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Remissrunda — Nationellt vardprogram for
hudlymfom

Den nationella vardprogramgruppen for hudlymfom har reviderat det
nationella vardprogrammet. Vi emotser tacksamt synpunkter pa innehallet.

Remissvaren limnas via webbformuliret som hittas har.

Limna remissvaret senast 2026-06-12, sedan stings formuliret.

Vid frigor, kontakta rcesyd@skane.se

Syftet med remissrundan idr féljande:

1. Att ge profession och patienter tillfalle att kommentera och ge synpunkter
pa det medicinska innehallet i vardprogrammet. Ge girna konkreta férslag
pa dndringar och tilligg, t.ex. om det saknas relevanta
behandlingsalternativ, om en rekommendation ar svartolkad eller om vi
har virderat den vetenskapliga bakgrunden felaktigt.

2. Att ge regionernas linjeorganisationer och huvudmin maéjlighet att
analysera organisatoriska och ekonomiska konsekvenser av andringarna 1
vardprogrammet och utifrin detta meddela om de stiller sig bakom

vardprogrammet.

Malsittningen med vardprogrammet ar att belysa den diagnostik, behandling,
omvardnad och uppféljning som ir specifik och central f6r cancerformen,
vilket innebir att vi inte belyser mer generella atgirder, t.ex.

rehabiliteringsatgirder som tas upp 1 vardprogrammet for rehabilitering.

Den bilagda nationella konsekvensbeskrivningen ger en 6versiktlig bild av vad
som dr reviderat och vilka konsekvenser vardprogramgruppen bedémer att
andringarna kan medféra. Forindringar framgar ocksa i vardprogrammets

inledningskapitel.

Pa vardprogramgruppens vignar

Emma Belfrage
Ordférande, vardprogramgruppen f6r hudlymfom

Regionala cancercentrum i samverkan

Sveriges Kommuner och Regioner | 118 82 Stockholm
Besok: Hornsgatan 20 | Telefon: 08-452 70 00

E-post: info@cancercentrum.se | www.cancercentrum.se
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Nationell konsekvensbeskrivning — nationellt vardprogram
hudlymfom

Datum: 2026-03-18

Detta ar en nationell konsekvensbeskrivning av nationellt vardprogram hudlymfom. Den kan
anvandas som underlag for regionala konsekvensbeskrivningar i samband med
remissrundan.

Incidens och prevalens

Den irliga incidensen f6r hudlymfom 4r 1:100 000, men prevalensen édr hégre da flertalet
hudlymfom ar stillsamma sjukdomar med en god prognos.

Antal patienter aktuella for behandling och uppfdljning

Ca 100 patienter per ar i Sverige far diagnosen hudlymfom. Hudlymfom innefattar flera olika
sjukdomar med olika prognos och behandling. De flesta hudlymfom ir stillsamma sjukdomar
dir patienterna lever med sin sjukdom under lingre tid. Behandlingen syftar till att kontrollera
sjukdomen och ge en god livskvalitet, men den har séllan en kurativ intension. Behandlingen
varierar fran utvartes behandling sasom kortisonkrimer, ljusbehandling, lokal stralbehandling,
helkroppsbestralning till systemisk behandling med till exempel retinoider, interferon-alfa,
metotrexate 1 ldgdos, extrakorporeal fotoferes, cytostatika, antikroppsbehandling och i
undantagsfall dven allogen stamcellstransplantation. En del hudlymfom kan behandlas med
kirurgi.

Huvudsakliga férandringar

Nedan dr de huvudsakliga férindringarna. Var god se avsnitt 2.2 1 vardprogrammet for utforlig
information om férandringar.

Symtom och kliniska fynd vid mycosis fungoides uppdaterat med ny akronym f6r snabbare
diagnos.

Utredning av mycosis fungoides och Sézarys syndrom uppdaterat avseende utredning av
forstorad/avvikande lymfkortel.

Avsnitt om histopatologi vid mogamulizumab-associated rash har tillkommit.

Avsnittet om storcellstransformation uppdaterat avseende prevalens.

Nytt avsnitt om faktorer som bidrar till val av behandling vid avancerad mycosis fungoides och
Sézarys syndrom har tillkommit.

Avsnitt om mogamulizumab uppdaterat avseende rekommendationer infér allogen
stamcellstransplantation samt mer utférlig information mogamulizumab-associated-rash (MAR)
och handliggning vid komplett remission.

Avsnitt om allogen stamcellstransplantation uppdaterat enligt nya rekommendationer.

Ett nytt avsnitt om stralbehandling och samtidig systembehandling tillagt.

Regionala cancercentrum i samverkan

Sveriges Kommuner och Regioner | 118 82 Stockholm
Besok: Hornsgatan 20 | Telefon: 08-452 70 00

E-post: info@cancercentrum.se | www.cancercentrum.se
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Avsnittet mal med uppfoljningen uppdaterad avseende uppfoljning av patienter med olika typer

av hudlymfom och lymfoproliferativa sjukdomar.

Forandringar av verksamhet och organisation

Visentligen of6rindrat jimfért med tidigare version.

Centralisering och decentralisering

Beroende pa variant av hudlymfom sa handliggs patienterna med hudlymfom olika. Oférindrat
regionalt omhindertagande av patienter med hudlymfom i form av nira samarbete mellan
dermatolog och onkolog/hematolog forslagsvis som en gemensam mottagning. Centralisering
oférindrad i form av mojlighet att fortsatt diskutera patienter med hudlymfom pa nationell
MDK.

Okade kostnader

Inga 6kade kostnader av de dndringar som ar foreslagna i denna uppdatering.

Resurs- och kostnadsbesparande atgarder

Vardprogrammet fortydligar vilka utredningar som ér aktuella f6r denna heterogena
patientgrupp. Antalet bes6k och utredningar minskar troligen om patienter med hudlymfom
tidigt 1 vardkedjan handlaggs enligt vardprogrammets riktlinjer fran borjan.

Etiska aspekter

Inga uppenbara forindringar jimfort med tidigare version. En uppdaterad version av
vardprogrammet enligt internationella riktlinjer f6r behandling medf6ér med all sannolikhet en
mer nationellt jamlik vard och en bittre vard for patienter med hudlymfom i Sverige.

Regionala cancercentrum i samverkan

Sveriges Kommuner och Regioner | 118 82 Stockholm
Besok: Hornsgatan 20 | Telefon: 08-452 70 00

E-post: info@cancercentrum.se | www.cancercentrum.se
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KAPITEL 1
Sammanfattning

Hudlymfom kan ocksa benimnas kutana lymfom. Det dr en heterogen grupp
av sjukdomar som har gemensamt att de utgors av ett lymfom med primart
ursprung i huden. Hudlymfom utgér cirka 2 % av alla lymfom. Den arliga
incidensen 4r cirka 1/100 000, vilket innebir att det dr en ovanlig
sjukdomsgrupp. 65-75 % av hudlymfomen ir T-cellslymfom och 20-25 % ar
B-cellslymfom.

Kutana T-cellslymfom utgérs huvudsakligen av mycosis fungoides, Sézarys
syndrom och CD30+ lymfoproliferativa sjukdomar. Kutana B-cellslymfom
indelas i primart kutant follikelcenterlymfom, primart kutant
marginalzonslymfom och primirt kutant diffust storcelligt B-cellslymfom, leg-

type. Det finns dven ovanligare former av hudlymfom.

Olika hudlymfom skiljer sig vad galler symtom, mikroskopisk bild, utredning,
behandling och prognos. Merparten av hudlymfom har ett stillsamt férlopp dar
det dr viktigt att ge patienten en god livskvalitet och minimera biverkningar av

behandlingen.

Patienter med hudlymfom handliggs i samarbete mellan dermatolog och
onkolog/hematolog och huvudansvaret for patienten 6ver tid kan variera

beroende pé sjukdomens stadium och behandling.
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KAPITEL 2
Inledning

2.1 Vardprogrammets giltighetsomrade

Virdprogrammet riktar sig till alla som utreder och behandlar hudlymfom.

Vardprogrammet galler f6r hudlymfom hos vuxna.

WHO:s fjirde klassifikation ar fran 2017 [1, 2]. 2022 kom det tvd nya
klassifikationer av lymfom, som dven paverkar klassifikationen av hudlymfom
[3, 4]. Enligt en nationell 6verenskommelse i Sverige kommer WHO:s fjirde
klassifikation av lymfom fortsatt att anvindas, men dér det ar aktuellt kommer

patologen i PAD-svar att ange diagnos enligt alla tre klassifikationerna.

Med utgangspunkt frin raidande klassifikation av hudlymfom [1-4] omfattar

vardprogrammet f6ljande hudlymfom:

Diagnoser enligt WHO:s fjarde klassifikation fran @ § k]
2017 [1] £ € £
1 s§| §E=| §
%5 o2 >
T o oo 00
s | taf| csQ
S O @Ok | c0T<
m,a moa = O‘)BE =
£E5 [ £58| £328
Primara kutana T-cellslymfom (CTCL)
Mycosis fungoides (MF) X
Follikulotrop MF X
Pagetoid retikulos X
Granulomatds slack skin X
Sézarys syndrom (SS) X
Primart kutana CD30+ lymfoproliferativa sjukdomar X
Primart kutant anaplastiskt storcelligt lymfom (PC- X
ALCL)
Lymfomatoid papulos (LyP) X
Subkutant pannikulitliknande T-cellslymfom X
Extranodalt NK/T-cellslymfom av nasal typ X
Kroniskt aktiv EBV-infektion*
Priméara kutana perifera T-cellslymfom, ovanliga subtyper
Primart kutant gamma/delta T-cellslymfom X
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Primart kutant CD8-positivt aggressivt epidermotropt X
cytotoxiskt T-cellslymfom

Primart kutant akralt CD8-positivt T-cellslymfom* X

Primar kutan smacellig CD4+ T-lymfoproliferativ X
sjukdom

Primart kutant perifert T-cellslymfom UNS X

Priméra kutana B-cellslymfom (CBCL)

Primart kutant marginalzonslymfom (PCMZL)** X
Primaért kutant follikelcenterlymfom (PCFCL) X
Primart kutant diffust storcelligt B-cellslymfom, leg-type X X

(PCLBCL-LT)

EBV-positivt mucokutant ulcus X

Intravaskulart storcelligt B-cellslymfom X

ABCL=Aggressiva B-cellslymfom

* Benamns Primart kutant akral CD8-positivt T-cellslymfoproliferativ sjukdom enligt klassifikationerna av
WHO och ICC fran 2022 [3 &]. Sjukdomen kommer i detta vardprogram att genomgaende benamnas

enligt klassifikationen WHO fran 2017 1.

** Benamns Primar kutant marginalzons lymfoproliferativ sjukdom i klassifikationen av ICC fran 2022
[Z_H. Sjukdomen kommer i detta vardprogram att genomgaende benéamnas enligt klassifikationen WHO

fran 2017 [1].

Virdprogrammet ér utarbetat av den nationella arbetsgruppen och faststillt av
Regionala cancercentrum 1 samverkan XXX-XX-XX. Beslut om
implementering tas i respektive region i enlighet med 6verenskomna rutiner.
Stédjande regionalt cancercentrum (RCC) dr RCC Syd.

Tabell 1. Tidigare versioner av vardprogrammet

Datum Beskrivning av férandring

2019-12-19 Version 1.0 faststalld av RCC i
samverkan

2020-06-16 Version 1.1 faststalld av RCC i

samverkan. Kapitel 10 Multidisciplinar
konferens uppdaterad, ny bilaga 4
Anmalningsrutiner for nMDK
hudlymfom och ny bilaga 5 Anmalan till
nMDK hudlymfom inlagda.

2021-06-29 Version 2.0 faststalld av RCC i
samverkan

2021-11-09 Version 2.1 faststalld av RCC i
samverkan

2022-02-22 Version 2.2 faststalld av RCC i
samverkan
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Datum Beskrivning av forandring
2022-07-11 Version 2.3 faststalld av RCC i
samverkan

2023-01-10 Version 2.4 faststalld av RCC i
samverkan

2023-09-04 Version 3.0 faststalld av RCC i
samverkan

2024-01-09 Version 3.1 faststalld av RCC i
samverkan

2024-06-18 Version 3.2 faststalld av RCC i
samverkan

2025-06-10 Version 4.0 faststalld av RCC i
samverkan

Tidigare vardprogram publiceras inte men kan begiras ut fran Regionala c-a-n-

cercentrum, info(@cancercentrum.se.

2.2 Forandringar jamfort med tidigare version

Det forsta svenska nationella vardprogrammet f6r hudlymfom faststilldes av
RCC i1 samverkan 2019-12-19.

I denna version av vardprogrammet har féljande uppdateringar gjorts:

e Avsnitt 6.1.1.1 Symtom och kliniska fynd vid mycosis fungoides uppdaterat
med ny akronym for snabbare diagnos.

e Avsnitt 7.2.1 Utredning av mycosis fungoides och Sézarys syndrom
uppdaterat avseende utredning av forstorad/avvikande lymfkortel.

e Avsnitt 8.4.1.1.2 Histopatologi vid mogamulizumab-associated rash har
tillkommit.

e Avsnitt 9.2.1.1 Storcellstransformation uppdaterat avseende prevalens.

e Nytt avsnitt 11.2.2.1 Faktorer bidrar till val av behandling vid avancerad
mycosis fungoides och Sézarys syndrom.

e Avsnitt 11.2.3.3.4 Mogamulizumab uppdaterat avseende rekommendationer
infor allogen stamcellstransplantation samt mer utfoérlig information
mogamulizumab-associated-rash (MAR) och handlidggning vid komplett
remission.

e Avsnitt 11.2.3.3.6 Allogen stamcellstransplantation uppdaterat enligt nya
rekommendationer.

e Nytt avsnitt 13.4 Strialbehandling och samtidig systembehandling

e Avsnitt 19.1 Mal med uppfoljningen uppdaterad avseende uppfoljning av
patienter med olika typer av hudlymfom och lymfoproliferativa sjukdomar.
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I version 4.0 av vardprogrammet gjordes en genomgiende stérre uppdatering

gjorts av texten och referenserna utifran internationella uppdaterade riktlinjer.

e Avsnitt 2.1 Vardprogrammets giltighetsomrade dr uppdaterat avseende
klassifikationen av hudlymfom.

e Kapitel 11 Behandling av primart kutana T-cellslymfom ar uppdaterat enligt
EORTC:s guidelines fran 2023.

e Avsnitt 8.4.1.1.1 och avsnitt 8.4.1.2.1 Fl6descytometrisk immunfenotypning
och molekylir genetisk monoklonalitetsundersékning av perifert blod vid
mycosis fungoides och Sézarys syndrom édr uppdaterade enligt
internationella och svenska guidelines dir blodengagemang besvaras med i
forsta hand antal celler/pl.

e Nytillkommet avsnitt 11.2.3.3.9 Infektionsprofylax vid systembehandling.

e Nytt avsnitt 9.2.1.1 Storcellstransformation och ny text om

storcellstransformation under avsnitt 11.2.2.

I version 3.2 av vardprogrammet uppdaterades avsnitt 4.2 avseende incidens.

I version 3.1 av vardprogrammet uppdaterades texten om mogamulizumab i
avsnitt 11.2.3.3.4 Immunterapi da NT-radet hade omprévat den tidigare
rekommendationen. NT-radets rekommendation fran 2023-12-21 ir att
mogamulizumab kan anvindas till patienter i avancerad sjukdomsfas med stort
lidande vid mycosis fungoides (stadium IITA—B och IVA—B) och Sézarys
syndrom, om andra alternativ saknas. NT-radet rekommenderar att beslut om
insittande av mogamulizumab boér diskuteras pa nationell multidisciplinir
konferens (MDK).

I version 3.0 av vardprogrammet gjordes foljande dndringar:

e Avsnitt 8.4 Klassificering av tuméren uppdaterades da det hade kommit tva
nya klassifikationer av lymfom under 2022 som dven paverkade
klassifikationen av hudlymfom. Enligt nationell 6verenskommelse kommer
patologen fortsatt att anvinda WHO:s fjarde klassifikation av lymfom, men
da det dr aktuellt dven ange bada de tva nya klassifikationerna.
Virdprogrammet kommer tills vidare fortsitta att anvinda WHO:s fjirde
klassifikation av lymfom.

e Avsnitt 11.2.3.2.6 Topikal klormetingel fortydligades.

e Avsnitt 11.2.3.3.1 Retinoider fortydligades.

e Avsnitt 11.2.3.3.4 Immunterapi uppdaterades avseende brentuximab-
vedotin.

e Avsnitt 11.2.3.3.6 Stamcellstransplantation fick tva nya referenser.
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e Avsnitt 13.3 Helkroppsbestrilning med elektroner fortydligades.

e Avsnitt 19.4 Avslut av uppf6ljning foértydligades.

e Kapitel 17 Omvardnad och rehabilitering fortydligades.

e [ kapitel 22 Kvalitetsindikatorer och malnivaer togs en kvalitetsindikator
bort.

e Bilaga 1 Patientinformation uppdaterades samt linkar till filmer pa

Blodcancerforbundets lades in.

I version 2.4 av vardprogrammet gjordes foljande dndringar:

e Avsnitt 11.2.3.2.6 Topikal klormetingel (Ledaga) uppdaterades.
Rekommendationen f6r dosering vid start dndrades enligt rekommendation
fran likemedelsbolaget och deras kliniska erfarenheter. Enligt Fass ska
topikal klormetingel (Ledaga) appliceras 1 gang dagligen, men
likemedelsbolaget rekommenderar i stillet applicering 2—3 ganger per vecka
de forsta 2 veckorna for att forhindra lokala hudreaktioner.

e Avsnitt 11.2.2 uppdaterades avseende tabeller f6r behandling. Klormetingel
lades till som andra linjens behandling vid stadium IA, IB och IIA i tabellen
t6r mycosis fungoides. Mogamulizumab lades till som andra linjens
behandling vid stadium IIIA-B och andra linjens behandling vid stadium
IVA-B i tabellen f6r mycosis fungoides och som andra linjens behandling i
tabellen for Sézarys syndrom. Vardprogramgruppen rekommenderar att
beslut om eventuellt insittande av mogamulizumab bor diskuteras pa
nationell MDK, vilket ocksa framgar i tabellerna. Uppdateringarna ir 1 linje
med befintlig text 1 avsnitt 11.2.3.2.6 och 11.2.3.3.4.

I version 2.3 av vardprogrammet gjordes féljande dndringar:

e Avsnitt 11.2.3.2.6 Topikal beredning av klormetingel (Ledaga)
uppdaterades.

e Avsnitt 7.2.3 Utredning vid primirt kutant akralt CD8-positivt
T-cellslymfom och primir kutan smacellig CD4+ T-lymfoproliferativ

sjukdom uppdaterades angiende utredning vid multifokal sjukdom.

I version 2.2 av vardprogrammet gjordes en uppdatering av texten om

mogamulizumab i avsnitt 11.2.3.3.4.

I version 2.1 av vardprogrammet gjordes foljande dndringar:

e [T avsnitt 8.4.1.2, 8.4.1.1.1 och 8.4.1.2.1 ir texten uppdaterad till f6ljande:
“Definitionen av Sézarys syndrom pa flodescytometri av perifert blod ér en

avvikande population av celler med fenotyp CD4+/CD7- som utgor
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= 40 % av perifera lymfocyter eller en population av celler med fenotyp
CD4+/CD26- som utgér = 30 % av perifera lymfocyter.”

e For behandling av primirt kutant diffust storcelligt B-cellslymfom, leg-type,
hinvisas i kapitel 12 och 13 till det nationella vardprogrammet fér
aggressiva B-cellslymfom.

e [ avsnitt 2.1 dr det for diagnoserna primirt kutant diffust storcelligt
B-cellslymfom, leg-type, EBV-positivt mukokutant ulcus och intravaskulirt
storcelligt B-cellslymfom fortydligat att de ingar 1 det nationella
vardprogrammet for aggressiva B-cellslymfom.

e Tilligg av referens i avsnitt 9.2.4 och avsnitt 13.3.

e Fortydligande i bilaga 1 att patientinformationen ”Vad dr hudlymfom?
Allmin oversikt” alltid bor delas ut tillsammans med informationen for
respektive diagnos.

e "SNOMED-koder f6r hematopatologi” r ett dokument som innehaller
samtliga lymfomdiagnoser enligt WHO Gversatta till svenska och deras
respektive SNOMED-kod, det vill siga den kod som patologen anvinder.
Virdprogrammets nomenklatur dr uppdaterad sa att diagnoserna
overensstimmer med den svenska oversattningen 1 "SNOMED-koder for

Hematopatologi”.

2.2.1 Foérandringar som medfor resursbesparing

Virdprogrammet strivar efter att ge en god och kostnadseffektiv patientvard. I
denna version av vardprogrammet har det inte med siakerhet tillkommit nagra

resursbesparande dtgirder jamfért med tidigare versioner.

2.3 Vardering av det vetenskapliga underlaget

Arbetet har utgatt ifrin befintliga internationella och nationella kunskapsstod
och systematiska Oversikter inom omradet. De guidelines som huvudsakligen
legat som grund ir EORTC:s guidelines [5]. Om GRADE:s klassificering har
anvints for nagot av underlagen har de lyfts in 1 vardprogrammet. Gruppen har
inte sjalv genomfort en komplett GRADE-klassificering men principerna for
GRADE:s klassificering har anvints 1 diskussionerna av det vetenskapliga

underlaget.

I vissa fall har originalstudier anvints som underlag. Nar vetenskapliga
underlag saknas eller vetenskapliga studier har haft lag kvalitet bygger

underlaget pa gruppens beprévade erfarenhet.
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GRADZE:s klassificering r6r de sammanvigda resultatens tillforlitlighet och

klassificeras 1 fyra nivaer:

Det sammanvigda resultatet har hog tillforlitlighet (++++)

Det sammanvigda resultatet har mattlig tillférlitlighet (+++)

Det sammanvigda resultatet har ldg tillforlitlighet (++)

Det sammanvigda resultatet har mycket ldg tillférlitlighet. (Det innebir att

det inte gar att bedéma om resultatet stimmer.) (+)

Lis mer om systemet i SBU:s metodbok.

2.4 Forkortningar

Forkortning Forklaring

ABCL Aggressiva B-cellslymfom

CTCL Cutaneous T-cell lymphoma = primart kutant T-cellslymfom
CBCL Cutaneous B-cell lymphoma = primart kutant B-cellslymfom
cmv Cytomegalovirus

CR Complete response = komplett remission

DLBCL Diffust storcelligt B-cells lymfom

ECP Extrakorporeal fotoferes

LyP Lymfomatoid papulos

MF Mycosis fungoides

MTX Metotrexat

PC-ALCL Primart kutant anaplastiskt storcelligt lymfom

PCFCL Primart kutant follikelcenterlymfom

PCLBCL-LT Primart kutant diffust storcelligt B-cellslymfom, leg-type
PCMZL Primart kutant marginalzonslymfom

PD Progressive disease = progressiv sjukdom

PR Partial response = partiell remission

PUVA Psoralen i kombination med ljusbehandling av typen UVA
SD Stable disease = stabil sjukdom

SDT Skin-directed therapy

TCR T-cells receptor

TSEBT Total skin electron beam therapy
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KAPITEL 3
Mal med vardprogrammet

Milet med vardprogrammet 4r att ge nationella rekommendationer avseende

diagnostik, behandling och uppféljning av patienter med hudlymfom.

Syftet med vardprogrammet ér att utifran ridande evidens bidra till en
nationellt likvirdig handldggning av dessa patienter, och forbattra
behandlingsresultat och patienternas livskvalitet.

Pa grund av att hudlymfom ir en sd pass ovanlig och heterogen
sjukdomsgrupp saknas det i viss man stérre randomiserade kontrollerade
studier. Behandlingsrekommendationerna bygger huvudsakligen pa beprovad

erfarenhet, konsensusmoten och internationella guidelines [2, 5, 6].

Malen f6ljs upp inom ramen for kvalitetsregisterarbetet och nir

vardprogrammet revideras.

Virdprogrammet riktar sig i forsta hand till vardpersonal, men Kapitel 17
Egenvird och Bilaga 1 Patientinformation riktar sig fraimst till patienter.
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KAPITEL 4
Bakgrund och orsaker

4.1 Paverkbara faktorer for att minska risken

Den europeiska kodexen mot cancer lyfter fram tolv rad som kan minska

risken att drabbas av cancet.

4.2 Bakgrund

Huden ir en del av vart immunsystem och alla varianter av lymfocyter finns i
huden. Lymfocyter, det vill siga B-celler, T-celler och NK-celler, kinnetecknas
av stor rorlighet och styrs av receptorer och signalsubstanser som kemokiner
och cytokiner. Manga celltyper samverkar i ett komplext nitverk som styr
tillvixt, differentiering och apoptos. Signalvigarna kan stéras pa olika sitt och
da leda till sjukdom. I huden finns det cirka 20 miljarder T-celler.

Hudlymfom utgér en heterogen grupp av lymfoproliferativa sjukdomar och
omfattar 2 % av alla lymfom. De uppdelas utifrin om de uppstar hos T- eller
B-lymfocyter. Hudlymfom ar ett av de vanligaste extranodala lymfomen. Den

arliga incidensen 4r cirka 1/100 000.

Hudlymfom iér ett lymfom som uppstar primart hos lymfocyter i huden och
som vid diagnos oftast endast finns 1 huden. Undantag finns sisom Sézarys
syndrom som vid diagnos har blodengagemang. Merparten av hudlymfomen ar
stillsamma sjukdomar med mattlig paverkan pa 6verlevnaden, men det finns

dven mer aggressiva hudlymfom [2, 7].

Klassifikationen av hudlymfom bygger pa WHO-EORTC:s klassifikation fran
2005 med uppdaterade revisioner, varav den senaste dr fran 2022 [2-4, 6, 8-13].
Den 6vervagande andelen, 65-75 %, av hudlymfomen ér T-cellslymfom och

cirka 20-25 % ir B-cellslymfom. Resten utgdrs av ovanliga varianter.

Av de primidra kutana T-cellslymfomen utgér mycosis fungoides (MF) med
subtyper cirka 60 %, Sézarys syndrom cirka 5 % och CD30+ lymfoproliferativa
sjukdomar cirka 25-30 % [8, 14, 15].
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Incidensen av MF ir 0,3-0,7/100 000 personer och ar. I bland annat USA och
Nederlinderna har man sett en 6kning av incidensen av MF under aren 2000—
2018 dir orsaken ar oklar, men troligen multifaktoriell. [7, 16-20]

Andelen min:kvinnor vid MF ér knappt 2:1. Insjuknande ir vanligare 6ver 50
ars alder, men 20 % av patienter med MF ir 1 aldersgruppen 25—49 ar och
sjukdomen kan dven i ovanliga fall ses hos barn. Den manliga dominansen

okar med ildern.

Figur 1. Aldersstandardiserad incidens (age standardised rate = ASR) per 100
000 invanare och ar for mycosis fungoides i Sverige, uppdelat pa kon, ar
1995-2022
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Kalla: Socialstyrelsens statistikdatabas fér cancer.

Hos patienter med melaninrik hud tenderar MF att debutera tidigare och ocksa
ha ett aggressivare forlopp [14, 21-23].

