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Hudlymfom — riktlinjer

Forandringar sedan féregaende version
Inga &ndringar jamfort med forra versionen.

Bakgrund och syfte

Att sakerstalla god och séker diagnostik och vard av patienter med hudlymfom.

Diagnosen hudlymfom grundas pa kombinationen av kliniska fynd, histopatologi och
molekylar-biologiska undersokningar. Att diagnostisera mycosis fungoides (MF) kan ga
snabbt, men ibland kan det ta flera ar fran initialt symptom till sakerstalld diagnos. Det kan
bero pa att histopatologiska forandringar vid MF initialt kan vara mycket diskreta och
otillrackliga for att stalla diagnosen. Den kliniska bilden varierar vid olika typer av
hudlymfom. Det finns ingen kand &rftlighet for att utveckla kutana lymfom.

Ansvar

Verksamhetens ldkare ansvarar for att arbeta utefter denna rutin. Verksamhetschefen
ansvarar for att rutinen finns och foljer gallande forfattningar och lagar.

Uppfoljning, utvardering och revision
Vardenhetsoverlakaren har ansvaret for att rutinen foljs upp, utvéarderas och revideras.

Utredning
Anamnes e Andra sjukdomar och mediciner?
e B-symtom: ofrivillig viktnedgang, oforklarlig feber, nattliga
svettningar?
e Klada?
e Duration av hudsymtom
Fysikalisk e Omraden med alopeci? Hyper- eller hypopigmenteringar? Los
undersokning och slapp hud i armhalor och ljumskar? Hyperkeratoser
hénder och fotter? Nagelférandringar?
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e Palpation av lymfkortlar: Avvikande och/eller forstorade
lymfkortlar éver 1,5 cm?
e Palpera buk: Forstorade organ?

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

Blodprover e Hb, vita, diff, trombocyter, leverstatus, LD, kreatinin,
albumin, SR, évervag HIV/hepatit-block. *

e Flodescytometri gors vid lymfocytos, erytroderm MF
och misstanke om Sézarys syndrom (SS). **

e Overvag PCR av perifert blod for analys av TCR-
genrearrangemang (klonalitet) relaterad till klon i huden om
tecken pa blodengagemang. ***

Radiologisk e Vid tidigt stadium av MF avstas fran CT. CT hals,

undersokning

thorax, buk och backen bor utféras vid stadium 1A och
uppat, samt vid klinisk misstanke om systemisk
sjukdom.

Lymfkartelbiopsi

e Vid lymfadenopati éver 1,5 cm eller avvikande
lymfkortel bor biopsi Gvervagas.

Benmargs-
undersokning

e Benmérgsundersokning ar inte indicerat vid flertalet
fall av MF, men kan Overvégas vid SS, generaliserad
MF eller paverkan pa blodbilden

*Remiss for blodprov

**Remiss fér immunofenotypning/FACS (vid misstanke om Sézarys syndrom)

*** Remiss for TCR-klonalitetsanalys (Om patient hade blodengagemang och klonalitet i vavhadsprov)

Stadieindelning enligt TNMB vid mycosis fungoides och Sézarys syndrom

T (hud)

Tl begrénsade lesioner av patch, papler och/eller plack <10 % av
hudytan.

Tla endast patch T1b plack +/- patch

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

T2a endast patch T2b plack +/1 patch

T3 en eller flera tumdrer > 1 cm diameter

T4 konfluerande erytem > 80 % av hudytan

N (lymfkortlar)

NO lymfkortlar ej kliniskt avvikande och <1,5 cm
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T (hud)

N1 kliniskt forstorade lymfkartlar; reaktiva eller dermatopatiska

N2 Kliniskt forstorade lymfkortlar med histologiskt lymfom-
engagemang

N3 Kliniskt forstorade lymfkortlar med histologiskt lymfom-
engagemang och paverkad nodal arkitektur

NX Kliniskt suspekta lymfkortlar, histologi ej utford

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 &r atypiska (Sézaryceller).

BOa klonalitet negativ

BOb klonalitet positiv

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

Bla klonalitet negativ

Blb klonalitet positiv

B2 ’high blood tumor burden” > 1000/l Sézaryceller med positiv
klonalitet

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

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

Tumor = nodulér lesion > 1 cm i diameter med djup infiltration av huden eller vertikal
tillvéxt

Stadium och prognos vid mycosis fungoides och Sézarys syndrom

Stadieindelning gors nar diagnosen stélls och ska alltid finnas kvar. Vid senare bedémning
viktigt att man beskriver det som initialt stadium, maximalt stadium eller aktuellt stadium.

