
Einführung
Eine kutane Manifestation als das erste klinische Zeichen eines
Hodgkin-Lymphoms ist sehr selten und diagnostisch an-
spruchsvoll, da das klinische Erscheinungsbild der Hautbeteili-
gung sehr vielgestaltig sein kann.

Im Gegensatz zu Non-Hodgkin-Lymphomen, bei denen die
Hautbeteiligung bekannt ist, sind beim Hodgkin-Lymphom

(HL), das ca. 15% aller Lymphom-Erkrankungen ausmacht [1],
klinisch sichtbare spezifische Hautbeteiligungen extrem selten,
treten fast immer sekundär zu den viszeralen und nodalen Be-
teiligungen auf und sind mit einer schlechten Prognose assozi-
iert [2]. Das kutane HL ähnelt histologisch dem nodalen HL, mit
einem gemischtzelligen Infiltrat aus kleinen Lymphozyten,
eosinophilen und neutrophilen Granulozyten sowie Plasmazel-
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ZUSAMMENFASSUNG

Das Hodgkin-Lymphom ist eine maligne Erkrankung der

Lymphknoten und des lymphatischen Systems, bei der

zusätzlich weitere Organe befallen sein können. Bei etwa

15% aller Lymphome handelt es sich um ein Hodgkin-Lym-

phom. Die Prognose des Hodgkin-Lymphoms ist im Allge-

meinen gut. Auch in fortgeschritteneren Stadien beträgt

die 5-Jahres-Überlebensrate immer noch über 90%. Eine

Hautbeteiligung beim Hodgkin-Lymphom ist extrem selten

und tritt vor allem im fortgeschrittenen Stadium der Krank-

heit auf. Die Prognose ist in diesen Fällen sehr schlecht. Die

Behandlung von Patienten mit kutaner Beteiligung des

Hodgkin-Lymphoms hängt vom Stadium der Erkrankung

ab. Die Mehrheit der Daten basiert auf Einzelfällen oder Fall-

sammlungen. Wir berichten über einen Fall eines 37-jähri-

gen Patienten, der aufgrund multipler Ulzerationen am vor-

deren Stamm bei uns vorstellig wurde und bei dem histolo-

gisch eine Hautbeteiligung eines noch nicht vorher bekann-

ten Hodgkin-Lymphoms im Stadium IVAE nach modifizier-

ter Ann-Arbor-Klassifikation diagnostiziert wurde.

ABSTRACT

Hodgkin’s lymphoma is a malignant disease of the lymph

nodes and the lymphatic system, in which additional organs

can be affected. Approximately 15% of all lymphomas are

Hodgkin’s lymphoma. Generally, the prognosis of Hodgkin’s

lymphoma is good. Even in more advanced stages 5-years

survival rate is still more than 90%. The cutaneous Hodgkin’s

lymphoma is an extremely rare disease which occurs mainly

in the advanced stage of the disease and is associated with a

poor prognosis. Treatment of patients with cutaneous in-

volvement of Hodgkin’s lymphoma depends on the stage of

the disease. The majority of data is based on individual cases

or literature reports. We report a case of Hodgkin’s lym-

phoma of stage IVAE according to modified Ann-Arbor clas-

sification, which was diagnosed because of the occurrence

of multiple ulcerations on the skin of the breast.
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len zusätzlich zu den Tumorzellen [3]. Es sind folgende Mecha-
nismen der Hautbeteiligung beim Hodgkin-Lymphom bekannt:
retrograde lymphatische Ausbreitung distal von den beteiligten
Lymphknoten, direkte Ausbreitung aus einem darunterliegen-
den Lymphknoten und hämatogene Ausbreitung [4, 5].

Kasuistik
Ein 37-jähriger Patient wurde uns über die zentrale Notauf-
nahme zur weiteren Beurteilung von Ulzerationen an seiner
Brust vorgestellt. Der Patient berichtete, seit ca. einem Jahr an
der Brust langsam multiple, wenig schmerzhafte Ulzerationen
entwickelt zu haben. Zusätzlich dazu klagte er über Schmerzen
im Nackenbereich, die in den linken Arm ausstrahlen und mit
zunehmender Fehlstellung verbunden seien. Bis zu diesem Zeit-
punkt wurde wegen der Symptomatik noch kein Arzt aufge-
sucht.