De primart kutana CD30+ lymfoproliferativa sjukdomarna utgérs av primart
kutant anaplastiskt storcelligt lymfom (PC-ALCL) och lymfomatoid papulos
(Lyp). Bade klinik, histologi och immunfenotypning behover vagas for att skilja
PC-ALCL och LyP at. PC-ALCL drabbar nagot oftare min dn kvinnor och en
nagot dldre aldersgrupp, men sjukdomen kan dven férekomma hos yngre och
barn [24]. PC-ALCL har ofta en god prognos och extrakutan spridning ar
ovanlig. LyP beskrevs forsta gangen 1968 som en benign, histologiskt malign,
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sjalvbegrinsande och aterkommande sjukdom av oklar orsak [25]. LyP ses
oftare hos en yngre eller medelalders aldersgrupp och har en utmairkt prognos
[26]. Sannolikt dr LyP snarare en reaktiv process dn en tumoérsjukdom och gar
som regel 1 spontan regress [27, 28]. Patienter med LyP har en liten risk att
utveckla sekundira maligniteter, sisom MF och anaplastiskt storcelligt lymfom
24, 26, 29

Incidensen av primira kutana B-cellslymfomen ér stabil sedan flera ar och ir
0,3/100 000 personer och ar. Primirt kutant follikelcentetlymfom och primirt
kutant marginalzonslymfom ir stillsamma sjukdomar och insjuknande sker
vanligen hos unga vuxna och medelalders personer. Primart kutant diffust
storcelligt B-cellslymfom, leg-type, dr en mer aggressiv sjukdom och drabbar
framfor allt dldre kvinnor [30, 31].

4.3 Orsaker

Orsaken till uppkomsten av hudlymfom ir oklar. Mekanismerna som orsakar
hudlymfom ar bara delvis klarlagda. Sannolikt dr det en multifaktoriell och
stegvis process av hyperreaktiv inflammatorisk karaktir. Stérning i den
normala balansen mellan stimulans och himning leder till okontrollerad
celltillvixt och utveckling av en malign klon. Pa senare ar har man visat att
mikromiljén med dendritiska celler, mastceller och makrofager, spelar stor roll
for ett skifte fran tumorhimmande till tumorstimulerande faktorer. Vid

T- cellslymfom har man visat att lymfomcellerna fir en immunsuppressiv

funktion och tillvixer pa ett sjalvstimulerande sitt [32, 33].

Man har inte kunnat pavisa nagra valdefinierade aterkommande genetiska
avvikelser f6r de kutana T-cellslymfomen, men sa kallad genetisk instabilitet ses
ofta [34].

Manga studier har gjorts fOr att utvirdera bakomliggande infektion, och en rad
olika virus och bakteriella agens har undersokts. Resultaten har hittills varit
inkonklusiva och motsigelsefulla. Virusinfektioner har snarare setts som en
effekt av eller ett parallellfenomen till hudlymfom. Bakterier har inte heller
bevisats kunna orsaka hudlymfom, men i omriaden dir Borrelia burgdorferi ar
endemisk har man tyckt sig observera samband med vissa typer av
B-cellslymfom. Staphylococcus aureus enterotoxin har i flera studier
rapporterats paverka en viktig signalvig (JAK-STAT) for tumorprogress vid
MF och SS, men inte som initierande faktor [35-42]. Studier har visat att
antibiotika kan himma tumoraktivitet, men antibiotika rekommenderas endast
vid klinisk infektion och inte som langtidsbehandling [5, 37, 43].
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Immunsuppression, som vid organtransplantation och hiv-infektion, medfér
okad risk for lymfom vilket ocksa har rapporterats for vissa subtyper av
hudlymfom [41, 44, 45].

Emellanat har rapporter kommit om misstinkta samband med miljégifter och
exponering for olika kemikalier som 6kad férekomst av hudlymfom i tungt
industrialiserade omraden och 1 vissa yrkesgrupper. Det finns inga 6vertygande
bevis for ett sadant samband, och ndgon enskild faktor har inte kunnat
identifieras [41, 44, 45].
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KAPITEL 5

Arftlighet

Det finns ingen kind érftlighet f6r att utveckla hudlymfom.
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KAPITEL 6

Symtom och tidig
utredning

Rekommendation

e Remiss till hudspecialist vid misstanke om hudlymfom sasom
e svarbehandlat eksem- eller psoriasisliknande hudutslag
e crytrodermi

e oklar hudtumor.

6.1 Symtom och kliniska fynd

Den kliniska bilden varierar vid olika typer av hudlymfom [7]. Nedan
presenteras en 6versikt av symtom vid de hudlymfom som tas upp i det hir

vardprogrammet [1, 7, 15, 46].

6.1.1 Primara kutana T-cellslymfom

6.1.1.1 Mycosis fungoides
Mycosis fungoides (MF) dr det vanligaste hudlymfomet och utgér cirka 50 %

av det totala antalet hudlymfom. Sjukdomen ses oftare hos min 4n hos
kvinnor (2:1). Insjuknande ir vanligare 6ver 50 ars dlder, men 20 % av
patienter med MF ir i dldersgruppen 25—49 ar och sjukdomen kan dven i

ovanliga fall ses hos barn.

Symtom vid MF ir patches, plack eller tumdrer i huden. Patches édr tunna,
platta, r6da och litt fjillande flickar. Plack dr mer infiltrerade, tjockare, roda
och ibland fjallande lesioner. Tumorer dr upphdjda hudférindringar som ér =

1 cm i diameter och de kan ibland vara sariga. Bade patches och plack kan likna
vanliga hudsjukdomar sisom psoriasis och eksem. Det dr mojligt att ha
patches, plack och tumoérer samtidigt i huden, men vid tidig sjukdom ses oftast
bara patches och/eller plack. Hudf6rindringar vid MF ir ofta lokaliserade till
glutéer, bal och 6vriga icke-solbelysta omraden. Hudférindringarna kan

komma och ga och ibland ga spontant i regress. MF har ofta ett stillsamt
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torlopp och tid till diagnos kan ofta ta flera ar. Manga patienter besviras av
klada. Patienter med MF kan ocksa ha foérstorade lymfkortlar, men det dr
ovanligt i tidiga stadier. Eftersom MF kan likna andra vanligare hudsjukdomar
sa ar diagnosen vid tidiga stadier ofta f6rdr6jd med en median pa 36 manader.
En nyligen publicerad artikel har publicerat en akronym ”A-F Think MF” fo6r
att 0ka medvetenheten av att tinka pa diagnosen MF vid A = Asymmetri i
hudutslaget, B = hudutslag i Baddraktsomradet, C = Colour med férindrad
farg i huden 1 form av erytem, hypo- eller hyperpigmentering, D = Drug
therapy dar likemedel kan demaskera eller forvirra sjukdomen, E = Erytem, I
= Follikulotrop bild med follikuldra akneiforma lesioner eller alopeci [47].

Det finns dven ovanliga varianter av MF som har en distinkt klinisk bild.
Follikulotrop MF kan vixa ner i harfolliklar och ge omraden med alopeci
(haravfall). Hypopigmenterad MF ses framfor allt i melaninrik hud och hos
unga vuxna. Vid granulomatos slack skin MF ses stora, slappa, irreversibla
veckbildningar i huden oftast i armhalor och ljumskar. Pagetoid retikulos har
mycket god prognos och yttrar sig som ett langsamviaxande solitdrt

asymtomatiskt erytematost plack eller patch.

6.1.1.2 Sézarys syndrom

Sézarys syndrom (SS) dr en ovanlig form av hudlymfom och utgor cirka 5 % av
alla primdra kutana T-cellslymfom. Sjukdomen dr vanligare hos min och oftast

drabbas personer 6ver 60 ars alder, men SS kan dven férekomma hos yngre.

Sézarys syndrom karaktiriseras av erytrodermi, generell lymfkortelforstoring
och klonala T-celler 1 perifert blod. Erytrodermi innebir en omfattande rodnad
som utgor minst 80 % av hudytan. Vid SS uppstar ofta den utbredda rodnaden
1 huden de novo utan féregaende patches eller plack. Svar klada ér vanligt vid
SS. Hyperkeratoser i hinder och fotter, nagelférandringar, ektropion (utatvant

ogonlock) och alopeci (hiravfall) férekommer ocksa vid SS.
6.1.1.3 Primart kutana CD30+ lymfoproliferativa sjukdomar

6.1.1.3.1 Primért kutant anaplastiskt storcelligt lymfom

Primart kutant anaplastiskt storcelligt lymfom (PC-ALCL) ar vanligare hos man
an hos kvinnor (2-3:1). Medianalder vid insjuknande dr 50-60 ar, men

sjukdomen kan forekomma 1 alla dldrar.

Den kliniska bilden vid PC-ALCL ir ofta en solitir nodulus/tumér eller

konfluerande papler, som ofta ulcererar. Multifokala hudférandringar ses hos
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cirka 10-20 %. Spontan regress av PC-ALCL férekommer. Extrakutan
spridning av PC-ALCL ar ovanlig.

6.1.1.3.2 Lymfomatoid papulos

Lymfomatoid papulos (LyP) ar vanligare hos min dn hos kvinnor (2-3:1).
Sjukdomen ses oftast hos vuxna med medianalder 45 ar vid insjuknande, men

kan forekomma i alla dldrar.

Vid LyP ses aterkommande papulonodulira eller papulonekrotiska lesioner
som sjilvlaker inom 3—12 veckor. Sjukdomen har ofta ett kroniskt

aterkommande férlopp under flera ar.

6.1.1.4 Primart kutant akralt CD8-positivt T-cellslymfom

Primart kutant akralt CD8-positivt T-cellslymfom drabbar huvudsakligen min

over 50 ars dlder.

Detta sillsynta hudlymfom har beskrivits pa senare ar och finns med i WHO:s
klassifikation fran 2017. Det dr ett CD8+ icke epidermotropt lymfom av helt
indolent typ utan extrakutan spridning. Vanligen ses en enstaka tumoros

torindring pa 6ron, men dven nisa, hinder och fétter kan engageras.

6.1.1.5 Primar kutan smacellig CD4+ T-lymfoproliferativ sjukdom

Primar kutan smacellig CD4+ T-lymfoproliferativ sjukdom benamndes i
tidigare klassifikationer ”lymfom”, men har bytt namn till T lymfoproliferativ
sjukdom” 1 senare klassifikationer eftersom den har utmirkt prognos och inte

lingre betraktas som ett lymfom.

Primar kutan smacellig CD4+ T-lymfoproliferativ sjukdom utgor 2 % av alla
kutana T-cellslymfom. Vid denna variant av hudlymfom ses ofta en solitir
tumor eller plack lokaliserad till ansikte, hals eller 6vre bal. Multifokal

utbredning dr ovanlig, men kan férekomma.

6.1.2 Primara kutana B-cellslymfom

6.1.2.1 Primart kutant marginalzonslymfom

Primirt kutant marginalzonslymfom (PCMZL) utgor cirka 20 % av primira
kutana B-cellslymfom. Sjukdomen drabbar min oftare an kvinnor (2:1).

PCMZL drabbar oftast unga vuxna eller medelalders personer.
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Vid PCMZL ses asymtomatiska lingsamvixande solitira eller multifokala
blaroda eller brunréda papler, noduli eller plack som ar lokaliserade till framfor

allt 6vre extremiteter, bal och huvud. Spontan regress kan férekomma.

6.1.2.2 Primart kutant follikelcenterlymfom

Primirt kutant follikelcenterlymfom (PCFCL) utgér cirka 60 % av primira
kutana B-cellslymfom. Sjukdomen ses i nagot hogre utstrickning hos man dn

hos kvinnor (1,5:1) och drabbar oftast unga vuxna eller medelalders personer.

Vid PCFCL ses asymtomatiska langsamvixande solitira eller multifokala
blaréda eller brunréda papler, noduli eller plack som ir lokaliserade till framfér
allt huvud- och halsomradet och 6vre balen. Perilesionellt erytem kan

forekomma.

6.1.2.3 Primart kutant diffust storcelligt B-cellslymfom, leg-type
Primart kutant diffust storcelligt B-cellslymfom, leg-type (PCLBCL-LT) utgor

cirka 20 % av primira kutana B-cellslymfom. Sjukdomen dr vanligare hos

kvinnor dn hos min (3:1) och medianalder vid insjuknande ér cirka 70 ar.

Vid PCLBCL-LT ses en snabbvixande blaréd tumér med ulceration pa ena
eller bada underbenen hos cirka 90 % av patienterna, men andra primarlokaler

forekommer.

6.1.3 Tidig utredning

Vid misstanke om hudlymfom ska remiss skrivas till hudspecialist f6r vidare
utredning. I tidig utredning av hudlymfom bor hudbiopsi tas for att bekrifta
diagnosen. Upprepade biopsier kan krivas for att kunna stilla diagnosen och
dessa patienter bor f6ljas hos hudspecialist. Diagnosen hudlymfom kan dven
stallas ovintat utan féregaende klinisk misstanke, till exempel efter hudbiopst i
primarvarden. Dessa patienter ska alltid remitteras till hudspecialist f6r

omhiandertagande.

Remiss fran primarvarden ska innehalla uppgifter om 6vriga sjukdomar,
mediciner, allminsymtom, eventuella férstorade lymfkortlar, noggrann
beskrivning av hudstatus och girna bifogat foto samt uppgift om nagon form
av behandling har prévats. Remisser fran primirvarden brukar sillan fraga
direkt efter hudlymfom, utan oftare har remissen fragestillningen oklar
hudsjukdom eller oklar hudtumoér, vilket aterspeglar hur ovanlig denna

sjukdomsgrupp ir.
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KAPITEL 7

Diagnostik

7.1 Utredning

Diagnosen hudlymfom stills med hjilp av hudbiopsi och undersokning av

denna, se avsnitt 8.2 Anvisningar fo6r provtagarens hantering av provet. Nar
diagnosen ir sikerstilld kan man behova gora ytterligare undersékningar for
att kartligga sjukdomens utbredning och utesluta extrakutan sjukdom. Vid
torstorade lymfkortlar bor extirpation av lymfkortel eller mellannalsbiopsier
overvigas. Utredningen ska mynna ut i en korrekt stadieindelning for att kunna
ge ritt behandling. Vid misstanke om hudlymfom eller vid bekriftad diagnos
hudlymfom ska remiss alltid skickas till hudspecialist [12, 46].

7.2 Utredning vid primara kutana
T-cellslymfom

7.2.1 Utredning vid mycosis fungoides eller Sézarys
syndrom

Att diagnostisera mycosis fungoides (MF) kan ga snabbt, men ibland kan det ta
lingre tid till diagnos. Det kan bero pa att histopatologiska férandringar vid
MF initialt kan vara mycket diskreta och otillrickliga for att stilla diagnosen.
Ofta krivs upprepade biopsier 6ver tid for att stilla diagnosen MF. Det kan
ocksa bero pa att MF kliniskt kan likna vanliga hudsjukdomar som eksem och
psoriasis och ha ett stillsamt férlopp. Det ér inte ovanligt att det tar flera ar

fran initialt symtom till sikerstilld diagnos.

Sézarys syndrom (SS) handlaggs i samarbete mellan dermatolog och onkolog
/hematolog, och huvudansvaret f6r patienten 6ver tid kan variera beroende pa
sjukdomens stadium och behandling. Vid SS bor patienten diskuteras med
onkolog/hematolog.
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Anamnes Andra sjukdomar och mediciner?
B-symtom: ofrivillig viktnedgang, oférklarlig feber,
nattliga svettningar?
Klada?
Duration av hudsymtom?
Fysikalisk Hudstatus: Patches? Plack? Tumor? Ulceration?

undersokning

Erytrodermi? Omraden med alopeci? Hyper- eller
hypopigmenteringar? Lés och slapp hud i armhalor och
ljumskar? Hyperkeratoser pa hander och fotter?
Nagelférandringar?

Hur stor del av kroppsytan ar engagerad?

Minnesregel: Patientens handflata med fingrar ar ca

1 % av kroppsytan. Dokumentera hudstatus med foto.
Palpera lymfkortlar: Avvikande och/eller férstorade
lymfkoértlar éver 1,5 cm?

Palpera buk: Férstorade organ?

Hudbiopsi

Helst tva stansbiopsier, minst 4 mm i diameter, med
fragestallning hudlymfom.

Blodprover

Hb, LPK, diff., trombocyter, leverstatus, LD, kreatinin,
hiv, hepatit B och C.

Flodescytometri gors vid stadium 1IB och uppat,
lymfocytos, storcellstransformation, erytroderm MF och
misstanke om Sézarys syndrom.

Overvag PCR av perifert blod fér analys av TCR
genrearrangemang (klonalitet) relaterat till klon i huden
om tecken pa blodengagemang.

Radiologisk
undersdkning

Vid tidigt stadium av MF avstas fran DT.

DT hals, torax, buk och backen bor utféras vid stadium
IIA och uppat, samt vid storcellstransformation eller vid
klinisk misstanke om systemisk sjukdom. PET-DT kan
Overvagas i stallet for DT.

Lymfkortelbiopsi

Vid lymfadenopati éver 1,5 cm eller avvikande
lymfkortel rekommenderas i forsta hand excision av
hela lymfkdrtlen eller i andra hand 4 st
mellannalsbiopsier, varav 3 st till histopatologi (Iaggs i
formalin 4 %) och om majligt ytterligare 1 st till
flodescytometri (Iaggs i koksaltldsning NaCl 0,9 %).

Benmérgs-
undersokning

Benmargsundersdkning ar inte indicerat vid flertalet fall
av MF, men kan dvervagas vid SS, generaliserad MF
eller paverkan pa blodbilden.
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7.2.2 Utredning vid primart kutana CD30+
lymfoproliferativa sjukdomar

7.2.21 Utredning vid primart kutant anaplastiskt storcelligt lymfom

Anamnes e Andra sjukdomar och mediciner?

e B-symtom: ofrivillig viktnedgang, ofdrklarlig feber,
nattliga svettningar?

e Duration av hudsymtom?

Fysikalisk e Hudstatus: Tumoérstorlek? Ulceration?
undersékning Dokumentera hudstatus med foto.

e Palpera lymfkértlar: Avvikande och/eller férstorade
lymfkértlar dver 1,5 cm?

e Palpera buk: Forstorade organ?

Hudbiopsi e En stansbiopsi, med minst 4 mm i diameter, med
fragestallning hudlymfom. Vid tydlig misstanke om
PC-ALCL helst diagnostisk exstirpation av hela
lesionen om mojligt.

Blodprover e Hb, LPK, diff, trombocyter, leverstatus, LD, kreatinin,
hiv, hepatit B och C.
Radiologisk e DT hals, torax, buk och backen.

undersokning

Lymfkértelbiopsi | e Vid lymfadenopati 6ver 1,5 cm eller avvikande
lymfkdrtel bor biopsi 6vervagas.

Benmargs- e Benmargsundersokning endast om DT pavisar
undersodkning systemisk sjukdom.

7.2.2.2 Utredning vid lymfomatoid papulos

Anamnes e Andra sjukdomar och mediciner?

e B-symtom: ofrivillig vikinedgang, oforklarlig
feber, nattliga svettningar?

¢ Duration pa hudsymtom? Aterkommande
hudféréndringar?

Fysikalisk e Hudstatus: Typ av hudutslag? Papler? Tumor?

undersokning Ulceration? Dokumentera hudstatus med foto.

e Palpera lymfkortlar: Avvikande och/eller
forstorade lymfkortlar dver 1,5 cm?

e Palpera buk: Forstorade organ?

Hudbiopsi e Helst tva stansbiopsier, med minst 4 mm
diameter, fran olika utvecklingsstadier av
hudférandringar med fragestallning hudlymfom.

Blodprover e Hb, LPK, diff, trombocyter, leverstatus, LD,
kreatinin, dvervag hiv, hepatit B och C.
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Radiologisk e DT-undersokning behdvs inte.
undersdkning
Lymfkortelbiopsi e Vid lymfadenopati éver 1,5 cm eller avvikande

lymfkortel bor biopsi Gvervagas.
Benmérgsundersékning | ¢ Benmargsundersokning ar inte indicerat.

7.2.3 Utredning vid primart kutant akralt CD8-positivt
T-cellslymfom och primar kutan smacellig CD4+
T lymfoproliferativ sjukdom

Anamnes ¢ Andra sjukdomar och mediciner?

e B-symtom: ofrivillig vikinedgang, oférklarlig
feber, nattliga svettningar?

e Duration av hudsymtom?

Fysikalisk e Hudstatus: Typ av hudutslag? Tumor?
undersdkning Ulceration? Utbredning? Dokumentera
hudstatus med foto.

e Palpera lymfkortlar: Avvikande och/eller
forstorade lymfkortlar ver 1,5 cm?

e Palpera buk: Forstorade organ?

Hudbiopsi e En stansbiopsi, med minst 4 mm diameter, med
fragestallning hudlymfom.

Blodprover ¢ Blodprover behdvs inte.

Radiologisk e DT-undersokning behdvs inte vid en enstaka

undersokning lesion. Vid multifokal sjukdom rekommenderas
DT hals, torax, buk och backen.

Lymfkortelbiopsi ¢ Vid lymfadenopati 6ver 1,5 cm eller avvikande

lymfkértel bor biopsi 6vervagas.

Benmaérgsundersokning | ¢ Benmaérgsundersokning ar inte indicerat.

7.3 Utredning vid primara kutana
B-cellslymfom

Primira kutana B-cellslymfom omfattar primirt kutant marginalzonslymfom,
primart kutant follikelcenterlymfom och primart kutant diffust storcelligt
B-cellslymfom, leg-type. Enligt en av klassifikationerna fran 2022 [4] bendmns
primart kutant marginalzonslymfom (PCMZL) i stillet primart kutan
marginalzonslymfoproliferativ sjukdom, vilket indikerar att denna sjukdom ofta
har ett indolent forlopp. I detta vardprogram benimns PCMZL fortsatt
lymfom i enlighet med WHO:s fjirde och femte klassifikation [1, 3] och DT

hals, torax, buk och biacken rekommenderas fortsatt vid diagnos.
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Primirt kutant diffust storcelligt B-cellslymfom, leg-type, dr ett aggressivt

lymfom som bor utredas skyndsamt enligt standardiserat vardforlopp maligna

lymfom och kronisk lymfatisk leukemi (KILL).

Anamnes e Andra sjukdomar och mediciner?

e Fastingbett?

e B-symtom: offrivillig viktnedgang, oforklarlig
feber, nattliga svettningar?

e Duration av hudsymtom?

Fysikalisk e Hudstatus: Papler? Plack? Tumér? Ulceration?
unders6kning Omgivande erytem?
Dokumentera hudstatus med foto.
o Palpera lymfkortlar: Avvikande och/eller
forstorade lymfkortlar 6ver 1,5 cm?
e Palpera buk: Forstorade organ?

Hudbiopsi e En stansbiopsi, minst 4 mm diameter.

Blodprover e Hb, LPK, diff., trombocyter, leverstatus, LD,
kreatinin, hiv, hepatit B och C.
e Borreliaserologi.

Radiologisk e DT hals, torax, buk och backen.
undersokning
Lymfkortelbiopsi ¢ Vid lymfadenopati éver 1,5 cm eller avvikande

lymfkdrtel bor biopsi 6vervagas.

Benmaérgsunders6kning | ¢ Benmargsundersokning ar indicerat vid
PCLBCL-LT och kan dvervagas vid PCMZL och
PCFCL.

7.4 Diagnosbesked

Rekommendation

e Patienter bor fa saklig information om sjukdomen, dess behandling och
forvintat resultat, sa att de kan gora ett grundat stillningstagande till den
behandling som erbjuds.

e Patienter bor fa ett eller flera uppfoljande samtal som upprepar och
kompletterar informationen fran diagnosbeskedet.

e Vid diagnosbeskedet bor patienterna fa individuellt anpassad saklig
information. Framgangsrik patientinformation kan matas i kortare
vardtid och sjukfrinvaro, postoperativt bittre fysisk aktivitet och
rorlighet, mindre smirtupplevelse och analgetikakonsumtion samt

mindre oro [306, 38].
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Hallpunkter for diagnosbeskedet och uppféljande samtal:

Uppmana patienten att ha en nirstiende med sig. Den nirstaende har da
mojlighet att efter beséket komplettera med information som patienten inte
har uppfattat eller kunnat ta till sig.

Uppritta ”Min vardplan” i samband med diagnosbeskedet eller sikerstall pa
annat sitt att patienten far savil skriftlig som muntlig information.
Kontaktsjukskéterska bor medverka vid diagnosbeskedet.

Ge information om sjukdomen och behandlingen: férvintat
sjukdomsforlopp, behandlingsmaojligheter, komplikationer och
tidsperspektiv.

Ge information om ritten till ny medicinsk bedémning.

Ge information om patientféreningen Blodcancerférbundet.

Ge information om multidisciplinirt omhindertagande av hudklinik,
onkologisk klinik och eventuellt hematologisk klinik.

Ge praktisk information, till exempel viardavdelning och rutiner kring
undersokningar och behandling.

Ta upp eventuell paverkan pa arbetsférmagan. Beritta om de
sjukskrivningsregler som giller enligt rekommendationer fran
Socialstyrelsen samt om olika hégkostnadsskydd.

Identifiera patientens sociala nitverk och sociala stéd. Har patienten
kommit ensam, ta reda pa om det finns ndgon som patienten kan kontakta
direkt eller vid hemkomst. Erbjud kontakt med kurator vid behov.

Bekrifta kinslor. Kinslor som att ”detta édr inte sant” och ”det hinder inte
mig” bor bekriftas under samtalet.

Vid krisreaktion: Hjilp patienten att uttrycka sina kinslor, oavsett vilka de
ar, genom att finnas till hands och lyssna. Kontakta kurator vid behov.

Var uppmirksam pa sjalvmordstankar. Inom en vecka frin diagnosbeskedet
I6per cancerpatienter en hogre risk for sjalvmord dn normalbefolkningen.
Sjukvardspersonal kan felaktigt tro att det dr riskabelt att ta upp tankar om
sjalvmord, medan patienterna ofta uppfattar det som en littnad att fa prata
om det.

Vid uppfoljande samtal: Komplettera informationen fran diagnosbeskedet.
Be patienten att sjilv beritta vad han eller hon vet om diagnos och planerad
behandling. Komplettera direfter med ytterligare information.

Patient med minderériga barn: Barn som anhoriga har en sirstillning da
hilso- och sjukvarden har skyldighet att ge dem information, rad och stéd
enligt hilso- och sjukvardslagen (2017:30) 5 kap. 7 §.
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KAPITEL 8
Kategorisering av

tumoren

8.1 Patologins roll i den diagnostiska
processen

For att stalla diagnos vid hudlymfom kravs stansbiopsi fran huden, helst tva
stycken stansbiopsier fran olika lokaler, med en diameter pa minst 4 mm.
Stansbiopsin frin huden undersoks sedan av patolog och ibland gors
undersokning med PCR-teknik f6r amplifiering av T-cellsreceptor eller
immunoglobulingener. Om diagnosen ér svar att verifiera, rekommenderas att

de aktuella hudomraden dr obehandlade tva veckor innan nya stansbiopsier tas.

Hudbiopsierna bor bedémas i samrad med hudpatolog och hematopatolog.
Kliniska fotografier bor finnas tillgangliga. Diagnosen bor ske i samrad med

behandlande kliniker. Centralisering av diagnosstillande bor efterstrivas.

For mer information, se Bilaga 2 Kvalitetsdokument f6r patologi.

