
Anamnese
In der Sprechstunde präsentierte sich ein 64-jähriger
Patient in gutem Allgemein- und leicht adipösem
Ernährungszustand mit mehreren erythematösen kuta-
nen Knoten im Gesicht und an Hals und Nacken. Die vor
einigen Wochen erstmalig aufgetretenen und mäßig
schmerzhaften Knoten seien trotz einer ambulant
unter der Verdachtsdiagnose von Abszessen eingelei-
teten Antibiotikatherapie mit Cefuroxim per os und
antiseptischen Maßnahmen progredient. In der Eigen-
anamnese fanden sich keine Hauterkrankungen und
keine Allergien. Die Medikation bestand aus Antihyper-
tensiva, Allopurinol und ASS.

Klinischer Befund
Im Gesicht, am Hals und im Nacken imponierten meh-
rere bis etwa pflaumengroße erythematöse Knoten mit
Teleangiektasien. An der linken Flanke fanden sich
zudem einige münzgroße Erytheme mit leichter
Schuppung (▶Abb. 1). Bei Vorstellung bestand kein
Fieber und nur eine geringe Lymphadenopathie. Die
auskultatorische Untersuchung von Herz, Lunge und
Abdomen sowie der grobe neurologische Befund
waren unauffällig.

Labordiagnostik und Histologie
In den orientierenden Laboruntersuchungen waren
folgende Parameter auffällig: Leukozyten 10,5Gpt/l
(Referenzwert 4–10Gpt/l), CRP 8mg/l (< 5mg/l),
Gesamt-IgE 2500U/l (< 100U/l), GTP 0,73µmol/l
(< 0,68µmol/l) und LDH 4,1µmol/l (< 3,75µmol/l). Die
aus einem kutanen Knoten entnommene Probebiopsie
zeigte histologisch in der H&E-Färbung lymphozytäre
Infiltrate mit Kernpleomorphie und mäßigem Epider-
motropismus (▶Abb. 2).
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▶Abb. 1 Erythematöse Maculae und Plaques in der Flanke
(a) sowie größere Knoten im Gesicht (b).
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FRAGEN

Wie lautet Ihre Diagnose?

▶Abb. 2 Histologischer Befund der H&E-Färbung der aus einem Knoten entnommenen Hautbiopsie. Noduläre dermale lymphozytäre Infiltrate
mit Epidermo- und Follikulotropismus (a –d). Immunhistochemie einer Probebiopsie aus einem kutanen Knoten mit einem Antikörper gegen
das Oberflächenantigen CD30, dabei überwiegende Positivität intraepidermaler Lymphozyten (e), jedoch nur teilweise Positivität dermal (f).
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Diagnose
Kutanes T-Zell Lymphom vom Typ der Mycosis fungoi-
des im Tumorstadium.

Weiterführende Diagnostik, Verlauf
und Therapie
In der Immunhistochemie der läsionalen Probebiopsie
konnten die Marker CD4+ und teilweise auch CD30+

nachgewiesen werden (▶Abb. 2e und f). In der Zusam-
menschau ergab sich bei Nachweis klonaler Prolifera-
tion die Diagnose eines kutanen mittelgroßzelligen,
teilweise CD30-positiven CD4+-T-Zell Lymphoms. In
der FACS-Analyse des Blutes fanden sich keine atypi-
schen T-Zellen und kein pathologischer Immunphäno-
typ (11,2% CD4+-T-Zellen), sodass keine leukämische
Aussaat vorlag. Entsprechend der Lymphknotensono-
grafie zeigten sich im Kontrastmittel-CT bei sonst un-
auffälligem Organbefund vermehrte und teilweise ver-
größerte Lymphknoten beidseits axillär und inguinal
sowie zudem eine suspekte Verdickung der Dünndarm-
schleimhaut. Ein aus der Leiste entnommener Lymph-
knoten war frei von Lymphombefall, jedoch fanden
sich Lymphominfiltrate in der umgebenden Haut. In
einer Knochenmarksbiopsie waren keine Lymphom-
infiltrate nachweisbar.

Im Verlauf zeigten sich in der körperlichen Untersu-
chung unter der während des Tumorstagings stationär
zunächst verordneten antiinflammatorischen Lokal-
therapie weitere knotige Läsionen an Hals, Nacken und
Rumpf, die teilweise ulzerierten (▶Abb. 3). Die am
Rumpf in den Spaltlinien angeordneten erythrosqua-
mösen Plaques imponierten verstärkt. In der interdis-
ziplinären Tumorkonferenz wurde bei multiplen lokal-
und radiotherapeutisch derzeit nicht therapierbaren
Knoten mit rascher Progredienz des Lymphoms eine
Polychemotherapie nach dem CHOP-Schema mit initial
2 Zyklen und nachfolgender Reevaluation empfohlen.
In Abhängigkeit des Anteils der CD30-positiven Tumor-
lymphozyten wurde als Alternative eine Therapie mit
Brentuximab-Vedotin (anti-CD30 mAb) diskutiert. Ins-
gesamt erhielt der Patient 5 Zyklen der CHOP-Chemo-
therapie. Aufgrund der unter Therapie auftretenden
Leukopenie erfolgte eine Isolation und eine Infektions-
prophylaxe mit Filgrastim, Fluconazol und Ciprofloxa-
cin sowie bei zusätzlicher Anämie die Gabe von Ery-
throzytenkonzentraten. Aufgrund anhaltender Neben-

wirkungen wurde auf einen 6. Zyklus der Chemothera-
pie sowie eine Erhaltungstherapie verzichtet. Ein im
weiteren Verlauf paranasal aufgetretener Knoten wur-
de strahlentherapeutisch mit einer Gesamtdosis von
36Gy in Einzeldosen zu 2Gy behandelt.

