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Zusammenfassung

Die Behandlung der Mycosis fungoides hat in den letzten Jahren
Fortschritte gemacht. Eine Heilung ist dennoch nicht méglich.
Die Behandlung muss deshalb zwei wesentliche Ziele verfolgen:
Die Kontrolle der Erkrankung, um einen Progress zu verhindern,
sowie den Erhalt der Lebensqualitdt. Langzeitbetrachtungen von
Krankheitsverldufen von Patienten mit Lymphomen sind selten
beschrieben worden. Wir berichten iiber einen Patienten mit
20-jahrigem Verlauf der Mycosis fungoides, die durch Kombi-
nation von topischer und UV-Therapie mit der Réntgenweich-
strahltherapie einzelner Herde effektiv kontrolliert werden
konnte.

than 20 Years

Abstract

In recent years there has been much progress in treatment of my-
cosis fungoides but healing is yet impossible. Therefore two ma-
jor goals in therapy can be defined: Control of disease to prevent
progress and ensurance of quality of life. Longterm follow-up of
cutaneous lymphoma patients has not often been described.
Here a 20-year course of a patient with mycosis fungoides is do-
cumented, where disease was controlled by topical steroids, PU-
VA, and X-ray irradiation of selected lesions.

Einleitung

Die Mycosis fungoides (M. f.) macht in ihrer Gesamtheit 80-85%
aller primdr kutanen T-Zell-Lymphome aus [1]. Sie ist eine lym-
phoproliferative Erkrankung mit Epidermotropie neoplastischer
T-Zellen. Wie die Histologie erkennen ldsst, ist die begleitende
T-Zellreaktion lange Zeit in der Lage, die Expansion der malignen
Klone zu begrenzen.

Die 5-Jahres-Uberlebensrate aller Mf-Patienten liegt bei 87 % [7].
In den fortgeschrittenen Stadien ist die Prognose ernster mit ei-
nem mittleren Uberleben von 40 Monaten [1,3,6]. Eine Heilung
der M.f. ist bis dato nicht moglich, so dass der Kontrolle der Er-
krankung und der moglichen Verhinderung einer Progression
die groRte Bedeutung im Behandlungskonzept zukommt. Als

weiterer wichtiger Aspekt ist der Erhalt der Lebensqualitdt anzu-
sehen [1].

Fallbericht

Wir berichten iiber einen nunmehr 71-jahrigen Patienten, der im
Herbst des Jahres 1983 erstmals Hautverdnderungen im Bereich
der rechten Augenbraue bemerkte und sich daraufhin seiner
Hausdrztin vorstellte. Diese fiihrte unter dem Verdacht einer epi-
dermalen Zyste eine Exzision durch. Der Histopathologe stellte
die Verdachtsdiagnose eines Lymphoms. Nach vollstandiger Ent-
fernung des auffdlligen Herdes in unserer Klinik konnte die Diag-
nose eines kutanen T-Zell-Lymphoms im Sinne einer Mycosis
fungoides mit Mucinosis follicularis bestdtigt werden. Im weite-
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Abb.1 Plaque und tumor6ser Herd einer Mycosis fungoides auf dem
Riicken (Verlaufsbild nach 21 Jahren Krankheitsaktivitat, 1-2005).

ren Verlauf entwickelten sich wiederholt kutane Infiltrate, die als
Patches und Plaques sowie als Tumoren imponierten (Abb.1). In
den Jahren 1988 und 1992 wurden Basalzellkarzinome an der
Nase operativ entfernt.

Histologie

Augenbraue (1983): regelrechte Parakeratose, Follikel6ffnungs-
hyperkeratose, perivasales, vorwiegend aber um Hautanhangs-
gebilde lokalisiertes, vorwiegend lymphoidzellig differenziertes
Infiltrat mit mehrfachem Nachweis von Eosinophilen und mit
Eindringen von Infiltratzellen in das subkutane Fettgewebe und
in die Wand von Haarfollikeln. Diese zeigen den sich anbahnen-
den Befund einer so genannten Mucinosis follicularis. Einige In-
filtratzellen dringen in die Epidermis ein, hier gelegentlich unter
Ausbildung so genannter Pautrierscher Abszesse. Diagnose: Of-
fenbar symptomatische Mucinosis follicularis bei Verdacht auf
ein kutanes Lymphom.

Arm (2002): Bei stark unregelmaRig verbreiterter Epidermis mit
spongiotischer Lockerung einerseits und ausgedehnten reichlich
neutrophilen Granulozyten enthaltenen oberflichlichen Sero-
krusten findet sich im gesamten iiberschaubaren Korium und
auf das subkutane Fettgewebe {ibergreifend der Befund eines re-
lativ gemischtzelligen Infiltrats. Es imponieren relativ kleinker-
nige lymphoide Zellen, massenhaft Plasmazellen, Eosinophile
und teilweise neutrophile Granulozyten. Immunhistochemisch
stellt sich etwa ein Drittel der Gesamtpopulation als CD3-positi-
ve T-Zellen dar mit einer Reihe groffkerniger atypischer blastdrer
Zellen. Etwa ein Drittel der CD3-positiven Zellen ist CD8-positiv.
B-Zellen werden in reichlicher Menge zum einen in Form der be-
reits lichtoptisch gut abgrenzbaren Plasmazellen gesehen, dartii-
ber hinaus auch in nicht plasmazelluldren T-Zellaggregaten. Um-
schrieben findet sich eine kleine Ansammlung hoch proliferati-
ver Zellen in subkutanen Infiltratanteilen, der mit an Sicherheit

Abb.2 Roéntgenweichstrahltherapie bei Mycosis fungoides mit DAR-
PAG150, linkes Bein, Feld 112, 4-2003.
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Abb.3 DARPAG150 Rontgenbestrahlungsgerat, Tubus 10 cm, oberes
Abdomen, Feld 107, 12-2002.

grenzender Wahrscheinlichkeit einem kleinen Keimzentrum zu-
zuordnen ist. Einzelne grofRkernige atypische lymphoide Zellen
erweisen sich als CD30-positiv. Diagnose: tumordhnliches Pla-
questadium der Mycosis fungoides. Die starke Beimengung von
Eosinophilen einerseits und Plasmazellen andererseits spricht
nicht gegen diese Einordnung, da besonders in ausgedehnten
Plaque- und Tumorstadien der M.f. immer wieder diese unge-
wohnliche Zellkombination zu sehen ist.

