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Kutant lymfom — en patientguide
1 Inledning

Publiceringens omfattning

Det har &r en guide for personer som drabbats av kutant (eller hud) lymfom. Det &ar en
forbattrad, anpassad och forkortad version av den information och de material som
ursprungligen tagits fram av andra organisationer, som Cutaneous Lymphoma Foundation,
baserad i USA samt av Lymphoma Action, baserad i Storbritannien. Avsikten ar att skapa en
standard, tillgénglig och universell guide som ar tillganglig fér anvandning och dversattning

pa flera sprak over hela Europa.

Aven om denna guide kan vara anvandbar i andra lander runtom i varlden, ska lasarna vara
medvetna om att den framst tagits fram fér anvandning inom Europa. Lasare i Europa vet att
sjukvardssystem och undersoknings-, behandlings- och vardpraxis varierar fran land till land.
Utbver det har Lymphoma Coalition Europe kompletterat ursprungliga kallmaterial och texter
med innehall som galler Europa. Den har publiceringens omfattning tacker emellertid inte
situationen i varje land i Europa. Denna publicering ger en allman syn pa kutant lymfom,
inklusive en tillgang till, och anvandning av, behandlingar och medicinska forfaranden som
kan vara olika i varje land.

Vissa behandlingar och forfaranden kan vara tillgangliga som rutinvard i vissa lander men
inte i andra. Vissa kan vara tillgangliga genom kliniska provningar eller program for
anvandning av humanitéara skal, medan andra inte &r godkanda for anvandning i Europa.
Detta galler aven de behandlingar och hudvardsprodukter som ges i den héar publiceringen.
Vi har anvant det allmanna namnet, dar det ar mojligt, och angett det kanda markesnamnet.

Kom ihag att markesnamn kan variera fran land till land.

For ytterligare information om hur du kan fa behandlingar, rekommenderas det att kontakta

din lokala/nationella stédorganisation for lymfom eller blodcancer eller Lymphoma Coalition.

Vad &ar kutant (eller hud) lymfom

Lymfom &ar en cancer som borjar i celler som kallas lymfocyter som ar en del av vart
immunsystem. Lymfocyter finns i normala fall i lymfknutorna (kortlar). De finns &ven i andra

lymfatiska vavnader, t.ex. i mjélte, tarm och hud.
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Om lymfocyter bérjar véxa okontrollerat, eller inte dor efter en normal livslangd, kan de
bygga upp och bilda en cancerartad samling celler. Detta ar ett lymfom. Om lymfomet bérjar

i hudens lymfocyter kallas det ett "kutant” lymfom som betyder "hudlymfom”.

Kutana lymfom &r sallsynta. De har en uppskattad arlig forekomst motsvarande 1 pa 100
000 personer i vastlander. Aven om kutana lymfom &ar en form av cancer &r de i manga fall
mycket lAngsamt vaxande och paverkar inte den forvantade livslangden. De beter sig mer
som en langsiktig (kronisk) hudakomma &n som cancer.

Uppmarksamma att lyfom som boérjar ndgon annan stans, som t.ex. i lymfknutor, och sedan
sprids till huden inte ar ett kutant lymfom. Benamningen av en specifik cancer grundar sig pa
typen av celler som ar inblandade och var den borjar, inte pa var den hamnar. Om patienten
har t.ex. bréstcancer och den migrerar till en lymfknut eller till benet, &r det fortfarande en

bréstcancer, inte lymfom eller bencancer.

Typer av lymfom

Det finns manga olika typer av kutant lymfom. Som med alla former av lymfom &r det viktigt
att veta din subtyp och anvanda ett sa specifikt namn som mgjligt, sa att du kan forsta den
korrekta behandlingen, vad du kan forvanta dig, och eventuella resultat, samt hitta béasta
information och stod som ar anpassade for din undertyp. Se till att du fragar din lakare om
din specifika subtyp av lymfom sa att du har den mest uppdaterade och genomgripande

kunskapen som mgjligt.

Diagnos och behandling

Kutana lymfom &r ofta svara att diagnostisera eftersom de utvecklas langsamt och eftersom
de liknar mer vanliga huddkommor, som eksem eller psoriasis. For vissa personer kan det ta
ar att fa deras hudlymfom diagnostiserad. Lyckligtvis &r en tidig behandling inte livsviktig for

de flesta av dessa lymfom och de reagerar bra pa en mangd tillgangliga behandlingar.

Det ar aven viktigt att veta att kutant lymfom inte ar smittsamt — det &r inte en infektion och

kan inte smittas fran person till person.

Hur den har publiceringen ska anvandas

| resten av den hér guiden tacker vi foljande:

e typer av kutana lymfom,



e diagnos och stadieindelning,

e sjukvardspersonalens roll,

e typer av behandlingar och hur de férbereds,

e Dbehandlingens biverkningar,

e en Oversikt dver skillnader mellan barn och ungdomar som har kutant lymfom,
e hudvard,

e sexualitet.

Och slutligen, i slutet av den har guiden, finns en ordlista 6ver viktiga medicinska termer som

anvants i texten.

Varning

Den har informationen ska inte anvandas for en sjalvdiagnos, sjalvbehandling eller som ett
alternativ till sjukvard. Om du har fragar efter att du last informationen i den har rapporten, ska
du kontakta din lakare eller medicinska radgivare. Kontakta omedelbart en lakare om du
misstanker att du har lymfom.

Om Lymphoma Coalition

Lymphoma Coalition (LC), en ideell organisation, grundades 2002 och registrerades 2010 med
det specifika syftet att hjalpa organisationer for patienter med lymfom 6ver hela véarlden och
bilda en gemenskap dar de stddjer varandras stravan for att patienter med lymfom ska fa den
basta omsorgen och stddet. Lymphoma Coalition ar engagerad i att sékerstélla att det globalt
finns en jamstalldhet ifrdga om information till organisationer for patienter med lymfom och till
patienter genom utbildning, information och advokatverksamheter. Behovet av ett centrum av
foljdriktig och palitlig aktuell information vardesattes samt behovet hos organisationer for
patienter med lymfom att dela tillgangar, basta praxis, politiker och metoder. LC bestar av upp
till 76 patientorganisationer i 50 lander. Féreningens uppdrag ar att vara den globala kallan for
fakta och statistik om lymfom, foérbattra medvetenheten och forstaelsen av lymfom och bygga
upp en kapacitet for nya och befintliga lymfomgrupper.




2 Typer av kutant eller hudlymfom

Inledning

Det finns tva typer av lymfocyter: B-lymfocyter (B-celler) och T-lymfocyter (T-celler). De har
var och en sin uppgift i immunsystemet. Hudlymfom kan utvecklas fran antingen T-celler
eller B-celler, sa kutana lymfom klassificeras i tva huvudgrupper enligt foljande:

e kutant T-cellslymfom (CTCL:er) ar den vanligaste typen av hudlymfoma. CTCL &r ofta
rod och torr som ett eksemutslag och kan paverka utbredda kroppsdelar,
o kutant B-cellslymfom (CBCL:er) orsakar vanligen bulor i huden, vanligen i ett eller tva

omraden pa kroppen.

I enlighet med kliniska praktiska riktlinjer fran European Society of Medical Oncology om
primart kutant lymfom (utgiven i juni 2018), i vastvarlden, utgér CTCL:er ungefar 75 till 80
procent av alla primara kutana lymfom (déar mykosis fungoides (MF) &r den vanligaste typen)
och CBCL 20 till 25 procent. Emellertid hittas olika férdelningar i andra delar av varlden. |
Sydostasien ar CTCL:er forutom MF mycket mer vanliga &n i vastlander och CBCL:er ar
mycket mer sallsynta.