Wir sahen einen jungen Mann in einem verwahrlosten und
leicht febrilen Zustand. Die Inspektion der Haut zeigte zahl-
reiche kutane Läsionen, die über den oberen Thorax verteilt
waren. Die größte Ulzeration befand sich oberhalb des Ster-
nums und wies einen Durchmesser von ca. 8 cm und eine Tiefe
von ca. 2,5 cm auf. Alle Ulzerationen waren schmierig belegt
und schmerzhaft bei der Palpation (▶Abb. 1). Zervikal, v. a.
rechts tastete sich subkutan eine derbe, nicht schmerzhafte,
nicht gut verschiebliche Raumforderung von ca. 10 cm im
Durchmesser. Es fiel eine Schon- und Fehlstellung des Nackens
auf, die Kopfbeweglichkeit war eingeschränkt. Es tasteten sich
multiple, vergrößerte Lymphknoten axillar bds. Bei der klini-
schen Untersuchung des Abdomens ergab sich palpatorisch
der Verdacht auf eine Hepatosplenomegalie. Die darauffolgen-
de Abdomensonografie bestätigte diesen Verdacht.

Bei Aufnahme fand sich das CRP mit 170mg/l deutlich er-
höht, es bestand eine Leukozytose von 31600 bei 9% typischen
Lymphozyten, eine relative Neutrophilie von 97%, eine mikro-

zytäre hypochrome Anämie mit 4,24 Mio. Erythrozyten und
ein Hb-Wert von 6,3mmol/l. Der Quantiferon-Test war negativ.

Bei initialem Verdacht auf Pyoderma gangraenosum bei
unbekannter Tumorerkrankung wurden Probebiopsien vom
Rand der Ulzerationen entnommen sowie eine Feinnadelpunk-
tion der vergrößerten Lymphknoten axillar links durchgeführt.

Die histologischen Untersuchungen ergaben in beiden Fällen
ein identisches Bild bestehend aus einem gemischtzelligen ent-
zündlichen Infiltrat sowie einer pleomorphen, großzellig impo-
nierenden Tumorzellpopulation. Zur Darstellung kamen über-
wiegend kleine Lymphozyten, segmentierte Granulozyten und
fokal eosinophile Granulozyten. Immunhistochemisch konnte
eine Immunreaktivität eines Teils der Zellen für CD15 nachge-
wiesen werden (▶Abb. 2). Darüber hinaus zeigte sich eine
CD30-positive Lymphoproliferation unklarer zellulärer Zuord-
nung (B-Zell- versus T-Zellreihe). Zwischen den Entzündungs-
zellen lagen Zellen mit vergrößerten Kernen, teils auch mehr-
kernige Riesenzellen mit ungeordneten Kernen. Es fand sich
kein Hinweis auf eine Vaskulitis oder für ein Pyoderma gangrae-

▶Abb.1 a Zahlreiche kutane, schmierig belegte Läsionen an der Brust, zur Zeit der Aufnahme. b Die Ulzerationen nach einigen Tagen der
lokalen Reinigung.

▶Abb. 2 Immunochistochemie, Positivität für CD15, viele Granu-
lozyten (als Begleitinfiltrate).
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nosum, die direkte Immunfluoreszenz auf Immunglobuline,
Komplement und Fibrinogen war negativ.

Aufgrund der molekularpathologischen Untersuchungen er-
gaben sich keine Hinweise auf das Vorliegen einer Infektion
durch Bartonella henselae, durch Bakterien aus dem Formen-
kreis des Mycobacterium tuberculosis-Komplexes bzw. durch
atypische Erreger von Mycobacterium avium. Die Virus-Serolo-
gie für HIV war negativ.

Die durchgeführte Computertomografie von Hals und Tho-
rax zeigte zervikal prävertebral links betonte große Raumforde-
rungen, die diffus infiltrierend waren und subkutan z. T. auch
bis an die Dermis reichten (▶Abb. 3). Es stellte sich auch ein
ulzerierender Prozess dar mit einer resultierenden ausgedehn-
ten osteolytischen Destruktion im Bereich der mittleren–unte-
ren HWS und oberen BWS, lokal auch der proximalen linken Kla-
vikula, der mediokranialen Skapula und der 1. und 2. Rippe. Im
Lungenapex links zeigte sich ein von außen infiltrierender Be-
fund mit peripherem Bronchusanschluss und Bronchusverdi-
ckungen. Des Weiteren waren multiple, vorwiegend rundliche
pathologische Lymphknoten beidseits axillär mit Linksbeto-
nung sowie zervikal bis submental beschrieben. Insgesamt war
von einem fortgeschrittenen malignen Geschehen auszugehen.