8.2 Anvisningar for provtagarens hantering av
provet

Om det dar mojligt bor tva stansbiopsier tas fran huden, med en diameter pa
minst 4 mm och tillrickligt djupa (subkutis representerad). Stansbiopsier bor
tas fran ett sd infiltrerat omrade som moijligt. Stansbiopsierna bér behandlas
torsiktigt med pincett, annars finns det risk for klimningsartefakter vilket stor
bade morfologi och eventuella immunhistokemiska fargningar. Stansbiopsierna
liggs direkt i neutral buffrad 10 % formalinlésning. Biopsier fran tvé olika
lokaler dr 6nskvirt, eftersom lymfommisstanke kan stirkas med identiska
monoklonala genrearrangemang (PCR) fran tva lokaler. Materialet ska inte
skickas in farskt eftersom man numera kan analysera rearrangering av
T-cellsreceptorgener och immunoglobulingener pa paraffininbiddat material
med PCR-teknik. Ibland behover stansbiopsierna kompletteras med knivbiopsi
eller storre stansbiopsi. Undvik biopsitagning dag fore helg, eftersom PCR

analysen kan forsvaras av for lang formalinfixering.
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8.3 Anamnestisk remissinformation

Pa remissen till patologen ska de aktuella hudférindringarna beskrivas och
onskvart dr att man anger storlek, utseende, hur linge de har funnits och om de
tidigare har gatt i regress. Informera om eventuella B-symtom samt
likemedelsbehandling, inklusive utvirtes behandling, som kan ha betydelse for
hudférindringen. Kliniska fotografier kan skickas med om det inte finns
digitala bilder att tillga. Ange ocksa om tidigare biopsier granskats pa annat

laboratorium.

8.4 Klassificering av tumoren

WHO och EORTC uppniadde 2005 konsensus om en ny klassifikation av
hudlymfom [15]. Den fjirde versionen av WHO:s klassifikation ar fran 2017 [1,
2]. 2022 kom det tvd nya klassifikationer av lymfom som dven paverkar
klassifikationen av hudlymfom. Dessa klassifikationer dr dels WHO:s femte
klassifikation [3] och dels en klassifikation fran The International Consensus
Classification (ICC) [4]. Enligt en nationell 6verenskommelse i Sverige
kommer WHO:s fjarde klassifikation av lymfom fortsatt att anvandas eftersom
de tva nya klassifikationerna stillvis dr motstridiga, men dir klassifikationerna
skiljer sig at kommer patologen i PAD-svar att dven ange diagnos enligt alla tre
klassifikationerna [1, 3, 4]. Avseende hudlymfom ir skillnaderna sma mellan
dessa tre klassifikationer och skillnaderna utgors av nomenklaturen for tva

hudlymfom:

e Primirt kutant akralt CD8-positivt T-cellslymfom enligt WHO:s
klassifikation fran 2017, bendamns primar kutan CD8-positiv
T-cellslymfoproliferativ sjukdom enligt WHO:s klassifikation 2022 och ICC
2022. 1 vardprogrammet f6r hudlymfom kommer sjukdomen att fortsatt
benimnas primirt kutant akralt CD8-positivt T-cellslymfom.

e Primirt kutant marginalzonslymfom enligt WHO:s klassifikation fran 2017
och WHOr:s klassifikation fran 2022 benamns primir kutan
marginalzonslymfoproliferativ sjukdom enligt ICC 2022. I vardprogrammet
t6r hudlymfom kommer sjukdomen att fortsatt benimnas primart kutant

marginalzonslymfom.
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8.4.1 Primara kutana T-cellslymfom

8.4.1.1 Mycosis fungoides

Morfologi Morfologin varierar och beror pa stadium. Tidiga lesioner
visar ett superficiellt (epidermotropt) bandlikt eller lichenoitt
infiltrat, och bestar huvudsakligen av lymfocyter och
histiocyter. De atypiska cellerna ar sma till medelstora med
indenterad karna och ses oftast basalt i epidermis, ofta med
en halo kring kadrnan. Pautriers mikroabscesser ar
karaktaristiskt for MF men ses endast undantagsvist. Nar
sjukdomen progredierar till tumoérstadium ses infiltratet
huvudsakligen intradermalt. Cellerna blir stérre och fler och
det intraepidermala infiltratet kan da saknas. Vid
transformation ses > 25 % stora celler intradermailt.

Immunfenotyp Den typiska fenotypen ar CD2+, CD3+, CD4+, CD5+, CD8-,
CD7-/+, TCR beta+, TCR gamma-. Det finns ocksa fall som

ar CD8+ med samma prognos och som framfér allt drabbar

barn. CD30-positivitet kan ses i alla stadier men framfér allt i
plack- eller tumérstadium.

Varianter Follikulotrop MF engagerar framfor allt harfolliklarna, ofta
med mucinds degeneration. Infiltrat i epidermis saknas ofta.
Pagetoid reticulos ses pa endast en lokal med ett
epidermotropt infiltrat som oftast &r CD8+/CD4-. Aven andra
ovanliga varianter kan ses.

Genetik TCR-genen ar oftast monoklonalt rearrangerad, oftast bade
beta- och gammadelen.

8.4.1.1.1 Flédescytometrisk immunfenotypning och molekyldrgenetisk
monoklonalitetsundersékning av perifert blod vid mycosis fungoides eller
Sézarys syndrom

e Definitionen av Sézarys syndrom pa flodescytometri av perifert blod dr en
avvikande population av celler med fenotyp CD4+/CD7- som utgér = 40
% av perifera lymfocyter eller en population av celler med fenotyp
CD4+/CD26- som utgéor = 30 % av perifera lymfocyter.

e CD4+/CDT7- eller CD4+/CD26- populationer kvantifieras och benimns
”med fenotyp som kan vara associerad med mycosis fungoides eller Sézarys
syndrom” om ndgon av dessa ir = 250 celler/ul [11]. Fér prover med < 250
celler/pl med fenotyp associerad med mycosis fungoides eller Sézarys
syndrom anges i remissvaret “Ingen f6rh6jd andel celler med fenotyp
(CD4+/CDT7- eller CD4+/CD26-) associerad med mycosis fungoides eller
Sézarys syndrom (< 250 celler/ul)”. Det it en fordel om absoluta tal anges

per ul som i texten ovan.
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e Observera att forutsittningen for att kunna kvantifiera antalet celler med
fenotyp associerad med mycosis fungoides eller Sézarys syndrom enligt
ovan med flédescytometri, ér att ett blodprov tas samtidigt f6r kvantifiering
av totalantalet lymfocyter med till exempel maskinell differentialrikning.
Denna differentialrakning kan géras pa annat laboratorium (vanligen klinisk
kemi) eller flédescytometriskt laboratorium beroende pa lokala

overenskommelser.

e Monoklonalitetsundersokning med PCR i blod gors rutinmaissigt for
stadieindelning av hudbiopsiverifierad mycosis fungoides eller vid Sézarys

syndrom om TRBC1-metoden enligt nedan inte ar tillginglig samt om

a) andelen CD4+/CD7- eller CD4+/CD26- celler ar = 250 celler/pl
b) PCR-analys for jimforelse ar utférd pa hudbiopsi.

e Monoklonalitetsundersokning med flodescytometri med antikropp mot
TRBC1 (konstanta delen av betakedjan pa T-cellsreceptorn) kan goras pa
CD3+, CD4+/CD7- och CD4+/CD26- populationer for stadieindelning
av hudbiopsiverifierad mycosis fungoides eller vid Sézarys syndrom [48].

e (CD4/CD8-kvoten anges pi alla blodprover med frigestillning mycosis

fungoides eller Sézarys syndrom.

e Pa alla blodprover med fragestillning mycosis fungoides eller Sézarys
syndrom ar det 6nskvart att DNA extraheras och sparas for eventuellt
framtida bruk.

8.4.1.1.2 Histopatologi vid mogamulizumab-associated rash

Histopatologiskt ses fyra grundménster vid mogamulizumab-associated rash
(MAR): 1. Spongiotiskt monster (82—89%), 2. Psoriasiformt monster (65%), 3.
Interfas monster (21-50%) 4. Granulomatost monster (15-26%). Dessa
monster samexisterar ofta. Ytterligare histopatologiska bilder kan ses sisom
follikulotropt moénster, MF-liknande monster, pagetoitt monster, LE-liknande

monster, pustulir follikulit/acneiformt monstert.

MAR karaktariseras immunhistokemiskt av CD8-dominans och/eller
normalisering av CD4/CD8-kvoten. CD7-uttrycket dr ofta bevarat vid MAR.
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Det mest utmanande moénstret morfologiskt dr om det finns ett kvarvarande
MF-infiltrat tillsammans med ett reaktiv MF-liknande MAR. Det
CD8+/CD7+ MAR-infiltratet ses ofta lokaliserat runt lymfominfiltratet.

Klonalitetsbestimning av T-cellsreceptorn ar ibland nédvindigt for att
differentialdiagnostisera mot MF [49]. Klonalitetsanalys visar oftare
polyklonalitet i MAR, till skillnad fran MF/SS som ofta uppvisar
monoklonalitet [50, 51].

8.4.1.2 Sézarys syndrom

Mycosis fungoides och Sézarys syndrom liknar varandra men ar tvé olika

entiteter pa grund av att de har olika cellursprung samt olika kliniska bilder.

Sézarys syndrom definieras enligt WHO som en triad med erytrodermi,
generaliserad lymfadenopati och klonala atypiska T-celler i blod, hud och
lymfkortlar [1]. For definitiv diagnos krivs dessutom minst ett av f6ljande fynd

1 perifert blod:

e cn Sézarycellsklon = 1000 celler/ul
e cn CD4/CD8-kvot pa > 10
e forlust av T-cellsantigen CD7 eller CD26.

Morfologi Kan se ut som MF, men cellinfiltratet &r ofta mer monotont
och epidermotropismen kan ibland saknas. | 1/3 av fallen
ses hudbiopsierna med ospecifik bild. Engagerade
lymfkortlar ses med utpldnad arkitektur och med ett tatt
infilirat av Sézaryceller.

Immunfenotyp Sézarycellernas fenotyp ar CD3+, CD4+, CD7-, CD8-,
CD26- och PD1+. Definitionen av Sézarys syndrom pa
flodescytometri av perifert blod ar en avvikande population
av celler med fenotyp CD4+/CD7- som utgor = 40 % av
perifera lymfocyter eller en population av celler med fenotyp
CD4+/CD26- som utgor = 30 % av perifera lymfocyter.

Genetik TCR-genen ar monoklonalt rearrangerad.

8.4.1.2.1 Flédescytometrisk immunfenotypning och molekyldrgenetisk
monoklonalitetsundersdkning av perifert blod vid mycosis fungoides eller
Sézarys syndrom

Se avsnitt 8.4.1.1.1.

8.4.1.3 Primart kutana CD30+ lymfoproliferativa sjukdomar

Denna grupp ir det nist vanligaste hudlymfomet. Gruppen inkluderar primirt
kutant anaplastiskt storcelligt lymfom (PC-ALCL), lymfomatoid papulos (LyP)
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samt borderline-lesioner dir det f6r patologen ir svart att med sikerhet siga
om det dr PC-ALCL eller LyP. Den kliniska bilden och det kliniska férloppet
ar av stor betydelse for att stilla ritt diagnos. Vid borderline-fall kan man oftast

avgora vilken entitet lesionen tillh6r efter klinisk patologisk korrelation.

8.4.1.3.1 Priméart kutant anaplastiskt storcelligt lymfom

PC-ALCL bestar av stora celler med en anaplastisk, pleomorf eller
immunoblastisk morfologi dir majoriteten (> 75 %) av cellerna uttrycker
CD30. Differentialdiagnostiskt kan det vara svart att skilja PC-ALCL frin
CD30+ MF. Differentialdiagnostiskt maste systemiskt anaplastiskt storcelligt

lymfom med hudengagemang ocksa uteslutas.

Morfologi Stora diffusa infiltrat av kohesiva sjok av stora CD30-positiva
celler. Epidermotropism kan ses. De flesta fallen har celler
med en anaplastisk morfologi med runda eller oregelbundna
celler med framtradande eosinofila nukleoler och riklig
cytoplasma. Reaktiva lymfocyter ses ofta i periferin.
Ulcererade lesioner kan manga ganger likna LyP med
tamligen fa CD30+ celler med ett blandat inflammatoriskt
infiltrat. | sddana fall &r ofta den epidermala hyperplasin
framtradande.

Immunfenotyp | De atypiska cellerna ar CD4-positiva med variabel férlust av
CD2, CD5 och/eller CD3 och uttrycker ofta cytotoxiska
proteiner sdsom granzym B, perforin eller TIA1. En del av
fallen har en fenotyp dar cellerna ar CD4-/CD8+ eller
CD4+/CD8+. CD30 ar positiv i mer an 75 % (definition) av
tumorcellerna. EMA och ALK-proteiner ar negativa. CD15
uttrycks av cirka 40 %.

Genetik Flertalet har ett monoklonalt rearrangemang av
T-cellsreceptorn.

8.4.1.3.2 Lymfomatoid papulos

Lymfomatoid papulos (LyP) ér en kronisk aterkommande sjilvlikande
hudsjukdom med en vanligtvis benign klinik med morfologiska drag som vid

ett T-cellslymfom.

Morfologi Den histologiska bilden av LyP &r mycket variabel. Flera
histologiska subtyper har beskrivits.

e Typ A ar vanligast och star for mer an 80 %. Denna typ
karaktariseras av spridda eller sma grupper av stora
atypiska CD30-positiva celler som ibland &r flerkarniga.
Dessa blandar sig med rikligt av inflammatoriska celler
sasom lymfocyter, granulocyter och eosinofiler.

e Typ B ar ovanlig (< 5 %) och bestar av CD30-positiva
eller negativa cerebriforma celler med ett framfor allt
epidermotropt infilirat som morfologiskt liknar tidig MF.
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o Typ C (cirka 10 %) visar en monoton population eller
kohesiva sjok av stora CD30-positiva T-celler med
relativt fa inflammatoriska celler. Denna typ liknar
mycket PC-ALCL.

e Typ D (< 5 %) karaktariseras av ett uttalat
epidermotropt, ibland pagetoitt infiltrat av atypiska sma
eller medelstora celler som ar positiva for CD8 och
CD30.

o Typ E (< 5 %) karaktéariseras av ett angiocentriskt och
ett angiodestruktivt infiltrat av sma till medelstora
pleomorfa T-celler som ar positiva for CD30 och CD8.

o LyP med DUSP22-IRF4-rearrangemang.

Immunfenotyp De stora atypiska cellerna i LyP typ A och typ C har samma
fenotyp som PC-ALCL. De atypiska cellerna ar nastan alltid
positiva for CD4 i typ A—C. I typ D och E ar de CD8-positiva
eller dubbelnegativa fér CD4 och CDS8.

Genetik T-cellsreceptorns gammadel ar oftast monoklonalt
rearrangerad vid LyP.

8.4.1.4 Primart kutant akralt CD8-positivt T-cellslymfom

For gruppen primart kutana perifera T-cellslymfom UNS beskrivs tre ovanliga
varianter av kutana lymfom: primért kutant gamma delta T-cellslymfom,
primart kutant aggressivt epidermotropt CD8+cytotoxiskt T-cellslymfom och
primir kutan smacellig CD4+ T-lymfoproliferativ sjukdom.

Primirt kutant perifert T-cellslymfom UNS, primart kutant gamma delta
T-cellslymfom och primirt kutant aggressivt epidermotropt CD8+cytotoxiskt

T-cellslymfom ingar 1 vardprogrammet for T-cellslyvmfom. Hir nedan beskrivs

primart kutant akralt CD8-positivt T-cellslymfom.

Primirt kutant akralt CD8-positivt T-cellslymfom enligt WHO:s klassifikation
fran 2017, benimns primir kutan CD8-positiv T-cellslymfoproliferativ
sjukdom enligt WHO:s klassifikation 2022 och ICC 2022. T vardprogrammet
t6r hudlymfom kommer sjukdomen att fortsatt bendmnas primirt kutant akralt
CD8-positivt T-cellslymfom.

Primirt kutant akralt CD8-positivt T-cellslymfom karaktiriseras av CD8+
atypiska medelstora cytotoxiska T-celler pa akrala lokaler, framfor allt 6ron,

och har en god prognos.

Morfologi Tumoren bestar av monotona medelstora celler med
oregelbundna karnor och sma nukleoler. Ovanligt med
mitoser. Reaktiva B-cellsinfiltrat eller folliklar kan ses i det
atypiska infiltratet. Epidermis ar oftast opaverkat.
Adnexstrukturer ar aldrig engagerade.
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Immunfenotyp CD3+, CD8+, TIA1+. CD4 ar alltid negativ. CD2, CD5 och
CD7, nagon av dessa markdrer kan saknas eller vara svaga.
CD56, CD57 och CD30 ar alltid negativa. Ki67 ar lag

(<10 %).

Genetik T-cellsreceptorgenens gammadel &r monoklonalt
rearrangerad.

8.4.1.5 Primér kutan smacellig CD4+ T-lymfoproliferativ sjukdom

For gruppen primart kutana perifera T-cellslymfom UNS beskrivs tre ovanliga
varianter av kutana lymfom; primirt kutant gamma delta T-cellslymfom,
primirt kutant aggressivt epidermotropt CD8+cytotoxiskt T-cellslymfom och
primar kutan smacellig CD4+ T-lymfoproliferativ sjukdom.

Primirt kutant perifert T-cellslymfom UNS, primart kutant gamma delta
T-cellslymfom och primirt kutant aggressivt epidermotropt CD8+cytotoxiskt
T-cellslymfom ingar i vardprogrammet f6r T-cellslymfom. Hér nedan beskrivs
primir kutan smacellig CD4+ T-lymfoproliferativ sjukdom.

Primir kutan smacellig CD4+ T-lymfoproliferativ sjukdom debuterar nistan
alltid med en solitir lesion och dr oftast lokaliserad till ansikte, hals eller

overkropp. Sjukdomen har en benign klinik som ett pseudolymfom [1].

Morfologi Intradermalt ses ett tatt diffust eller nodulart infiltrat med
tendens att infilirera subcutis. Sparsam fokal
epidermotropism kan ses. Cellerna ar sma till medelstora.
En liten andel av cellerna kan vara pleomorfa. Nastan alltid
ses en viss tillblandning av reaktiva CD8+ T-celler, B-celler,
plasmaceller och histiocyter.

Immunfenotyp CD3+, CD4+, CD8- och CD30-. Forlust av T-cellsantigen ar
ovanligt, férutom CD7. Oftast PD1+, BCL6+ och CXCL13+,
vilka tyder pa ursprung fran T-FH-celler. Ki67 ar lag.

Genetik T-cellsreceptorn ar oftast monoklonalt rearrangerad.

8.4.2 Primara kutana B-cellslymfom

Primira kutana B-cellslymfom (CBCL) ir en heterogen grupp av
B-cellslymfom som manifesterar sig primart 1 huden utan spridning vid
diagnos. CBCL star for 20-25 % av hudlymfomen 1 vistvirlden men dr mer
ovanliga i Asien. Det ir viktigt att sirskilja CBCL fran motsvarande systemiska
lymfom eftersom dessa har ett annat kliniskt férlopp, prognos och behandling.
I denna grupp ingar tre entiteter: primart kutant marginalzonslymfom, primart
kutant follikelcenterlymfom och primirt kutant diffust storcelligt

B-cellslymfom, leg-type.
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8.4.2.1 Primart kutant marginalzonslymfom

I' WHO-boken [1] klassificeras primirt kutant marginalzonslymfom (PCMZL) i
kategorin extranodala marginalzonslymfom medan WHO-EORTC-
klassifikationen [15] separerar ut primart kutant marginalzonslymfom som en

egen entitet.

Primirt kutant marginalzonslymfom enligt WHO:s klassifikation fran 2017 och
WHO’s klassifikation frin 2022 bendmns primdr kutan marginalzons
lymfoproliferativ sjukdom enligt ICC 2022. I vardprogrammet for hudlymfom

kommer sjukdomen att fortsatt bendmnas primirt kutant marginalzonslymfom.

PCMZL ses vanligtvis pa bal eller armar som solitira eller grupperade papler
eller noduli.

Morfologi Flackvisa, noduléra eller diffusa infiltrat. Infiltraten bestar av
sma lymfocyter, marginalzonsceller, lymfoplasmocytoida
celler och plasmaceller, med tillblandning av centroblastlika
eller immunoblastlika celler och manga reaktiva T-celler.
Reaktiva germinalcentra ses ofta, och omges manga ganger
av marginalzonsceller. Plasmaceller omger ofta
marginalzonscellerna och ses dessutom manga ganger i
Ovre dermis. Germinalcentra kan koloniseras av B-celler. |
ovanliga fall ses endast plasmaceller.

Immunfenotyp CD20+, CD79a+, BCL2+, CD5-, CD10-, CD23-/+. Vid
fargning fér CD21, CD23 eller CD35 ses natverk av
follikuldra dendritiska celler i germinalcentra eller i rester av
germinalcentra. Reaktiva germalcentra ar typiska fynd och
ar positiva for BCL6 och CD10 men negativa fér BCL2.

Genetik Monoklonalt rearrangemang av 1G-genen foreligger men kan
inte alltid pavisas med PCR.

8.4.2.2 Primart kutant follikelcenterlymfom

Primirt kutant follikelcenterlymfom (PCFCL) ses vanligtvis i huvud- och

balregionen.

Morfologi PCFCL visar ett perivaskulart och periadnexalt eller diffust
vaxtmonster. Epidermis ar nastan alltid oengagerat.
Infiltratet visar olika vaxtmdnster: follikulart, follikulart och
diffust eller enbart diffust. Fall med follikulart vaxtmdnster
visar nodulara infiltrat i hela dermis naende ner till subcutis.
Folliklarna kan vara vaga och visa en monoton proliferation
av BCL6+ follikelcenterceller med tillblandning av
CD21+/CD35+ natverk av follikulara dendritiska celler.
Folliklarna saknar ofta mantelzoner och fagocyterande
makrofager samt har en lag proliferation. Reaktiva T-celler
kan férekomma rikligt. Fall med ett diffust vaxtmonster
brukar ofta ses med en monoton population av stora
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centrocyter med en blandning av centroblaster i varierande
mangd. | ovanliga fall kan centrocyterna vara spolformade. |
en del fall kan kvarvarande natverk av CD21+/CD35+
follikulara dendritiska celler ses och i andra fall saknas
dessa. Proliferationsgraden i PCFCL med diffust
vaxtmonster ar i allmanhet hdg.

Immunfenotyp CD20+, CD79a+, BCL6+. CD10 kan vara positiv i fall med
follikulart vaxtmdnster men ar oftast negativ i diffust
vaxtmoénster. BCL2 ar negativ eller svagt positiv i en del
centrocyter, men i flera studier har BCL2 rapporterats vara
positiv i fall med partiellt follikulart vaxtmonster. Vid CD10+
och BCL2+ celler bor alltid ett nodalt follikulart lymfom med
kutant engagemang misstankas.

Genetik Monoklonalt rearrangemang av 1G-genen foreligger men kan
inte alltid pavisas med PCR. | 10—40 % av fallen pavisas
BCL2-rearrangemang med FISH.

8.4.2.3 Primart kutant diffust storcelligt B-cellslymfom, leg-type

Primart kutant diffust storcelligt B-cellslymfom, leg-type, yttrar sig som
nodulira snabbvixande tumorer som kan vara ulcererade och ir nistan alltid
lokaliserat till underbenen, men 10-15 % drabbar andra lokaler. Sjukdomen

disseminerar ofta till andra icke-kutana lokaler.

Morfologi Monotont diffust infiltrerande centro- och immunoblaster.
Follikuldra dendritiska natverk saknas, fa reaktiva T-
lymfocyter. Ingen epidermotropism.

Immunfenotyp | CD20+, CD79a+, BCL2+, MUM1+, FOXP1+, MYC+, clgM+.
BCL2 och MUM1 saknas i cirka 10 % av fallen. BCL6 svagt
positiv och CD10 vanligtvis negativ. Hog proliferation.

Genetik Manga likheter med DLBCL. Samma genetiska profil som
DLBCL av typen ABC. FISH eller analys visar ofta
translokation som rér MYC eller BCL6-generna. MYD88
L265P-mutation ses i 60 % av fallen.
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KAPITEL 9
Stadieindelning och

prognosfaktorer

9.1 Stadieindelning

9.1.1 Stadieindelning vid mycosis fungoides och Sézarys
syndrom

Stadieindelningen ar central f6r mycosis fungoides (MF) och Sézarys syndrom
(8S) eftersom den bade bestimmer utbredning och ger ett stort stod i valet av
behandling. Stadieindelningen ger ocksa information om prognos. For
stadieindelning anvinds en tvastegsmetod med forst klassifikation enligt
TNMB-systemet, modifierat av ISCL. och EORTC [9, 52], och sedan fiar man
stadium beroende pa utfallet i TNMB. Klonalitet anges f6r lymfkortlar och
blod.

Tabell 2. Stadieindelning enligt TNMB vid mycosis fungoides och Sézarys
syndrom

T (hud)

T begransade lesioner av patch, papler och/eller plack < 10 % av
hudytan

T1a endast patch

T1b plack +/- patch

T2 lesioner med patch, papler och/eller plack > 10 % av hudytan

T2a endast patch

T2b plack +/- patch

T3 en eller flera tumorer = 1 cm diameter

T4 konfluerande erytem = 80 % av hudytan

N (lymfkortlar)

NO lymfkortlar ej kliniskt avvikande och < 1,5 cm

N1 kliniskt forstorade lymfkortlar; reaktiva eller dermatopatiska
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N2 kliniskt forstorade lymfkdrtlar med histologiskt lymfom-
engagemang

N3 kliniskt forstorade lymfkdrtlar med histologiskt lymfom-
engagemang och paverkad nodal arkitektur

NX kliniskt suspekta lymfkortlar, histologi ej utférd

M (viscera)

MO inget visceralt engagemang

M1 pavisat visceralt engagemang, patologisk konfirmation kravs och
organet specificerat

B (blod)

BO inga eller < 5 % av perifera lymfocyter ar atypiska (Sézaryceller)

B0a klonalitet negativ

BOb klonalitet positiv

B1 "low blood tumor burden” > 5 % av perifera lymfocyter ar
atypiska (Sézaryceller), men uppnar inte kriterierna for B2

B1a klonalitet negativ

B1b klonalitet positiv

B2 "high blood tumor burden” = 1000/l Sézaryceller med positiv

klonalitet

Patch = oavsett storlek, en lesion utan signifikant upphdjning eller induration jamfért med omgivande
normal hud

Plack = oavsett storlek, en lesion som ar upphdjd eller indurerad

Tumdr = nodular lesion = 1 cm i diameter med djup infiltration av huden eller vertikal tillvaxt

Blodengagemang var ursprungligen inte med i stadieindelningen. Den radande
stadieindelningen bygger pa manuell bedémning av blodbild. Tillgang till
flodescytometri har forfinat diagnostiken, men i viss man forsvarat
stadieindelning och olika bedémningar har férekommit. I en artikel 2018 [11]
har EORTC (European Organisation for Research and Treatment of Cancer)
toreslagit absoluta virden av antingen CD4+CD7- eller CD4+CD26- dar

e B0: <250/ul
e B1:250-1000/ul
e B2: > 1000/ul och klonalitet

Denna stadieindelning f6r blod anvinds huvudsakligen i Sverige. Var god se
avsnitt 8.4.1.1.1 Flodescytometrisk immunfenotypning och molekylirgenetisk

monoklonalitetsundersékning av perifert blod vid mycosis fungoides eller

Sézarvs syndrom.
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Stadieindelning T'och M har ansetts vara de viktigaste prognostiska

parametrarna for overlevnad, men nu inkluderas alltsa dven B i dessa.

Efter utfallet av TNMB inplaceras MF och SS 1 ett f6r dem specifikt
stadiumsystem, en kombination av en romersk siffra och en stor bokstav, fran
1A dll IVB.

Stadium IA-ITA benimns som tidiga stadier och stadium IIB-IVB benimns
som avancerade stadier. Sézarys syndrom har stadium T4 N2/3/x M0 B2, det
vill siga stadium IV.