Labor: Sowohl zum Zeitpunkt der Diagnosestellung im Jahre
1983 als auch bei wiederholten Kontrollen konnten keine patho-
logischen Verdnderungen festgestellt werden.

Rontgen-Thorax: Unauffillig.

Diagnose: Mycosis fungoides mit Mucinosis follicularis

Therapie: Mit Ausbildung der ersten grof3en Plaques und Tumo-
ren im Jahre 1984 erfolgte eine intensive Lokaltherapie mit Clo-
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Tab.1 EORTCKlassifikation fir primar kutane T-Zell-Lymphome
(CTCL) (Willemze et al. 1997)

Verlauf Histologische Entitdt

indolent Mycosis fungoides

Mycosis fungoides mit Mucinosis follicularis
pagetoide Retikulose

groRzelliges CD30+ T-Zell-Lymphom

Lymphomatoide Papulose

Sezary-Syndrom
groRzelliges CD30-T-Zell-Lymphom

aggressiv

Granulomatous slack skin

klein- bis mittelgroRzelliges pleomorphes T-Zell-
Lymphom

subkutanes panniculitis like Lymphom

provisorisch

_______________________________________________________|
Tab.2 Stadien der Mycosis fungoides

Stadium | (pramykotisch): uncharakteristische Hautveranderungen dhnlich
einer Schuppenflechte

Stadium Il (infiltrativ): flach erhabene bis kleinknotige Tumoren in der Haut

Stadium Ill (tumoros): tomatendhnliche oder pilzférmige Tumoren der Haut
mit Geschwiirbildung

Stadium IV (generalisiert): zusatzlich Befall von Lymphknoten und inneren
Organen

betasol, z.T. unter Okklusion sowie eine intermittierende UV-
Therapie, in den ersten Jahren der Behandlung mit UVB, im wei-
teren Verlauf Creme-PUVA. Die UV-Therapie erfolgte vorwie-
gend in den Herbst- und Wintermonaten, wobei im Sommer die
natiirliche Sonnenstrahlung genutzt wurde.

Fiir stark infiltrierte Plaques und tumordse Herde wurde eine lo-
kale Réntgenweichstrahltherapie eingesetzt. Dabei wurden bis-
her 120 Felder mit Gesamtdosen pro Feld zwischen 6 und 15
Gray bei 30 bis 80 kV bestrahlt. Die Einzeldosis lag in der Regel
bei 1,5 Gray (Abb. 2 und 3). Einzelne Herde wurden exzidiert.

Ergebnis: Bisher wurde kein Progress der M.f. festgestellt (1983:
Stadium IIb; 2003: Stadium IIb).

Diskussion

Patienten mit einem kutanen T-Zell-Lymphom (Tab.1) haben
hdufig bereits Jahre vor der Diagnosestellung erste Hautverdnde-
rungen bemerkt. Die Befunde in der frithen Krankheitsphase sind
hdufig nicht spezifisch und weisen bei der Biopsie keine typi-

schen histologischen Verdnderungen auf. Mittels T-Zell-Rezep-
tor-Rearrangement lassen sich diese Infiltrate jedoch als klonale
T-Zell-Proliferate identifizieren [3].

Die M. f. verlangt nach einer stadiengerechten Therapie (Tab. 2)
[7]. Patienten im Stadium Ia haben eine Lebenserwartung, die
der einer alters- und geschlechtsbezogenen Vergleichsgruppe
entspricht. Die mediane Uberlebenszeit betrigt fiir Patienten
mit ausgedehnten Patches oder Plaques (Stadium Ib oder Ila) 11
Jahre. Patienten, die im Stadium IIb der Erkrankung mit kutanen
Tumoren auffallen haben eine mediane Lebenszeit von 3,2 Jah-
ren. Bei Patienten mit Erythrodermie (Stadium III) sowie mit ex-
trakutaner Manifestation im Stadium IVa oder IVb besteht eine
mittlere Uberlebenszeit von 4,6 Jahren (Erythrodermie) respekti-
ve 1,2 Jahren (Stadium IVa) und 0,9 Jahren beim Stadium IVb [4].

Unser Patient befand sich zum Zeitpunkt der Diagnosestellung in
einem Stadium IIb. Durch die stadiengerechte Behandlung mit
topischen Kortikosteroiden, UV-Therapie sowie Exzisionen und
Roéntgenweichstrahlentherapie konnte der weitere Progress ver-
hindert werden. Die mittlere Uberlebenswahrscheinlichkeit fiir
unseren Patienten lag nach den oben angefiihrten statistischen
Angaben bei 3,2 Jahren. Der Krankheitsverlauf spricht allerdings
gegen therapeutischen Nihilismus.

Die Weichstrahlrontgentherapie, welche seit Jahrzehnten fiir die
M. f. verwendet wird, hat nach wie vor ihre Berechtigung [2]. Ihr
Vorteil ist die Gewebevertrdglichkeit durch Fraktionierung und
Schonung der gesunden Haut.
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