-
nen, wie sie unter anderem von der Projekt-

Tabelle 3. TNIM-Stadieneinteilung fiir Mycosis fungoides und Sézary-Syndrom.

Stadium

IVA

IVB
Kategorie
T: Haut
TO

T1

T2

T3

T4

N: Lymphknoten
NO

N1

N2

N3

B: Peripheres Blut
BO

B1

M: Viszerale Organe
Mo

M1

Befunde fiir

Definition

T N M
1 0 0
2 0 0
1/2 1 0
3 0/1 0
4 0/1 0
1-4 2/3 0
1-4 0-3 1

Klinisch und/oder histologisch verdachtige Veranderungen

Ekzematose Herde, Plaques: <10% Korperoberflache

Ekzematdse Herde, Plaques: >10% Korperoberflache

Tumoren (mehr als einer)

Erythrodermie

Klinisch keine Lymphknoten palpabel
Palpable Lymphknoten; histologisch kein Anhalt fir CTCL

Klinisch keine vergrosserten Lymphknoten; histologisch Infiltrate
eines T-Zell-Lymphoms

Palpable Lymphknoten; histologisch Infiltrate eines T-Zell-Lymphoms

Keine atypischen Lymphozyten im peripheren Blut (<5%)

Atypische Lymphozyten im peripheren Blut (>5%)

Keine Beteiligung viszeraler Organe

Histologisch gesicherte viszerale Beteiligung
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Abbildung 2.

Lymphompatient: Nahaufnahme
bei lymphomatoider Papulose
am Rucken.

Tabelle 4. Therapieempfehlung beim Sézary-Syndrom.

Therapie der ersten Wahl

PUVA + IFN
Photophorese
HN,

Therapie der zweiten Wahl

Bexarotene
Chlorambucil/Steroide
«low-dose»-Methotrexat
CHOP-Polychemotherapie
Denileukin-diftitox
Ganzhaut-schnelle Elektronen

gruppe «Kutane Lymphome» der EORTC (Euro-
pean Organization for Research and Treatment
of Cancer) initiiert wurden.

Therapie von CTCL

Mycosis fungoides (MF), Mucinosis follicularis
und pagetoide Retikulose

Fiir die MF und ihre Sonderformen wird eine
stadiengerechte, eher zuriickhaltende Thera-
pie empfohlen (Level of evidence III). Im Rah-
men einer prospektiv randomisierten Studie
wurden 103 Patienten mit Mycosis fungoides
untersucht und erhielten entweder eine Ganz-
korperbehandlung mit schnellen Elektronen in
einer Dosierung von 30 Gy in Kombination
mit einer Polychemotherapie oder verschie-
dene — dem Krankheitsstadium angepasste —
Lokaltherapien einschliesslich Phototherapie
oder Mechlorethamin (Stickstoff-Lost, HN3). In
spédteren Stadien konnten auch Radiotherapien
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oder Methotrexat (MTX) eingesetzt werden.
Diese Studie zeigte, wie erwartet, eine hohere
Response-Rate bei der aggressiven Behandlung
mit Radiotherapie und Chemotherapie, die
aber mit ernsten Nebenwirkungen verbunden
war und in der Gesamtanalyse keinen Einfluss
auf die Gesamtiiberlebenszeit nehmen konnte
[7].

In frithen Stadien stehen lokale Therapiever-
fahren im Vordergrund wie topische Steroide,
PUVA (Psoralen plus UVA), lokal applizierte
Zytostatika wie Mechlorethamin [8], BCNU [9]
oder eine Radiotherapie mit schnellen Elektro-
nen bzw. eine Rontgenweichstrahltherapie
[10].

Die lokal applizierten Zytostatika werden in
den USA und in skandinavischen Landern hiu-
fig eingesetzt, in Mitteleuropa jedoch selten.
Hier ist die PUVA-Therapie die bevorzugte Be-
handlungsoption.

In fortgeschrittenen Stadien bieten sich kom-
binierte lokale und systemische Therapien an,
z.B. eine Kombination aus PUVA mit Retinoiden
oder rekombinantem Interferon-Alpha (IFN)
[10]. Das in den USA und in Europa registrierte
neue Retinoid Bexarotene, das bei CTCL beson-
ders wirksam zu sein scheint [11], ist in der
Schweiz nur nach Bewilligung eines «compas-
siate use» durch die Swissmedic einsetzbar.