Tabell 3. Stadium och prognos vid mycosis fungoides och Sézarys syndrom
[5, 7, 53-58]

Stadium T N M B 5-ars DSS %
IA 1 0 0 0, 1 98

IB 2 0 0 0,1 89

A 1-2 1,2 0 0, 1 89

B 3 0-2 0 0,1 50-80

A 4 0-2 0 0 54

B 4 0-2 0 1 48

IVA1 1-4 0-2 0 2 41

IVA2 1-4 3 0 0-2 23

IVB 1-4 0-3 1 0-2 18-20

DSS = Disease specific survival

Stadieindelning g6rs ndr diagnosen stills och ska alltid finnas kvar. Man kan
anvinda samma berikningar senare i forloppet men da ar det viktigt att man

beskriver det som initialt stadium, maximalt stadium eller aktuellt stadium.

For stadieindelning av 6vriga primira kutana lymfom, férutom mycosis
fungoides och Sézarys syndrom, finns en annan stadieindelning [57], men den

anvinds séllan i klinisk praxis.

9.2 Kliniska prognosfaktorer

Den viktigaste prognostiska markéren dr stadium vid diagnos, vilket dr mest
undersokt vid MF och SS [46].
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9.2.1 Mycosis fungoides och Sézarys syndrom

Viktig prognosfaktor ir initialt stadium enligt TNMB (se avsnitt 9.1) Cirka 1/3
av patienter med tidiga stadier av MF progredierar till avancerade stadier vilket

paverkar prognosen [59].

Studier har ocksa visat att stadieindelningen enligt TNMB inte alltid ar
tillrdcklig for att kunna identifiera hogriskpatienter 1 avancerade stadier av MF
(stadie IIB-IVB) och SS. Cutaneous Lymphoma International Consortium
(CLIC) har darfor arbetat fram ett prognostiskt index, CLIPI (Cutaneous
Lymphoma International Prognostic Index), for att kunna urskilja de patienter
med simre prognos som ir i behov av mer avancerad behandling, inklusive

allogen stamcellstransplantation.

De fyra prognosfaktorer, som indikerar signifikant simre 6verlevnad hos

patienter med avancerade stadier av MF och SS har visat sig vara [60]:

e N3-status enligt TNMB
e dlder > 60
e forhojt LD

e storcellstransformation 1 huden

Av dessa sa har N3 identifierats som den mest relevanta prognostiska faktorn
for 6vetlevnad. Patienter med avancerad MF/SS kan med hjilp av det
prognostiska indexet delas in i lag-, medel- och hogriskgrupper dar 0-1
riskfaktorer klassas som lag risk, 2 riskfaktorer som medelh6g risk och 3-4
riskfaktorer som hog risk. 5-arsoverlevnaden 1 dessa grupper ar 63,3 %, 44,7 %
och 18,3 % respektive [60, 61]. Andra faktorer associerade till simre prognos
som dr manligt kon och follikulotrop variant av MF. Visceralt engagemang
(M1) och recidiverande eller refraktir sjukdom efter férsta linjens
systembehandling (exkl. metotrexat, retinoider och interferon) ar ocksa
negativa prognostiska faktorer som hjalper till att identifiera hogriskpatienter
[59].

9.2.1.1 Storcellstranformation

Storcellstransformation utgdr en negativ prognostisk faktor, sarskilt vid mer
avancerat stadium och ér ofta férknippat med ett mer aggressivt forlopp.
Storcellstransformation ir inte en egen entitet i stadieindelningen vid MF. Nar
storcellstransformation diagnostiserats ska utvidgad utredning initieras samt

stillningstagande till eventuellt byte av behandlingsregim.
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Histologisk storcellstransformation av MF definieras som > 25 % stora celler i
lymfominfiltratet eller som noduldra ansamlingar av stora celler. Det finns en
betydande interindividuell variabilitet mellan hematopatologer i bedémning av

storcellstransformation.

I tidiga stadier av MF har en prevalens av storcellstransformation pa 1 %
rapporterats, jamfort med 27 % for stadium IIB och 5667 % for stadium IV
[62-64].

I en studie som inkluderade 83 patienter med MF med storcellstranformation
var 36 % 1 stadium IA-IIA, 32,5 % av patienterna var 1 stadium IIB. Stadium
IIB vilket var det vanligaste stadiet vid storcellstransformation. Unifokalt
kutant engagemang (med en enda manifestation med storcellstranformation 1
huden) férekom hos 38,6 %, multifokalt kutant engagemang hos 37.3 % och
extrakutant engagemang hos 18,1 %. Langtidséverlevnad, sa kallad median
overall survival (OS), f6r patienter med storcellstransformation var 3.5 ar fran
diagnos av storcellstranformation. Tre prognostiska grupper identifierades 1
studien ddr unifokalt kutant engagemang hade OS 4,6 ar, multifokalt kutant
engagemang hade OS 2,5 ar, och extrakutant engagemang hade OS 1.1 ar [65].

Vid utveckling av tumér-stadium ska hudbiopsi tas for att utreda om
storcellstransformation foreligger. CD30+ celler 4r vanligare vid transformerad
an vid icke-transformerad sjukdom, men de férekommer inte alltid.I en studie
torekom CD30+ (definierades diar som > 10% av celler ar CID30+) hos 57 %

av patienter med MF med storcellstransformation [65].

9.2.2 Primart kutana CD30+ lymfoproliferativa sjukdomar

Primart kutant anaplastiskt storcelligt T-cellslymfom (PC-ALCL) och
lymfomatoid papulos (LyP) utgdr ett spektrum av primirt kutana CD30+
lymfom. Sjukdomsspektrumet har en god prognos. PC-ALCL har 90 %

10 arsoverlevnad trots kutana aterfall, och LyP har ndstan 100 %

10 arséverlevnad. Det finns beskrivet att patienter med LyP har en liten risk att
over tid utveckla MF, PC-ALCL eller Hodgkins lymfom.

9.2.3 Andra primara kutana T-cellslymfom

Béde primart kutant akralt CD8-positivt T-cellslymfom och primar kutan
smacellig CD4+ T lymfoproliferativ sjukdom har god prognos och vanligen

lokaliserad manifestation.
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9.2.4 Primara kutana B-cellslymfom

Primart kutant marginalzonslymfom och primirt kutant follikelcenterlymfom
har ett indolent férlopp med en beridknad 5-drséverlevnad pa > 95 %.
Diremot har primirt kutant diffust storcelligt B-cellslymfom, leg-type, simre

prognos med en 5-arsoverlevnad pa 36—73 % [60].
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KAPITEL 10
Multidisciplinar
konferens

Rekommendationer

¢ En nationell multidisciplinir konferens (nMDK) £6r hudlymfom halls en
gang per manad.

e nMDK ir 6ppen for alla remitterande kliniker i Sverige.

e Vid nMDK deltar specialister inom dermatologi, onkologi, hematologi,
patologi samt kontaktsjukskoterska. Specialister fran andra verksamheter
kallas vid behov, till exempel barnonkolog.

e Alla patienter med hudlymfom behéver inte diskuteras pa nMDK.
Foljande fall bor diskuteras pa nMDXK:

- Patienter med diagnostiska oklarheter, till exempel patienter
med trolig diagnos hudlymfom dir diagnosen dock varit svar att
bekrifta eller patienter dir det dr svart att kartligga vilken sorts

hudlymfom det ror sig om.

- Patienter med avancerad sjukdom, éterfall eller refraktir

sjukdom for diskussion om utredning och val av behandling.

Hudlymfom handliggs i samarbete mellan dermatolog och
onkolog/hematolog, och huvudansvaret for patienten 6ver tid kan vatiera

beroende pa sjukdomens stadium och behandling.

Tidiga och okomplicerade fall av hudlymfom kan handldggas av dermatolog,
men vid behov sker diskussion pa regional multidisciplinar konferens. Vid
oklar diagnos, avancerad sjukdom, aterfall eller refraktir sjukdom
rekommenderas diskussion pa nMDK dir dermatolog, onkolog och
hematolog, patolog och kontaktsjukskoterska medverkar. Nar behov foéreligger

bor aspekter angaende cancerrehabilitering beaktas.

nMDK ir en central del i cancervardens nationella nivastrukturering. Syftet
med nMDK ir att hoja kvaliteten, skapa en mer jamlik vard i hela landet och
oka kompetensen pa respektive ort. nMDK hudlymfom startades 1 maj 2020

och hills en gang per manad. Diskussionen kan gilla diagnos, utredning eller
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behandling. Anmailan tas emot av ordférandecentrum som sedan
sammanstiller en lista 6ver anmalda patienter infér nMDK. Anmalan ska
innehalla information om ansvarig remittent, klinik, patientens kon, alder (ej
personnummer), diagnos, kort anamnes och fragestillning. Det beslut som
framkommer pd konferensen dokumenteras sedan i journalen av remitterande
likare som dven ansvarar for att informera patienten. Remitterande likare
dokumenterar dven i journalen vilka kollegor som har medverkat pa nMDK

och anger respektive specialitet.

Anmalningsrutiner och remissmall till nMDK finns i Bilaga
4Anmilningsrutiner f6r nMDK hudlymfom och Bilaga 5 Anmalan till nMDK

hudlymfom.
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KAPITEL 11
Behandling av primart

kutana T-cellslymfom

11.1 Behandlingsoversikt

Behandlingen varierar £6r olika typer av hudlymfom och olika stadier.

Viardprogrammets rekommendationer ar férenliga med aktuella internationella

11.2 Behandling av mycosis fungoides och
Sézarys syndrom

11.2.1 Bakgrund

Milet med behandlingen ar att lindra symtomen och erbjuda en god
livskvalitet, men samtidigt undvika behandlingsrelaterad toxicitet.
Sjukdomskontroll och behandlingsresultat far vigas mot biverkningar av
behandling. Fér manga patienter, sirskilt de med tidigt stadium, kan detta
innebira exspektans eller enbart lokalbehandling av huden, sa kallad skin-
directed therapy (SDT). Behandlingen syftar i de allra flesta fall till sa ling

remission som mojligt, men inte till bot.

Det finns manga behandlingar som kan ge remission och diarmed
symtomlindring. Behandlingsbeslutet grundas pa en kombination av klinisk
bild, toxicitet av behandlingen och resurstillgang. Den frimsta kliniska grunden
till behandlingsbeslut dr sjukdomsstadium men dven andra prognostiska
faktorer kan spela roll fér valet av behandling Aven internationellt 4r
behandlingsvariationerna stora. Behandling av mycosis fungoides och Sézarys
syndrom indelas i skin-directed therapy (SDT) och systemisk behandling. SDT
verkar direkt pd huden och systemisk behandling ar generellt verkande.

Stralbehandling kan vara kurativ vid tidig, lokaliserad sjukdom. Vid avancerad
sjukdom kan allogen stamcellstransplantation i utvalda fall leda till ling
remission eller bot, men det dr en behandling férenad med stora risker och viss

behandlingsrelaterad mortalitet. Aggressiv behandling, till exempel
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kombinationsbehandling med flera cytostatika, bor undvikas sa linge som
mojligt eftersom den ofta inte ger lingre remission an mildare behandling.
Generellt har lokalbehandling av huden och immunmodulering en storre plats

an cytostatikabehandling i jimférelse med nodala maligna lymfom.

11.2.2 Rekommendation for val av behandling utifran
stadium och riskfaktorer vid mycosis fungoides och
Sézarys syndrom

Val av behandling vid MF eller SS grundar sig huvudsakligen pa stadium av
sjukdomen. Férutom kliniskt stadium bér dven andra riskfaktorer vigas in i
behandlingsvalet (se avsnitt 9.2.1.). Ibland kan det vara en férdel att kombinera
behandlingar [68]. Tabellerna nedan inkluderar stadieindelning och aktuell
behandling utan inbdrdes rangordning och grundar sig pa internationella
guidelines utifran svenska férhallanden [5, 7, 69]. Efter tabellerna féljer en

genomging av de olika behandlingarna.

Tabell 4. Mycosis fungoides

Stadium Forsta linjens behandling Andra linjens behandling

IA, IB, IIA | Exspektans (stadium T1a) (+) | Retinoider** (+++)

Mjukgérande (++) Interferon-alfa** (+++)
Topikala kortikosteroider (++) | Re-PUVA** (++)
UVBTLO1 (+++) Lagdos metotrexat (+)
PUVA** (+++) Stralbehandling® (++)
Stralbehandling* (++) TSEBT (+++)

Topikal klormetin (+++)

1]=] Retinoider** (+++) Cytostatikabehandling (pegylerat
Interferon-alfa** (+++) doxorubicin, gemcitabin) (++)
Lagdos metotrexat (+) Cytostatikabehandling (poly-cytostatika)

(++)

Stralbehandling (++)
Brentuximab-vedotin (+++)

TSEBT (+++)

Allogen stamcellstransplantation**** (++)

Stralbehandling (++)

IIA-B Retinoider** (+++) Cytostatikabehandling (pegylerat
Interferon-alfa** (+++) doxorubicin, gemcitabin) (++)
ECP** (++) Stralbehandling (++)
Lagdos metotrexat (+) TSEBT (+++)
Stralbehandling (++) Brentuximab-vedotin (+++)

Allogen stamcellstransplantation**** (++)
Mogamulizumab***** (+++)
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IVA-IVB Cytostatikabehandling (pegylerat doxorubicin, gemcitabin, CHOP eller
(Se aven brentuximab-vedotin-CH(E)P) (++)

Sézarys Stralbehandling (++)

syndrom TSEBT (+++)

for IVA1) | Brentuximab-vedotin (+++)
Mogamulizumab™*** (+++)

Allogen stamcellstransplantation**** (++)
(Alemtuzumab (+))

TSEBT = Total skin electron beam therapy
ECP = Extrakorporeal fotoferes
* Om all sjukdom kan inkluderas i ett stralfalt ge 24 Gy/12 fraktioner.

** Retinoider och interferon-alfa kan ges som singelbehandling eller kombineras och aven ges
tillsammans med PUVA.

*** ECP kan ges som singelbehandling eller tillsammans med andra behandlingar.
**** Allogen stamcellstransplantation kan évervagas i enstaka fall.

***** VVardprogramgruppen rekommenderar att beslut om insattande av mogamulizumab diskuteras pa
nationell MDK.

Tabell 5. Sézarys syndrom

Forsta linjens behandling Andra linjens behandling

ECP (++) Brentuximab-vedotin (+++)
Retinoider och/eller interferon-alfa Mogamulizumab™* (+++)

och/eller |éngS metotrexat som Cytostatikabehand”ng (pegy|erat
singelbehandling eller i kombination med doxorubicin, gemcitabin, CHOP
ECP (++) eller brentuximab-vedotin-CH(E)P)
Retinoider och/eller interferon-alfa i (++)

kombination med PUVA (++) Allogen stamcellstransplantation*
Lagdos metotrexat (+) (++)

Klorambucil + prednisolon (+) (Alemtuzumab (+))

ECP = Extrakorporeal fotoferes
* Allogen stamcellstransplantation kan dvervagas i enstaka fall.

** Vardprogramgruppen rekommenderar att beslut om eventuellt insattande av mogamulizumab
diskuteras pa nationell MDK.

11.2.2.1 Faktorer som bidrar till val av behandling vid avancerade stadier av
mycosis fungoides och Sézarys syndrom

Forutom stadieindelningen enligt TNMB kan flera faktorer spela roll for val av
behandling 1 avancerade stadier av MF (stadium IIB-IVB) och SS.

Ett nytt prognostiskt index, CLIPI (Cutaneous Lymphoma International
Prognostic Index) publicerat 2025 beskrivs i detalj 1 avsnitt 9.2.1 och kan hjilpa
till att avgora vilka patienter med avancerad MF/SS som tillhér en

hégriskgrupp och som dirmed bér 6vervigas mer avancerad behandling inkl.
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allogen stamcellstransplantation [60]. De riskfaktorer associerade med
signifikant simre 6verlevnad och som ingir i CLIPI 4r N3-status, alder > 60 ar,
torhojt LD och storcellstransformation 1 huden [60].

Enligt rekommendationer for allogen stamcellstransplantation publicerade av
European Society for Blood and Marrow Transplantation (EBMT) sa bor
patienter med avancerat stadium av MF/SS som tillh6r hogriskgruppen
overvigas for allogen stamcellstransplantation [59]..Enligt EBMT sé innebar
forekomst av en eller flera av foljande riskfaktorer att en patient med

avancerad MF/SS tillhor en hogriskgrupp:

e Storcellstransformation

e N3-status

e Visceralt engagemang (M1)

e Recidiverande eller refraktir sjukdom efter forsta linjens systembehanding
(exkl. metotrexat, retinoider och interferon)

e Forhojt LD

e > 2 riskfaktorer av: stadium IV-sjukdom, alder > 60,

storcellstransformation eller f6rhojt LD

Om en patient har avancerat stadium av ME/SS och uppfyller en eller fler av
dessa kriterier tillhor patienten en hogriskgrupp och mer avancerad behandling
bor 6vervagas. Enligt EBMT bor patienter med storcellstransformation, stadie
IV MF och patienter med SS 6vervigas for allogen stamcellstransplantation

oberoende av tidigare systembehandlingar [59].

Patienter med hogrisk avancerad MF/SS som ir limpliga {6t allo-HCT bor
enligt dessa rekommendationer genomga allo-HCT nir komplett remission
uppnatts. Aven patienter dir komplett remission inte uppns men som har en

begrinsad kvarvarande sjukdom kan 6vervigas f6r behandling med allo-HCT.

Fordrojning av allogen stamcellstransplantation kan paverka utfallet av
behandlingen och 6verlevnaden och det ar dirfor viktigt att tidigt kunna
identifiera limpliga hogriskpatienter och diskutera med hematolog/onkolog.

Vid val av behandling maste hinsyn alltid tas till patientens alder,
graviditetsonskan, komorbiditeter och allmantillstind. Progressionshastighet,
utbredning av sjukdomen och patientens preferenser och livskvalitet dr ocksa
faktorer som ir viktiga att vaga in i valet av behandling. Behandlingen bor
siledes individanpassas till patienter med avancerad MF/SS och det ar darfor

svart att rekommendera behandling endast utifrin TNMB-stadium [59].
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11.2.2.2 Betydelse av storcellstranformation vid MF for val av behandling

Forekomsten av storcellstransformation ar starkt beroende av sjukdomsstadiet
vid diagnos (1 % for tidig sjukdom, jamfért med 27 % t6r stadium IIB och 56—
67 % for stadium IV) [62-64]. Storcellstransformation ar ofta, men inte alltid,
aggressiv. CD30-uttryck ar associerat med storcellstransformation vid MF eller
SS 1 30-50 % av fallen, och detta fynd kan ha potentiella konsekvenser fér
CD30-riktade terapier. Det bor dock noteras att CD30-uttryck ar varierande 1
MF och SS, dir de leukemiska Sézary-cellerna vanligtvis ar CD30-negativa. Vid
torekomst av storcellstranformation rekommenderas dessutom behandling av

aktuell sjukdom beroende pa kliniskt stadium.

Patienter med lokaliserad storcellstransformation (d.v.s. begrinsad till en
enstakaT3-lesioner med tumor (d.v.s. stadium IIB) eller en lesion T1 eller T2
med plack (d.v.s. stadium IA—IIA)) kan behandlas med strilbehandling, samt
med fortsatt anvindning av de systemiska behandlingsmodaliteter som
anvindes innan storcellstransformation [70]. Samma straldoser som vid

behandling av icke-transformerade lesioner anvinds.

Patienter med multifokal kutan sjukdom eller extrakutana manifestationer med
storcellstransformation behandlas med systemisk behandling (t.ex.
brentuximab vedotin, gemcitabin, pegylerat liposomal doxorubicin,
mogalizumab, klorambucil) 1 kombination med skin-directed therapy. Allogen
stamcellstransplantion bor 6vervigas. Beroende pa behandlingsmal, till
exempel inf6r allogen stameellstranplantation, kan kombinationsbehandling

med cytostatika vara lampligt [70].

Antalet patienter med MF och storcellstransformation r litet och heterogent
och dirfor saknas behandlingsrekommendationer med hog grad av evidens. 1
nuliget anger endast amerikanska riktlinjer behandlingsrekommendationer vid
storcellstransformation, medan detta saknas i europeiska behandlingsriktlinjer
[70].

Det ar viktigt att podngtera att synen pa och den kliniska hanteringen vid
storcellstransformation vid MF skiljer sig fran motsvarande situation vid B-
cellslymfom och att immunokemoterapi inte har samma sjilvklara roll vid

storcellstransformerad MF.

53



REGIONALA CANCERCENTRUM
Hudlymfom 2026-04-15

11.2.3 Genomgang av behandlingar vid mycosis fungoides
och Sézarys syndrom

11.2.3.1 Exspektans

Exspektans rekommenderas endast hos vilinformerade patienter med stadium
Tla.

11.2.3.2 Skin-directed therapy

11.2.3.2.1 Mjukgérande behandling

Symtom vid hudlymfom kan lindras med topikal barridrskyddande behandling
och dessutom kan risken for infektioner i huden minskas. Vid hudinfektion ses
ibland forsimring av hudlymfom, vilket stirker det allmdnna radet att ordinera
daglig anvindning av mjukgérande krim som foérbittrar hudbarridren och
dirmed minskar infektionsrisken [45, 71-73].

11.2.3.2.2 Topikala kortikosteroider

Rekommendationer

Starka topikala kortikosteroider har visat god effekt som basbehandling vid
MF/SS, som initial behandling och som tilligg vid senare stadier med god
symtomlindrande effekt. (++)

Beroende pa lokal, patientens alder och klinisk presentation av sjukdomen kan
topikala kortikosteroider med varierande styrka (grupp I dr mildast och grupp
IV starkast) och olika beredningsformer (krim, salva eller kutan 16sning)
anvindas. God effekt fas med starka topikala kortikosteroider (grupp III och
IV) med RR (response rate) 80-90 % och med minimala biverkningar [69, 74-
70]. Topikala kortikosteroider kan anvindas som singelbehandling vid stadium
IA och som tilliggsbehandling vid senare stadier [46]. Intermittent behandling
kan 6vervigas med applikationsfrekvens 1-2 ganger dagligen tills effekt uppnas
och efter det nedtrappning.

11.2.3.2.3 Ljusbehandling

Rekommendationer

Ljusbehandling med UVBTLO1 och PUVA har visat god effekt vid MF/SS
1 olika stadier, ensamt eller i kombination med andra behandlingar och
rekommenderas som forstahandsbehandling. Behandlingen ges under

avgrinsade perioder bade tidigt och senare i sjukdomsférloppet. (+++)
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Olika typer av ljusbehandling rekommenderas sisom ultraviolett B (UVB, 290—
315 nm), smalspektrum UVB (TL-01/311 nm), UVA1 (340—400 nm) eller
PUVA som ir psoralen + ultraviolett A (UVA, 320-340 nm). Ljusbehandling
kan kombineras med retinoider, interferon-alfa eller metotrexat (MTX).
Fallbeskrivningar finns med effekt av fotodynamisk terapi (PDT) och excimer
laser. Underhallsbehandling med ljus kontinuerligt under flera ar ska helst
undvikas [41, 44, 45]. UVBTLO1 och PUVA rekommenderas som forsta
linjens behandling vid stadium IA—ITA och som kombinationsbehandling vid

mer avancerade stadier.
Ljusbehandling med UVB

Bredband UVB (290-315 nm) och smalspektrum UVB sa kallad TLO1 (311—
312 nm), har anvints i behandling av MF sedan 1980- respektive 90-talet. UVB
har immunsuppressiv och antiproliferativ effekt. Bredband UVB finns ofta inte
lingre tillgingligt pa hudkliniker och i stillet rekommenderas UVBTLO1.
UVBTLO1 ir férstahandsbehandling vid MF stadium IA—ITA [77-80].
UVBTLO1 har battre effekt vid patches an plack.

UVBTLO1 ges 3 ginger per vecka med startdos pa 0,10-0,33 J/m* och héjning
vid varje behandling med 0,05-0,40 J/cm? Start- och héjningsdos 4r avhingiga
av hudtyp. Behandlingstradition i Sverige vid UVBTLO1 ér nagot lagre start-
och hoéjningsdos dn internationellt [81-83].

Ljusbehandling ges till 100 % utldkning eller till en plata i det kliniska svaret,
vanligtvis upp till cirka 30 behandlingar under 2—3 manader, och utvirderas
med en klinisk kontroll. Harefter kan man 6verviga oférindrad ljusbehandling
1 ytterligare cirka 1-3 manader. Direfter dr det omdiskuterat om
ljusbehandlingen ska nedtrappas gradvis eller avslutas direkt, men 1 nulaget
rekommenderar vardprogramgruppen att ljusbehandling avslutas utan

nedtrappning [81-83].

Negativa effekter kan vara erytem, 6dem, blasbildningar och klada, och pa ling
sikt kan risken f6r hudcancer 6ka. UVBTLO1 ir lika effektiv som PUVA med
cirka 60 % respons vid tidiga former av M [84].

Antal behandlingar per behandlingsomgang samt totalt antal behandlingar
genom aren bor anges i journalen. Maximalt antal behandlingar med UVBTLO1
vid hudlymfom ir inte helt faststillt, men vid benigna dermatoser, sisom
psoriasis, ar det maximala antalet behandlingar 50 per ar och totalt 400

behandlingar under en livstid.
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Ljusbehandling med PUVA

PUVA (psoralen + UVA) ir en effektiv behandling som anvints for
behandling av MF sedan 1970-talet [80, 85, 86]. Behandling kan ges som
tablett-PUVA eller bad-PUVA. Vid tablett-PUVA ges peroralt 8
metoxypsoralen 0,6 mg/kg (likemedel forskrivet pa licens) 1-2 timmar fore
ljusbehandling. Vid bad-PUVA ges bad med 8-metoxypsoralen 0,625 mg/liter
(16sning med 8 metoxsalen 1,25 mg/ml spades enligt foljande:

1 ml 8 metoxsalen/2 liter vatten) under 15 minuter och hirefter ges UVA.
Fordelen med bad-PUVA ir firre biverkningar dn med tablett-PUVA [87],
men en nackdel ér att huvudet inte behandlas vid bad-PUVA. Behandlingen
har immunsuppressiv effekt dven djupare i huden. UVBTLO1 och PUVA kan
ges till alla hudtyper, men vid hudtyp = 3 kan PUVA ha bittre effekt. PUVA ir
att foredra vid tjockare plack, follikulir MF, ovanliga subtyper som pagetoid
retikulos och granulomatés slack skin och uteblivet svar pa UVBTLO1. Vid
avancerad sjukdom kan kombinationsbehandling 6vervigas. Vid stadium IA—
ITA ses komplett remission hos 70—90 % av patienterna och 30—50 % kan
torbli aterfallsfria i > 10 ar.

PUVA ges 2 gianger per vecka med minst 48 timmars mellanrum med startdos
0,5-3 J/cm® och med héjning vid varje behandling med 0,3—1 J/cm® Start- och
héjningsdos ar beroende av hudtyp. Vid erytrodermi rekommenderas ligre
startdos och hojningsdos pa grund av risk f6r fototoxisk reaktion.
Ljusbehandling ges 1 cirka 3—4 manader tills 100 % utlikning eller till en platd 1
det kliniska svaret och utvirderas med en klinisk kontroll. Direfter ir det
omdiskuterat om ljusbehandlingen ska nedtrappas gradvis eller avslutas direkt,
men i nuldget rekommenderar virdprogramgruppen att ljusbehandling avslutas
utan nedtrappning. Kumulativ dos > 100 J/cm” rekommenderas under en

behandlingsomgang vilket innebir cirka 3—4 manaders behandling [81-83].

Biverkningar vid PUVA kan vara illamdende, erytem, fototoxisk reaktion och
klada och pa lang sikt kan risken f6r hudcancer 6ka [88]. Risken for att
utveckla hudcancer ar nagot hégre efter behandling med PUVA jamfort med
UVBTLO1 [74, 83, 89].