Kutana T-cellslymfom (CTCL)

De tva vanligaste typerna av CTCL ar:

e mykosis fungoides (MF), och
e Sézary syndrom (SS).

Andra former av CTCL inkluderar:

e priméara kutana CD30+ lymfoproliferativa storningar,

e subkutan panniculitis-liknande T-cellslymfom,

o extranodal NK/T-cellslymfom, nasal typ (mycket sallsynt i vastlander, men mer vanlig i
Asien och Central- och Sydamerika).

e primart kutant periferiskt T-cellslymfom, inte specificerat pa annat satt.

De flesta CTCL:er ar indolenta (d.v.s. kroniska) lymfom. De kan inte botas men kan

behandlas och i vanliga fall &r de inte livshotande.



I CTCL tar maligna T-celler sig till hudens 6vre lager och orsakar utslag, vilket leder till
diagnos. CTCL &r ibland felaktigt kallat hudcancer eftersom det paverkar huden, men detta
ar inte en exakt anvandning av termen "hudcancer”. Hudcancer ar benamningen av cancer
som utvecklas fran andra icke-lymfoma hudceller, vilka omfattar epidermala celler (som

leder till skivepitelcancer) och melanocyter eller pigmentceller (som leder till melanom).

Klassisk mykosis fungoides (MF)

Mykosis fungoides ar den vanligaste formen av CTCL. Det &ar en indolent typ som foljer ett
langsamt, kroniskt forlopp, ofta dver manga ar eller artionden och sprider sig oftast inte
langre an till huden. Med tiden, i ungefar 10 procent av fallen, kan den sprida sig till andra
delar huden. De flesta har en klassisk form av MF, men det finns flera mer sallsynta former.
Manga patienter lever normala liv under behandlingen av deras sjukdom och vissa forblir i

remission under langre tidsperioder.

MF kan framtrada var som helst pa kroppen men har tendensen att drabba hudomraden
som skyddas mot solen med klader. Klassisk MF bérjar vanligen i form av oregelbundet
formade, ovala eller ringformiga, torra eller flagande flackar (vanligen platta och antingen
missfargade eller bleka). Flackarna varierar beroende pa hur de beter sig: forsvinner
plétsligt, forblir i samma form och storlek eller vaxer gradvis. De kan framtrada var som helt

pa kroppen men hittas vanligen pa balen eller skinkorna.

Det kan aven framtrada som tjockare och nagot upphéjda omraden pa huden, som kallas
plack, vilka kan klia och ibland bli sariga (dela sig/avsondra vatska). Dessa framtrader pa
skinkorna eller i hudvecken och kan leda till haravfall i drabbade omraden. | mycket séllsynta
fall kan storre knolar eller upphojda bulor framtrada, kallade tumorer, som kan bli sariga eller

avsondra vatska och vara smartsamma.
Hos fa méanniskor kan erytrodermi utvecklas, dar huden blir rod, tjock och sarig éver allt.
Medan det ar mgjligt att ha alla dessa typer av sar samtidigt, upplever de flesta personer

som har haft denna sjukdom under manga ar endast en eller tva typer av sar, i allmanhet

flackar och plack (se bilden).



Tumarer
\ Bilder med tillstand av Dr. Henry K. Wong

Aven om MF &r en indolent, kronisk sjukdom, &r dess férlopp hos individuella patienter
ofdrutsagbart. Det kan vara langsamt, snabbt eller statiskt. De flesta patienter upplever
endast hudsymtom utan allvarliga komplikationer. Ungefar 10 procent kommer att se
sjukdomsprogressionen med allvarliga komplikationer. Till skillnad fran typer av hudcancer,
framst melanom, sprids MF nastan aldrig till lymfkortlar och inre organ utan att visa
uppenbara tecken pa progression i huden.

Sallsynta former av mykosis fungoides
Bortsett fran den klassiska formen av mykosis fungoides finns det tre andra sallsynta former
som beter sig ndgot annorlunda och ser annorlunda ut i mikroskop:

e Follikular mykosis fungoides paverkar harsackarna specifikt. Det paverkar
huvudsakligen huvudet och nacken och kan orsaka haravfall. Det kanske bara finns en
flack, plack eller tumor men de flesta har flera. Det kan finnas sma cystor eller tappta



porer. De kallas ibland "komedoner” (pormaskar) eller "milia” (vita flackar) eftersom de
ser ut som bulor pa huden. Topiska terapier, som PUVA och kemoterapi-salva, fungerar
inte bra for den har typen av hudlymfom. Féreslagen behandling kan vara en total hud
elektronstralebehandling, PUVA kombinerat med retinoida lakemedel, interferon eller
stralbehandling.

o Pagetoid retikulos (Woringer-Kolopp sjukdom) framtrader vanligen som ett enstaka
flagande plack, ofta pa en arm eller ett ben. Det sprider sig aldrig langre an till huden.
Det kan behandlas med kirurgi eller en 1ag dos stralbehandling.

e Granulomatous slack skin (GSS) ar en extremt sallsynt form av mykosis fungoides.
Losa hudveck som utvecklas i armhalor och ljumskar. Det finns ingen beslutad
standardbehandling for den héar typen av CTCL. Kirurgi, stradlbehandling, PUVA, steroida

kramer eller interferon kan foreslas.

Se avsnitt 5 i den har guiden for mer information om behandlingarna.

Sézary syndrom (SS)

Sézary syndrom ar en mindre vanlig men mer aggressiv typ av CTCL som ar beslaktad med
MF, men som framtrader med mycket allvarlig klada, rodnad over hela kroppen
(erytrodermi), intensiv hudflagning och ofta férekommande haravfall. Manniskor med SS
forlorar ofta en stor méngd hud under natten och kan hitta séangen tackt med hudflagor pa
morgonen. De kan aven kanna sig trétta, ha feber och stora lymfknutor. Maligna T-celler

som patraffas i huden finns aven i cirkulation i blodomloppet.

SS ar den enda typen av CTCL som alltid paverkar huden och blodet. Huden kan vara varm,
om, extremt kliande, ibland flagande och br&nnande. Det ar vanligt att klar vatska sipprar ut
fran huden. Eftersom en hog mangd varme forloras genom huden kan personer ofta frysa.

Symtom kan atféljas av forandringar hos naglar, har eller 6gonlock.

Primara kutana CD30-positiva lymfoproliferativa sjukdomar (PCCD30+LPD)
De har sjukdomarna har tva huvudtyper som redogor for nastan en tredjedel av alla

diagnostiserade CTCL:er:

e lymfomatoid papulos (LyP), och
e primart kutant anaplastiskt storcelligt ymfom (PCALCL).



| bada typerna hittas ett CD30-protein pa ytan hos onormala lymfocyter. BAda sjukdomarna
kan hanteras val och ha en utmarkt prognos med en tio ars éverlevnad pa 100 procent for
LyP och 90 procent for PCALCL.

Lymfomatoid papulos (LyP)

Lymfomatoid papulos (LyP) framtrader med sjalviakande sma rédbruna bulor och flackar pa
huden (papula) som kommer och gar. Sar kan vara obemarkta eller kliande och
smartsamma och varar tva till tre manader. LyP kan vara orubblig med frekventa,
aterkommande utslag eller sa kan den forsvinna under en langre tidsperiod innan den

framtrader igen. Stress ar ofta orsaken till nya utbrott.

LyP klassificeras vanligen som icke malign eller som en CTCL prekursor (t.ex. ungefar 1 av
20 personer med LyP utvecklar ett annat lymfom som PCALCL, MF eller Hodgkin lymfom),
dven om vissa experter sager att det ar ett mycket lagmalignt CTCL.