Die darauffolgende MRT-Untersuchung des Schädels und
der gesamten Wirbelsäule ergab den Verdacht auf einen Lym-
phombefall des gesamten abgebildeten Skelettes mit einem
hochgradig destruierenden Tumorprozess (▶Abb. 4). Aufgrund
der Instabilität der Halswirbelsäule wurde der Patient zur wei-
teren operativen Versorgung auf die Neurochirurgie verlegt,
wobei eine weitere Probebiopsie aus dem Bereich der Hals-
wirbelsäule intraoperativ entnommen wurde.

Ein histomorphologischer Abgleich zwischen dem Hautbiop-
sat, der Lymphknoten-Aspirationspunktion und der Biopsie aus
der Halswirbelsäule ergaben ein identisches histologisches und
immunhistologisches Bild, sodass davon auszugehen war, dass
alle drei Manifestationen ein und derselben Systemerkrankung
waren. Eine genaue Zuordnung der Proben gelang schwer. Es

konnte anfangs weder eine monoklonale B-Zell-Population
noch eine monoklonale T-Zell-Population nachgewiesen wer-
den. Differenzialdiagnostisch wurde an eine primär kutane
CD30-positive T-Zell-Lymphoproliferation gedacht. Es konnten
aber neoplastische Hodgkin-Zellen und Sternberg-Reed-Zellen
nachgewiesen werden – 15–45μm durchmessende Zellen mit
reichlich vorhandenem, leicht eosinophilem Zytoplasma mit
charakteristischer Mehrkernigkeit mit zwei spiegelbildlich
angeordneten Zellkernen mit je einem großen eosinophilen
Nukleolus (▶Abb. 5).

▶Abb. 3 CT Hals und Thorax: große Raumforderung zervikal links, diffuse Infiltrationen. Weitere Infiltrationen im Lungenapex links.

▶Abb. 4 MRT HWS mit hochgradig destruierendem Tumorprozess.
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Letztlich in Zusammenschau aller histologischen Befunde
wurde somit die Diagnose eines klassischen Hodgkin-Lym-
phoms gestellt.

Wir begannen eine intensive und antiseptische Wundreini-
gung und -behandlung und gaben nach Biopsieentnahme unter
der klinischen Verdachtsdiagnose eines Pyoderma gangraeno-
sum ex juvantibus einen systemischen Prednisolon-Stoß unter
sytemischer antibiotischer Abschirmung mit Ceftriaxon und
Ciprofloxacin, ohne dass sich hierunter eine Abheilungstendenz
der Ulzera zeigte. Fieber und Entzündungswerte gingen hierun-
ter allerdings rasch zurück.

Nach Diagnosestellung des HL wurde der Patient in die inter-
nistische Klinik zur weiteren hämatologisch-onkologischen Be-
handlung verlegt. Es wurde eine Chemotherapie mit BEACOPP
(Bleomycin, Etoposid, Adriamycin, Cyclophosphamid, Vincris-
tin, Procarbazin, Prednisolon) durchgeführt. Unter der Chemo-
therapie entwickelte der Patient eine Neutropenie, sodass ent-
sprechende Isolationsmaßnahmen durchgeführt wurden. Der
Allgemeinzustand des Patienten verschlechterte sich progre-
dient. Zur weiteren Behandlung bei Sepsis unter Neutropenie
wurde der Patient auf die Intensivstation verlegt. Trotz der in-
tensivierten maximalen Sepsistherapie konnte der Patient nicht
stabilisiert werden und er verstarb an den Folgen einer Sepsis

bei Neutropenie unter laufender Chemotherapie bei Hodgkin-
Lymphom.

Diskussion
Seit der ersten Beschreibung von Sir Thomas Hodgkin im Jahre
1832 haben sich die Diagnose, die Klassifizierung und Therapie
des HL enorm entwickelt [1, 6].