Antal behandlingar per behandlingsomging samt totalt antal behandlingar
genom aren bor anges 1 journalen. Maximalt antal PUV A-behandlingar vid
hudlymfom ar inte helt kartlagt, men f6r benigna dermatoser, sisom psoriasis,

ar maximalt antal behandlingar under en livstid begransat till 200 behandlingar.
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Ljusbehandling med UVAI1 (340—-400 nm)

Erfarenheten av behandling med UVAT1 vid mycosis fungoides ar begrinsad,
men det finns fallrapporter om hégdos UVA1 [90]. UVA1 penetrerar battre dn
UVB, inducerar apoptos av maligna lymfocyter, ges i hégdos, 80-100 J/cm?,
3-5 ganger per vecka. Lindriga biverkningar sasom litt rodnad,
hyperpigmentering, klada och torr hud férekommer. Behandlingen kan dven
fungera vid erytrodermisk MF. Behandlingen kriver en special UVA1-box och
finns inte pa alla kliniker i landet.

Kombinationsbehandling

Kombinationsbehandling, sa kallad Re-UVB, Re-PUVA, innebir att UVB eller
PUVA kombineras med retinoider. Ijusbehandling kan dven kombineras med
interferon-alfa eller MTX. Retinoider minskar tjocklek av epidermis och
dirmed forstirks UV-penetration i huden och dirmed kan bittre respons
uppnis. Pa sa sitt kan man reducera totalt antal PUV A-behandlingar och med
det kumulativ UV-dos. Vid tidig MF finns inga héallpunkter for att
kombinationsbehandling ar bittre dn singelbehandling.

11.2.3.2.4 Strélbehandling

Se Kapitel 13 Stralbehandling vid primdrt kutana lymfom.

11.2.3.2.5 Helkroppsbestralning med elektroner (total skin electron beam
therapy = TSEBT)

Se Kapitel 13 Stralbehandling vid primart kutana lymfom.

11.2.3.2.6 Topikal klormetin

Rekommendationer

Topikal klormetin ingar i likemedelsférmanen med begrinsning till
behandling av mycosis fungoides hos vuxna, frimst stadium IA-IIA, for
vilka topikala kortikosteroider och ljusbehandling har gett otillricklig effekt
eller inte ar lampligt. (+++)

Topikal klormetin (mechlorethamine, mustine, nitrogen mustard) ar en
kvivesenapsgasforening som himmar celldelning och behandlingen har
anvints med olika beredningar sedan lingre tid i en del linder 1 Europa och
USA [5, 91-93].

Det finns en firdigtillverkad kommersiell topikal klormetingel (Ledaga). Ledaga
ar godkint av den europeiska likemedelsmyndigheten (EMA) 2017 f6r topikal
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behandling av mycosis fungoides hos vuxna patienter. Ledaga ingar i
likemedelsf6rmanerna med begriansning till behandling av mycosis fungoides
hos vuxna, frimst stadium IA—IIA, f6r vilka topikala kortikosteroider och
ljusbehandling gett otillracklig effekt eller inte ar lampligt. Ledaga har slutat att

siljas 1 Sverige 2026, men gar att fa pd licens.

Behandlingseffekten varierar, men studier har visat att cirka 50—70 % av
patienter svarar efter 26—78 veckors behandling [94-98]. Effekten ir ofta
begrinsad efter 1 manads behandling och en 6kande respons kan ses upp till
10 manader efter behandlingsstart [94].

Klormetingel (LLedaga) bor enligt Fass appliceras en gang dagligen pa drabbade
hudomraden, men enligt likemedelsforetaget rekommenderas vid start en
lingsammare upptrappning med initial applicering 2-3 ganger per vecka de
forsta 2 veckorna for att férhindra lokala hudreaktioner [99, 100]. Vid en
eventuell behandlingsrelaterad mindre allvarlig hudpaverkan kan
appliceringsfrekvensen minskas till en gang var 3:e dag. Behandlingen ska
avbrytas om nagon grad av hudsar eller bldsor, eller mattlig eller svar dermatit
uppstar. Vid forbittring kan behandlingen aterupptas med en minskad
frekvens pa en gang var 3:e dag. Om dterinsittning av behandlingen tolereras
under minst en vecka, kan appliceringsfrekvensen ckas till varannan dag under
minst en vecka och sedan till applicering en gang dagligen, om detta tolereras.

Behandlingen bor paga tills hudlesionerna ar likta.

De vanligaste biverkningarna orsakade av topikal klormetin gel (Ledaga) ar
dermatit (54,7 %) (hudirritation, erytem, utslag, nisselfeber, brinnande kinsla i
huden, smirta i huden), klada (20 %), hudinfektioner (11,7 %), hudsar och
blasor (6,3 %), hyperpigmentering (5,5 %) och kutana
overkanslighetsreaktioner (2,3 %). Kontaktdermatit férekommer hos over

50 % av patienterna [96], men hanteras ofta med att behandlingen kombineras

med topikal steroid.

Mjukgérande krimer och topikala kortikosteroider kan appliceras pa de
behandlade omradena 2 timmar foére eller 2 timmar efter behandling.
Klormetin gel (Ledaga) kan ges som singelbehandling eller i kombination med
topikala kortikosteroider, ljusbehandling eller systemisk behandling. For
utbredd sjukdom bedéms behandling av stora hudomriden vara siker [96,
101].
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11.2.3.2.7 Topikala retinoider

Topikal bexaroten ir inte godkind av EMA och inte tillginglig 1 Sverige eller
Europa, men diremot godkind i USA vid stadium IA och IB [12]. Topikal
tazaroten ar i USA godkind for psoriasis och akne, och enstaka studier finns
tor behandling vid tidigare stadier av MF med begrinsad uppfoljning [102,
103]. Topikal tazaroten finns tillgangligt 1 Sverige som licenspreparat, men inga

sikra rekommendationer kan ges om behandling vid MF.

11.2.3.2.8 Topikal kalcineurinhdmmare

Topikal takrolimus och pimekrolimus ar kalcineurinhdmmare som ar
utvecklade och anvinds for behandling av atopisk dermatit. For behandling av
MF finns endast enstaka studier [104, 105] som visat forsiktigt lovande resultat,
men inga sikra rekommendationer kan ges om behandling med topikal

kalcineurinhimmare vid MF/SS.

11.2.3.2.9 Topikal imikvimod

Den topikala toll-like receptoragonisten imikvimod har 1 enstaka studier visat
forsiktigt lovande resultat i enstaka studier [106-108], men inga sikra
rekommendationer kan ges om behandling med topikal imikvimod vid MF/SS.

11.2.3.2.10  Fotodynamisk terapi (PDT)

Behandling med fotodynamisk terapi (PDT) med metylaminolevulinat (MAL-
PDT) eller aminolevulinsyra (ALA-PDT) har visat forsiktigt lovande resultat
vid MF, men inga sikra rekommendationer kan ges om behandling med PDT
vid MF [109-111].

11.2.3.3 Systematisk behandling

11.2.3.3.1 Retinoider

Rekommendationer

Retinoider har visat god effekt vid MF och SS och kan anvindas vid tidigare
stadier ndr SDT ir otillricklig eller vid avancerade stadier. Retinoider kan

ocksa kombineras med andra behandlingar. (+++)

Oversikt

Retinoider dr en grupp vitamin A-besliktade likemedel med
immunmodulerande effekt. De retinoider som kan anvindas vid MF och SS
och som finns att tillga i Sverige dr acitretin, isotretinoin, alitretinoin och

bexaroten.
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Bexaroten och 6vriga retinoider kan anvindas vid tidiga stadier med otillricklig
effekt av SDT samt vid avancerade stadier av MF och SS. Effekten av
retinoider kommer ofta efter 2—6 manader och man bor ofta vinta 6 minader

innan utvirdering.

Bexaroten dr den enda retinoid som har godkind indikation CTCL. Det finns
aven klinisk erfarenhet av att anvinda andra retinoider, sisom acitretin,
isotretinoin och alitretinoin. Den mest anvinda retinoiden sedan flera
decennier ar acitretin, ofta i kombination med UV behandling. Retinoider har
generellt sett en mattlig effekt med relativt siker biverkningsprofil och kan
dirfor ofta anvindas under lingre tid som singelbehandling eller 1 kombination
med annan behandling. Behandling med bexaroten har hogre evidensgrad
jamfort med Ovriga retinoider. Det finns dock lang klinisk erfarenhet av
acitretin, som visat effekt vid huvudsakligen tidiga stadier av MF ddr SDT har
gett otillracklig effekt.

Alla retinoider 4t fosterskadande och kvinnor i fertil dlder ska anvinda sikra
preventivmedel under behandlingen. Efter avslutad behandling ska
preventivimedel fortsatt anvindas under en manad efter avslutad behandling
med bexaroten, alitretinoin och isotretinoin, och under 3 ir efter avslutad

behandling med acitretin.

De vanligaste biverkningarna med retinoider ér torr hud, torra slemhinnor
samt forhoéjda blodlipider. Bexaroten har nagot fler biverkningar, med bland
annat central hypotyreos. Generellt 4r biverkningarna for retinoider
dosberoende och reversibla efter utsittande. [12, 112, 113]

Bexaroten

Bexaroten anvinds huvudsakligen vid avancerat stadium av MF (IIB-IV) och
SS. Dessutom kan bexaroten overvigas vid tidiga stadier (IB-IIA) dir SDT
haft otillracklig effekt, och vid follikulotrop MF, storcellig transformation eller
blodengagemang.

Rekommenderad dos vid behandling med bexaroten ir 300 mg/m?*/dag. P4
grund av biverkningar kan méldosen vara svar att uppna. Lampligen pabotjas
behandlingen med 150 mg/m?/dag i 2—4 veckor och sedan 6kas dosen till 300
mg/m*/dag om biverkningarna ir tolerabla. Patienter som har nitt sin maldos
men som har utvecklat besvirliga biverkningar, har talt behandlingen bittre nir

man minskar till ligre dos och senare trappar upp behandlingen igen.

Alla patienter far forr eller senare subklinisk eller klinisk central hypotyreos,

och dirfér rekommenderas insittning av levotyroxin 50 mikrogram dagligen
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vid behandlingsstart. Tyreoideaprover monitoreras regelbundet och
substitutionen kan vid behov héjas med 25 mikrogram. En annan forvintad
biverkan dr f6rhojda triglycerider och ibland LDI-kolesterol. Insittning av
fenofibrat eller atorvastatin kan évervigas vid behandlingsstart, och 1 samtliga
fall dir koronarsjukdom foreligger. Blodfettssinkning med gemfibrozil bor
undvikas pd grund av interaktion med bexaroten. Andra biverkningar som
rapporterats ar yrsel, orkesloshet, huvudvirk, klada samt torra slemhinnor och
ogon. Anemi och leukopent kan ocksa utvecklas, men vanligen forst efter
lingre tids behandling [114-117].

Provtagning enligt Bilaga 3 Provtagningsschema.

Acitretin

Dosering: 10-50 mg/dag. Dosen titreras upp med 10 mg varannan vecka till
optimal effekt, ofta 20-30 mg dagligen. Om besvirande biverkningar tillstéter

gar man ner i dos och bibehaller den tolerabla dosen.

Forekommande biverkningar dr torr hud, torra slemhinnor, forhojda lipider
och levervirden, haravfall och f6rh6jt HbAlc. Dekliva 6dem vid hogre doser
[L18]. |

Provtagning enligt Bilaga 3 Provtagningsschema.

Alitretinoin

Alitretinoin ar ett likemedel som édr godkint 1 flera linder med
behandlingsindikationen handeksem och har visat lovande effekt vid MF och
SS [119, 120].

Alitretinoin ges 1 dosen 30 mg dagligen. Rapporterade biverkningar ar
huvudvirk de férsta behandlingsveckorna, forhojda lipider och levervirden.
Mindre vanliga biverkningar dr bland annat f6rhéjt HbAlc och hypotyreos

Provtagning enligt Bilaga 3 Provtagningsschema.

Isotretinoin

Isotretinoin var den forsta retinoiden som prévades vid kutana T-cellslymfom
och har framf6r allt anvints vid follikulotrop MF. Isotretinoin kan framfor allt

overvigas hos unga patienter.

Dosering: 0,21 mg/kg/dag.
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Provtagning enligt Bilaga 3 Provtagningsschema.

Retinoider kombinerade med UV-behandling
Vid tilligg av acitretin till ljusbehandling blir det mgijligt att anvinda ligre UV-

doser med ldgre risk for att utveckla skivepitelcancer. Man har sett en
konstaterad effekt men man kan utifran evidensliget inte avgora om det finns
nagon behandlingsférdel med kombinationen acitretin jamfért med PUVA 1
singelbehandling. Behandlingskombinationen ar fortfarande vanlig till f6ljd av
mangarig god erfarenhet. Vanligen startar man 2 veckor innan
ljusbehandlingen med acitretin 10-25 mg dagligen doserat utifran respons och
tolerabilitet. Retinoider fortunnar hudens yttersta lager, vilket gor att patienten
far snabbare och bittre effekt trots reducerad UV-exponering. I en
randomiserad studie diar behandling med bexaroten och PUVA jamfordes med
singelbehandling PUVA lyckades man inte visa nagon férdel med att
kombinera de tvd behandlingarna.

Isotretinoin samt alitretinoin har inte studerats i samma utstrackning vad giller
kombination med UV-ljus men anvinds 1 vissa lander pa grund av preparatens

nagot lindrigare biverkningsprofil [123].

Retinoider kombinerade med interferon-alfa

Vid otillricklig effekt av enbart retinoider kan man 6verviga kombination med
interferon-alfa, framfor allt om man inte kan ge PUVA eller om det ar
kontraindicerat. Underlaget till denna rekommendation dr nagot svagt och

bygger frimst pa erfarenhet [123].

Retinoider i kombination med 6vriga behandlingar

Allt fler rapporter publiceras dir svarbehandlade patienter ordinerats nya och
gamla kombinationer av skin-directed therapy och systemiska behandlingar.
Retinoider gar ofta utmirkt att behalla under ECP och kan eventuellt ha
adderande effekt. I de fall man provar att kombinera bexaroten med ligdos
metotrexat ir den kliniska erfarenheten att man oftast pa grund av biverkningar
far ga ner lite 1 dygnsdos av det ena preparatet alternativt bada tva. I enstaka
fall har man dven kombinerat bexaroten med tva eller tre behandlingar sisom
ECP, TSEBT, interferon-alfa och PUVA. Evidensliget dr emellertid f6r
osikert for att kunna ge nigon rekommendation om dessa kombinationer [12,
112, 113, 124, 125].
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11.2.3.3.2 Interferon-alfa

Rekommendationer

Interferon-alfa har visat god effekt vid MF och SS och kan anviandas vid
tidiga stadier nir SDT ir otillricklig och vid avancerade stadier. Interferon-

alfa kan kombineras med andra behandlingar. (+++).

Interferon-alfa dr en cytokin med antitumorala och immunmodulerande
egenskaper och har anvints sedan lingre tid vid behandling av CTCL.
Pegylerat interferon-alfa 2a (Pegasys) doseras i borjan 90—135 pg subkutant en
gang per vecka med dosékning upp till 180 pg subkutant en gang per vecka

beroende pa patientens édlder, vikt och allminna status.

Responsen varierar mellan 55 och 80 % och dr hégre 1 tidiga stadier och vid
hogre doser av interferon-alfa [126, 127]. Effekten brukar komma efter cirka
3—4 manaders behandling. Behandlingen bér avslutas om ingen effekt pavisas

efter 6 manadetr.

Interferon-alfa ska undvikas till patienter med CD8+ MF da interferon kan
stimulera CD8+ T-celler.

Hos patienter med god respons och tolerabla biverkningar kan
interferonbehandling leda till langvarig sjukdomskontroll. Biverkningarna ar
dosberoende och det storsta kliniska problemet 4r influensaliknande symtom,
hypotyreoidism, anorexi och nedstimdhet. Risken f6r nedstimdhet 6kar med
stigande édlder. Trotthet, pancytopeni, transaminasstegring och tendens till

autoimmuna sjukdomar dr andra biverkningar som kan vara besvirliga.

Provtagning enligt Bilaga 3 Provtagningsschema.

Det finns rapporter om att effekten 6kar om interferon-alfa kombineras med
PUVA [128]. Interferon-alfa kan kombineras med extrakorporeal fotoferes,
PUVA och retinoider [116, 129, 130].

11.2.3.3.3 Cytostatika

Rekommendationer

Cytostatika har visat effekt vid MF och SS. Lagdos metotrexat kan ges i
kontinuerlig dosering. (+) Pegylerat liposomalt doxorubicin (++) och
gemcitabin (++) kan vara behandlingsalternativ.
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Oversikt

Lagdos metotrexat dr den mest anvinda cytostatikabehandlingen. Metotrexat ar
en ofta vil tolererad behandling som ges en dag per vecka. Annan
cytostatikabehandling har ofta god respons, men resulterar i kortvarig
remission. Pegylerat liposomalt doxorubicin och gemcitabin har en tolerabel
biverkningsprofil och responsduration pa cirka 4-6 manader.
Kombinationsbehandling med flera cytostatika, saisom CHOP (cyklofosfamid,
doxorubicin, vinkristin, prednisolon), har inte visat bittre effekt men risken for
biverkningar dr hégre och det dr dirfér en behandling som i det lingsta bor
undvikas [131].

Hos patienter som behéver cytostatika foredras monoterapi framfor
kombinationsbehandling med cytostatika pa grund av toxicitet, men dven pa
grund av kortvarig respons pa kombinationsbehandling.
Kombinationsbehandling med cytostatika kan dock anvindas som brygga infor

allogen stamcellstransplantation.

Metotrexat

Metotrexat (MTX) dr en folsyra-antagonist som hammar celldelningen.
Lagdosbehandling med MTX har en immundidmpande effekt och det finns
omfattande erfarenhet av denna behandlingsmodell vid psoriasis och
reumatoid artrit. Trots att lagdosbehandling med MTX ir en vanlig behandling
vid MF och SS, sa finns det endast ett fatal studier. MTX ges en dag per vecka
peroralt eller subkutant i doseringen 5-25 mg/vecka. I nagra rapporter har
MTX vid MF eller SS kombinerats med bexaroten eller interferon-alfa, men
inga jimforande studier finns. Férekommande biverkningar dr fia men kan vara
huvudvirk, illamaende, leverpaverkan, benmirgspaverkan eller pneumonit.
Folsyra 5 mg kan ges 24 timmar efter MTX f6r att mildra biverkningar. MTX

ska inte ges under graviditet.

Provtagning enligt Bilaga 3 Provtagningsschema.

Pegylerat liposomalt doxorubicin

Behandlingen ges i en dos av 20 mg/m?* varannan vecka och man har da sett
ett behandlingssvar (komplett eller partiell respons) hos 40-80 % av
patienterna med en duration pa cirka 6 manader [123-125].
Behandlingsintervallen kan som underhallsbehandling 6vervigas att glesas ut

till var fjarde vecka.
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Biverkningar i form av pataglig benmirgspaverkan dr ovanliga vid behandling
med pegylerat liposomalt doxorubicin, men man kan diremot se
hudbiverkningar i form av palmoplantar erytrodysestesi, det vill siga
smartsamma rodflackiga utslag 1 handflator och pa fotsulor. Pyridoxin peroralt
1 en dos av 50-150 mg har ibland anvints som profylax, men viktigast ar att
inte utsitta hinder och fotter for 6verdriven hetta eller virme. Forlangt

dosintervall kan ocksa hjilpa.

Se aven avsnitt 11.2.3.3.9 Infektionsprofylax vid systembehandling.

Gemcitabin

Gemcitabin ges ofta i en dos av 1 000 mg/m’, en ging i veckan, 3 veckor i rad
(dag 1, 8 och 15) och start av ny behandlingsomgang pa dag 28.
Behandlingssvar ses 1 upp till 70 % med PFS pa 12—-17 ménader [132, 133].
Hematologiska biverkningar dr vanliga, speciellt om patienten tidigare fatt flera
linjers behandling [132-135].

Se aven avsnitt 11.2.3.3.9 Infektionsprofylax vid systembehandling.

Klorambucil

Klorambucil dr en peroral alkylerare, som kan anvindas vid indolenta lymfom,
med eller utan steroider. Olika doseringsregimer finns. Efter introduktion av

mogamulizumab bedéms behovet av klorambucil vid SS vara begrinsat.

Se aven avsnitt 11.2.3.3.9 Infektionsprofylax vid systembehandling.

11.2.3.3.4 Antikroppsbaserad behandling

Brentuximab-vedotin

Rekommendation

Brentuximab-vedotin kan évervigas vid CD30 uttryckande sjukdom som
sviktat pa annan systemisk behandling. (+++)

Brentuximab-vedotin dr en monoklonal anti-CD30-antikropp konjugerad med
ett cytostatikum (vedotin). CD30 uttrycks i1 primara kutana anaplastiska

storcelliga lymfom och ibland vid MF, sirskilt vid transformerad sjukdom, och
vid dessa sjukdomar kan behandling med brentuximab-vedotin 6vervigas efter

svikt pa annan systemisk behandling [1306].

Behandlingen ges i en dos av 1,8 mg/m’ iv var tredje vecka i maximalt
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16 doser. Perifer neuropati ir en vanlig biverkan som kan ha stor inverkan pa

patientens valmaende och darfor ar viktig att vara observant pa.

Jamfort med peroral metotrexat eller bexaroten har man i en fas I1I-studie sett
en signifikant battre respons som bestod 1 minst 4 manader (56 % jamfért med
12 % i kontrollgruppen). Aven progressionsfri éverlevnad skiljde sig markant
mellan grupperna (15,9 jamfért med 3,5 méanader) [137]. Behandlingsrespons
har uppnatts oavsett CD 30-uttryck, men vid mycket laga nivaer (< 5 %) har en

simre respons observerats [138].

Indikationen f6r CD30+ kutana T-cellslymfom kommer inte att omfattas av
nationell samverkan da detta dr en liten patientgrupp och eftersom TLV
tidigare har utvirderat kostnaderna f6r brentuximab-vedotin och beslutat att
det skulle inga i formanen vid da aktuella indikationer. Vardprogramgruppen
rekommenderar darfor att beslut om behandling far goras lokalt och vid behov

efter diskussion pa nationell MDK.

Se aven avsnitt 11.2.3.3.9 Infektionsprofylax vid systembehandling.

Mogamulizumab

Rekommendationer

Mogamulizumab kan anvindas vid avancerad sjukdomsfas med stort
lidande vid mycosis fungoides (stadium IIA-IIIB och IVA-IVB) och vid
Sézarys syndrom, om andra behandlingsalternativ saknas samt som

bryggbehandling till allogen stamcellstransplantation. (+++)

Mogamulizumab ir en monoklonal antikropp riktad mot C-C kemokinreceptor
4 (CCR4), som uttrycks pa T-lymfocyter. Antikroppen har blivit godkind av
EMA 2018 och ir tillginglig 1 Sverige sedan 2020.

NT-radets rekommendation fran 2023-12-21 ir att mogamulizumab kan
anvandas till patienter i avancerad sjukdomsfas med stort lidande vid MF
(stadium IITA-IIIB och IVA-IVB) och SS, om andra alternativ saknas. N'T-
radet rekommenderar dven att mogamulizumab kan anvindas som
bryggbehandling till allogen hematopoetisk stamcellstransplantation, men viss
torsiktighet bor iakttas da man sett 6kad risk for GvHD vid adult T-cell
leukemi/lymfom vid behandling med mogamulizumab inf6r allogen
hematopoetisk stamcellstransplantation [139]. NT-radet rekommenderar att
beslut om insittande av mogamulizumab bor diskuteras pa nationell
multidisciplinar konferens (nMDK).
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Antikroppen har indikationen behandling av recidiverande MF eller SS efter
behandlingssvikt pa minst en tidigare systemisk behandling. I en stor
randomiserad fas III-studie hos patienter med svikt pa generell behandling
jamfoérdes behandling med antikroppen med vorinostat, som ir en peroral
histondeacetylashdmmare registrerad i USA men inte i Europa [140]. Man fann
1 studien en forlingd progressionstri Gverlevnad (cirka 8 versus 3 manader) och
respons (28 % versus 5 %) vid behandling med antikroppen. Det finns stéd 1
uppfoljande studier fran klinisk praxis att mogamulizumab har god effekt
[141].

Behandlingen ges i en dos av 1 mg/kg kroppsvikt en gang per vecka i fyra
veckor och sedan 1 mg/kg varannan vecka. Behandlingen kan limpligen

utvirderas med flédescytometri pa perifert blod var tredje manad.

Vid mycket god effekt eller komplett remission pa behandling med
mogamulizumab bor fortsatt behandling diskuteras pa nationell MDK

I en studie f6ljde man 52 patienter med SS som avslutade mogamulizumab pa
grund av andra orsaker dn progression. Vid avslutande av mogamulizumab
hade 62 % av patienterna komplett remission. Man fann att utglesning av
behandlingen hade bittre progressionsfri 6vetlevnad jamfért med ett abrupt
avslut av behandlingen. Efter en median pa 7 manader férelag recidiv hos
25 patienter (48 %) och hos dessa dterinsattes mogamulizumab hos

10 patienter, varav 8 st hade respons (komplett respons hos n=2, partiell
respons n=06). Vid en uppfoljningtid pa 57 manader sa hade 21 patienter (40
%) komplett respons, 14 patienter (27 %) partiell respons, 4 patienter (8 %)
stabil sjukdom, 8 patienter (15 %)progressiv sjukdom och 5 patienter (10 %)
var avlidna [142].

Den kliniska erfarenheten vid komplett remission pa behandling med
mogamulizumab ir begrinsad, men erfarenhet finns att glesa ut behandlingen
och hirefter géra uppehall [142, 143]. Vid komplett respons pa behandling
med mogamulizumab kan man i ytterligare cirka 2 manaders fortsatta med
samma behandling och sedan 6verviga utglesning till var tredje vecka 1 3
manader och sedan var fjirde vecka i 3 manader och hirefter avslut av
behandlingen f6r att minska risken f6r mogamulizumab-associated rash
(MAR). Uppfoljning var tredje manad med flédescytometri pa perifert blod

rekommenderas. Vid recidiv bedéms mogamulizumab kunna aterinsattas.

De vanligaste biverkningarna vid mogamulizumab ir infusionsreaktion,

likemedelsutslag, diarré och trétthet.
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Ett likemedelsrelaterat hudutslag, "mogamulizumab-associated rash (MAR)",
torekommer hos 8-32 % av patienterna [143-145]. MAR upptrider ofta mellan
15 dagar och 3,8 ar efter behandlingsstart, ibland dven efter behandlingsavslut
[144, 146]. Kliniskt kan MAR uppvisa ett brett spektrum: psoriasiforma eller
lichenoida plack, erytrodermi, UV-exponerad dermatit, samt MF-liknande
utslag 1 harbotten [146]. Sallsynta varianter som palmoplantar hyperkeratos och
lupus miliaris disseminatus faciei har ocksa beskrivits. MAR ir associerat med
forbittrat behandlingssvar och det ar viktigt att skilja fran sjukdomsprogress.
Behandling av MAR styrs av svarighetsgrad. Vid milda reaktioner kan man
avvakta eller behandla med mjukgorande och topikala kortikosteroider. Vid
medelsvara reaktioner kan man beh6va behandla med per orala steroider eller
ligdos metotrexat och vid svara reaktioner behéver behandling med
mogamulizumab avslutas. Rekommendationer f6r diagnostik och behandling
av MAR publicerades 2025 [143-145]. Se dven avsnitt 8.4.1.1.2 Histopatologi

vid mogamulizumab-associated rash.

Observera att infor allogen stamcellstransplantation rekommenderas ett
uppehall med mogamulizumab pa 6 veckor for att minska risken f6r GvHD
[59].