Sjukdomen kan intraffa nar som helst under livet — fran tidig barndom till mellanaldern och
bertr bada konen pa samma sétt. Personer med svart hud verkar mindre berérda &n andra

rasgrupper.

Primart kutant anaplastiskt storcelligt lymfom (PCALCL)

Primart kutant ALCL (PCALCL) ar en indolent, langsamt vaxande typ av CTCL, med
kannetecknande egenskaper som inkluderar enstaka eller flera upphdjda réda sar och
knolar som vanligen inte tacks av skorpa och ofta blir sdriga. Dessa sar kan framtrada var
som helst pa kroppen och vaxa mycket langsamt sa de kan finnas under en lang tid innan de

diagnostiseras.

Séllsynta typer av kutant T-cellslymfom

Det finns flera sallsynta typer av CTCL, som inkluderar:

e Subkutant panniculitis-liknande T-cellslymfom (SPTCL) vaxer langsamt och kan
framtrada i alla aldrar. Det &r nagot vanligare hos kvinnor. Det borjar i hudens fettlager,
precis under ytan. Det kan finnas en eller flera plack eller knolar, ofta pa benen. Andra
mer allmanna symtom kan finnas, som feber, laga blodtal och viktférlust. Denna dkomma
reagerar mycket bra pa steroidtabletter som kan vara den enda behandlingen som

behovs. Om ytterligare behandlingar kravs kan det goras i form av lokal stralbehandling
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(endast pa berérda omraden) eller cellgiftsbehandling med doxorubicin. Om SPTCL
vaxer snabbare kan féreslagen behandling vara en kombination av lakemedel for
cellgiftsbehandling som CHOP eller en stamcellstransplantation.

Extranodalt NK/T-cellslymfom, nasal typ , ar en snabbt vaxlande typ av lymfom som
ar mycket sallsynt i vastlander, men mer vanlig i Asien och Central- och Sydamerika. Det
ses ibland pa huden, men kan aven starta pa andra platser och beréra huden. Manniskor
med den har typen av lymfom svarar ofta positivt pa Epstein-Barr virus (EBV). | de flesta
fallen behandlas den har typen av lymfom med en systemisk (hela kroppen)
cellgiftsbehandling, som SMILE (dexametason, Metotrexat,. Ifosfamid, L-asparaginas
och Etoposid) kombinerat med stralbehandling for lokaliserad sjukdom.

Primart kutant T-cellslymfom, inte specificerat pa annat sétt

ESMO kliniska praktiska riktlinjer omfattar féljande undergrupper av kutant lymfom inom

kategorin av primart kutant T-cellslymfom, inte specificerat pa annat satt:

Primart kutant CD4-positivt litet/medelstort T-cellslymfom ar ett langsamt vaxande
lymfom med en bra prognos (utsikt). Det framtrader vanligen som en enstaka plack eller
knol pa ansiktet, nacken eller évre balen. Behandlingen gors vanligen genom att
kirurgiskt avlagsna plack eller knolar eller genom att angripa dem med stralbehandling.
Om lymfomet ar spritt foreslas en behandling med antingen ett kemoterapimedel som
kallas cyclophosphamide eller ett immunterapimedel, interferon alpha.

Primart kutant gamma/delta T-cellslymfom &r en snabbt vaxande typ av hudlymfom
som vanligen drabbar vuxna. Det framtrader vanligen som flackar och plack pa armar
och ben. Symtom kan &ven omfatta nattsvett, feber och viktforlust. Vissa méanniskor
utvecklar lIagt blodtal och en storre lever och mjélte. Foreslagen behandling ar oftast en
kombination av kemoterapimedel eller stamcellstransplantation under vissa
omstandigheter.

Primart kutant CD8-positivt aggressivt epidermotropiskt cytotoxiskt T-cellslymfom
ar ett snabbt véaxande lymfom som huvudsakligen drabbar vuxna. Det framtrader som
spridda flackar (papula), plack och tumorer pa huden. Berérda omraden kan bli sariga.
Det kan aven berdra slemhinnan i munnen. Din lakare kommer sakert att foresla en
behandling med en kombination av kemoterapimedel eller stamcellstransplantation

under vissa omstandigheter.

Se avsnitt 5 i den har guiden for mer information om behandlingarna.
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Kutana B-cellslymfom (CBCL)

De tre primara typerna av CBCL é&r:

e primart kutant follikulart lymfom (PCFCL),
e primart kutant marginalzons B-cellslymfom (PCMZL), och

e primart kutant diffust storcelligt lymfom, bentyp (aven kallat PCLBCL-LT).

PCFCL och PCMZL &r langsamt vaxande, indolenta typer med en bra prognos (10 ars
Overlevnad overstiger 90 procent), medan PCLBCL-LT har en mer oférdelaktig prognos
(med en sjukdomsrelaterad fem ars dverlevnad pa ungefar 50 procent).

Primart kutant follikulart lymfom (PCFCL)

PCFCL ar den mest vanliga typen av CBCL och hittas oftast pa huvud, nacke eller 6vre bal.
Lesioner ar rosa eller réda knélar, eller langsamt utvecklande tumérer. De blir séllan 6ppna
sar eller ulcers. Vissa patienter hittar knolar pa manga platser pa kroppen, men oftast ar det

en enstaka tumor eller sma grupper av knolar.

PCFCL svarar val pa stralning. Du kan fa en stralbehandling om ett eller bara ett par
omraden av huden berérs. Ibland kan en operation behévas om lymfom begransas till ett

omrade. Bada behandlingarna fungerar bra.

Om lymfom &ar mer spritt beror behandlingen pa hur mycket hud som har drabbats. Om du
har bara nagra fa spridda omraden som drabbats kan din specialist 6vervaka din hud och
vanta med behandlingen tills du behéver den. Detta kallas foér "titta och vanta”. Manniskor
kanner sig ofta oroliga med titta och vanta” eftersom de upplever detta som om inget gors
for att behandla dem. Lita pa att lakarna vet fran forskning att nackdelarna med en tidig
behandling kan uppvéga fordelarna.

Om du har lymfom pa flera omraden kan du fa rituximab. Detta ar ett immunterapimedel som
du far intravendst (genom dropp i en ven). Vissa manniskor kan fa rituximab via subkutan
injektion (injektion under huden). Fa méanniskor far behandling med en cellgiftsbehandling

(flera droger), ofta tillsammans med rituximab.

Immunterapimedel dodar inte lymfom direkt. De stimulerar immunsystemet sa att det kanner
igen lymfomcellerna som frammande for kroppen och dodar dem. Interferon alpha ar ett

annat immunterapimedel som du kanske far.
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Vid aterfall av primart kutant follikulart lymfom kan det ofta med framgang behandlas med

samma behandling som du fick forsta gangen.

Se avsnitt 5 i den har guiden for mer information om behandlingarna.

Primart kutant marginalzons B-cellslymfom (PCMZL)

PCMZL ar den mest vanliga formen av CBCL och &r relaterad till en typ av icke Hodgkins
lymfom som kallas extranodalt lymfom av slemhinneassocierad lymfvavnad (MALT).
Patienter hittar rosa eller réda papula eller, i fa fall, tumorer. Det kan framtrada var som helst

pa huden men framst pa armar, ben eller bal.

Detta &r ett av de fa hudlymfom med en kand orsak. Vissa manniskor med MALT-lymfom
har bevis pa en bakteriell infektion som kallas Borrelia burgdorferi. Om du har denna
infektion behandlas du forst med antibiotika. Om ingen infektion finns goérs behandlingen

vanligen med stralbehandling eller kirurgi, speciellt om lymfom ar endast i ett omrade.

| andra avseenden kommer behandlingsmetoden for PCMZL att vara densamma som for

PCFCL (se ovan), enligt rekommendationen i ESMO kliniska praktiska riktlinjer.