Diskussion
Primär kutane T-Zell-Lymphome der Haut (cutaneous
T-cell lymphoma, CTCL) stellen eine heterogene Grup-
pe lymphoproliferativer Erkrankungen aus der Gruppe
der Non-Hodgkin-Lymphome (NHL) dar, bei der die
transformierten T-Lymphozyten ihren Ursprung in der
Haut als sekundärem lymphatischem Organ haben [1].
Zur leitliniengerechten Klassifikation des T-Zell-Lym-
phoms ist neben dem klinischen Befund die immun-
histologische und molekularpathologische Beurteilung
erforderlich [2]. Zu den eher chronisch verlaufenden
T-Zell-Lymphomen zählen die typischerweise über ein
Ekzem- und Plaque-Stadium verlaufende Mycosis fun-
goides (MF) mit ihren Unterformen, die CD30-positiven
lymphoproliferativen Erkrankungen – wie die meisten
Typen der lymphomatoiden Papulose (LyP) und das
großzellige CD30+-CTCL – sowie seltenere Entitäten.
Hämatoonkologisch spielen insbesondere die aggressi-

Auflösung …

▶ Fig. 3 Klinischer Verlauf des CTCL mit rascher Progredienz der Haut-
veränderungen innerhalb weiterer 14 Tage vor Beginn der Chemo-
therapie.
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ven CTCL, wie das Sézary-Syndrom, das aggressive
T-Zell-Lymphom vom nasalen Typ sowie NK, γ/δ und
CD8+-Lymphome eine Rolle. Eine Expression des an
Aktivierung und Proliferation von Lymphoblasten be-
teiligten Oberflächenproteins CD30 (TNF-Rezeptor 8,
TNFR8) tritt teilweise auch bei der MF auf – oft verbun-
den mit großzelliger Transformation und aggressivem
klinischem Verlauf – sowie bei anderen peripheren Lym-
phomen und bei aktiviertenT- und B-Zellen im Gewebe.

Im vorliegenden Fall eines teilweise CD30-positiven
CD4+-T-Zell-Lymphoms zeigten sich klinisch bereits
frühzeitig entzündliche Hautknoten ohne längere Vor-
geschichte von Ekzemen. Differenzialdiagnostisch
kommen daher neben der hier anfänglich extern ver-
muteten abszedierenden Follikulitis oder entzündeten
epidermalen Zysten auch Pseudolymphome, Hautinfil-
trate bei Leukämien und Tumoren oder granulomatöse
Entzündungen, wie knotige Formen einer Sarkoidose,
in Betracht. Die rasche Progredienz der Knoten spricht
gegen eine lymphomatoide Papulose, die als niedrig-
malignes Lymphom mit chronisch-rezidivierenden,
spontan abheilenden Papeln und Knoten verläuft.

Nach der aktuellen S2k-Leitlinie sollte bei chronisch ver-
laufenden T-Zell-Lymphom-Formen eine zurückhalten-
de stadiengerechte Therapie erfolgen [3]. Als Basisthe-
rapie wird neben immunmodulierenden Lokaltherapeu-
tika eine Bestrahlung mit UVB 311nm, P-UVA oder die
extrakorporale Photopherese empfohlen – bei Fort-
schreiten in Kombination mit systemischem Bexaroten,
Interferon-alpha, niedrig dosiertem Methotrexat oder
Monochemotherapie mit Doxorubricin oder Gemcita-
bin [3]. Bei einzelnen Läsionen oder Tumorknoten ist
eine Radiatio oder Exzision sinnvoll. In späteren Stadien
(Stadium IV) bei aggressivem Verlauf stellen Polyche-
motherapien wie das CHOP- (Cyclophosphamid, Dau-
norubricin, Vincristin/Oncovin, Prednisolon) oder CHO
(E)P-Schema (zusätzlich Etoposid) eine Option dar, die
jedoch unter Berücksichtigung der stärkeren Immun-
suppression und Infektkomplikationen nur bedingt zu
einer Verbesserung des Gesamtüberlebens führt [4].
Bei CD30-positiven Erkrankungen steht das anti-CD30-
Antikörper-Zytostatikum-Konjugat Brentuximab-Vedo-
tin (anti-CD30 mAB und Monomethylauristatin E) mit
guten Ergebnissen zur Verfügung [3, 5]. In Einzelfällen
kam Brentuximab-Vedotin auch bei nicht oder nur
schwach CD30-positiven Lymphomen erfolgreich zum
Einsatz [6, 7]. Zu den weiteren, bereits heute entspre-
chend der individuellen Charakterisierung bei fortge-
schrittenen CTCL einsetzbaren, zielgerichteten Thera-
pieoptionen zählen Antimetabolite, Histondeacetylase
(HDAC-)Hemmer, Proteasominhibitoren und Inhibito-
ren der anaplastischen Lymphozytenkinase (ALK) und
des JAK-/STAT-Signalwegs sowie der anti-CCR4-Antikör-
per Mogamulizumab [8–10].
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