Se aven avsnitt 11.2.3.3.9 Infektionsprofylax vid systembehandling.

Alemtuzumab

Alemtuzumab dr en antikropp riktad mot CD52, som uttrycks pa normala och
maligna B- och T-celler. Indikation finns bara f6r behandling av multipel
skleros, men man kan fa tillgang till likemedlet f6r behandling av MF eller SS

via licensforfarande och kontakt med tillverkare eller distributor.

Effekt ses framfor allt hos patienter med erytrodermi och/eller leukemisering
och behandlingen kan i enstaka fall ges som en brygga till allogen
stamcellstransplantation [12, 147, 148]. Risken f6r immunsuppression och
opportunistiska infektioner dr hog och CMV b6r monitoreras under
behandlingen. Behandlingsprofylax med aciklovir och trimetoprim-sulfonamid
rekommenderas. Efter introduktion av mogamulizumab bedéms behovet av

alemtuzumab vid MF och SS vara begrinsat.

Lagdosbehandling med 10-30 mg subkutant tre ganger i veckan under
maximalt 12 veckor rekommenderas 1 forsta hand. Optimal lingd pa

behandlingen har inte faststallts.

Se aven avsnitt 11.2.3.3.9 Infektionsprofylax vid systembehandling.
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11.2.3.3.5 Extrakorporeal fotoferes

Rekommendationer

Extrakorporeal fotoferes (ECP) dr av virde hos patienter med SS och
erytroderm MF. (++) ECP kan med férdel kombineras med annan
behandling. Ofta anvinda kombinationer med ECP ar

e ECP + Interferon-alfa + bexaroten
e ECP + Interferon-alfa
e LECP + bexaroten

e ECP + ligdos metotrexat.

Extrakorporeal fotoferes (ECP) dr forsta linjens behandling vid erytrodermisk
MF och SS. Verkningsmekanismerna ar inte helt klarlagda men sammantaget
fas en stimulering av cytotoxiska och regulatoriska tumérhimmande celler.
ECP kan ges som singelbehandling eller som kombinationsbehandling. Ofta
anvinda kombinationsbehandlingar med ECP dr ECP + interferon +
bexaroten, ECP + interferon, ECP + bexaroten eller ECP + metotrexat. For
att snabbt uppna effekt kan ECP initialt kombineras med annan behandling
och vid respons kan man efter hand Gvervaga att sitta ut den tillagda

behandlingen.

Det finns stor klinisk erfarenhet och flera studier av samt internationella
riktlinjer f6r behandling med ECP [68, 149, 150].

Vid ECP behandlas patienten i tre steg:

1. Patientens vita blodkroppar avskiljs med en cellseparator, det vill siga
leukaferes. De réda blodkropparna atertransfunderas, medan de vita
blodkropparna 6verfors till en bestralningsenhet dir de inkuberas med
metoxsalen (8-MOP).

2. De vita blodkropparna bestrilas med UVA.
3. Den bestralade suspensionen aterfors till patienten.

Behandlingen ges tvd ganger 1 veckan, varannan till var fjirde vecka och
utvirdering gors var tredje manad [149]. 2/3 av patienterna svatrar pa

behandlingen varav cirka 20 % med komplett remission.

ECP ger inga nimnvirda biverkningar, men ar resurskrivande med begrinsad

tillging. ECP finns tillginglig pa alla universitetssjukhus utom Orebro [151].
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11.2.3.3.6 Allogen stamcellstransplantation

Rekommendation

Allogen stamcellstransplantation ar ett behandlingsalternativ for selekterade
patienter med avancerad MF eller SS. Behandlingen har kurativ intention,

men innebir risk f6r mortalitet och bestiende morbiditet. (++)

Allogen stamcellstransplantation ar en immunologisk behandling som har
resulterat i langvariga remissioner och dven bot hos patienter med
svarbehandlad MF eller SS. Behandlingen medfor dock en betydande
behandlingsrelaterad mortalitet och risk f6r bestiende morbiditet och graft
versus host disease (GVHD).

Vid reducerad konditionering ser man fiarre komplikationer inkluderande
behandlingsrelaterad mortalitet och ligre grad av GvHD, men likvardig effekt

som vid myeloablativ konditionering.

Utvalda patienter i fysiskt god kondition, med avancerad sjukdom och en god
respons pa induktionsbehandling kan bli aktuella f6r allogen
stamcellstransplantation. Detta behandlingsalternativ bor vid avancerad
sjukdom diskuteras tidigt i férloppet pa nMDK f{6r att 6verviga om det skulle
kunna vara aktuellt i det enskilda fallet.

I rekommendationer fran European Society for Blood and Marrow
Transplantation (EBMT) framhalls vikten av att tidigt Overviga allogen
stamcellstransplantation for patienter med avancerade stadier (IIB-IVB) och
hogrisksjukdom. Allogen stamcellstransplantation kan aven bli aktuellt till
patienter stadie IIB eller III med recividerande eller refraktir sjukdom samt
aven till patienter med MF stadium IB/IIA som har recidiverat eller dr
refraktira efter multipla systembehandlingar [59].

Patienter som har uppnatt komplett remission (CR) innan allogen
stamcellstransplantation har ligre risk for progression eller aterfall jamfort med
patienter som inte har CR (20,8 % vs 70,6 %). For patienter som inte uppnar
CR inf6r allogen stamcellstransplantation sd kan behandlingen dnda 6vervigas
om utbredningen i huden ar mSWAT < 10 [59].

Som behandling inf6r allogen stamcellstransplantation foreslds [59]:

Vid hudengagemang: total skin electron-beam therapy (TSEBT)

Vid lymfkortelengagemang: total nodal irradiation (TLI)

Vid blodengagemang: mogamulizumab, eventuellt med cytostatika

Vid CD30+ sjukdom: brentuximab-vedotin, eventuellt med cytostatika
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e Vid utbrett hudengagemang och/eller multifokal storcellstransformation:
kombinationsbehandling med cytostatika (CHOP/CHOEDP), eventuellt med

brentuximab-vedotin eller mogamulizumab

Det finns dven beskrivet behandling utan cytostatika infor allogen
stamcellstransplantation som bestar av TSEBT, TLI och anti-thymocyte
globulin [59, 152].

Observera att infor allogen stamcellstransplantation rekommenderas ett
uppehall med mogamulizumab pa 6 veckor for att minska risken f6r GvHD
[59].

Resultaten av allogen stamcellstransplantation varierar mellan olika studier.
Langtidsuppfoljning visar en total 6verlevnad (overall survival, OS) mellan 38-
78 Y% efter 5 ar [56, 59, 153-157]. Weiner et al sammanfattade 15 studier och
fann da recidiv hos 51%, akut GvHD hos 48 % och kronisk GvHD hos 36 %
[158].

. En meta-analys fran 2024 rapporterade en total 6verlevnad efter 1 ar pa 51 %
och en total 6verlevnad efter 3 ar pa 40 % [155]. En annan studie fran 2024
visade en total 6verlevnad pa 78 % efter 5 ar efter allogen

stamcellstransplantation.

Vid behandling med autolog stamcellstransplantation uppnas endast kortvariga

remissioner och rekommenderas darfor inte vid MF/SS.

11.2.3.3.7 Histondeacetylashdmmare

Histondeacetylashimmare (HDACH) dr en grupp substanser som paverkar
DNA via epigenetisk modifiering. I Europa ir ingen HDACi godkind, men tre
likemedel (vorinostat, romidepsin och belinostat) ir registrerade 1 USA {or
behandling av T-cellslymfom. Individuell licens beh6vs om man avser att
anvianda ndgot av medlen. Respons uppnas i cirka 30 % och behandling kan

overvigas 1 sirskilt utvalda fall.

11.2.3.3.8 Antimikrobiell behandling

Flera studier har funnit en 6kad kolonisering av Staphylococcus aureus i huden
och nasalt hos patienter med MF och SS och bakterien tros kunna orsaka
progress och uppblossning av MF och SS [35, 37, 73]. Behandling med topikal
eller systemisk antibiotika har visat forbattring av sjukdom [43] och kan i vissa
fall 6vervigas, men tillricklig evidens saknas fOr att rekommendera antibiotika

utan tecken pa klinisk infektion.
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11.2.3.3.9 Infektionsprofylax vid systembehandling

Profylax mot infektioner med pneumocystis jirovecii och herpes simplex bor
ges till patienter med hudlymfom som behandlas med cytostatika och
antikroppsbaserad terapi samt bor 6vervagas vid en behandlingsregim
innehallande en kortisondos motsvarande prednisolon 20 mg eller mer per dag
under minst fyra veckor [159]. Undantaget ar ligdos metotrexat som inte

kriver infektionsprofylax.

Profylax mot pneumocystis jirovecii ges med tablett Trimetoprim-sulfonamid
160 mg/800 mg 1 x1, mandag, onsdag och fredag eller 1 x 2 mindag, torsdag.
Alternativt i styrkan 80 mg/400 mg 1x1 dagligen. Ges under hela behandlingen
och i minst 4 veckor efter avslutad behandling, eller enligt lokala rutiner. For
detaljer kring profylax mot penumocystis jirovecii vid 6verkanslighet mot

sulfapreparat hinvisas till regionala riktlinjer.

Profylax mot herpes simplex rekommenderas f6r dldre (> 60 ar), eller patienter
med tidigare kind recidiverande herpesinfektioner: Forslagsvis Aciklovir 400
mg, 1 x 2 under behandlingen och 1 3-4 veckor efter avslutad behandling.

Infektionsprofylax vid mogamulizumab

I en sammanstillning av infektionspanoramat vid behandling med
mogamulizumab av T-cellslymfom, inklusive kutana T-cellslymfom, noteras en
Okad forekomst av opportunistiska virala infektioner och PCP [140]. Sdledes
rekommenderas profylax mot pneumocystis jirovecii samt herpes simplex.
Patienter bor screenas for hepatit B och hepatit C. Patienter med tidigare
genomgangen hepatit B-infektion bér ha profylaktisk behandling mot hepatit B
under behandling med mogamulizumab. Det har dven noterats en 6kad risk for
cytomegalovirus (CMV)-reaktivering och 6kad vaksamhet och undersékning av
CMV rekommenderas vid misstanke om CMV-infektion. Profylaxbehandling

kan avslutas en manad efter avslutad behandling med mogamulizumab.

11.3 Behandling av primara kutana CD30+
lymfoproliferativa sjukdomar

11.3.1 Oversikt

I denna grupp ingar primirt kutant anaplastiskt storcelligt lymfom (PC-ALCL)
och lymfomatoid papulos (LyP). Behandlingsriktlinjer vid primara kutana
CD30+ lymfoproliferativa sjukdomar grundar sig pa konsensus fran
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160, 161].

Figur 2. Behandlingsoversikt for CD30+ lymfoproliferativa sjukdomar
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Behandlingséversikt modifierad utifran [40].

11.3.2 Behandling av primart kutant anaplastiskt storcelligt
lymfom

Rekommendationer

Vid solitira lesioner av kutant anaplastiskt storcelligt lymfom (PC-ALCL) ér
stralbehandling eller kirurgisk excision forstahandsbehandling. Vid
multifokal PC-ALCL rekommenderas lagdos metotrexat eller
stralbehandling. Hos patienter med behandlingsrefraktir multifokal eller
extrakutan PC-ALCL rekommenderas behandling med brentuximab-
vedotin (+++) eller cytostatika (++).

Primart kutant anaplastiskt storcelligt lymfom (PC-ALCL) har en god prognos
med 10 drsoverlevnad pa nistan 90 %. Merparten av patienterna med PC
ALCL har enstaka eller lokaliserade tumorer eller noduli dar
torstahandsbehandling ar stralbehandling eller kirurgiskt radikal excision. Ingen
evidens finns fOr att postoperativ stralbehandling skulle ha en bittre effekt dn
enbart kirurgi. Det finns ingen konsensus for kirurgiska marginaler. Om

spontan komplett remission férekommer behdvs ingen ytterligare behandling.
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Oavsett val av behandling férekommer aterfall hos upp till 60 % av
patienterna. Patienterna med multifokala lesioner i huden rekommenderas
behandling med lagdos metotrexat 5-20 mg peroralt en dag per vecka eller
stralbehandling vid ett fital lesioner. Brentuximab-vedotin (BV) har i en studie
visat battre effekt dn standardbehandling med metotrexat eller bexaroten vid
PC-ALCL [137]. BV bor 6vervigas vid multifokala lesioner refraktira mot
annan behandling eller vid spridning utanfér huden [136].
Cytostatikabehandling dr endast indicerad hos patienter med extrakutan

sjukdom eller vid snabbt tillvixande hudtumorer [67]. For utforlig information

om liagdos metotrexat, var god se avsnitt 11.2.3.3.3 Cytostatika f6r MF och SS.
For utforlig information om stralbehandling, var god se Kapitel
13Stralbehandling vid primart kutana lymfom.

11.3.3 Behandling av lymfomatoid papulos

Rekommendationer

Exspektans kan 6vervigas vid fa lesioner av LyP. Vid utbredd LyP kan
topikala kortikosteroider, lagdos metotrexat eller PUVA rekommenderas.
(+1)

Lymfomatoid papulos (LyP) har en utmirkt prognos med en 10-drséverlevnad
pa nistan 100 %. LyP kan histologiskt indelas i flera subtyper och olika
subtyper kan férekomma hos samma patient. De olika subtyperna har ingen
betydelse for val av behandling eller prognos. LyP karaktiriseras kliniskt av
aterkommande, sjalvlikande papulonekrotiska eller papulonodulira

hudlesionet.

Det finns ingen kurativ behandling och ingen behandling som péaverkar det
naturliga forloppet vid LyP. Hos patienter med fa lesioner kan man darfor
overviga exspektans. Starka topikala kortikosteroider, grupp II-IV, kan inte
térebygga nya lesioner, men kan paskynda utlikning. Vid kosmetiskt eller
symtomatiskt besvirande lesioner dr ligdos metotrexat (MTX) 5-20 mg en dag
per vecka peroralt eller subkutant eller PUVA rekommenderade behandlingar
for att reducera antalet hudlesioner. PUVA-behandling rekommenderas

2 ganger per vecka och vid férbittring successiv utglesning. Det ér vanligt med
aterfall vid utsittande av behandling. Topikala kortikosteroider kan anvindas
som singelbehandling vid begrinsad sjukdom eller som tilliggsbehandling vid
MTX eller PUVA. I svarbehandlade fall kan behandling 6vervigas med

interferon-alfa eller retinoider.
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11.4 Behandling av primart kutant akralt CD8-
positivt T-cellslymfom

Rekommendation

Primirt kutant akralt CD8-positivt T-cellslymfom ir ett indolent tillstand
dir exspektans eller lokal behandling rekommenderas i f6rsta hand vid
solitir sjukdom. (++)

Da detta lymfom ar helt indolent och vanligen solitirt, kan exspektans
overvigas. Lokala steroider, kirurgisk excision och stralbehandling kan vara
tinkbara behandlingsalternativ. Vid multipla forindringar har PUVA, ligdos

metotrexat och interferon prévats [162].

11.5 Behandling av primar kutan smacellig
CD4+ T-lymfoproliferativ sjukdom

Rekommendation

Primir kutan smacellig CD4+ T-lymfoproliferativ sjukdom ir ett indolent
tillstand dar lokal behandling med kirurgi, stralbehandling eller exspektans

rekommenderas. (++)

Primir kutan smacellig CD4+ T-lymfoproliferativ sjukdom klassificeras inte
lingre som lymfom och har oftast en stillsam klinik. Som behandling

rekommenderas stralbehandling, kirurgi eller exspektans [7].
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KAPITEL 12
Behandling av primart

kutana B-cellslymfom

12.1 Behandlingsoversikt

Behandlingen varierar £6r olika typer av hudlymfom och olika stadier.

Viardprogrammets rekommendationer ir forenliga med aktuella internationella

12.2 Behandling av primart kutant
marginalzonslymfom och
follikelcenterlymfom

Rekommendationer

For PCMZL och PCFCL med enstaka lesioner rekommenderas i forsta
hand behandling med kirurgi eller stralbehandling. (++) Vid multifokal

sjukdom rekommenderas exspektans eller rituximab. (++)

Primirt kutant marginalzonslymfom (PCMZL) och primirt kutant
follikelcenterlymfom (PCFCL) ir indolenta lymfom med langtidsoverlevnad pa

over 90 % oavsett behandling. Dessa sjukdomar behandlas pa samma sitt.

Vid lokaliserad sjukdom rekommenderas strilbehandling (24 Gy/12 fraktioner)
och komplett remission uppnas da 1 98—100 % av fallen. Vid enbart radikal
kirurgisk excision ser man en nagot hogre risk for aterfall. Gruppen som
aterfaller har inte simre 6verlevnad och svarar bra pa stralbehandling och

darfor ar enbart kirurgi ett behandlingsalternativ [13, 163].

Vid PCMZL och PCFCL rekommenderas kontroll av borrelia-serologi och vid
misstanke om infektion med Borrelia burgdorferi bor man behandla med

antibiotika enligt radande rekommendationer [46, 164].

Vid multifokal sjukdom finns flera behandlingsalternativ. Vid asymtomatisk
sjukdom kan man Overviga att endast folja patienten med aktiv exspektans

(watch and wait) och vid behov behandla symtomgivande hudlesioner med
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kirurgi eller lagdos stralbehandling (4 Gy/2 fraktioner). Stralbehandling med
denna dosering kan ges till flera lokaler samtidigt.

Vid utbredd sjukdom eller symtomgivande multifokal sjukdom
rekommenderas rituximab 1 veckovis dosering, 4 doser i tva omgangar med 6—
8 veckors intervall. Cirka 30 % av patienterna aterfaller och da kan rituximab-

behandlingen upprepas.

Om svar uteblir pa rituximab eller vid ett snabbt aterfall rekommenderas
cytostatikabehandling i form av bendamustin. Bendamustin kombineras med
rituximab om sjukdomen inte bedéms som refraktir (aterfall inom 6 manader
efter senaste rituximab-dosen). Vid rituximab-refraktir sjukdom kan man

overviga att kombinera bendamustin med obinutuzumab.

12.3 Primart kutant diffust storcelligt
B-cellslymfom, leg-type

Primart kutant diffust storcelligt B-cellslymfom, leg-type, dr en betydligt mer
aggressiv sjukdom dn de dvriga kutana B-cellslymfomen och behandlas som ett
diffust storcelligt B-cellslymfom (DLBCL). For behandling av primirt kutant
diffust storcelligt B-cellslymfom, leg-type, se det nationella virdprogrammet

f6r aggressiva B-cellslymfom.
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KAPITEL 13

Stralbehandling vid
primart kutana lymfom

13.1 Oversikt

Hudlymfom ér ofta mycket stralkansliga, varfor stralbehandling ar en effektiv
behandling f6r enstaka lesioner vid multifokal sjukdom, men kan ocksa ge en
lang remission eller bot hos enstaka patienter med lokaliserad sjukdom [165,
166]. Aven vid tumérbildning har strilbehandling ofta en mycket god effekt.
Behandlingen maste individualiseras med hénsyn till lymfomets histologi,

utbredning och lokalisation.

Stralbehandling kan ges ensamt eller i kombination med annan lokalbehandling
eller systemisk behandling. I manga fall far man en god tickning med limplig
elektronenergi och ibland till och med rontgenbehandling som har ett mycket
begrinsat penetrationsdjup. Vid djupa eller mycket stora tumorer samt
tumoromraden med cirkumferent vixt behéver man dock anvinda
fotonenergi. Ofta beh6vs ett uppbyggnadsbolus for att fa tillricklig dos pa
hudytan.

Clinical Target Volume (CTV) boér inkludera kliniskt relevant erytrodermi och
induration, men behover inte inkludera frisk skelettviavnad eller fascia [167]. En

CTV-marginal pa citka 1,5 cm anvinds vanligen.

13.2 Doser vid lokal stralbehandling
Mycosis fungoides:

e Lokaliserad sjukdom med kurativ intention: 24 Gy/12 fraktioner.

e Multifokal sjukdom: 8 Gy/2 fraktioner. Man kan ocksi 6verviga behandling
med 8 Gy som engangsfraktion [168]. Hansyn far tas till stralfaltets
utbredning och tidigare stralbehandling i omradet. Fraktionerad behandling

ger en nagot ligre normalvavnadstoxicitet.
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Anaplastiskt storcelligt T-cellslymfom:

e [ okaliserad sjukdom med kurativ intention: 24-30 Gy/12-15 fraktioner.
e Multifokal sjukdom: 8 Gy/2 fraktioner.

Primirt kutant akralt CD8-positivt T-cellslymfom och primir kutan
smacellig CD4+ T lymfoproliferativ sjukdom:

e Lokaliserad sjukdom med kurativ intention: 24 Gy/12 fraktioner.

Primira kutana B-cellslymfom:

e Primirt kutant marginalzonslymfom samt primart kutant
follikelcenterlymfom:
- Lokaliserad sjukdom med kurativ intention: 24 Gy/12 fraktioner.
- Multifokal sjukdom: 4 Gy/2 fraktionet.

Primirt kutant diffust storcelligt B-cellslymfom, leg-type:

e For behandling av primirt kutant diffust storcelligt B-cellslymfom, leg-type,

se det nationella virdprogrammet f6r aggressiva B-cellslymfom.

13.3 Helkroppsbestralning med elektroner

Vid helkroppsbestralning med elektroner, sa kallad Total Skin Electron Beam
Therapy (TSEBT), ges behandling till hela hudytan samtidigt som toxicitet till
inre organ och benmarg undviks [169-171]. Behandlingen ges med patienten
staende 1 olika positioner fOr att fa sa bra hudtickning som méjligt. Vid
TSEBT finns risk for betydande dosberoende hudbiverkningar och
behandlingen leder inte till bot. Tidigare gavs vanligtvis en dos av 30-36 Gy
over en period pa 8—10 veckor, men pa senare ar har ligre totaldoser (10-12
Gy) anvants, vilket ger flera fordelar sisom firre hudbiverkningar och
m6jliggor f6rnyad behandling vid behov [110, 172, 173]. Behandlingen ges 4
dagar per vecka, vid cirka 10 tillfillen.

Patienter som kan vara aktuella f6r TSEBT ir de som har utbredda plack eller
som planeras for allogen stamcellstransplantation. Fordelen med
helkroppsbestralning med elektroner ir att hela huden kan stralbehandlas och
god sjukdomskontroll kan uppnas. Patienterna bor diskuteras pa nationell
MDK hudlymfom fér beslut om helkroppsbestralning. Denna behandling ér
resurskravande och ir f6r nirvarande inte tillginglig 1 Sverige, men vid behov
kan patienter remitteras till forslagsvis Rikshospitalet i Képenhamn. Kontakt:
Lena.Specht@regionh.dk eller Ulrik.Lassen(@regionh.dk.
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Helkroppsbestrilning av huden med fotoner med anvindande av
tomoterapiteknik ar ett alternativ. Tekniken dr mindre beprévad och finns for
nirvarande i Lund [174, 175]. Benmirgshimning vid denna teknik dr en
kliniskt viktig biverkan. Efter avslutad stralbehandling ges oftast nigon form av
underhallsbehandling om patienterna inte planeras for allogen

stamcellstransplantation.

13.4 Stralbehandling och samtidig
systembehandling

Mycket lite finns beskrivet i litteraturen om tolerans av stralbehandling som ges
samtidigt som systembehandling vid hudlymfom. Stralbehandlingen vid
hudlymfom innebir liga doser och till ytliga behandlingsomraden varfér man
ofta kan fortsitta den pagaende systembehandlingen. Vid stralomraden som
innebdr dos till tarmar, medulla, hjdrna och lunga kan man dock behova vara

extra forsiktig.

Metotrexat, interferon, antracykliner och gemcitabin ar dock kinda

radiopotentierare och bor sittas ut fore planerad stralbehandling [1706, 177].

I en studie erholl 4 av 46 TSEBT patienter bexaroten precis 1 anslutning till
eller under stralbehandlingen. Man sdg ingen Okad toxicitet, men didremot en
Okad effekt [178].

Brentuximab-vedotin har givits tillsammans med stralbehandling av
hudlymfom utan 6kad risk £6r biverkningar férutom viss risk f6r 6kad

hematologisk toxicitet [179].

Det finns ingen evidens f6r hur lingt uppehall det ska vara mellan utsittande
av systembehandling och start av strilbehandling, men pa manga stallen dr det
klinisk rutin med minst en veckas behandlingsuppehall fore och efter

stralbehandling f6r metotrexat och tva veckor f6r gemecitabin.
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KAPITEL 14
Responskriterier

14.1 Mycosis fungoides och Sézarys syndrom

Behandlingen vid mycosis fungoides (MF) och Sézarys syndrom (SS) syftar i de
flesta fall till sjukdomskontroll och god livskvalitet. Det dr dirfér betydelsefullt
att utvirdera livskvalitet tillsammans med uppnadd respons vid bedémning av

behandlingen. Patienten f6ljs med klinisk utvardering och fotodokumentation.

Vid SS utvirderas erytrodermin, férekomst av klada, lymfkortelstatus och

engagemang av blod.

14.1.1 Responskriterier vid klinisk utvardering

For att utvirdera respons i huden kan modified Severity Weighted Assessment
Tool (mSWAT) [52, 180] anvindas.

Bedémning av hud:

CR: 100 % tillbakagang av hudférindringarna
PR: 50-99 % tillbakagang av hudférindringarna

SD: Respons med mellan 25 % 6kning och 50 % tillbakagang av

hudférindringarna
PD: = 25 % 6kning eller nytillkomna hudférindringar

Bedémning av lymfkoértlar:

Responsbedémningen av férstorade kortlar gors palpatoriskt eller med DT och
foljer da Lugano-kriterierna fran 2014 [181].

CR: Alla lymfkértlar ska ha minskat till normal storlek och tvirdiametern far
inte 6verstiga 1,5 cm om den primira korteln var stérre. Om korteln primart
mitte 1-1,5 cm i lingsta diametern och mer dn 1 cm i tvirdiameter maste

tvirdiametern krympa till mindre an 1 cm. Ingen kortel far ha tillkommit.

PR: Summan av produkten av tva perpendikulira diametrar (SPD) ska ha
minskat med 50 % mitt utifran upp till 6 olika
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lymfkortlar/lymfkortelkonglomerat frin olika lokaler. De ska inkludera
mediastinum och buk, om de dr engagerade. Ingen annan lymfkoértel far ha

blivit storre och ingen koértel far ha tillkommit.

PD: Ny kortel, med lingsta diameter pa > 1,5 cm, tillkommer eller tidigare
engagerad kortel 6kar med SPD med atminstone 50 % fran nadir. En kortel
med den korta diametern < 1 cm 6kar med minst 50 % eller en tidigare
engagerad kortel som mitte > 1 cm i den korta axeln 6kar med 50 % i lingsta

diametern.

SD: Sjukdomen anses vara stabil om varken kriterierna f6r CR, PR eller PD ar
uppfyllda.
Bedémning av Sézaryceller:

Flodescytometri pa perifert blod for virdering av andelen CD4+CD7- och
CD4+CD26- celler samt CD4/CD8-kvoten.

14.1.2 Responskriterier vid studier

For att utvirdera respons i huden inom ramen f6r studier anvinds modified
Severity Weighted Assessment Tool (mnSWAT). Procentuell andel av kroppsyta
(BSA) engagerad av patches, plack eller tum6r multipliceras med en faktor som
viktas olika beroende pa typ av hudinfiltration (tumd6r>plack>patch). Respons
bedéms utifran férindring av mSWAT fran start av behandling [52].

14.2 Ovriga primara kutana lymfom

Samma definitioner f6r respons i huden och lymfkértlar anvinds som f6r MF
och SS.