Se avsnitt 5 i den har guiden for mer information om behandlingarna.

Primart kutant diffust storcelligt lymfom, bentyp (&dven kallat PCLBCL-LT)
PCLBCL-LT ar en sallsynt och mer farlig typ av CBCL som ser mycket annorlunda ut i
mikroskop och framtrader i de flesta fallen pa de nedre benen, mer vanligt hos aldre kvinnor,

och kan bli mycket stora.

PCLBCL-LT véaxer ofta till stora tumérer som sprider sig djupt ner i kroppsfettet, vaxer snabbt
och blir 6ppna sér. Till skillnad fran langsamt vaxande typer av lymfom har den har typen en

stor sannolikhet att spridas utanfér huden.

Kemoterapi ar den vanliga behandlingen, med eller utan stralbehandling. Kemoterapin som
vanligen anvands &r R-CHOP (rituximab tillsammans med cyclophosphamide,
hydroxydaunorubicin, vincristine (Oncovin®) och prednisolone). Du kanske far endast

rituximab. Vid aterfall av lymfom kan din doktor antagligen foresla mer kemoterapi.
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3 Diagnos

Inledning

En av utmaningarna for att definitivt diagnostisera kutant lymfom, &r att dess tecken och
symtom inte &r desamma hos alla patienter, tillsammans med det faktum att vissa av
symtomen, speciellt nar de ar milda, vanligtvis foérvaxlas med sjukdomar som eksem eller
psoriasis eller svamphudsreaktioner (som ringorm) eller olika hudreaktioner mot lakemedel,

vissa substanser eller allergier.

Huvudsakliga symtom

Flackar, plack, papulor och tumérer ar kliniska namn pa hudens olika utseenden (aven
kallade lesioner) som kan vara ledtradar till en diagnos.

Flackar ar vanligen platta, mdjligen fjalliga, och ser ut som utslag. Plack ar tjocka, upphéjda
lesioner. Papulor &r sma, upphdjda fasta hudomraden som ser ut som utslag. Tumorer ar
upphojda bulor eller kndlar som eventuellt kan bli sariga. For att kallas tumdér ska en knol i
allmanhet vara minst en cm stor, eller stdrre. Du kan ha en eller flera av dessa typer av

lesioner. Vissa manniskor har sjukdomen under flera ar och upplever endast en.
Vissa manniskor har aven svullna lymfkortlar, vanligen i nacken, armhalorna eller ljumsken.

En vanlig symtom &r klada, d&ven om vissa patienter inte upplever detta.

Diagnosprocess

Under primarvard
Diagnosen av manga undertyper av kutana lymfom kan variera och ibland tar det lang tid

innan det bekréftas. Oavsett detta ar diagnosprocessen liknande for alla typer.

Sjukvardssystem varierar fran land till land och darmed kan den exakta diagnosprocessen
eller systemet se olika ut beroende pa i vilket land du lever. Emellertid brukar en person som
har kutant lymfom oftast ga till en allmanlakare (en lakare inom primarvarden) om de har
roda eller kliande hudflackar eller om de har bulor ndgonstans. Manga hudlymfom ser ut
som mer vanliga hudsjukdomar som eksem eller psoriasis. Manga av dem utvecklas aven
mycket lAngsamt, vissa sa lange som 10—40 ar. Det kan ta lang tid for en primarvardslakare

att utesluta andra tillstdnd och sedan utfarda en remiss till en specialist. Detta kan vara en
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specialist pa hjudsjukdomar (dermatolog) eller en specialist pa blod- och lymfomsystemet

(hematolog).

Bedémning

Pa sjukhuset eller specialistkliniken kommer specialisten att fraga dig hur och nar
hudproblemet utvecklades och hur det paverkar dig. De genomfér en fysisk undersokning
och tittar noggrant pa hudflackar eller bulor. En medicinsk fotograf kan ta bilder av de
drabbade omradena. Specialisten kommer ocksa att frdga dig om ditt allménna halsotillstand

och om andra symtom, som viktférlust eller feber.

Biopsi

Lakaren kan misstanka vad problemet &r, men maste bekrafta diagnosen med en hudbiopsi.
For en biopsi bedovar lakaren ett drabbat omrade med en lokalbeddvning och tar bort en
liten bit av huden. Provet understks sedan i mikroskop och skickas for speciella tester for att
titta pa cellerna och deras gener och proteiner i detalj. Dessa tester maste ibland goras i

laboratorium pa ett annat center. Biopsiresultaten kan ta tva till tre veckor.

En diagnos av hudlymfom ar inte alltid enkelt, aven for en specialist. Ytterligare hudbiopsier
kan kravas under de foljande veckorna eller manaderna. Hos vissa manniskor ser hudutslag
inte ut som typiskt lymfom. | detta fall kanske flera biopsier maste tas under nagra ar innan
en fullstandig diagnos kan goras. Detta kan vara en frustrerande och orolig tid. Det &r viktigt
att lakarna gor en noggrann diagnos och tar reda pa s mycket som majligt om din

hudsjukdom sa att du far den lampligaste behandlingen.

Tester, scanningar och undersékningar

Historiken om hur och nar hudproblem utvecklas, hjalper den fysiska undersékningen och
resultaten efter hudbiopsier lakarteamet att diagnostisera lymfom. For att forsta mer om
lymfomet och hur det paverkar din kropp, behover du kanske en fullstandig fysisk
undersokning och blodprover. Dessa prover behdvs for en stadieindelning av lymfomet.
Under den fysiska undersokningen kommer lakaren att stka efter svullna lymfkortlar i
nacken, under armarna och i ljumsken. Inga interna undersokningar kravs. Blodproven
omfattar rakning av blodceller och nivdmatningar av vissa kemiska substanser som hittas i
blodet, inklusive laktatdehydrogenas (LDH). Detta &r en enzym i kroppen som anvands

under processen att omvandla socker till energi.
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Ytterligare prover beror pa exakt vilken typ av lymfom som diagnostiseras och pa patientens
allmanna halsa. Om diagnosen ar det mest vanliga T-cellymfomet, mykosis fungoides och
den fysiska undersdkningen och blodproverna ar normala, kravs endast en réntgen av

bréstkorgen.

Scanningar efter T-cellymfom gors inte lika ofta som for andra typer av icke Hodgkin-lymfom.
Scanningar kan behovas om andra undersokningar tyder pa att det finns lymfomceller i
blodet eller lymfknutor (kortlar).

Den vanligaste typen av scanning for hudlymfom &r en datortomografi (DT) av din brostkorg,
abdomen och backen (omradet mellan hoftbenen). Vissa manniskor kan dven genomga en
annan scanning som kallas positronemissionstomografi (PET), som kan kombineras med CT
i en PET/CT-scanning. Dessa scanningar fangar hogdetaljerade bilder av interna organ.
Dessa genomfors i normala fall som en éppenvard och kan ta fran 30 minuter till tva timmar.
Inte alla sjukhus eller behandlingshem kan genomféra PET/CT-scanningar sa att det kan

vara nodvandigt att kontakta en storre vardcentral snarare &n ett lokalt sjukhus.

Nagra manniskor med misstankt hudlymfom ska gora en benméargsbiopsi. En
benmargsbiopsi innebar att ett litet prov tas pa benmérgen (den svampiga vavnaden i mitten
av nagra av de stora benen i kroppen dar blodkroppar skapas) fran hoftbenet med en nal.
Lakaren beddvar forst huden éver benet med en lokalbeddvning. Provet underséks sedan i
mikroskop for att se om det innehaller lymfomceller. Smartbedévande lakemedel kan tas for

att underlatta eventuellt obehag efter proceduren.