Stadium | T N M B 5-ars DSS %*
A 1 0 0 0,1 98
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IB 2 0 0 0,1 89
A 1-2 1,2 0 0,1 89
1B 3 0-2 0 0,1 50-80
A 4 0-2 0 0 54
B 4 0-2 0 1 48
VA1 1-4 0-2 0 2 41
IV A2 1-4 3 0 0-2 23
VB 1-4 0-3 1 0-2 19

Diagnosbesked

*DSS = Disease specific survival

Patienter bor fa saklig information om sjukdomen och behandlingen: férvantat
sjukdomsforlopp, behandlingsmojligheter, komplikationer och tidsperspektiv.

Rekommendation for val av behandling utifran stadium vid mycosis fungoides

och Sézarys syndrom
Val av behandling vid MF eller SS grundar sig huvudsakligen pa stadium av sjukdomen.
Forutom kliniskt stadium bor andra faktorer vagas in i behandlingsvalet, sdsom
follikulotropism och storcellig transformation i histologi. Behandlingen syftar i de allra
flesta fall till s 1ang remission som majligt, men inte till bot. Behandlingsbeslutet
grundas pa en kombination av klinisk bild, toxicitet av behandlingen och resurstillgang.

Nedan kan man se vardprogrammets rekommendationer som &r forenliga med aktuella
internationella guidelines.

Stadium Forsta linjens behandling | Andra linjens behandling
IA, 1B, 11A Exspektans (stadium T1a) (+) | Retinoider** (+++)
Mjukgorande (++) Alfa-interferon** (+++)
Topikala kortikosteroider (++) | Re-PUVA** (++)
UVB (+++) Lagdos MTX (+)
PUVA** (+++) Stralbehandling* (++)
Stralbehandling* (++) TSEBT (+++)
1B Retinoider** (+++) Cytostatikabehandling (++)
Alfa-interferon** (+++) Stralbehandling (++)
Lagdos MTX (+) Brentuximab vedotin (+++)
Stralbehandling (++) TSEBT (+++)
Allogen stamcellstransplantation****
(++)
I1A-B Retinoider** (+++) Cytostatikabehandling (++)
Alfa-interferon** (+++) Stralbehandling (++)
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ECP*** (++)
L&gdos MTX (+)
Stralbehandling (++)

TSEBT (+++)
Brentuximab vedotin (+++)
Allogen stamcellstransplantation****

(++)

kombination med ECP eller
PUVA (+++)

Lagdos MTX (+)

Klorambucil + prednisolon (+)

IVA-IVB Cytostatikabehandling (++) Brentuximab vedotin (+++)

(Se aven Stralbehandling (++) Alemtuzumab (+)

Sézarys Allogen stamcellstransplantation****
syndrom for (++)

IVA1)

Sézarys ECP (++) Cytostatikabehandling (++)

syndrom Retinoider och/eller IFN-alfa i | Brentuximab-vedotin (+++)

Alemtuzumab (+)
Allogen stamcellstransplantation****

(++)

* Om all sjukdom kan inkluderas i ett stralfalt ge 2 Gy x 12.

** Retinoider och alfa-interferon kan ges som monoterapi eller kombineras och dven ges
tillsammans med PUVA.
*** ECP kan ges som monoterapi eller tillsammans med andra behandlingar.
**** Allogen benmargstransplantation kan dvervagas i enstaka exceptionella fall.

Multidisciplindr konferens (MDK)

I tidiga och okomplicerade fall kan patienten handlaggas av dermatolog men kan vid behov
diskuteras pa multidisciplinar konferens pa SU eller nationellt MDK som &ger rum en gang

per manad.

Uppfdljning

Uppfoljningsfrekvens varierar beroende pa typ av hudlymfom, sjukdomsstadium, insatt
behandling och aktuella besvér.

remission

Indolenta lymfom med stabil sjukdom eller komplett

Var 6:e — 12:e manad

Aktiv eller progressiv sjukdom

Var 4:e — 6:e vecka

misstanke

Nar diagnosen forbli oklar, men om klinik och PAD inger

Var 6:e — 12:e manad

Bedom

Overvag

undersokning

Aktuellt stadium och gor klinisk

Allménna blodprov:
Hb, vita, trombocyter, diff, LD, ALAT,
Kreatinin

Aterfall och progression

Gora flodescytometri pa perifert blod
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Bedom Overvag

Aktuellt stadium och gor klinisk Allménna blodprov:

undersokning Hb, vita, trombocyter, diff, LD, ALAT,
kreatinin

Effekt av behandling och biverkningar | Ta nya stansbiopsier av hudlesioner

Kontaktsjukskoterska Verksamhet Hud- och kénssjukvard Sahlgrenska
Hanna och Carina, tel. 031-342 95 58 (mandag och torsdag kl. 14.00-15.00)

Nationellt kvalitetsregister for lymfom och Hudlymfomstudie
Lakare &r skyldiga att canceranmala - informera patient om detta. INCA &r ett
kvalitetsregister som kan ersétta canceranmalan.

Studie om hudlymfom baserad pa epidemiologiska, kliniska och histopatologiska data,
behandlingar och prognos gors pa Hud Sahlgrenska Universitetssjukhuset.