Vid benmirgsengagemang fére behandlingens bérjan rekommenderas

uppfoljande kontroll med ny representativ benmargsbiopsi.
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KAPITEL 15
Understodjande vard

15.1 Levnadsvanor

Patientens levnadsvanor (tobaksbruk, alkoholbruk, fysisk aktivitet och
matvanor) samt nutritionsstatus bor identifieras och bedémas regelbundet fran

diagnosbeskedet till uppféljning.

I bedomningen bor inga om patientens ohilsosamma levnadsvanor har
betydelse for behandlingen, exempelvis negativ effekt pa eller interaktion med
medicinsk eller kirurgisk behandling. I bedémningen bor ocksé inga om stod
att forindra levnadsvanorna bor utgéra en del av behandling och rehabilitering
samt om levnadsvanorna innebir en risk for dterinsjuknande eller insjuknande i

andra sjukdomar.

Patientens levnadsvanor och atgirder vid ohilsosamma levnadsvanor bor
dokumenteras i patientens journal enligt gillande rutin f6r dokumentation av

levnadsvanor i respektive region.

Se dven det nationella vardprogrammet f6r cancerrehabilitering, kapitel

Prehabilitering, Nationellt vardprogram vid ohélsosamma levnadsvanor —

prevention och behandling och Nationellt programomrade Levnadsvanor.

15.2 Oversikt

Vid understédjande vard beh6vs en helhetssyn av patienten dér sirskilda

hinsyn tas till engagemang av sjukdomen i huden [182, 183].

15.3 Mjukgorande behandling

Hudbarriarstarkande behandling med mjukgorande krim rekommenderas
alltid.

15.4 Hudinfektioner

Patienter med hudlymfom kan ha en 6kad risk f6r hudinfektioner till f6ljd av
en forsimrad hudbarridr och ett férsimrat immunfoérsvar. Pavisad

hudinfektion behandlas enligt gingse rutiner.
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15.5 Badbehandling

Bad med efterféljande mjukgorande behandling kan vara gynnsamt for att
mjuka upp huden, sirskilt vid uttalad hyperkeratos, sar eller fjillning.
Badbehandlingen kan géras med tilligg av olja, kaliumpermanganat eller klor.
Badbehandling kan ske pa sjukhus eller i hemmet.

15.6 Fotvard
Vid hyperkeratoser och sprickbildningar i fotsulor har fotvard god effekt och

rekommenderas.

15.7 Behandling av klada

Klada ar vanligt hos patienter med MF och SS. Det finns studier avseende
behandling av klida vid MF och SS. Kldda kan behandlas med mjukgbrande
krim, topikala kortikosteroider eller ljusbehandling. Vidare kan man 6verviga

antihistaminer, gabapentin, mirtazapin och aprepitant.

For bedomning av klada kan olika validerade skalor anvindas sasom visuell
analog skala (VAS), numerisk skala INRS) och verbal skala (VRS) [169].

15.8 Understodjande behandling vid
cytostatikabehandling

Se vardprogrammen f6r T-cellslymfom och aggressiva B-cellslymfom for

rekommendationer om anvindande av G-CSF och infektionsprofylax.

84



REGIONALA CANCERCENTRUM
Hudlymfom 2026-04-15

KAPITEL 16
Omvardnad och

rehabilitering

16.1 Kontaktsjukskoterska

Rekommendation

e Varje patient bor erbjudas en namngiven kontaktsjukskoterska. Detta

bor dokumenteras 1 patientens journal.

Syftet med kontaktsjukskoterskas funktion ér att forbattra informationen och
kommunikationen mellan patient och vardenhet, att skapa tillganglighet,
kontinuitet och trygghet samt att stirka patientens mojligheter till att vara
delaktig i den egna varden (SoU 2009:11).

En nationell uppdragsbeskrivning finns for uppdraget. Lds mer om
kontaktsjukskoterskans uppdrag och den nationella uppdragsbeskrivningen pa

sidan Kontaktsjukskoterska pa cancercentrum.se.

Vardprogramgruppen rekommenderar med utgangspunkt frain ovanstaende att
patienter med hudlymfom erbjuds kontakt med kontaktsjukskoterska dven om

sjukdomen ofta har ett stillsamt férlopp.

16.2 Psykosocialt stod

Kontaktsjukskoterskan har en viktig roll vid diagnos och under behandling.
Psykolog eller kuratorstdd kan vara av varde vid diagnos och senare samt vid

sjukdomsprogress dir stark paverkan pa livskvalitet kan férekomma.

16.3 Min vardplan

Alla personer som far en cancerdiagnos har ritt till en individuell vardplan.
Genom att arbeta med Min vardplan kan virdpersonalen se till att patienten far

kvalitetssakrad information och méjlighet till stéd genom hela vardprocessen.
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De nationellt framtagna texterna innehaller information om sjukdomen,

behandling, rehabilitering och egenvard. Lis mer pa sidan Min vardplan pa

cancercentrum.se.

Min vardplan f6r lymfom riktar sig bl a. till patienter med hudlymfom och
finns digitalt via 1177.se. For patienter som inte har e-legitimation finns den

nationella patientinformationen fér pappersutskrift pa Min vardplan lvmfom -

cancercentrum.se.

Innehallet behover uppdateras vid dndrade foérhallanden for att mota
individens aktuella behov av information och stéd. Det rekommenderas att
anvinda formuliren “Hilsoskattning” och ”Vad ar viktigt f6r mig?” som

underlag for dialog med patienten kring vad Min vardplan ska innehalla. Las

mer pd sidan Arbeta med Min vardplan pd cancercentrum.se.

16.4 Aktiva overlamningar

Under patientens tid i cancervarden férekommer ofta éverlimningar mellan
olika vardgivare. For att skapa en sammanhallen vardkedja for patienten och de

nirstaende bor alla 6verlimningar vara aktiva”.

Aktiv 6verlimning innebdr att den som har ansvaret f6r patienten tar kontakt,
muntligt och skriftligt, med nista instans. Den som aktivt 6verlimnat har
fortsatt ansvar till dess att mottagande instans bekriftat att de tagit kontakt

med patienten.

16.5 Cancerrehabilitering

Cancerrehabilitering syftar till att férebygga och reducera de fysiska, psykiska,
sociala och existentiella foljderna av en cancersjukdom och dess behandling.
Insatserna ska ge patienten och de nirstiende stod och forutsittningar att leva

ett sd bra liv som mojligt.

Behovet av rehabilitering ska bedomas aterkommande och pa ett strukturerat
sitt av teamet som ansvarar for patientens cancervard. Utifran identifierade
behov ska grundlidggande insatser sittas in och f6ljas upp. Patienten ska
aterkommande fa information om och st6d i grundliggande rehabilitering och
egenvird. I patientens skriftliga vardplan, Min vardplan, ska information om
cancerrehabilitering inga, liksom egenvardsrad motsvarande grundliggande

niva.
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Om patienten behéver insatser pa sirskild eller avancerad niva ska en
rehabiliteringsplan upprattas och dokumenteras i patientens journal. Patienten
bor erbjudas insatser fran professioner med kompetens inom rehabilitering,

exempelvis kurator, fysioterapeut, psykolog, arbetsterapeut och dietist.

Fordjupad information om cancerrehabilitering inklusive bedémning och

insatser finns i det nationella vardprogrammet for cancerrehabilitering.

16.6 Sexuell halsa

Sexualiteten paverkas under cancer av manga faktorer: fysiska, psykologiska,
sociala och existentiella. Sexuell hilsa dr mycket mer an ett aktivt sexliv. Det
handlar ocksa om ndrhet som ir ett av vara grundliggande behov och i
samband med cancer dr det vanligt att behovet av nirhet 6kar. Upplevelsen av
sjukdomen i huden kan paverka sjilvkinsla och sexualitet. Vid behov kan

remiss skrivas till kurator eller sexolog.

De flesta hudlymfom ir stillsamma sjukdomar dar behandling ofta inte har

nagon direkt paverkan pa sexualiteten.

Retinoider ir teratogena. Vid behandling med retinoider hos en kvinna i fertil
alder bor tillforlitligt preventivmedel anvindas fran negativt graviditetstest,
under behandling och 1 minst en manad efter avslutad behandling fér
bexaroten, alitretinoin och isotretinoin, och for acitretin i minst 3 ar efter

avslutad behandling.

I undantagsfall ar det aktuellt med intensiv cytostatikabehandling vid
hudlymfom. Cytostatikabehandling paverkar cellnybildningen och kan hos
kvinnor ge skora slemhinnor och torrhet. Cytostatikabehandling kan ocksa leda
till att kvinnor som inte har kommit i menopaus slutar att menstruera och
kommer in i klimakteriet. F6r mén kan cytostatikabehandling ge risk for erektil
dysfunktion. Min bor ocksa informeras om att anvinda kondom eftersom
cytostatika kan finnas kvar i sperma i upp till 72 timmar efter behandling. Aven
kvinnor 1 fertil dlder rekommenderas tillférlitligt preventivmedel under

cytostatikabehandling.

Lagdos metotrexat ar kontraindicerat under graviditet och amning. Bade mién
och kvinnor rekommenderas att anvinda preventivmedel under pagiende

behandling med metotrexat samt 3 manader efter avslutad behandling.
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Ilamaende, trotthet och eventuellt hiravfall kan ocksa paverka sexualiteten.
Patienten bor informeras om ovanstiende och kan behova remiss till en

gynekolog, androlog eller sexolog.

Se dven det nationella vardprogrammet f6r cancerrehabilitering.

16.7 Fertilitetsbesparande atgarder

Vid intensiv cytostatikabehandling och allogen stamcellstransplantation ska
fertilitetsbevarande atgarder beaktas. Kvinnor 1 fertil alder ska informeras om
risk f6r infertilitet och erbjudas kontakt med specialiserad fertilitetsenhet f6r
information om och stillningstagande till fertilitetsbevarande atgdrder. Min i
fertil dlder ska informeras om risk for infertilitet samt erbjudas kontakt med

specialiserad fertilitetsenhet for stallningstagande till infrysning av spermier.
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KAPITEL 17
Egenvard

17.1 Levnadsvanor

Patientens levnadsvanor (tobaksbruk, alkoholbruk, fysisk aktivitet och
matvanor) samt nutritionsstatus bor identifieras och bedémas regelbundet fran

diagnosbeskedet till uppféljning.

I bedomningen bor inga om patientens ohilsosamma levnadsvanor har
betydelse for behandlingen, exempelvis negativ effekt eller interaktion med
medicinsk eller kirurgisk behandling. I bedémningen bor ocksé inga om stod
att forindra levnadsvanorna bor utgéra en del av behandling och rehabilitering
samt om levnadsvanorna innebir en risk for dterinsjuknande eller insjuknande i

andra sjukdomar.

Patientens levnadsvanor och atgirder vid ohilsosamma levnadsvanor bor
dokumenteras i patientens journal enligt gillande rutin f6r dokumentation av

levnadsvanor i respektive region.

Se dven Kapitel 15 Understédjande vard, och det nationella vardprogrammet

for cancerrehabilitering samt information om levnadsvanor i 1177 for

vardpersonal.

17.2 Komplementar och alternativ medicin

Kontaktsjukskoterskan bor informera patienten om att komplementir och
alternativ medicin kan paverka effekterna av cancerlikemedel [184, 185]. For

mer information, se cancercentrum.se.

17.3 Sol

Solning bor man diskutera med sin ldkare da vissa likemedel man anvinder
mot hudlymfom (till exempel retinoider) gér huden mer kinslig f6r sol, och
man bor da undvika att vistas direkt i solen nir den 4r som starkast, ha
tackande klider och anvinda solskyddsmedel med hég faktor (SPF 30-50).
Star man pa PUVA-behandling ska man undvika stark sol 12 timmar efter
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behandling, skydda sig med solskyddsmedel och/eller klider och dven anvinda

solglasbgon.

Generellt bor patienterna vara forsiktiga med sol pa hud som fatt
stralbehandling, det kan ge hyperpigmenteringar och 6ka risken f6r sekundara

hudtumorer.

Solljuset kan dock ha en likande effekt vid T-cellslymfom i huden (i motsats
till annan typ av hudcancer) och ljusbehandling ir ett behandlingsalternativ. En

huvudregel dr dock att man inte ska brinna sig 1 solen.

17.4 Vitaminer

Det finns inte evidens idag for att rekommendera hoga intag av D vitamin eller
hogdos av andra vitaminer for cancerprevention eller behandling av
hudlymfom [186-188].

17.5 Huden

Mot torr hud och klida rekommenderas patienterna att anvanda dusch- eller
badolja och mjukgdrande krimer utan parfym. Det kan ha effekt mot klada

och dven minska risken for infektionet.

Stralbehandlad hud kan mot slutet av stralbehandlingsperioden och veckorna
efterdt bli litt rodnad och irtiterad. Det kan da kidnnas bra med en
mjukgorande krim eller mild topikal kortikosteroid. Det dr viktigt att undvika
tillsatser som kan verka irriterande eller ge kontaktallergier (till exempel
mjolksyra eller parfym). Antibiotikatillsatser bor enbart anvindas pa ldkares

ordination eftersom det finns en risk for kontaktallergi pa sikt.

Som skydd for tunn, skadad hud kan silikonkompresser som inte fister for
kraftigt pa huden vara skyddande. Det kan dven fungera bra med
vaselin/paraffin 50/50 % (till exempel tempore).
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KAPITEL 18
Palliativ vard och

insatser

18.1 Inledning

Hudlymfom ir i flertalet fall en kronisk sjukdom som patienterna lever med i
manga ar med god livskvalitet och patienterna avlider ofta av andra orsaker dn

lymfom. Kurativt syftande behandling ar ovanlig.

For palliativ vard hinvisas till Nationellt vardprogram Palliativ vard.

18.2 Palliativ behandling av hudlymfom

Specifikt f6r palliativ behandling av hudlymfom 4r god hudvird, kladstillande
behandling och sarvard. Stralbehandling 1 smartlindrande eller
tumorkrympande syfte kan vara virdefull. For behandling av klada hianvisas till
avsnitt 15.7.
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KAPITEL 19

Uppfoljning

19.1 Mal med uppfdljningen

Uppfoljningen har tvd huvudsakliga syften: Att tidigt upptacka aterfall,
metastasering eller ny primiartumoér samt att folja patientens behov av
rehabilitering. Utover detta kan uppfoljningen anvindas for att samla underlag

tor forskning och forbattringsarbete.

Uppfoljningen ska anpassas efter den enskilda patienten och den kliniska
situationen. Patienter med tidiga stadier av hudlymfom kan handliggas av
dermatologer, och avancerade stadier av hudlymfom bér limpligen handliggas
i ndra samarbete mellan dermatolog, onkolog/ hematolog och patolog med
erfarenhet av hudlymfom. Uppféljningsfrekvens varierar beroende pa typ av
hudlymfom, sjukdomsstadium, insatt behandling och aktuella besvir. Tydliga
riktlinjer f6r uppfoljning av patienter med hudlymfom och lymfoproliferativa
sjukdomar som ingar i klassifikationen f6r hudlymfom saknas och darfor far
uppfoljningen planeras utifrin den kliniska erfarenhet som finns, sjukdomens
stadium och symtom, svar pa behandling och patientens forutsittningar.
Uppfoljningen kan goras fran var 6:e—12:e manad vid indolenta lymfom med
stabil sjukdom eller komplett remission, till var 4:e—6:e vecka vid aktiv eller

progressiv sjukdom [46].

Patienter med tidiga stadier (IA-IIA) av MF med stabil sjukdom och god effekt

av insatt behandling kan f6ljas med aterbesék var 6:e-12:e manad.

Patienter med tidiga stadier av MF som har gatt 1 komplett remission pa insatt
behandling kan f6ljas inledningsvis var 6:e-12:e manad och sedan kan beséken
glesas ut till var 12:e manad och sedan ytterligare utglesning dir patienten ér

informerad att kontakta dermatolog vid nya hudutslag.

Patienter med avancerade stadier (IIB-IVB) och Sézarys syndrom far f6ljas upp
med dterbesok beroende pa svar pa behandling, men ofta titare aterbesok

sdsom var 6:e vecka till var 3:e manad.

Patienter med MF och SS som har gatt i komplett remission efter avancerad

behandling med till exempel mogamulizumab eller allogen
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stamcellstransplantation, f6ljs limpligen var 3:e manad och successiv langsam

utglesning av aterbesok vid fortsatt komplett remission.

Lymfomatoid papulos ir 1 sig ett godartat lymfoproliferativt tillstind dér
uppfoljning av den enskilda patienten far avgoras beroende pa graden av
symtom och insatt behandling. Patienter med lymfomatoid papulos f6ljs
limpligen var 3:e-6:e manad initialt, men vid stillsam sjukdom dar patienten blir
mer insatt i sin sjukdom sa kan aterbesoken sedan efter hand ofta glesas ut till
var 12:e eller 24:e manad eller att patienten hor av sig vid behov. Patienter med
lymfomatoid papulos ska informeras om att kontakta dermatolog vid
férindrade eller nytillkomna hudforindringar eller tillkomst av B-symtom.
Langtidsuppf6ljning f6r patienter med lymfomatoid papulos beror pa risken
tor sekundira maligniteter [189, 190].

Patienter med primir kutan smacellig CD4+ T-lymfoproliferativ sjukdom och
primirt kutant akralt CD8+ T-cellslymfom har utmarkt prognos [190, 191] och
vid komplett remission dr uppfoljning darfor inte nédvindig, men patienten
ska informeras om att hora av sig till dermatolog vid recidiv eller nytillkomna

hudférindringar.

Patienter med primart kutant marginalzonslymfom (PCMZL) med komplett
remission pa given behandling kan féljas av dermatolog var 6:e-12:e manad och
ytterligare glesas ut efterhand och avslutas om fortsatt komplett remission.
Patienter med PCMZL ska informeras om att kontakta dermatolog vid recidiv

eller nytillkomna hudférindringar.

Foljande bor goras vid dterbesok:

® ta upp anamnes

e o0r klinisk undersékning med bedémning av aktuellt stadium

e o0r fotodokumentation

e utvirdera effekt och biverkningar

e bedom dterfall och progression

e overvig allminna blodprov: Hb, LPK, trombocyter, diff., LD, ALAT,

kreatinin
e Overvig flédescytometri pa perifert blod
e Overvig nya stansbiopsier av hudlesioner
e o§vervig behov av bilddiagnostik

e o6r hudkontroll efter ljusbehandling eftersom langtidsbiverkningar av
PUVA kan ge hudcancer
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e fraga om behov av hjilp med lokalbehandling av huden (poliklinisk eller
inneliggande)
e bedom fysiska, psykiska, sociala och existentiella rehabiliteringsbehov och

uppdatera eventuell rehabiliteringsplanen.

Overgangen frin aktiv behandling till uppfoljning ska vara vil definierad och
markeras med ett eller flera samtal dér patienten far en individuellt anpassad

uppfoljningsplan.

Uppfoljningsplanen ska dokumenteras i Min vardplan och bestir av flera delar:

e En uppdaterad behovsbedémning och plan f6r eventuell rehabilitering.

e En uppdaterad behovsbedémning for stéd vid ohilsosamma levnadsvanor.

e En oversikt 6ver de kommande arens aterfallskontroller inkl. datum for den
forsta kontrollen alternativt ett tydliggérande av nir och hur patienten
kommer att fa tid till den.

e En tydlig ansvarsfordelning som tydliggér vem som ansvarar for t.ex.
sjukskrivning, férskrivning av hjdlpmedel och liknande och dir dven

patientens eget ansvar framgar.

19.2 Fornyad behovsbeddomning for
rehabilitering och levhadsvanor

En férnyad behovsbedémning f6r rehabilitering ska goras vid 6vergangen fran
behandling till uppfoljning. Bedomningen ska goras enligt det nationella

vardprogrammet f6r cancerrehabilitering, vilket bland annat innebir

anvindning av validerade bedémningsinstrument och en dokumenterad

rehabiliteringsplan.

Vid bedémningen ska féljande klargoras:

e Milet med eventuella rehabiliteringsinsatser.

e Planerade insatser och vem som ér ansvarig for att insatserna genomfors.
e Patientens eget ansvar for rehabiliteringen inklusive egenvardsrad.

e Vart patienten kan vinda sig vid fragor eller nya behov.

e Nista avstimning.

En férnyad bedomning av patientens levnadsvanor (se Kapitel 15

Understédjande vard) och eventuellt behov av fortsatt stod ska goras.
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Vid en férnyad bedémningen ska foljande klargoras:

e Har patienten en eller flera ohélsosamma levnadsvanor?
e Foreligger risk f6r underndring eller nedsatt fysisk forméga?

e Patientens motivation och férmaga att forindra.

I det fall patienten har en eller flera ohalsosamma levnadsvanor ska stod
erbjudas enligt lokala rutiner. Patienten ska fa information om vart hen kan

vinda sig vid fragor.

19.3 Sjalvrapportering av symtom

Patienten bor uppmanas att vara uppmirksam pa féljande symtom och héra av

sig till kontaktsjukskoterskan om de intraffar:

e nytillkomna hudférindringar

e feber, nattliga svettningar, viktnedgang.

19.4 Avslut av uppfoljning

Hudlymfom ir en grupp av ovanliga sjukdomar som ofta édr kroniska.
Vardprogrammet rekommenderar att dessa kroniska sjukdomar f6ljs via
dermatolog och/eller onkolog/hematolog. Hos patienter som erhallit kurativt
syftande behandling dir férutsittningen f6r bot dr god kan kontroller hos
dermatolog och/eller onkolog/hematolog avslutas efter en rimlig

uppfoljningstid.

I samband med att uppfoljningen upphor rekommenderas remiss till
primirvardslikare med information om tidigare sjukdom samt information om

att patienten ska soka vard vid uppkomst av nya hudutslag eller B-symtom.

Nir uppfoljningen avslutas ska den behandlande enheten ha ett avslutande
samtal med patienten. Patienten bor fa en skriftlig sammanfattning av sin
diagnos, genomgingen behandling och information om att s6ka vard om nya
hudutslag eller B-symtom skulle uppsta. Det bor framga vart patienten ska

vinda sig med nya behov.

19.5 Livslang symtomkontroll efter avslutad
uppfoljning

Overlimning till primirvarden bor vara aktiv, vilket innebir att den som har

ansvaret for patienten tar kontakt med nasta instans. Den som aktivt
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overlimnat har fortsatt ansvar till dess att mottagande instans bekriftat att

kontakt tagits med patienten.
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KAPITEL 20
Nivastrukturering

Antalet patienter med hudlymfom ir relativt litet, och f6r att uppna klinisk
erfarenhet bor viarden inom omradet koncentreras till ett fatal enheter. Pa detta
sitt skapas forutsittningar for god vird och utveckling av behandling.
Patienterna bor ges moijlighet till bedémning hos specialist med erfarenhet av

hudlymfom.

Det finns numera en nationell multidisciplinir konferens for diskussion om

diagnos och behandling i utvalda fall, se Kapitel 10 Multidisciplinir konferens.

Vissa ovanliga behandlingar kraver specialiserade tekniker eller specialiserad
utrustning och behover av resursskil koncentreras till regionala centrum.
Extrakorporeal fotoferes (ECP) bor finnas tillgingligt regionalt f6r behandling
av patienter med Sézarys syndrom. Helkroppsbestralning av huden (TSEBT) ar
en internationellt etablerad behandling, som fo6r néirvarande inte ér tillganglig 1
Sverige. Ett eller tva nationella centrum f6r helkroppsbestralning av huden
skulle behova etableras for att mota patienternas behov. Nya tekniker med
fotonbestrilning av helkroppshud ar under utveckling och kan komma att fa
ett anvindningsomride motsvarande TSEBT, men ir dnnu inte en
standardbehandling. Alternativt kan man Gverviga att remittera patienter till ett

annat nordiskt centrum for TSEBT.
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KAPITEL 21
Uppfoljning av
cancervarden

21.1 Svenska lymfomregistret

Pa uppdrag av Svenska lymfomgruppen (SLG) introducerades ar 2000 ett
nationellt kvalitetsregister for lymfom, Svenska lymfomregistret. Sedan ar 2007

gors registreringen inom INCA-plattformen.

Registrering till kvalitetsregister for lymfom fOrutsatter att patienten har gett
sitt samtycke, efter att ha fatt muntlig information och efter att ha haft

mojlighet att ta del av skriftlig information. Se information-fran-vardgivare-

registrering-i-kvalitetsreg-blodcancer.docx och Registrerades rittigheter -

Regionala cancercentrum i samverkan.

21.1.1 Syfte och mal
Malet med kvalitetsregistret ar foljande:

e Komplettera sedvanlig cancerregistrering med specifika data om typ,
lokalisation, utbredning, stadium och 6vriga relevanta tumor- och
patientrelaterade data. Detta mo6jliggdr analyser av eventuella férindringar
over tid av incidens och prevalens av olika subgrupper.

e Ha en nationell databas som underlag f6r att planera kliniska studier av
undergrupper av lymfom, for att selektera patienter till studier och for att
specialstudera sillsynta lymfomtyper.

e [6lja globalt behandlingsresultat i form av 6verlevnad i de olika
subgrupperna med hinsyn tagen till etablerade prognostiska faktorer.

e Ge enskilda kliniker och regioner moijlighet att jamfora sina egna data med

nationella data vad giller diagnostik, utredning och 6verlevnad.

21.1.2 Innehall

Uppgifter om diagnos, sjukdomsutbredning och prognostiska faktorer f6r
patienter > 18 ar med maligna lymfom har registrerats i Svenska

lymfomregistret sedan ar 2000. Sedan ar 2007 registreras ocksa detaljer for
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primirbehandling samt svar pa denna, och sedan ar 2010 dven aterfall. For
nirvarande pagar arbete med att modifiera uppsittningen av parametrar som
samlas in, for att svara mot behovet vid olika subtyper av lymfom, sisom

hudlymfom. Styrgrupp for registret ar Svenska lymfomgruppen (SLG).

21.1.2.1 Inklusionskriterier

Registret ska innehalla alla nydiagnostiserade fall av lymfom hos patienter
folkbokférda i Sverige 1 samband med diagnos.

21.1.2.2 Exklusionskriterier
Lymfomfall ska inte registreras om det giller
e B-KLL

e barn under 16 ar och 16-19-dringar som handliggs vid pediatriska kliniker
e obduktionsfynd.

21.1.2.3 SNOMED-koder

Tabell 6. Oversiktlig tabell 5ver SNOMED-koder for diagnoser som ingar i
vardprogrammet for hudlymfom

Diagnos
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Priméara kutana T-cellslymfom (CTCL)

Mycosis fungoides (MF) X 97003
Follikulotrop MF X 97003
Pagetoid retikulos X 97003
Granulomatds slack skin X 97003

Sézarys syndrom (SS) X 97013

Primért kutana CD30+ lymfoproliferativa X

sjukdomar:

Primart kutant anaplastiskt X 97183
storcelligt lymfom

(PC-ALCL)

Lymfomatoid papulos (LyP) X 97181

Subkutant pannikulitliknande X

T-cellslymfom
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Extranodalt NK/T-cellslymfom av nasal X
typ

Kroniskt aktiv EBV-infektion*

Priméra kutana perifera T-cellslymfom, ovanliga subtyper

Primart kutant gamma/delta X
T-cellslymfom
Primart kutant CD8-positivt X 97093

aggressivt epidermotropt cytotoxiskt
T-cellslymfom

Primart kutant akralt CD8-positivt X 97093
T-cellslymfom

Primar kutan smacellig CD4+ X 97091
Tlymfoproliferativ sjukdom

Primart kutant perifert T-cellslymfom X

UNS

Priméra kutana B-cellslymfom (CBCL)

Primart kutant marginalzonslymfom X 96993
(PCMZL)

Primart kutant follikelcenterlymfom X 95973
(PCFCL)

Primart kutant diffust storcelligt B- X X 96903
cellslymfom, leg-type (PCLBCL-LT)

EBV-positivt mukokutant ulcus X

Intravaskulart storcelligt B-cellslymfom X

21.2 Cancerregistret

Det svenska cancerregistret startade redan 1958. Registret ger underlag fér
savil planering och utvirdering av sjukvard som forskning. Cancerregistret ar
inrattat enligt lag och samtliga vardgivare ér skyldiga att rapportera till registret
(se Socialstyrelsens foreskrifter och allméinna rad HSLF-FS 2016:7 och HSLF-
FS 2023:306). I foreskrifterna beskrivs vilka tumortillstand som ska rapporteras.
Trots registrets namn omfattar det aven forstadier till cancer, misstinkta
cancerfall och vissa godartade tumorformer. Canceranmalan ska skickas till
Regionalt cancercentrum (RCC) i respektive sjukvardsregion sa snart diagnosen
ar stilld och uppgifterna for en anmalan finns tillgangliga. RCC kodar och
vidarebefordrar uppgifterna till Socialstyrelsen.