Om lymfkartlar ar svullna kan en lymfkortelbiopsi krédvas som innebér att en knut tas bort
under lokal eller allman beddvning. Det kallas ibland for en “excisionsbiopsi”. Knuten skickas

sedan till laboratoriet foér undersokning i mikroskop.

Vissa manniskor kan aven genomga ett finnalsaspirat (FNA) av lymfknuten. Har anvands en
fin nal for att ta bort vissa celler fran den svullna lymfknuten utan att den tas bort. Ett FNA
gors ibland innan en remiss till en specialistklinik. Emellertid, kravs antagligen en
lymfknutbiopsi, efter ett FNA, eftersom FNA endast tar prov pa cellerna i lymfknuten. Detta

betyder att onormala celler kan saknas.

Alla dessa tester gors for att forsoka forsta vilka kroppsdelar som lymfomet drabbar. De gors
aven for att sékerstélla att lymfomet utan tvekan startade i huden och inte har spridits dit fran

nagon annan kroppsdel. Det ar viktigt. Lymfom som startar inne i kroppen beter sig inte pa
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samma satt som hudlymfom och behover en annan behandling. Nar alla resultat har erhallits

kan lakarteamet bestdmma den basta behandlingen.

Hudens framtraddande, tillsammans med den fysiska undersdkningen och andra testresultat,

ger i vanliga fall:

e endiagnos av exakt typ av hudlymfom - oavsett om det ar ett T-cellymfom eller B-
cellymfom och exakt vilken typ,

e information om lymfomet ar en langsamt vaxande typ (lagmalignt eller “indolent”) eller
shabbvaxande typ (hégmalignt eller aggressivt”),

e en indikation av sjukdomens stadium.

Lymfomets typ, klass och stadium hjalper l&karna att forutse hur det troligen beter sig i
framtiden och bestamma hur det ska behandlas pa basta satt.

Vad betyder ”stadium”?

Lymfomets stadium beskriver hur mycket den har véxt. Stadiet vagleder lakarteamet nar de
bestammer behandlingen som du behover. Kutant lymfom kan stadieindelas pa tva satt som
patienter kan uppleva under deras diagnos. Det forsta ar det som tidigare har anvants i
mykosis fungoides och Sézary syndrom. Som med manga andra cancer, har det fyra

stadier, enligt foljande:

Stadium 1
Lymfomet drabbar endast huden (flackar eller plack):

e Stadium 1A betyder att mindre &n 10 procent av huden har drabbats.
e Stadium 1B betyder att 10 procent av huden har drabbats.

Stadium 2

e Stadium 2A betyder att det finns flackar eller plack pa huden och lymfknutor &r svulina
men de innehaller inte onormala lymfomceller.

e Stadium 2B betyder att det finns en eller flera bulor eller tumdrer i huden och lymfknutor

kan eventuellt vara svullna men innehaller inte lymfomceller.

Stadium 3
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80 procent eller mer av huden ar drabbad, med en spridd rodnad, svullnad, klada och ibland
smarta (erytrodermi). Lymfknutorna kan vara svullna men innehaller inte onormala

lymfomceller. Utbver det:

e Stadium 3A betyder att det finns nagra eller inga lymfomceller i blodomloppet
(erytrodermi, mykosis fungoides).

e Stadium 3B betyder att det finns ett mattligt antal lymfomceller i blodomloppet (Sézary-
syndrom).

Stadium 4
Utover hudproblem:

o Stadium 4A betyder att det finns flera onormala lymfomceller i blodomloppet (Sézary
syndrom) eller lymfknutorna innehaller lymfomceller.

e Stadium 4B betyder att det finns ett lymfom i andra organ.

Du kan aven se stadierna med romerska siffror: I, Il, Il eller V.

Ett "tidigt” stadium betyder allt upp till 2A. De flesta har detta stadium av hudlymfom nar de
diagnostiseras. Vissa manniskor har en mer avancerad sjukdom (stadier 2B, 3 och 4).
Mycket séallan paverkas blodet under diagnosen (stadier 3B eller 4A kallas dven Sézary

syndrom).

TNMB stadieindelning

Olika stadieindelningssystem anvands for andra, séllsynta typer av kutana lymfom. Dessa
system grundar sig vanligen p4 TNMB stadieindelningssystem . TNMB star for tumor, knut,
metastas, blod. | de kliniska praktiska riktlinjerna, sdger ESMO att TNMB

stadieindelningssystem aven ska anvandas for mykosis fungoides och Sézary syndrom.

Det ar ett satt att registrera cancerstadier och beskriver:

e hur manga omraden andrad hud som finns, hur stora de ar och var de ar (visas med ett
"T” och ett nummer mellan 1 och 3),

e hur manga lymfknutor som finns (i férekommande fall) och vilka som berors (visas med
"N” och ett nummer mellan 0 och 3),

e om andra kroppsdelar berérs (t.ex. delar forutom huden eller lymfknutor, visas de med

"M” och antingen O eller 1),
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« ivilken omfattning som blodet paverkas av cirkulerande Sézary-celler vid diagnos (visas

med "B” och ett nummer mellan 0 och 2).
TNMB-systemet ar anvandbart eftersom det ar detaljerat och kan med tiden visa &ndringar i

stadierna. Detta kan hjalpa lakare att 6vervaka patientens tillstand och hjalpa till att faststélla

den bésta behandlingen.
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4  Sjukvardspersonalen

Beroende pa landet dar du bor, kan olika sjukvardspersonaler vara inblandade i din diagnos,
behandling och vard, inklusive foljande:

° Dermatologer — specialister pa hudsjukdomar, dar vissa ar specialiserade pa kutana
lymfom.

° Hematologer eller onkologer — specialister pa blodcancer eller cancer i allmanhet.

o Histopatologer, hematopatologer eller dermatopatologer — lakare som &r

specialiserade pa undersdkning och prover av vavnader pa mikroskopisk/cellular
niva i laboratorium.

o Stralningsonkologer eller radiologer — lakare som ar specialiserade pa stralning
for behandling av cancer.

° Praktiserande sjukskoterskor — registrerade sjukskoterskor med avancerad
utbildning och traning som kan hjélpa lékare att hantera sjukdomen, symtom och
sidoeffekter.

° Kliniska specialistsjukskoterskor — specialiserade sjukskdterskor som fokuserar
pa patientvard i vissa forhallanden eller behandling.

° Kliniska koordinatorer, patientvagledare eller vardvagledare — sjukvardspersonal
med uppgiften att titta pa logistik, hjalpa patienter att planera sin behandling och ge
vagledning till patienter under deras resa inom sjukvarden.

. Socialarbetare — utbildad personal som beddmer och planerar sociala, emotionella,
miljéinriktade, ekonomiska behov och stédbehov hos patienter och deras
anhdrigvardare.

. Apotekare — experter inom lakemedel som forstar och kan ge rad om lakemedlets
anvandning och interaktion och hjalpa lakare att understka allergier och interaktioner
mellan ett lakemedel och ett annat.

° Psykologer, psykosociala terapeuter eller radgivare — utbildade fackman som kan
ge radgivning och psykosocialt stod for patienter sa att de kan hantera alla slags
emotionella och mentala hélsoproblem som férorsakas av deras diagnos.