Kontakta dr Karolina Wojewoda eller dr Amra Osmancevic om du har patient med
hudlymfom och behdver canceranmala.

Vardplan
Bor dokumenteras i patientjournal Melior nar det galler sjukdomar och behandlingar.

Relaterad information

| Nationellt vardprogram for hudlymfom finns patientinformationer om: mycosis fungoides
(MF), Sézary syndrom, lymfomatoid papulos, primart kutant anaplastiskt storcelligt T-
cellslymfom och priméra kutana B-cellslymfom, lank pdf Hudlymfom, Nationellt
vardprogram, Regionala cancercentrum i samverkan 2024-06-18 Nationellt vardprogram
fér hudlymfom (cancercentrum.se)

Patientinformation Hudlymfom, VO Hud- och kdnssjukvard SU, lank pdf Hudlymfom
patientinformation.docx (vgregion.se)

Patientinformation Extrakorporeal fotoferes (ECP), VO Hud- och kdnssjukvard SU, lank
pdf ECP extrakorporeal fotoferes patientinformation (vgregion.se)

ECP Extrakorporeal fotoferes - riktlinjer for behandling, VO Hud- och konssjukvard SU,
lank pdf ECP Extrakorporeal fotoferes - riktlinjer fér behandling (vgregion.se)

Provremiss lymfom blodprov (provtagningslapp), VO Hud- och kénssjukvard SU, pdf lank
(vgregion.se)

Remiss lymfom FACS, Remiss 4 Hematologi, Klinisk kemi SU, pdf lank (vgregion.se)
Remiss lymfom TCR-klonalitetsanalys, Remiss 4 Hematologi, Klinisk kemi SU, pdf lank

(vgregion.se)

Rubrik: Hudlymfom - riktlinjer 6
Dokument-ID: SU9783-1307954543-33

Version: 6.0


https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/globalassets/cancerdiagnoser/blod-lymfom-myelom/lymfom/vardprogram/nvp-hudlymfom.pdf
https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/globalassets/cancerdiagnoser/blod-lymfom-myelom/lymfom/vardprogram/nvp-hudlymfom.pdf
https://samarbete-skyddad.vgregion.se/sites/sy-su-verksamhet-hud--och-konssjukvard/_layouts/15/WopiFrame.aspx?sourcedoc=%7BFE5D65A2-C3FD-45BE-B08E-FCA71FF051AB%7D&file=Hudlymfom%20patientinformation.docx&action=default&IsList=1&ListId=%7BE78F3342-6322-4174-AE27-7E4A652352B9%7D&ListItemId=2141
https://samarbete-skyddad.vgregion.se/sites/sy-su-verksamhet-hud--och-konssjukvard/_layouts/15/WopiFrame.aspx?sourcedoc=%7BFE5D65A2-C3FD-45BE-B08E-FCA71FF051AB%7D&file=Hudlymfom%20patientinformation.docx&action=default&IsList=1&ListId=%7BE78F3342-6322-4174-AE27-7E4A652352B9%7D&ListItemId=2141
https://mellanarkiv-offentlig.vgregion.se/alfresco/s/archive/stream/public/v1/source/available/sofia/su3829-1037340901-119/surrogate/ECP%20Extrakorporeal%20fotoferes%20patientinformation.pdf
https://mellanarkiv-offentlig.vgregion.se/alfresco/s/archive/stream/public/v1/source/available/SOFIA/SU9783-1307954543-26/SURROGATE/ECP%20Extrakorporeal%20fotoferes%20-%20riktlinjer%20f%c3%b6r%20behandling.pdf
https://mellanarkiv.vgregion.se/share/page/dp/ws/archive/stream/auth/v1/source/available/sofia/su3836-2030822832-654/surrogate
https://mellanarkiv.vgregion.se/share/page/dp/ws/archive/stream/auth/v1/source/available/sofia/su3836-2030822832-654/surrogate
https://mellanarkiv.vgregion.se/share/page/dp/ws/rl/archive/stream/auth/v1/source/sofia/su3829-1037340901-821/native
https://mellanarkiv.vgregion.se/share/page/dp/ws/rl/archive/stream/auth/v1/source/sofia/su3829-1037340901-814/native
https://mellanarkiv.vgregion.se/share/page/dp/ws/rl/archive/stream/auth/v1/source/sofia/su3829-1037340901-814/native

OBS! Utskriven version kan vara ogiltig. Verifiera innehallet.

Information om handlingen

Handlingstyp: Rutin
Galler for: Verksamhet Hud- och konssjukvard
Innehallsansvar: Karolina Wojewoda, (karwo2), Specialistldkare

Granskad av: Amra Osmancevic, (amros),
Universitetssjukhusoverlakare

Godkéand av: Anette Gente Lidholm, (anest7), Verksamhetschef
Dokument-1D: SU9783-1307954543-33

Version: 6.0

Giltig fran: 2024-11-11
Giltig till: 2026-11-11



