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Einleitung

• Lymphome
• Neubildung des Lymphsystems

• Lymphatisches Gewebe:
– Knochenmark, Lymphnoten, Milz, Blut

• Extralymphatisches Gewebe:
– Haut, Lunge, Leber, ZNS, 

• Unterteilung:
– B-Zellen und T-Zellen
– aggressiv/indolent
– leukämisch/nodal/extranodal

Überblick

• Haar-Zell Leukämie

• T-Zell Lymphome

• Kutane Lymphome



Haar-Zell Leukämie

• Chronische B-zell Erkrankung

• Typische „Haarzellen“

• Typischer Immunphänotyp:
• CD 20, CD 11c, CD 103

• Infiltration des Knochenmarks

• Panzytopenie, Milzvergrößerung

• Infekte, Müdigkeit, Blutungen

Behandlung der HZL 

Therapie RR (%) CR (%)

Vor 1980 Milz-OP 60-80 k.A.

Nach 1980 Interferon 89 9

Nach 1990 Leustatin 95 85

Meist nur eine Behandlung notwendig 



Neuerliche Behandlung der HZL

• Prüfen der Indikation:
– hämatologisch Insuffizienz

– Infektneigung

– Milzvergrößerung

– Leustatin

– Leustatin+Rituximab

Hintergrund T-Zell Lymphome

• Etwa 10-15 % T-NHL  

• 30 % Extranodal Beteiligung

• Schwierige Diagnose

• Heterogenes Bild

• Keine Standardtherapie



W.H.O. Klassifikation
T-Zell Neoplasien

• Leukämisch 
• T-Zell prolymphozyten Leukämie (T-PLL) 

• Extranodal 
• Mycosis fungoides/Sézary Syndrom

• Nodal
• Peripheres T-Zell Lymphom

• Angioimmunoblastisches Lymphom

T-Zell-prolymphozytische Leukämie

– Aggressiver Verlauf

– Hepatosplenomegalie

– Anämie

– Thrombopenie

– Pleuraergüsse

– Hautbeteiligung



T-Prolymphozytenleukämie

• Behandlung n CR PR ORR

• Chlorambucil 32 0% 28% 28% (Islam A 1996)

• CHOP 15 6% 27% 33% (Catovsky D 1983)

• Pentostatin 55 9% 36% 45% (Döhner H  1993)

• Alemtuzumab 76 39% 11% 50% (Keating M 2002)

• FMC/Alemtuzumab 18 40% 46% 86% (Hopfinger G 2007)
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Mycosis Fungoides

Kadin, M. ASH Image Bank 2004

Generalsierte Erythodermie bei 
Sezary Syndrome



W.H.O. Klassifikation
T-Zell Neoplasien

• Nodal
• Peripheres T-Zell Lymphom

• Angioimmunoblastisches Lymphom

Survival: 
PTCL, anaplastic LC and DLBC 

Armitage JO Ann Oncol 2004
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4-6xCHOP →
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→ HD Cy + TBI
Regimen 
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New Drugs

Drug Target

• Bortezomib Proteasome 
• Romidepsin Histon deacetylase
• Denileukin Diftitox IL-2 receptor
• Zanolimumab CD 4
• Daclizumab CD 25
• Alemtuzumab CD 52
• SGN30 (chimeric) CD30 
• MDX-060 (fully human) CD30
• Nelarabine Nucleosid Analogon
• Lenalidomid Immunomodulatory, anti-angiogenetic
• Forodesine Purine nucleosid Phosph.



T-NHLTrials
in Österreich

T-NHL

T-PLL PTCL

ACT 1und ACT 2 
CHOP+ Alemtuzumab

First line/first relapse
FMC+Alemtuzumab

2nd Relapse/Refractory
Forodesine
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