. Naringsfysiolog — experter inom kost och néringshélsa som arbetar med patienter

for att hitta ratt strategier nar det géller mat, dryck och naringsdmnen.

| vissa lander och sjukhus arbetar dessa fackman (eller de flesta av dem) néra tillsammans
som en del av ett tvarvetenskapligt team for att koordinera den basta behandlingen och

varden for individuella patienter.
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Vissa patienter tycker att det kanns trostande att f& tala med en andlig radgivare fran deras

trosgemenskap i deras supportteam.
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5 Behandling

Innan behandlingen inleds

Ju mer kunskap du har om vad som férvantas innan behandlingen, desto battre kan du
faststélla (med lakare, behandlingsteamet och familjen/véanner) alternativen som du har,
fordelarna och nackdelarna i olika behandlingsmetoder och till sist, vad som ar bast for dig.
Medan det inte finns nagon perfekt piller for att f& saker och ting att forsvinna, kommer en
kombination av behandlingar, lakemedel och andra tillvagagangssatt - tillsammans med en
stor dos av tadlamod - sannolikt att vara ditt personliga botemedel. Innan du bestammer dig
for en behandlingskur, ta hansyn till dina egna formagor, livsstil och arbetskrav och andra

dagliga detaljer.

Malet med behandlingen av kutant lymfom &r att mildra det och avlagsna alla flackar, plack
eller tumorer, att minska antalet T-celler i blodet (fér Sézary syndrom) och att lindra symtom
som smarta, klada, branna och rodnad. Manga fa studier har emellertid genomférts for att
jamfora effektiviteten hos en terapi for kutant lymfom med andra, sa det ar en enskild fraga
om att forsoka och gora fel tills ditt sjukvardsteam hittar ratt behandlingskombination for dig.
Utbver det har patienter tendensen att hantera behandlingar battre nar de foljer en halsosam
kost- och tréningsplan och rapportera nya symtom eller forandringar till sina l&kare under

behandlingen.

Behandlingar varierar fran patient till patient beroende pa symtom, sjukdomens stadium,
tidigare behandlingar och personliga halsoprofil (inklusive din alder, livsstil och andra

sjukdomar som du kan ha).
Behandlingarna ingar i tva kategorier som ar inriktade pa:

. huden (hudinriktade terapier), eller

. hela kroppen (systemiska behandlingar).

For manga patienter i tidigt stadium ar hudinriktade terapier effektiva. Patienter med kutant
lymfom med resistent hudsjukdom eller dar blod och interna organ berors kraver systemiska
behandlingar. Mer aggressiva terapier blir nddvandiga senare under sjukdomen nar maligna

T-celler beror mindre pa huden och sjukdomen sprider sig till andra delar av kroppen.

22



Under behandlingen av kutant lymfom anvander sjukvardspersonal samma behandling mer
an en gang under behandlingen, till skillnad fran de flesta andra cancerformer, som
fototerapi och stralning. Det som har fungerat en gang kommer ofta att fungera igen. Aven
om dina lakare for ett register dver dina behandlingar, rekommenderas det att du ocksa for

anteckningar om ditt sjukdomsforlopp for egen del.

For att hjalpa dig att bestamma vilken behandlingsvag som &r ratt for dig, finns det ett antal
bra fragor som du kan stélla till sjukvardsteamet och inte bara "vilka ar sidoeffekterna?” och

"hur bra fungerar den har behandlingen?”, som t.ex.:

e Hur séker ar du pa min diagnos av kutant lymfom?
[Ju mindre saker din doktor ar pa diagnosen, desto mindre risk ska du ta med
terapierna]

¢ Vilken typ av kutant lymfom har jag?
[Det ar viktigt att du k&nner till din undertyp. Patienter med mykosis fungoides ska
forvanta sig andra behandlingsalternativ an patienter med Sézary syndrom eller
kutant B-cellymfom.]

e | vilket stadium av kutant lymfom &r jag och hur ser min prognos ut?
[Detta ar en viktig fraga. | allmanhet ska patienter i tidigt stadium Gvervaga topiskt
tillampade lakemedel eller ultraviolett ljusbehandling snarare an piller och V-
lakemedel eftersom de vanligtvis &r mycket effektiva, har farre biverkningar och
prognosen ar vanligtvis mycket bra. Eftersom patienter i ett mer avancerat stadium
har en varre prognos kan dessa patienter dvervaga att ta mer risker vid valet av
terapin.]

e Vilka kort- och langsiktiga biverkningar finns? Hur sannolika ar de? Ar de reversibla
och hur lange varar de?
[Svaren pa dessa fragor ar en viktig faktor fér manga patienter i deras beslut om
vilken behandling de ska valja.]

e Hur besvarliga ar behandlingsalternativen? (Hur ofta? Var? Hur lange?)
[Tyvarr skapar alla behandlingar vissa besvér hos patienterna, men varje patient ser

olika pa uppgifterna i deras protokoll och hur det passar in i deras liv.]

Ett satt som kan hjélpa dig att spara alla uppgifter och information, &r att skapa ett diagram

Over alternativ och faktorer som &r viktiga for dig. Tipsen nedan kan aven vara till hjalp:
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e Om det ar maojligt, kontakta en lakare eller ett behandlingscenter specialiserat i kutana
lymfom eller som kan arbeta eller kommunicera med specialister pa annan plats.

e Det kan vara svart att komma ihag vilka fragor som du ska stalla nar du befinner dig pa
kliniken. Skriv ner fragor i forvag och anteckna svaren efter varje besok sa att du inte
glémmer.

e Tamed nagon som du kan diskutera med om vad lakaren sa.

e Fa en andra asikt. Manga personer vill fa information fran flera kallor sa att de kanner sig
sékra innan de tar nagra beslut angaende behandlingen.

e Tatid for att dvervaga dina alternativ och kann inte att du maste skynda dig for att ta
omedelbara beslut.

e Se till att ditt sjukvardsteam forstar dig. Dela alla slags personliga uppgifter angaende din
livsstil, rutin och sjukdomar sa att de forstar sa mycket som majligt om dig och vilka
faktorer som kommer att paverka dina behandlingsval. Beroende pa din situation kan en
behandling vara battre an en annan. Fraga om alla méjliga behandlingsalternativ sa att

du far fullstandig information innan du tar nagra beslut.

Lita pa vanner och familj

For hudbehandlingar behover en van eller familj inte kéra dig hem. Du kan emellertid finna
trost i stod fran nagon nara dig nar du ska fa fototerapier, topiska terapier eller stralterapier.

Nar det galler systemiska behandlingar, speciellt for den forsta cykeln innan du vet hur du
reagerar, ar det en bra idé att ta med dig ndgon. Ett omtanksamt sallskap kan lugna nerver
eller radslor och, om du har en allergisk reaktion pa behandlingen och behéver lindring med
hjalp av ett antihistaminmedel som Benadryl, som kan vara lugnande, kommer du att fa trost
av en annan person som kan hjalpa dig genom hela behandlingsupplevelsen och ta dig

hem.

Aven med kemoterapier paverkas de flesta inte omedelbart vid mottagandet av
behandlingen. Relaterat illamaende, krakning och andra effekter intraffar efter flera dagar,

men det &r alltid en trost att ha nagon vid din sida sa att angest inte tynger dig.

Hantera angest

Eftersom vissa behandlingsmetoder kan kannas fangslande eller klaustrofobiska, kan du
uppleva angestkanslor fore eller under behandlingen. Integrativa metoder som hypnoterapi
kan hjalpa for att halla dig lugn och i balans néar du tar itu med de har utmaningarna. En

extra vard hjalper ofta for att uppna en balans for dina kanslor och dina fysiska symtom.
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Overvag radgivning med en naringsspecialist, reikiterapeut, massageterapeut,
hypnoterapeut, akupunktor, akupressur, yogalérare, xi gong-instruktér eller andra for att

hjalpa dig hantera stress och behalla en kansla av kontroll.

