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ZUSAMMENFASSUNG

Kutane Lymphome prasentieren sich klinisch und histolo-
gisch oftmals ungewdhnlich und stellen nicht selten eine
diagnostische Herausforderung fiir den Dermatologen dar.

In dieser Arbeit werden die vielgestaltigen Prasentations-
formen der Mycosis fungoides und anderer kutaner Lym-
phome anhand von Fallbeispielen aus der Wirzburger
Spezialsprechstunde fiir kutane Lymphome vorgestellt und
ein Uberblick iiber die Verwechslungsméglichkeiten mit
anderen Dermatosen gegeben.

ABSTRACT

Cutaneous lymphoma may present with a wide spectrum of
clinical and histological manifestations. Extraordinary cases
may be challenging for dermatologists. The purpose of our
overview is to recall the multiform presentations of mycosis
fungoides and other cutaneous lymphomas by means of
cases presenting in the special clinic for cutaneous lym-
phoma at the University Hospital Wiirzburg. Furthermore,
we provide an overview of existing publications addressing
the likelihood of confusion between mycosis fungoides and
other dermatological diseases.

Einleitung

Kutane Lymphome stellen nach den MALT-Lymphomen die
zweithdufigste Form der extranodalen Non-Hodgkin-Lympho-
me dar [1]. Das hdufigste kutane Lymphom ist die Mycosis fun-
goides, die sich klassischerweise mit erythematdsen Flecken/
Patches, infiltrierten Plaques und, meist erst im spdteren Krank-
heitsverlauf, auch mit Tumoren oder einer Erythrodermie
prasentiert. Allerdings ist das klinische Bild nicht immer typisch,
kutane Lymphome vermdgen indes zahlreiche Krankheiten zu
imitieren. Daher bezeichneten Zackheim et al. die Mycosis fun-
goides, dhnlich wie die Syphilis, als dermatologisches Chama-
leon [2]. Nicht nur klinisch, auch in der feingeweblichen Unter-
suchung zeigt sich die Mycosis fungoides mannigfaltig. So findet
man keineswegs stets das klassische Bild mit Epidermotropis-
mus und Pautrier-Mikroabszessen [3]. Die Erkrankung ist, insbe-
sondere in Initialstadien, histologisch mitunter schwierig zu
diagnostizieren und kann sich z.B. wie eine inflammatorische
Erkrankung prdsentieren [4]. Neben den Sonderformen der
follikulotropen und der granulomatésen Mycosis fungoides,
welche in der EORTC-Klassifikation beriicksichtigt wurden, gibt
es viele weitere Varianten [5]. Die genaue Einordnung ist sehr
wichtig, da hierdurch auch eine Aussage tiber die Prognose ge-
troffen werden kann, was wiederum fiir die Therapieplanung

52

und Nachsorge bedeutsam ist [6]. AuRergewdhnliche Erschei-
nungsformen v.a. der Mycosis fungoides, aber auch anderer
kutaner Lymphome stellen nicht selten eine Herausforderung
fiir den Dermatologen dar.

Wir wollen daher in dieser Arbeit anhand von Fallbeispielen
aus der Wiirzburger Spezialsprechstunde fiir kutane Lymphome
die vielgestaltigen Prasentationsformen der Mycosis fungoides
und anderer kutaner Lymphome vorstellen und eine Ubersicht
Giber Verwechslungsméglichkeiten mit anderen Dermatosen
geben. Wir beschrdnken uns hierbei auf Falle, die zum Zeit-
punkt der Primdrmanifestation bzw. der Erstvorstellung
klinische Charakteristika anderer ins differenzialdiagnostische
Kalkil gezogener Dermatosen aufwiesen, histologisch nach
Biopsie jedoch als kutane Lymphome diagnostiziert wurden.