Es sind einzelne Risikofaktoren bekannt, die die Entstehung
eines Hodgkin-Lymphoms begünstigen, allerdings kann die Er-
krankung auch auftreten, ohne dass diese Risikofaktoren vorge-
legen haben. Einige Risikofaktoren wie familiäre Prädisposition,
Infektionen mit Epstein-Barr-Virus oder humanem Immundefi-
zienz-Virus und Immunsuppression werden diskutiert [7]. Das
HL wird nach der Weltgesundheitsorganisation in zwei Haupt-
gruppen aufgeteilt: das seltene lymphozyten-prädominante
Hodgkin-Lymphom und das klassische Hodgkin-Lymphom. Das
klassische Hodgkin-Lymphom wird wiederum eingeteilt in
nodulär-sklerosierenden Typ, Mischtyp, lymphozytenarmen
Typ und lymphozytenreichen Typ. Jeder Subtyp hat seine eige-
nen klinischen Merkmale, pathologischen Merkmale und Prog-
nose [8].

▶Abb. 5 a– d Histologie und Immunhistologie der paravertebraten Infiltrate des Hodgkin-Lymphoms.
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Die häufigste klinische Manifestation des klassischen HL ist
die schmerzlose Lymphadenopathie, wobei die Mehrzahl der
beteiligten Lymphknoten oberhalb des Zwerchfells liegt [9].
Patienten können auch schmerzhafte Lymphadenopathie, Pru-
ritus und konstitutionelle Symptome beschreiben [4, 10].
Selten sind extranodale Regionen wie Milz, Leber, Lunge und
Knochenmark betroffen. Es ist äußerst selten eine extranodale
Beteiligung anderer Organe wie des Integuments, wie bei unse-
rem Patienten, zu beobachten [11].

Es ist bekannt, dass beim HL häufig unspezifische Hautbetei-
ligungen wie Pruritus, auch nach Alkoholgenuss, Hyperpigmen-
tierungen, Urtikaria oder eine erworbene Ichthyose auftreten.
Diese sind jedoch eher als paraneoplastische Symptome und
nicht als direkte Tumormanifestation anzusehen [10]. Die
kutane Tumorinfiltration bei HL präsentiert sich oft in einem
oder mehreren dermalen oder subkutanen Knoten, die im Ver-
lauf ulzerieren können [12].

Die Diagnose des klassischen HL erfordert eine sorgfältige
pathologische Identifizierung von monoklonalen Hodgkin-Zel-
len sowie von mehrkernigen Sternberg-Reed-Riesenzellen, die
sich in einem Entzündungsinfiltrat befinden [13]. Typischer-
weise sind diese Zellen positiv für CD15 und CD30 und negativ
für CD20. Diese Merkmale sind bei der Differenzierung zu ande-
ren CD30-positiven kutanen Lymphomen (z. B. Mycosis fungoi-
des, lymphomatoide Papulose) hilfreich. Letztere können auch
CD30-positive Zellen aufweisen, aber nicht die spezifischere
CD15-positive Expression wie bei HL.

Insgesamt ist die Prognose beim HL mit 5-Jahres-Überle-
bensraten zwischen 75% und 90% sehr günstig [14]. Allerdings
ist die kutane Beteiligung in der Regel mit diffuser Lymphade-
nopathie, spätem Stadium der Erkrankung und schlechter Prog-
nose assoziiert. Der Verlauf bei unserem Patienten unterstützt
diese Erfahrung. Daher ist es wichtig, frühzeitig den malignen
Charakter der Erkrankung zu erkennen, die Stadieneinteilung
vorzunehmen und eine sofortige Behandlung einzuleiten. Es
gibt keine standardisierten Behandlungen für HL mit Haut-
beteiligung. Die Standardbehandlung des HL ist eine Chemo-
therapie mit oder ohne Bestrahlung in Abhängigkeit vom Stadi-
um und der Tumorlast der Erkrankung.

Unspezifische kutane Symptome bei HL sind nicht unge-
wöhnlich, aber eine spezifische Hautbeteiligung ist eher unge-
wöhnlich und weist auf eine bereits fortgeschrittene Krankheit
mit schlechter Prognose hin.
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