Fysiska begransningar under behandlingen

Manga patienter kanner trétthet eller depression under behandlingen. Insikten att detta
verkligen kan intraffa, hjalper dig att forbereda dig for en sddan utgang genom att soka hjalp
hos en terapeut som du kan prata med under behandlingen och andra ditt schema fér att ta
hansyn till minskade energinivéer. Bestam din takt. Overbelasta inte ditt schema med
forpliktelser. Forsok att skjuta upp mindre viktiga méten tills din behandlingskur har

avslutats.

Lakare och sjukskoterskor kommer troligen att fraga dig om du har problem med att somna,
om du har daliga drémmar och mardrommar och om du kanner dig ledsen, upproérd eller
trott. Du ska veta att vissa behandlingar faktiskt kan orsaka depression, sa var inte radd att
ta antidepressiva medel eller andra lakemedel for att lindra dessa sidoeffekter.

Behandlingsalternativ

Inledning — eftersom tillgangen till behandlingar och terapier varierar fran land till
land, uppmarksamma att inte alla behandlingar som ges i detta avsnitt finns i alla
europeiska lander.

Hudterapier

Hud- eller topiska behandlingar ar sddana som gors direkt pa huden. De har tendensen att
anvandas for kutana lymfom i tidiga stadier med syftet att begrénsa det, hantera symtom och
minska bieffekter. Sddana behandlingar omfattar:

e steroider,
o kemoterapi,
o fototerapi eller ljusbehandling (PUVA och UVB),

¢ stralbehandling.

For de flesta topiska behandlingarna kanske patienterna maste gora rent och forbereda
huden. Patienter upplever en béttre genomtrangning i huden om deras hud ar riktigt fuktig.
Ett bad eller en dusch rekommenderas for att aterfukta huden riktigt innan nagot lakemedel
stryks pa. Manga patienter associerar torr hud med deras sjukdom. Fuktkram fungerar battre

om huden bléts ner forst och sedan forseglas med ett mjukgérande medel.
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Topiska steroider

Topiska steroider ar grundvalet i behandlingen for en patient med hudsjukdomar. De &r inte
skénhetsmedel utan dddar verkligen lymfocyterna. Dessa medel har flera immunologiska
surveillance och antiinflammatoriska effekter. Under sjukdomar i tidigt stadium kan topiska
steroider medfora och uppratthalla en klinisk borttagning av lesioner under langre perioder.
Klada forbattras patagligt vid anvandning av dessa medel. Topiska steroider forpackas pa
olika satt inklusive kramer, salvor, lotioner, ldsningar och gel. Olika lander kategoriserar
styrkan hos topiska steroider pa olika satt, sa ditt sjukvardsteam kommer att ge dig rad om
huruvida behandlingarna ar milda, mattliga, starka, mycket starka osv. Vissa kan képas pa
apotek medan andra bara finns tillgangliga mot recept.

Fototerapi/ljusterapi

En av de mest rekommenderade behandlingarna for kutant lymfom, speciellt under tidigare
stadier, ar en ultraviolett ljusterapi (fototerapi). Den ultravioletta delen av solljus saktar ner
tillvaxten av hudceller, minskar inflammation och har lange ansetts hjalpa manga
hudadkommor, inklusive kutant lymfom. Patienter med mer utbredd spridning (6ver 30
procent av den totala kroppsytan) foreskrivs ofta fototerapi nar topiska behandlingar inte kan

goras.

Fototerapi ges som antingen ultraviolett B-ljus (UVB) eller ultraviolett A-ljus (UVA), som ofta
kombineras med en ljussensibiliserande tablett som kallas psoralen. Psoralen kombinerat
med UVA kallas ofta PUVA. UVB-terapier ar mer brett tillganglig och PUVA ér tillganglig pa

storre eller mer specialiserade behandlingscenter.

° UVB (aven kadnd som smalbands UVB eller bredbands UVB) hanvisar till ett kortare
spektrum av ultraviolett ljus som orsakar solbranna. | en kontrollerad miljé kan UVB-
fototerapi skapa patagliga forbattringar av lesioner i flack- och plackstadium samt
begransning av symtom pa klada. Denna form av UV-ljusbehandling kraver inte
administration av oralt lakemedel. UVB kan ges pa privata hudmottagningar eller pa
sjukhus. De flesta patienterna far tre behandlingar per vecka och tiden kas fran
nagra sekunder till ndgra minuter. Nar sjukdomen forbattras och avtar kommer UVB-

behandlingarnas frekvens att minska med tiden till en gang i veckan.

° PUVA ar ultraviolett A-ljus (det langre spektrumet av ultraviolett ljus) plus psoralen,
en sammanséttning som goér UVA |att biologiskt aktivt i hudceller. PUVA-

behandlingen tranger djupare ner i huden och hjélper att ta hand om patienter med
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tjockare plack eller personer med kutant lymfom pé harsacksniva. Liksom UVB-terapi
administreras PUVA pa en dermatologmottagning eller pa sjukhus. Patienter tar
utskriven psoralen en timma innan exponeringen fér UVA-ljus. Skyddsglaségon béars
under 12-24 timmar efter att behandlingen avslutats. Nar en patient har uppnatt en
klinisk forbattring med PUVA, sker en gradvis minskning i behandlingarnas frekvens

med malet att ge en behandling var 4:e-8:e vecka.

Forberedelse for PUVA
For patienter som far PUVA-behandling ar en 6gonvard absolut nédvandig. Det finns en

teoretisk, men minimal, risk att patienterna utvecklar starr pa grund exponering for UVA-ljus.
Med tanke pa detta, rekommenderas det att genomga en égonundersokning innan
behandlingen inleds for att faststalla att dina 6égon &r i god hélsa. Se aven till att du bar
skyddsglas6gon, UVA-blockerande wrap-around solglaségon, pa dagarna under dina PUVA-
behandlingar tills solen gar ner.

Eftersom du blir kanslig for ljus efter en PUVA-behandling, ar det maéjligt att du vill bestamma
dina behandlingssessioner darefter. Att genomga en PUVA-behandling tidigt pa morgonen
kanske inte ett bra val eftersom du spenderar resten av dagen med att ga in och ut ur
solljuset. Diskutera dina specifika livsstilskrav och rutiner med din lakare for att bestamma

den basta tiden pa dagen for att planera ljusbehandlingarna.

Diskutera @ven den har behandlingens eller andra behandlingars méjliga bieffekter (som
omfattar illamaende) med din lakare eftersom vissa naturmediciner kan lindra dessa

symtom.

Topisk kemoterapi

Mekloretamin (Mustargen®), aven k&nd som kvavesenap, ar ett cytotoxiskt (celldédande)
kemoterapimedel som anvands topiskt i tidigt stadium av kutant lymfom. Detta lakemedel
har visat mycket bra resultat vid anvandning hos patienter med begransad eller utbredd
drabbad hud och bangstyrig sjukdom efter att andra hudterapier har forsokts. En
specialiserad apotekare, som ocksa kallas blandningsapotekare, forbereder kvavesenap
genom att vanligen blanda den med salva eller gel. Valchlor® eller Ledaga®, ett
forformulerat kvAvesenapsbaserat gel, kan aven skrivas ut. Typisk kvavesenap absorberas
inte systemiskt sa det orsakar inte illamaende eller haravfall. Den kan gora latta lesioner mer
synliga men det &r inte ett tecken pa att sjukdomen forvarrats. Den ska inte appliceras pa

ansiktet eller konsorganen. Den kan ofta orsaka irritation eller en allergisk reaktion sa du kan
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uppmanas att applicera lakemedlet pa sma& omraden under 7-10 dagar for att kontrollera

sidoeffekter innan det anvands pa ett storre omrade.