Falle

Ein 50-jahriger Patient stellte sich mit disseminierten dunkel-
roten und braunen, bis 3mm groRen Makulae und Papeln an
beiden Unterschenkeln vor. Das klinische Bild war zunéchst
durchaus mit einer palpablen Purpura bei einer Vaskulitis oder
einer kutanen Mastozytose kompatibel, wobei jedoch das
Darier-Zeichen negativ war. Histologisch zeigten sich Infiltrate
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» Abb.1 Unterschenkel eines 50-jahrigen Mannes mit einem
CD8-positiven zytotoxischen T-Zell-Lymphom, das klinisch pete-
chiale Lasionen zeigte und auch eine kutane Mastozytose imitierte.

eines CD8-positiven zytotoxischen T-Zell-Lymphoms (periphe-
res T-Zell-Lymphom mit Blut- und im weiteren Verlauf auch
Lymphknotenmanifestationen) mit Melano- und Hamosidero-
phagen als Korrelat fiir die braunrote Pigmentierung (» Abb. 1).

Ein 45-jahriger Patient prasentierte in beiden Axillen braun-
rote, relativ scharf begrenzte Plaques mit Pseudoatrophie. Auf-
grund der Lokalisation wurde differenzialdiagnostisch zunachst
auch an einen Morbus Hailey-Hailey und ein irritativ-toxisches
Ekzem z.B. auf Inhaltsstoffe eines Deodorants gedacht. Die
histologische Untersuchung fiihrte jedoch zur Diagnose einer
Mycosis fungoides (» Abb. 2).

Bei einer 75 Jahre alten Patientin mit lividen, teigig tastbaren
Plaques an den Wangen wurden primdr ein kutaner Lupus ery-
thematodes vom Tumidus-Typ, Perniones, eine Kéltepannikuli-
tis und eine Morphea in Betracht gezogen. Eine entsprechende
Kalteexposition in der Vorgeschichte oder eine erhéhte Licht-
empfindlichkeit wurden seitens der Patientin allerdings ver-
neint. In der feingeweblichen Untersuchung war ein primar
kutanes Marginalzonenlymphom zu diagnostizieren (> Abb. 3).

Im Rahmen einer Mycosis fungoides auftretende hyperkera-
totische Plaques kdnnen ebenfalls mit anderen Dermatosen ver-
wechselt werden. So imitierten die Hautldsionen eines 80-jdhri-
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» Abb.2 45-jdhriger Patient mit Mycosis fungoides der linken
Axilla, die klinisch zundchst an ein Kontaktekzem oder einen M.
Hailey-Hailey erinnerte.

» Abb.3 75-jdhrige Patientin mit primdr kutanem Marginalzonen-
lymphom, das klinisch zundchst an einen Lupus erythematodes
(vom Tumidus-Typ), an Perniones, eine Kaltepannikulitis oder eine
Morphea denken lieR.

gen Patienten mit Mycosis fungoides das klinische Bild einer
Psoriasis vulgaris (> Abb. 4).

Randbetonte erythematose, schuppende Plaques bei einem
80-jdhrigen Patienten waren klinisch suggestiv fiir eine Tinea
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corporis (» Abb. 5). Die mykologische Untersuchung des Schup-
penpraparates war jedoch mehrfach sowohl in der Direktmik-
roskopie als auch in der Kultur negativ. Weiterhin war differen-
zialdiagnostisch ein Erythema anulare centrifugum erwogen
worden. In der histologischen Untersuchung zeigte sich ein epi-
dermotropes, phanotypisch aberrantes T-Zell-Infiltrat im Sinne
einer Mycosis fungoides. Klinisch lagen bei diesem Patienten zu-
dem weitere Lasionen vor, welche auch vom klinischen Aspekt
her klassischen Patches und Plaques einer Mycosis fungoides
entsprachen (» Abb.5).

Eine 80-jahrige Patientin prasentierte sich ebenfalls mit anu-
ldren, randbetonten, erythematdsen, schuppenden Plaques mit
zentraler Abblassung. Auch hier waren die Direktmikroskopie
und die Kultur von randstdndig entnommenen Hautschuppen
mykologisch unaufféllig, histologisch zeigte sich auch bei die-
ser Patientin eine Mycosis fungoides (» Abb. 6).

Ein 55-jdhriger Patient wurde unter der Verdachtsdiagnose
einer Tinea pedis fiir mehrere Monate antimykotisch behandelt.
Bei Therapieversagen stellte er sich mit gelblichen bis rétlichen,
wenig schuppenden Papeln plantar rechts, die an ein dyshidro-
siformes FuRekzem erinnerten, in unserer Klinik vor (» Abb. 7).
Die histologische Untersuchung einer Gewebsprobe fiihrte zur
Diagnose einer papuldsen Mycosis fungoides. Unter einer Bade-
PUVA-Therapie und topischen Glukokortikoiden kam es zur Ab-
heilung.