In einer weiteren randomisierten Studie zur
Mycosis fungoides und pleomorphen T-Zell-
Lymphomen der Haut im Stadium [ und II
wurde im Rahmen einer prospektiv rando-
misierten Multicenter-Studie IFN-alpha in
einer Dosierung von 9 Mio. 3x pro Woche in
Kombination mit PUVA oder in Kombination
mit Acetretin (Neotigason®) in einer Dosierung
von zundchst 25 mg in der ersten Woche und
spiter 50 mg verglichen. Sowohl die Rate der
kompletten Remission mit 70% in der IFN- und
PUVA-Gruppe als auch die Zeit bis zur Remis-
sion waren fiir diese Kombination giinstiger
als in der Gruppe IFN plus Acetretin (komplette
Remission fiir Acetretin + IFN: 38,1%) [12]
(Tab. 4). In der nachfolgenden randomisierten
Vergleichsstudie PUVA versus PUVA in Kombi-
nation mit IFN-alpha wurden signifikant weni-
ger UVA-Dosen bis zur Remission bendtigt als
mit PUVA-Monotherapie. Die Ansprechraten
fiir die Stadien I bis Ila des kutanen T-Zell-Lym-
phoms lagen bei 80% und relativieren die Er-
gebnisse fritherer, nicht randomisierter Stu-
dien [Publikation in Vorbereitung].

Bei lokalisierten Formen einschliesslich der
pagetoiden Retikulose wird eine Radiotherapie
empfohlen (Rontgenweichstrahltherapie (6-
10x 2 Gy, 30-50 kV, 2x/Woche, schnelle Elek-
tronen 30-40 cGy).

In fortgeschrittenen Stadien kommt eine Che-
motherapie mit Chlorambucil oder eventuell
auch mit pegyliertem liposomalem Doxorubicin
in Betracht.
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Abbildung 3.

CBCL: grosse, livide,

z.T. exulzerierte Knoten eines
CBCL am Unterschenkel.

Lymphomatoide Papulose und grosszelliges
CD30+-Hautlymphom

Im Gegensatz zu nodalen CD30+-Lymphomen
weisen primér kutane CD30+, lymphoprolife-
rative Erkrankungen eine ausgezeichnete Pro-
gnose auf. Sowohl die Hautverdanderungen der
lymphomatoiden Papulose als auch multifokale
Lasionen von grossknotigen CD30+, grosszel-
ligen Lymphomen konnen spontan in eine Re-
gression eintreten, die typischerweise mit einer
Narbenbildung verbunden ist. Das therapeu-
tische Vorgehen reicht von abwartender Beob-
achtung iiber eine PUVA-Therapie bis zu einer
Methotrexatbehandlung in einer Dosierung
von 10 bis 25 mg/Woche. Bei grossen Tumoren
ist eine Radiotherapie indiziert.

Sézary-Syndrom (SS)

Viele retrospektive Studien zur Therapie be-
inhalten keine pridzisen Angaben zur Diagno-
stik und Stadieneinteilung der Erkrankung
[13], was einen Vergleich der therapeutischen
Optionen unmoglich macht. Wegen der erhdh-
ten Infektanfélligkeit werden zytoreduktive
Chemotherapieansidtze sehr zuriickhaltend
eingesetzt. Die wichtigsten therapeutischen
Optionen sind in Tabelle 4 zusammengefasst.

Therapie von CBCL

Niedrig maligne, primdr kutane
B-Zell-Lymphome (Keimzentrumslymphom,
Marginalzonenlymphom)

Aufgrund der morphologischen Ahnlichkeiten
werden die niedrig malignen CBCL auch als
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kutane Aquivalente der MALT(«mucosa asso-
ciated lymphoid tissue»)-Lymphome betrachtet
und von einigen Autoren in Anlehnung an
diesen Begriff auch als SALT(«skin associated
lymphoid tissue»)-Lymphome bezeichnet. Die
Prognose dieser Erkrankungsgruppe ist im all-
gemeinen dusserst giinstig. Da sich in einigen
Féllen infektiose Partikel (Borrelien-DNA)
nachweisen lassen, wird initial eine Behand-
lung mit einem Breitspektrum-Antibiotikum
empfohlen [14]. Da der Borreliennachweis
falsch negativ sein kann und zudem sehr auf-
wendig ist, empfehlen wir, bei jedem Patienten
eine dreiwochentliche Doxycyclintherapie in
einer Dosierung von 2x 100 mg taglich durch-
zufithren.

Bei kleinen Lédsionen kommt die chirurgische
Exzision, bei grosseren eine Radiotherapie in
Betracht, wobei zur Erfolgsrate verschiedener
Strahlenqualitdten und Dosierungen wenig ver-
gleichbare Daten vorliegen. Wir empfehlen eine
Dosierung von 20 Gy.