For ytterligare information, se sidan Cancerregistret pa cancercentrum.se.

For de diagnoser som beskrivs i detta vardprogram sa inkluderas samtliga i

kvalitetsregistret och nagon separat canceranmalan till RCC behévs alltsa inte.
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KAPITEL 22
Kvalitetsindikatorer och

malnivaer

Kvalitetsindikator Malniva

Tackningsgrad i Svenska lymfomregistret =95 %

Anmalningsblanketter inrapporterade i registret 3 manader efter | 2 80 %
diagnosdatum

Andel med max 2 manader fran diagnosdatum till beslut om =95 %
behandling

Andel patienter med stadium enligt TNM-B utférd vid mycosis 295 %
fungoides
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KAPITEL 23
Vardprogramgruppen

23.1 Vardprogramgruppens sammansattning

Den nationella arbetsgruppen bestar av en representant per regionalt
cancercentrum samt en ordférande som utsetts av RCC i samverkan. Gruppen
har efterstrivat multiprofessionalitet med representanter for de olika
vardnivaer som dr engagerade i patientens vardflode. Vardprogramgruppens

medlemmar

23.2 Vardprogramgruppens mediemmar

Emma Belfrage, ordférande, PhD, 6verlikare, Hudkliniken, Skanes
universitetssjukhus, Lund, RCC Syd

Adis Dizdarevic, specialistlikare, Hudkliniken, Skanes universitetssjukhus,
Lund, RCC Syd

Alexander Shams, representant RCC sydost, specialistlikare, Hudkliniken,
Linkopings universitetssjukhus, RCC Sydost

Amra Osmancevic, representant RCC vist, docent,
universitetssjukhusoverlikare, Hudkliniken, Sahlgrenska universitetssjukhuset,
RCC Vist

Anders Ostborg, professor, vetlikare, ME Hematologi, Karolinska
universitetssjukhuset, Solna, RCC Stockholm Gotland

Christina Goldkuhl, 6verlidkare, Onkolog- och hematologkliniken, Sahlgrenska
universitetssjukhuset, RCC Vist

Claes Karlsson, PhD, 6verlikare, ME Hematologi, Karolinska
universitetssjukhuset, Solna, RCC Stockholm Gotland

Hanna Brauner, representant RCC Stockholm-Gotland, docent,
specialistlikare, Patientomrade gastro/HUD/reuma, Tema Inflammation och
Infektion, Karolinska universitetssjukhuset, Solna, RCC Stockholm Gotland
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Hanna Scherwin, omvirdnadsrepresentant, sjukskoterska, Hudkliniken,

Sahlgrenska universitetssjukhuset, RCC Vist

Hanna Velin, representant RCC mellansverige, specialistlikare, Hudkliniken,
Akademiska sjukhuset, RCC Mellansverige

Karolina Wojewoda, specialistlikare, Hudkliniken, Sahlgrenska
universitetssjukhuset, RCC Vist

Katarzyna Prystupa Chalkidis, med.dr, 6verlikare, Hudkliniken,
Skaraborgs sjukhus Skévde, RCC Vist

Kristina Drott, docent, 6verlikare, VO hematologi, onkologi och
stralningsfysik, Skanes universitetssjukhus, Lund, RCC Syd

Mats Ehinger, docent, 6verlikare, VO Klinisk genetik och patologi, Lund,
RCC Syd

Mats Hellstrom, docent, ST-likare, onkologen, Akademiska sjukhuset, RCC

Mellansverige

Sandra Jerkovic Gulin, PhD, 6verlikare, Hudkliniken, Lanssjukhuset Ryhov,
RCC Sydést

Thomas Relander, representant RCC syd, docent, 6verlikare, VO hematologi,
onkologi och strilningsfysik, Skdnes universitetssjukhus, Lund, RCC Syd

Ulrika Hansson, patologtepresentant, dvetlikare, Patologisk/cytologisk klinik,

Sahlgrenska universitetssjukhuset, RCC Vist

23.3 Tidigare medlemmar i
vardprogramgruppen

Foljande personer har medverkat till tidigare versioner av vardprogrammet:
Annika Aronsson, Julie Christiansen, Britt-Marie Coffey, Yvonne Eklund,
Martin Erlanson, Carina Gjertz, Hans Hagberg, Annica Inerot, Christer

Jansson, Ingemar Lagerl6f, Paula Palmgren.
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23.4 Jav och andra bindningar

Medlemmarna i den nationella vardprogramgruppen har inga pagaende
uppdrag som skulle kunna innebira jav. Kopior av hela gruppens
javsdeklarationer, inklusive foreldsaruppdrag, gar att fa fran Regionalt

cancercentrum Mellansverige.

23.5 Vardprogrammets forankring

Virdprogrammet har utarbetats pa uppdrag av RCC:s samverkansgrupp, vilken
utsett Emma Belfrage till virdprogramgruppens ordférande.

Remissversionen av vardprogrammet har publicerats 6ppet pa
cancercentrum.se. Remissversionen har gatt till regionernas linjeorganisationer
for kommentarer om organisatoriska och ekonomiska konsekvenser av
vardprogrammet samt till specialist-, professions- och patientféreningar f6r
ovriga synpunkter pd innehallet. Under remissrundan har nedan listade
organisationer limnat synpunkter pa virdprogrammets innehall. Utéver dessa
har svar inkommit fran enskilda kliniker och enskilda foretridare f6r patienter

och profession.
< Lista ldggs in efter remissrundan >

Efter ssmmanstillning av de inkomna synpunkterna, och revidering som f6ljd
av den, har vardprogrammet bearbetats och godkints av vardprogramgruppen

och faststallts av RCC 1 samverkan.
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KAPITEL 24
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BILAGA 1
Patientinformation

Nedanstaende patientinformationer finns tillgingliga i detta vardprogram.
Patientinformationen ”Vad ar hudlymfom? Allmin 6versikt” bor alltid delas ut

tillsammans med informationen om respektive diagnos.

Klicka pa namnet for att ladda ner respektive patientinformationen som pdf.

e Vad ir hudlymfom? Allmin 6versikt

e Mycosis fungoides

e Sézarys syndrom

e Primirt kutant anaplastiskt storcelligt T-cellslymfom
e Lymfomatoid papulos

e Primira kutana B-cellslymfom
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Vad ar hudlymfom? Allman oversikt

Patientinformation

Lymfom dr ett samlingsnamn pa cancersjukdomar som uppstar i celler som
tillhor det lymfatiska systemet. Lymfocyter ér en sorts vita blodkroppar som
framfor allt finns 1 kroppens lymfkortlar men dven 1 huden. De delas upp 1 B
och T-lymfocyter.

Vid hudlymfom uppstir sjukdomen i lymfocyter som finns i huden och den
medicinska termen dr kutana lymfom. Det finns flera olika sorters hudlymfom
dir behandling och prognos varierar. De flesta hudlymfom har ett stillsamt
torlopp.

Hudlymfom ér ovanliga sjukdomar. Cirka 100 personer 1 Sverige diagnostiseras
varje ar och orsaken ir okind. Sjukdomen ér vanligare hos medelalders och
aldre och nagot vanligare hos min dn hos kvinnor. Hudlymfom ir inte

smittsamt och inte drftligt.

De tva stora grupperna av hudlymfom ar:

e Primira kutana T-cellslymfom (engelsk forkortning 4r CTCL) utgor
cirka 70 % av alla hudlymfom.

e Primira kutana B-cellslymfom (engelsk forkortning 4r CBCL) utgor
cirka 30 % av alla hudlymfom

Lankar:

e Filmer om hudlymfom pa Blodcancerférbundets hemsida:

e Lymfom | Blodcancerférbundet

¢ Cutaneous Lymphoma Foundation (det dr moijligt att vilja sprak lingst ner

pa sidan): https://www.clfoundation.org
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Mycosis fungoides

Patientinformation

Definition

Symtom

Diagnos

Behandling

Prognos

Mycosis fungoides (MF) ar det vanligaste hudlymfomet och
tillhér gruppen T-cellslymfom. Det finns olika typer av MF.

Hudférandringarna utvecklas oftast éver flera ar och kan
komma var som helst pa kroppen. Hudutslagen kan vara torra,
roda flackar ("patch”) och kan likna eksem. Det kan vara
tjockare hudutslag (plack) och man aven fa en upphojd
hudférandring eller knuta (tumor). | sallsynta fall kan hela
huden bli réd (erytrodermi). Hudutslagen behdéver inte ge nagra
symtom, men ibland forekommer klada, sveda eller en
brannande kansla i huden. Det allmé&nna halsotillstandet ar
oftast inte paverkat.

Diagnosen faststalls med hjalp av ett vavnadsprov (hudbiopsi).
Ibland behdvs flera biopsier éver tid for att kunna stalla
diagnos. Vid diagnos tas blodprover och beroende pa
utbredning av sjukdomen i huden gors ibland aven utredning
med datortomografi.

Det finns ett flertal olika behandlingsmdjligheter och dessa kan
ibland kombineras. Val av behandling beror pa stadium av
sjukdomen och anpassas individuellt. Behandlingen syftar till
att dampa aktiviteten i sjukdomen och lindra symtom, till
exempel klada.

Vid tidig sjukdom ar ofta utvartes behandling tillracklig.
Exempel pa utvartes behandling &r mjukgérande kramer,
kortisonkramer och ljusbehandling.

Vid utbredd sjukdom eller vid tumdrer kan man ge sa kallad
systembehandling med tabletter eller injektioner. Exempel pa
systembehandling ar retinoider, metotrexat, interferon, cellgifter
och antikroppsbehandling. Stralbehandling eller extrakorporeal
fotoferes (ECP) kan ges i vissa fall. Systembehandling tidigt i
forloppet forbattrar inte prognosen.

| utvalda fall med avancerad sjukdom kan allogen
stamcellstransplantation vara ett behandlingsalternativ.

MF ar en kronisk cancersjukdom som oftast begransar sig till
huden och det &r sallsynt att den sprider sig till andra organ.
For de flesta personer som far diagnosen i ett tidigt stadium
paverkas inte den férvantade livslangden.

Filmer om hudlymfom pé Blodcancerférbundets hemsida:

Lymfom | Blodcancerférbundet
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Sézarys syndrom

Patientinformation

Definition Sézarys syndrom (SS) ar en sallsynt cancersjukdom dar det
finns avvikande T-lymfocyter i hud, blod och ofta i lymfkortlar.
Det ar endast ett fatal personer som insjuknar varje ar i
Sverige.

Symtom Vid Sézarys syndrom ar ofta hela huden réd (erytrodermi) och
inte sallan har man en besvarlig klada. Ibland finns fértjockad
hud i handflator och fotsulor. Naglarna kan bli oregelbundna,
harvaxten kan tunnas ut och 6gonlockskanterna kan bli
fortjockade och stela. Manga patienter far forstorade
lymfkortlar.

Diagnos Diagnosen faststalls med hjalp av ett vavnadsprov (hudbiopsi).
Ibland behovs flera biopsier éver tid for att kunna stalla
diagnos. | utredningen ingar blodprover, skiktrontgen och
ibland goérs aven benmargsundersokning.

Behandling Lakare inom olika specialiteter brukar samarbeta for att komma
fram till den basta behandlingen for varje patient. Vid val av
behandling vager man in patientens dvriga sjukdomar och det
allmanna halsotillstandet. Det finns ett flertal olika
behandlingsmojligheter och olika behandlingar kan
kombineras.

Behandlingen syftar till att dampa aktiviteten i sjukdomen och
lindra symtom, till exempel klada. Exempel pa utvartes
behandling ar mjukgérande kramer, kortisonkrdmer och
ljusbehandling.

Man ger ofta ocksa sa kallad systembehandling med tabletter
eller injektioner. Exempel pa systembehandling ar retinoider,
metotrexat, interferon, cellgifter och antikroppsbehandling.

Stralbehandling eller extrakorporal fotoferes (ECP) kan ges i
vissa fall.

| utvalda fall med avancerad sjukdom kan allogen
stamcellstransplantation vara ett behandlingsalternativ.

Prognos Sézarys syndrom ar en allvarlig sjukdom. Sjukdomen kan vara
svarbehandlad och medfor 6kad risk for infektioner. Prognosen
for den enskilda patienten ar svar att ange.

Filmer om hudlymfom pa Blodcancerférbundets hemsida:

Lymfom | Blodcancerférbundet
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Primart kutant anaplastiskt storcelligt
T-cellslymfom

Patientinformation

Definition Primart kutant anaplastiskt storcelligt T-cellslymfom (PC-ALCL)
ar ett ovanligt hudlymfom.

Symtom PC-ALCL upptrader som enstaka eller flera rod-violetta knutor
eller hudutslag som kan bilda sar. De kan vara helt
symtomldsa, men ibland gor de ont eller kliar. Ibland hander
det att hudférandringarna forsvinner spontant utan behandling.

Diagnos Sjukdomen kan misstankas utifran sjukhistorien och
hudférandringarnas utseende. Diagnosen faststalls med hjalp
av ett vavnadsprov (hudbiopsi), men ytterligare utredning med
blodprover och datortomografi behdvs for att sakerstalla att
sjukdomen bara finns i huden.

Behandling Det forekommer att sjukdomen laker spontant.

Vid begransad sjukdom rekommenderas operation eller
stralbehandling.

Vid utbredd sjukdom kan man ge sa kallad systembehandling
med tabletter eller injektioner. Exempel pa systembehandling
ar metotrexat, antikroppsbehandling och cellgifter.

Prognos Sjukdomen har en god prognos. Det férekommer att
sjukdomen laker spontant och efter behandling kan sjukdomen
halla sig borta under lang tid eller aldrig aterkomma.
Sjukdomen ar i regel begransad till huden och det ar sallsynt
att den sprider sig till lymfkortlar. Vid aterfall &r prognosen
fortsatt god.

Filmer om hudlymfom pé Blodcancerférbundets hemsida:
Lymfom | Blodcancerférbundet

125


https://www.blodcancerforbundet.se/om-blodcancer/blodcancersjukdomar/lymfom/

REGIONALA CANCERCENTRUM

Hudlymfom

2026-04-15

Lymfomatoid papulos

Patientinformation

Definition

Symtom

Diagnos

Behandling

Prognos

Lymfomatoid papulos (LyP) &r en sjukdom dar T-lymfocyter i
huden ger upphov till aterkommande och oftast sjalviakande
sma hudutslag. Sjukdomen ses vanligen hos vuxna, men kan
aven férekomma hos barn. Det ar fler man &an kvinnor som far
sjukdomen.

Hudutslagen utvecklas och férsvinner spontant inom 3—-10
veckor, men kan aterkomma i perioder. De boérjar oftast som
sma rdda hudutslag och ibland ses ett sar i centrum. Vid ett
och samma tillfalle brukar man kunna se bade nya och gamla
utslag. Utslagen sitter oftast pa balen, armarna och benen,
men de kan finnas 6verallt i huden. Klada ar ovanligt, men kan
forekomma.

Lymfomatoid papulos kan misstankas utifran sjukdomshistorien
och hudutslagens utseende. Diagnosen faststalls med hjalp av
ett vavnadsprov (hudbiopsi).

Sjukdomen ar godartad och oftast behdvs ingen behandling.
Vid symtom kan kortisonkrdmer eller ljusbehandling ges.

| sallsynta fall vid utbredd sjukdom kan man ge sa kallad
systembehandling med tabletter eller injektioner. Exempel pa
systembehandling ar metotrexat.

Lymfomatoid papulos har en utmarkt prognos och det
forekommer att sjukdomen laker spontant. Regelbundna
kontroller rekommenderas.

Filmer om hudlymfom pa Blodcancerférbundets hemsida:

Lymfom | Blodcancerférbundet
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Primara kutana B-cellslymfom

Patientinformation

Definition Primara kutana B-cellslymfom ar en grupp av lymfom dar
sjukdomen uppstar i hudens B-lymfocyter. De finns tre olika
varianter av kutana B-cellslymfom:

e primart kutant marginalzonslymfom (PCMZL)
e primart kutant follikelcenterlymfom (PCFCL)

e primart kutant diffust storcelligt B-cellslymfom av leg-
typ (PCLBCL-LT).

Symtom PCMZL och PCFCL yttrar sig ofta som en langsamvéaxande
rodaktig knuta eller ett hudutslag, som vanligen sitter pa ovre
delen av kroppen.

Vid PCLBCL-LT uppstar snabbvaxande tumoérer i huden, typiskt
pa benen, men de kan uppsta pa andra stallen pa kroppen.
Den har sjukdomen drabbar oftast aldre kvinnor.

Diagnos Diagnosen faststalls med hjalp av ett vavnadsprov (hudbiopsi).
Ytterligare utredning med blodprover, datortomografi och ibland
aven benmargsbiopsi behovs for att sakerstalla att sjukdomen
bara finns i huden.

Behandling Vid fatal avgransade PCMZL och PCFCL ar operation eller
stralbehandling bra behandlingsalternativ. Det forekommer att
sjukdomarna kan ldka spontant. Om sjukdomarna ar mer
utbredda kan man behandla med antikroppsbehandling.

Vid PCLBCL-LT rekommenderas i forsta hand
antikroppsbehandling tillsammans med cellgifter, och ibland
ges aven stralbehandling.

Prognos PCMZL och PCFCL har mycket god prognos. | vissa fall
aterkommer sjukdomen i huden och da kan man ge ny
behandling.

Prognosen vid PCLBCL-LT &r séamre, men ar svar att ange for
den enskilda patienten.

Filmer om hudlymfom pé Blodcancerférbundets hemsida:
Lymfom | Blodcancerférbundet
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BILAGA 2
Kvalitetsdokument for

patologi

Remissuppgifter
1. Relevanta tidigare PAD/CytD, hematologiska laboratoriefynd, tidigare

sjukdomar, sirskilt infektionsanamnes/immunsuppression, kliniska
statusfynd och fynd vid radiologiska undersékningar, kliniska

sjukdomstecken och medicinering.

2. Klinisk bedémning/diagnos.

3. Typ av provtagning och lokal.

4. Eventuella preparatmarkningar.

5. Vad som sints in.
Provmaterial

e Lymfomdiagnostik bor baseras pa knivbiopsimaterial frin tumoérengagerad
vivnad, som ska skickas ofixerad till patologen.

e Diagnosen baseras i forsta hand pa histologisk och immunologisk
(immunbhistokemisk, flodescytometrisk och i sillsynta fall
immuncytokemisk) undersékning. Ibland krivs dven molekylirgenetisk
analys.

e Materialet kan harrora fran lymfkortel, mjilte, tonsill, benmirg eller annan
vivnad.

e I de fall en punktionscytologisk undersékning givit misstanke om lymfom
bor knivbiopsin omfatta den lymfkortel eller motsvarande som befunnits
vara patologisk.

e Vid generaliserad lymfadenopati excideras i forsta hand férstorade
lymfkortlar pa hals eller 1 axill. I andra hand tages inguinala kortlar.

e Mellannélsbiopsi ska undvikas eftersom materialet ofta dr inadekvat for
siker diagnos varpa undersokningen maste upprepas.

e [ speciella situationer nir kirurgisk biopsi dr kontraindicerad eller
mellannalsbiopsi oméjlig att genomféra, kan diagnosen baseras pa
punktionscytologiskt material. Om diagnostiken baseras pa

punktionscytologi gors 4-5 lufttorkade utstryk (ska vara helt torra innan de
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paketeras). Dessutom gors en cellsuspension (material fran ett antal
punktioner sprutas ned i ett EDTA- eller heparinror innehallande ca 1 ml
buffrad koksaltlésning) for flodescytometrisk och andra analyser.

e Detir av synnerlig vikt att en ordentligt forstorad lymfkortel extirperas 1 sin
helhet. Ju storre materialet dr desto storre blir méjligheten att komma till en
konklusiv diagnos redan vid férsta undersékningen.

e Exciderade lymfkortlar ska tas ut i helt tillstand (dvs de far inte delas) och

ska hanteras varsamt.

¢ Om materialet kan transporteras till patologiavdelningen inom loppet av
ndgra timmar liggs materialet i steril fysiologisk koksaltlosning. Provet bor
na laboratoriet sa snart som moijligt, helst samma dag, och senast paféljande
morgon.

e Vid klinisk misstanke om brostimplantatassocierat storcelligt anaplastiskt
lymfom (BIA-ALCL) bor eventuell seromvitska undersékas
cytomorfologiskt. Om cytomorfologisk misstanke uppkommer bér denna
bekriftas med immunfenotypning (CD30) med flédescytometrisk teknik
och/eller immuncytokemisk analys pa cellblock alternativt cytospinpreparat.
I avsaknad av cytomorfologiska fynd ar dock immunfenotypning av
begrinsat virde. Kapselvivnaden bor avlagsnas intakt en bloc och skickas

till patologen f6r morfologisk undersokning.

¢ Mellannalsbiopsier och sma biopsier
Hantering sker enligt lokala provtagningsanvisningar. Nackdelen med
mellannalar jimfért med kirurgisk biopsi ar mindre material att bedéma
morfologiskt, vilket ofta férsvarar diagnostiken. Det dr darfér 6nskvirt med
sa manga mellannalsbiopsier som moijligt och girna finnéalspunktion, som
sprutas ner i steril fysiologisk koksaltlosning, for eventuell flédescytometrisk
diagnostik. Materialet kan antingen formalinfixeras direkt i neutral buffrad
10 % formalinlosning eller skickas in firskt beroende pa lokala
provtagningsanvisningar. Klonalitetsbedémning kan géras med

flédescytometri pa firskt material eller med PCR pa fixerat material.

e Hudbiopsier bor formalinfixeras direkt i neutral buffrad 10 %
formalinl6sning. Biopsier fran tva olika lokaler dr 6nskvirt, eftersom
lymfommisstanke kan stirkas med identiska monoklonala
genrearrangemang (PCR) fran tva lokaler. Anvind sa stor stans som moijligt
(minst @ 4 mm). Undvik biopsitagning dag fére helg, eftersom PCR-
analysen kan forsvaras av for lang formalinfixering. Flodescytometri kan

goras 1 undantagsfall med riktad fragestillning och pa ofixerad biopsi.
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BILAGA 3
Provtagningsschema

Tabell 7. Acitretin och isotretinoin

Prover Start Vecka 4 Vecka 12 | Sedan var 6:e
manad

Hb, LPK, TPK X X X X

ALAT, ALP X X X X

Kreatinin X

Triglycerider, X X X X

kolesterol

Glukos eller HbA1c X X X X

Graviditetstest (vid X X X X

behandling av kvinnor i

fertil alder)

Tabell 8. Alitretinoin

Prover Start Vecka 4 Vecka 12 | Sedan var 6:e
manad

Hb, LPK, TPK X X X X

ALAT, ALP X X X X

Kreatinin X X X X

Triglycerider, X X X X

kolesterol

Glukos eller HbA1c X X X X

TSH, fritt T4 X X X X

Graviditetstest (vid X X X X

behandling av kvinnor i

fertil alder)
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Tabell 9. Bexaroten
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Prover Start | v. 1 v.2 |v.3 |v.4 | Sedan varje
manad

Hb, LPK, TPK X X X X X X

ALAT, ASAT, ALP, X X X X X X

bilirubin

Triglycerider, X X X X X X

kolesterol

TSH, fritt T4 X X X X

Kreatinin X X X

Graviditetstest (vid X (x) (x)

behandling av kvinnor i

fertil alder)

Tabell 10. Metotrexat

Prover Start | v. 1 v.3 v.5 v.7 Sedan var 3:e till
6:e manad

Hb, LPK, TPK, diff X X X X X X

ALAT X X X X X X

Kreatinin X X X X X X

Hiv, hepatit B och C X

Graviditetstest (vid X

behandling av kvinnor i

fertil alder)

Tabell 11. Interferon

Prover Start Vecka 2 Vecka 4 Sedan varje
manad

Hb, LPK, TPK X X X X

ALAT, ASAT, ALP, X X X

bilirubin

Kreatinin X X X

TSH, fritt T4 X X X

Hiv, hepatit B och C X
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BILAGA 4
Anmalningsrutiner for

NMDK hudlymfom

Nair

Nationell multidisciplindr konferens (nMDK) halls en giang per manad, pa en
fredag kl. 14.00-15.00.

Vilka ar med

Dermatologer, onkologer, hematologer, patologer och remitterande ldkare.
Specialister fran andra verksamheter kan kallas vid behow, till exempel

barnonkolog. Inbjudan gar ut till samtliga regioner.
Hur

Remitterande likare anmaler patienten via e-mail till medicinsk sekreterare

josefin.holm(@skane.se senast fredagen innan konferensen. Anmilan ska

innehalla information om vem som 4r ansvarig remittent och fran vilken klinik,
patientens kon, alder (ej personnummer), diagnos, kort anamnes,
komorbiditeter, sjukdomens stadium, riskfaktorer och fragestallning. Josefin
Holm skickar pa mandagen fére konferensen ut en lista med anmalda patienter

till remitterande lakare och Ovriga deltagare samt en digital lank till métet.

nMDK sker med hjilp av ”sdkra moten” och deltagarna far via mail en link
dar de loggar in till moétet. Pa sjilva konferensen redogor remitterande likare
kortfattat for sjukhistorien och fragestillningen. Det beslut som framkommer
pa konferensen dokumenteras sedan i journalen av remitterande likare som
dven ansvarar fOr att informera patienten. Remitterande likare dokumenterar
aven 1 journalen vilka kollegor som har medverkat pa nMDK och anger

respektive specialitet.
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Vad ska tas upp

e Patienter med diagnostiska oklarheter, till exempel patienter med trolig
diagnos hudlymfom dar diagnosen dock varit svir att bekrifta eller patienter
dir det dr svart att kartlagga vilken sorts hudlymfom det ror sig om.

e Patienter med avancerat stadium av hudlymfom dar man 6nskar diskutera

val av behandling,.
Viktig information

Vid fragor om nMDK kontaktas medicinsk sekreterare Josefin Holm via
josefin.holm(@skane.se 040-33 26 78 eller 6vetlikare Emma Belfrage via
emma.belfrage(@skane.se 046-17 22 60.
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BILAGA 5

Anmalan till nMDK
hudlymfom

Anmilande | Fodelsear, | Diagnos Sjukdomens | Kortfattad Fragestéllning
lakare och | kon stadium anamnes,
klinik inklusive

komorbiditeter

Anmilan gors per e-mail till Josefin Holm, medicinsk sekreterare onkologiska
kliniken Skénes universitetssjukhus, josefin.holm@skane.se, 040-33 26 78,

senast fredagen innan nMDK.

Vid fragor kan dven 6verldkare Emma Belfrage kontaktas pa
emma.belfrace@skane.se, 046-17 22 60.
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