An eine Pityriasis rubra pilaris erinnerten die flachig konflu-
ierenden, orange-rétlichen, leicht schuppenden, teils papulé-
sen Plaques mit eingeschlossenen Inseln normaler Haut (,nap-
pes claires) am oberen Riicken und den Flanken eines 78-jahri-
gen Patienten. Histologisch entsprachen diese jedoch einer
Mycosis fungoides (» Abb. 8).

Die ovalen, braunlich-rétlichen Makulae und nicht jucken-
den Papeln mit stellenweise psoriasiformer Schuppung eines
58 Jahre alten Patienten lieRen differenzialdiagnostisch u.a. an
eine Lues im Stadium Il denken. Bei negativer Syphilisserologie
ergab sich histologisch das Bild einer Mycosis fungoides
(» Abb.9).

Eine 59-jdhrige Patientin stellte sich mit einer seit 14 Tagen
bestehenden, 4cm durchmessenden, solitdren, hufeisenférmi-
gen, livid-erythematdsen, zentral abgeblassten Plaque gluteal
links vor (» Abb. 10). Differenzialdiagnostisch wurde zunachst
an ein Hamatom (wobei ein Trauma jedoch nicht erinnerlich
war) und ein Erythema arciforme et palpabile gedacht. Die fein-
gewebliche Untersuchung ergab ein primar kutanes CD30-posi-
tives, groRzellig-anaplastisches T-Zell-Lymphom (» Abb.10).
Weitere Hautmanifestationen fanden sich bei der Patientin in
der Durchuntersuchung ebenso wenig wie eine systemische
Beteiligung.

Randbetonte, flaue erythematdse Plaques am rechten Ober-
arm einer 75-jahrigen Patientin lieRen klinisch an granuloma-
toése Dermatosen wie ein Granuloma anulare oder eine Haut-
sarkoidose denken (» Abb.11), histologisch war jedoch ein
peripheres T-Zell-Lymphom vom Phdnotyp der CD4-positiven
T-Helfer-Zellreihe zu diagnostizieren.
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» Abb.4 Mycosis fungoides im Plaque-Stadium eines 80-jdhrigen
Patienten, welche klinisch mit erythrosquamosen Plaques einer
Psoriasis vulgaris verwechselt werden kann.

» Abb.5 a,b Ubersichts- und Detailaufnahme einer Mycosis fun-
goides an den Oberschenkelbeugeseiten eines 80-jahrigen Mannes,
bei dem differenzialdiagnostisch zunachst auch eine Tinea corporis
und ein Erythema anulare centrifugum in Erwagung gezogen wur-
den.

> Abb.6 Flankenregion einer 80-jdhrigen Patientin mit Mycosis
fungoides mit der klinischen Differenzialdiagnose einer Tinea
corporis.
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» Abb.7 Papulse Mycosis fungoides an der FuBsohle eines
55-jahrigen Patienten, bei dem ein dyshidrosiformes Ekzem

abzugrenzen war.

» Abb. 8 Klinischer Befund eines 78-jdhrigen Patienten mit Mycosis
fungoides, die klinisch auch an eine Pityriasis rubra pilaris denken
lieR.
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» Abb.9 Unterarm eines 58-jdhrigen Patienten mit Mycosis
fungoides, die klinisch mit einem Lues-Exanthem verwechselt
werden konnte.

Fa? o

» Abb. 10 Priméar kutanes groRRzellig-anaplastisches T-Zell-Lym-
phom in der Glutealregion einer 59-jdhrigen Patientin, bei welchem
die klinischen Differenzialdiagnosen eines Himatoms oder eines
Erythema arciforme et palpabile zu erwdagen waren.

» Abb. 11 Klinisches Bild eines T-Zell-Lymphoms vom Phdnotyp
der CD4-positiven T-Helfer-Zellreihe am Oberarm einer 75-jdhrigen
Patientin, das auch zu einem Granuloma anulare gepasst hatte.
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» Abb.12 CD8-positives kutanes Lymphom am oberen Riicken
eines 66-jdhrigen Patienten, das an ein Artefakt infolge einer
Schropftherapie oder eine anuldre lichenoide Dermatose erinnerte.