Alternativ werden intraldsionale Interferon-
injektionen empfohlen oder die Anwendung
von Rituximab, einem gegen das B-Zell-Antigen
CD20 gerichteten humanisierten Antikorper.
Auch mit dieser Substanz ist eine intraldsionale
Therapie sinnvoll, da nur 20% der systemisch
notwendigen Dosis eingesetzt werden muss
[15].

Therapie des grosszelligen B-Zell-Lymphoms

Im Gegensatz zu den B-Zell-Lymphomen mit
follikularem Aufbau zeigen diese Lymphome
eine vergleichsweise schlechte Prognose.
Zunéchst wird eine Radiotherapie empfohlen,
wobei wahrscheinlich Dosen von mindestens
30 Gy notwendig sind. Bei Rezidiven kommt in
einer Linie eine Polychemotherapie in Betracht.

Therapie der Non-T/non-B-Zell-
Lymphome (haufig CD56+)

Therapeutisch wird iiberwiegend lokal eine
Radiotherapie und systemisch eine aggressive
Polychemotherapie empfohlen, obwohl keiner-
lei grossere Studien oder vergleichende Unter-
suchungen zum therapeutischen Vorgehen vor-
liegen.

Aktuelle Therapieoptionen in der Schweiz
Im Rahmen von Studien kommen auch Be-
handlungen mit liposomalem Doxorubicin
(Caelyx™) oder Adeno-Interferon sowie die
Kombination von PUVA und Targretin zur An-
wendung.

Therapie mit Caelyx™: Doxorubicin kommt in
der Behandlung von Lymphomen schon lange
zum Einsatz. Diese Therapie ist jedoch mit zum
Teil gefdhrlichen Nebenwirkungen verbunden.
Vor allem die irreversible Kardiomyopathie
und Neuropathie sind gefiirchtet.

Caelyx® stellt eine pegylierte liposomale Form



PRAXIS

Quintessenz

von Doxorubicin dar. Pegylierung bedeutet die
Konjugation mit Polydthylen-Glykol. Polydthy-
len-Glykol bildet quasi einen Schutzschild um
das Molekiil und schiitzt es so vor renaler Clea-
rance, enzymatischem Abbau und Erkennung
durch Zellen des Immunsystems. Durch die
chemischen Verdnderungen konnte eine Ver-
langerung der Halbwertszeit im Blut mit gerin-
geren Plasma-Peaks und eine hohere Konzen-
tration im Tumorgewebe als im normalen Ge-
webe erreicht werden. Die erh6hte Konzentra-
tion im Tumorgewebe wird auf die erhohte
mikrovaskuldre Permeabilitit im Tumorge-
webe zurlickgefithrt. Diese Verdnderungen
sollten zu einer Verringerung der Nebenwir-
kung insbesondere der Kardio- und Neurotoxi-
zitét fihren.

Caelyx® kommt bisher vor allem in der Behand-
lung von Kaposi-Sarkomen bei AIDS-Patienten
und beim Ovarialkarzinom zur Anwendung. Es
werden jedoch zahlreiche Studien zur Behand-
lung der kutanen T-Zell-Lymphome mit Caelyx®
durchgefiihrt, wobei Ansprechraten von 83%
erreicht werden. Die Behandlung mit Caelyx®
wird zur Zeit vor allem bei Patienten mit fort-
geschrittener oder therapierefraktirer Mycosis
fungoides durchgefiihrt.

Caelyx® wird als Infusion iiber eine Stunde in
der Dosierung von 20 mg/m? an Tag 1 und 15
alle 28 Tage verabreicht. Die Behandlung wird
solange fortgefiihrt, bis eine Krankheitspro-
gression, unakzeptable Nebenwirkungen auf-
treten oder eine maximale Antrazyklin-Dosis
von 400 mg/m? erreicht ist.

Als Nebenwirkungen sind Leukopenie, Mukosi-
tis, palmoplantare Erythrodysésthesie, selten
Alopezie und Nausea beschrieben. Myelotoxi-
zitédt ist selten und dosisabhéngig.

Bei kutanen Lymphomen ist die Diagnose immer in Zusammenschau
mit Klinik, Histologie und Molekularbiologie zu stellen.

Die Prognose ist meist gut, obwohl eine Heilung selten ist.

Nebenwirkungsarme, wenig myelosuppressive Therapien sind zu

bevorzugen.
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