» Abb. 13 Mycosis fungoides am rechten Oberschenkel proximal
lateral einer 81-jdhrigen Patientin, welche angesichts der scharfen
und unregelmédRigen Begrenzung und der Schuppung klinisch auch
mit einem allergischen Kontaktekzem nach Tatowierung hétte ver-
wechselt werden kénnen.

» Abb. 14 Mycosis fungoides an den Beinen einer 40-jahrigen
Patientin, die auf den ersten Blick an eine Urtikaria erinnert.

» Abb. 15 GroRzellig-anaplastisches T-Zell-Lymphom mit Blasen
(neben Papeln und Tumoren) an den Unterschenkeln und FiiBen
eines 81-jahrigen Patienten, welche klinisch auch an eine Bullosis
diabeticorum oder ein bull6ses Pemphigoid denken lieRen.

Ein 66 Jahre alter Patient entwickelte am oberen Ricken
links eine zentral hautfarben-hypopigmentierte und atroph wir-
kende Makula von 2cm Durchmesser, die einen flammendrot
elevierten, 1cm breiten, nach kranial scharf begrenzten und
nach kaudal makulds-rétlich flau auslaufenden Randwall auf-
wies (» Abb.12). Das Bild erinnerte an einen Artefakt nach
Schropftherapie (die Anamnese war diesbeziiglich negativ)
oder eine anuldre lichenoide Dermatose, eine seltene, bisher
v.a. bei Kindern beschriebene Hauterkrankung. Histologisch
erwies sich die zum Diagnosezeitpunkt limitierte Hautmani-
festation als ein CD8-positives kutanes Lymphom, welches im
weiteren Krankheitsverlauf innerhalb weniger Wochen multiple
Plaques und Tumoren entwickelte.

Die schuppenden, scharf begrenzten erythematdsen
Plaques an der rechten Hiifte einer 81-jdhrigen Patientin lieRen
auf den ersten Blick an eine allergische oder irritativ-toxische
Reaktion wie im Bereich eines Tattoos denken; auch bei dieser
Patientin war jedoch eine Mycosis fungoides zu diagnostizieren
(» Abb. 13).

Die urtikariell elevierten, juckenden Hautverdnderungen
einer 40-jdhrigen Patientin waren morphologisch suggestiv fir
eine akute Urtikaria (» Abb.14) - die Effloreszenzen waren
aber nicht fliichtig. Die daher veranlasste histologische Unter-
suchung flihrte zur Diagnose einer Mycosis fungoides.

Auch bullése Effloreszenzen kénnen mitunter auf ein kuta-
nes Lymphom zurtickzufiihren sein. So lieBen die Bullae eines
81-jahrigen Patienten klinisch zunachst an eine Bullosis diabeti-
corum und ein bulldses Pemphigoid denken (» Abb. 15), histo-
logisch konnte jedoch die Diagnose eines primar kutanen groR-
zellig-anaplastischen T-Zell-Lymphoms gestellt werden.
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» Tab.1 Die Mycosis fungoides als phdnotypischer Imitator anderer Dermatosen.

Hauptmerkmal

Farbverdanderung

Plaque

Hyperkeratose/
ekzemartig

entziindlich

figuriert

granulomatos

bullés/pustulds

sonstige

Réding Ket al. Kutane Lymphome -

Differenzialdiagnose

Vitiligo

Pityriasis alba

Pityriasis versicolor

postinflammatorische Hyperpigmentierungen
Acanthosis nigricans

ashy dermatosis

Verruca vulgaris

seborrhoische Keratose

Morbus Bowen

chronisch-diskoider Lupus erythematodes (CDLE)
inflammatorischer linearer verrukéser epidermaler Navus (ILVEN)
hyperkeratotisches Handekzem

Tinea manuum, Tinea pedis, Tinea corporis
Ichthyosis

Psoriasis vulgaris

periorale Dermatitis

seborrhoisches Ekzem

atopisches Ekzem

Keratosis lichenoides chronica
Papuloerythroderma Ofuji
dyshidrosiformes Handekzem

Pyoderma gangraenosum

Erysipel

figurierte Erytheme

Erythema anulare centrifugum

Erythema multiforme

granulomatdse Rosazea

Granuloma anulare

Sarkoidose

Lepra

bullése Autoimmundermatosen

Pustulosis palmoplantaris

Alopecia areata

pilotropische Zysten
Gangrdn/ischamischer Fu

Porokeratosis Mibelli

... Akt Dermatol 2019; 45: 52-59
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Diskussion

Die vorgestellten Fille aus der Wiirzburger Hautklinik spiegeln
das ungewohnlich breite Spektrum der klinischen Manifesta-
tionsformen kutaner Lymphome wider. In der Literatur ist die
phédnotypische Imitation von mehr als 40 unterschiedlichen
Dermatosen durch kutane Lymphome belegt [7], wobei insbe-
sondere die Mycosis fungoides eine groRBe phanotypische Band-
breite aufweist.

Neben den in dieser Ubersicht vorgestellten ,mimicry*-Fal-
len kann die Mycosis fungoides weitere Dermatosen vortdu-
schen. Hypopigmentierte Varianten der Mycosis fungoides mé-
gen an eine Vitiligo [8 - 10] oder eine Pityriasis alba [11] denken
lassen. Bei Vorliegen einer braunlichen Pigmentierung kann die
Mycosis fungoides eine postinflammatorische Hyperpigmen-
tierung [12], eine Acanthosis nigricans [13] oder eine Ashy der-
matosis [12] imitieren. Bei starkerer Infiltration und ggf. Schup-
pung mag eine solitdre Plaque einer Mycosis fungoides mit
einer Verruca vulgaris [ 14], einer seborrhoischen Keratose [15],
einem Morbus Bowen [16] oder einem chronisch-diskoiden
Lupus erythematodes (CDLE) [17] verwechselt werden kénnen.
Bei starkerer Schuppung kann sie ein hyperkeratotisches Hand-
ekzem [18], Ichthyosen [19], eine Tinea [18,20-22] oder eine
Psoriasis vulgaris [2,23] imitieren. Ekzematisierte Formen der
Mycosis fungoides kdnnten u.U. als periorale Dermatitis [24],
als seborrhoisches [25] oder atopisches Ekzem [12], als Kerato-
sis lichenoides chronica [26] oder als Papuloerythroderma Ofuiji
[27] fehlgedeutet werden.

Mitunter sind Lasionen der Mycosis fungoides bizarr konfi-
guriert oder entwickeln im Krankheitsverlauf oder unter Thera-
pie Regressionszonen, die an figurierte Erytheme [28,29], ins-
besondere das Erythema anulare centrifugum [2,30,31] oder
das Erythema multiforme [12] erinnern.

Gelegentlich weisen kutane Lymphome einen granulomato-
sen Charakter auf und dhneln einer Sarkoidose [32], einer Lepra
[12,33] oder einem Granuloma anulare [34]. Auch bullése Mani-
festationsformen stellen eine Herausforderung an die klinische
Diagnosefindung dar [35, 36]. Selbst die phdnotypische Imitati-
on einer palmoplantaren Pustulose [18,37,38], eines Pyoderma
gangraenosum [39,40], einer Alopecia areata [41] oder eines
Gesichtserysipels [42,43] wurden berichtet. » Tab. 1 fasst die
phdnotypische Vielfalt der Prasentationsformen der Mycosis
fungoides zusammen.

Fazit

Primar kutane Lymphome, insbesondere die Mycosis fungoides,
vermdgen sich auf klinisch-morphologisch vielfdltige Weise an
der Haut zu manifestieren. Die faszinierende Mannigfaltigkeit
der Phanotypen rechtfertigt die Aufnahme der Mycosis fungoi-
des in den Kreis der ,Chamédleons der Dermatologie“ - neben
der Syphilis und der Sarkoidose. Die vorgestellten Fille belegen
auch, wie wichtig die histologische Diagnostik ist; auch diese
kann - was nicht Thema dieser Ubersichtsarbeit ist — herausfor-
dernd sein und erfordert spezielle Expertise. Die in dieser Uber-
sicht vorgestellten Fille mégen dazu einladen, scheinbar nahe-
liegende Blickdiagnosen zu hinterfragen - insbesondere dann,
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wenn sie beim zweiten Hinsehen und im zeitlichen Verlauf viel-
leicht doch nicht so typisch sind.
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