Bexarotengel (Targretin®)

Bexaroten- eller Targretin®-gel &r ett medel som harstammar fran A-vitamin och som tillhor
en storre klass lakemedel som kallas retinoider som aktiverar retinoidreceptorer. Retinoid X-
receptorer (RXR:er) styr onormala T-celler mot celldod. Targretin®-gel appliceras som ett
topiskt medel fér hantering av envisa lesioner pa tidigt stadium. Under behandlingens forsta
veckor med detta medel anvands en topisk steroid ofta tillsammans med Targretin®-gel for
att minska lokal irritation.

Tazaroten (Tazorac®)
Tazarotenkram ar en annan retinoid. Den binder till retinsyrereceptorer (RAR), som antas ha
antiinflammatoriska effekter. Denna kram kan orsaka lokal irritation och torr hud.

Imiguimodkram (Aldara®)

Imiguimodkram &r ett immunaktivt medel. Den stimulerar ditt immunsystem for att utveckla
ett svar som identifierar och forstor onormala celler. Kramen kan endast appliceras pa sma
omraden pa huden. Den &r darmed bast for isolerade eller bangstyriga lesioner. Den kan

aven orsaka inflammation pa huden och i vissa fall influensaliknande symtom.

Efudix
Efudix ar en krdam som anvands fér behandling av hudcancer och forskning visar att den kan

hjalpa vissa manniskor med kutant lymfom.

Tacrolimus
Tacrolimus ar en immunmodulerande salva, klassificerad som en icke-steroid behandling for
eksem. Den kan minska inflammation i kutant lymfom och kan anvandas nar biverkningar

fran steroider ar ett bekymmer.

Stralbehandling
Stralbehandlingen har en lang historia i behandlingen av kutant lymfom, som gar tillbaka till
borjan av 1900-talet. Antingen foto (réntgen) eller mer vanliga elektronformer av stralning

anvands. For nuvarande finns det tva former av stralning:

¢ lokaliserad (aven kallad "punkt”) stralning, eller

¢ total hud elektronstralebehandling (TSEBT).
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Bada formerna ger endast ytlig stralning med begransade sidoeffekter.

Punktstralning, som riktar stralning till en begransad hudyta, kan goras i form av
elektronstralning som levereras fran en avlagsen stralningskalla eller brakyterapi, som &r en
form av stralning som emitteras fran en applikator som placeras och formas éver huden. |

vanliga fall ges punktterapi fran 2 till 15 behandlingar.

Total hud elektronstralebehandling (TSEBT) har genomgatt manga andringar och framsteg
under aren med malet att leverera stralningen till malvavnaden (hud) och minska skadan pa
kringliggande vavnader. TSEBT administreras som déppenvard under ledningen av en
specialiserad stralningsterapeut. Vanligen far patienter TSEBT dagligen under en
behandlingscykel pa ungefar 3-10 veckor. Som en hudterapi ar TSEBT mycket effektiv for
patienter med en utbredd drabbad hud med plack eller tumérer.

Systemiska behandlingar
Systemiska behandlingar paverkar hela kroppen och anvands vanligen i avancerat kutant

lymfom eller dar det inte svarar pa topiska behandlingar.

Extrakorporeal fotoferes (ECP)

Extrakorporeal fotoferes (ECP) ar en immunterapi som rekommenderas for patienter med
kutant lymfom med en onormal cirkulerande T-cellpopulation som identifieras i det perifera
blodet. Under ECP, avskiljs vita blodceller och exponeras (utanfor kroppen) for UVA-ljus och
psoralen och aterfors darefter till patienten. Det antas att UVA-exponerade vita blodceller
skapar en vaccinliknande effekt mot maligna T-celler. Andra behandlingar (interferoner,
Targretin®) anvands ofta tillsammans med ECP-terapi.

Sjukskaterskor administrerar fotoferesbehandlingar tva foljande dagar var 2:e-4:e vecka

under Gppenvard.

Ju battre patienten kanner till fotoferes, desto battre kommer proceduren att ga. Vissa
blodprover rekommenderas innan en fotoferes inleds. Lékare kontrollerar ofta en patients T-
celler, antal rdda blodceller och koagulering for att ha en baslinje innan denna

behandlingskur inleds.

Ogonvard &r ett problem vid fotoferes, s& sakerstéll att du har skyddsglaségon innan

behandlingen inleds. Ju mer personen ar hydratiserad, desto lattare ar det att na vener for
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behandling. Darfor ska patienter se till att vara val hydratiserad under flera dagar innan varje
behandlingssession. Manga lakare rekommenderar att patienter besoker
fotoferesavdelningen innan behandlingen och for att genomga en kontroll att deras vener ar

tillgangliga.

Eftersom behandlingen tar tid, ta med nagot att lasa eller filmer som du kan titta pa for att fa
tiden att ga. Du kan lara kanna andra pa behandlingsavdelningen eftersom manga personer
folier samma schema och se véalbekanta ansikten varje gang.

Steroida tabeller

Steroider ar lakemedel som anvéands for att behandla olika hudsjukdomar. | kutant lymfom
kan steroider i tabellformat som tas oralt anvandas for att nedreglera inflammatoriska celler
nar hudskjukdomen ar utbredd och associerade symtom framtrader.

Exempel pa steroida tabeller omfattar kortison, prednison och metylprednisolon. Prednison
kan skrivas ut i minskade doser, som minskas fran 40-60 mg till 5 mg under nagra veckor.
Under andra omstandigheter kan en lag dos prednison (10-20 mg) administreras dagligen
pa lang sikt. Nagra av de vanliga biverkningarna med langvarig administrering inkluderar
vatskeretention, viktékning, tkat blodtryck, dkat blodsocker, tkad aptit, irritation i magen,
andrat humor, somnstorning, akne, fordrojd sarlakning, forsvagade ben och muskler och

Okade infektioner.

Biologiska terapier/immunterapier/malriktade terapier
Biologiska terapier (eller immunterapier) anvander kroppens egna immunsystem for att

bekadmpa kutant lymfom.

Interferoner

Interferon ar ett naturligt protein i kroppen som bar antivirala, antitumér och immunologiska
egenskaper och kan tillverkas i stora mangder for anvandning som ett lakemedel. Vid
hanteringen av CTCL i avancerat stadium, soker lakare immunstimulerande effekter.
Interferon alfa 2b (Intron A®) och Interferon gamma 1b (Actimmune®) ar tva olika kategorier
av syntetiska interferoner som anvands under behandlingen av denna sjukdom. Interferon
administreras till patienten via subkutan injektion i de flesta fall tre dagar per vecka.
Laboratorietester for att 6vervaka det kompletta blodtalet och leverns funktion kravs. | de

flesta fall anvands interferon tillsammans med andra terapeutiska metoder som fotoferes.
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Retinoider

Bexaroten (Targretin®) kapslar ar ett medel som harstammar fran A-vitamin och som tillhor
en storre klass lakemedel som kallas retinoider. Retinoid X-receptorer (RXR:er) styr
onormala T-celler mot celldéd. Oralt bexaroten ar ett medel fér hela kroppen som godkéants
for alla stadier av kutant T-cellymfom. Overvakning pa laboratorium (blodprover) av bade

lipider och skoldkortelhormon kréavs under terapins forlopp.

HDAC-inhibitorer

Vorinostat (Zolinza®) ar en histon-deacetylas (HDAC) inhibitor, ett oralt medel, for

patienter med progressiva eller ihdllande manifestationer av kutant lymfom. HDAC inhibition
gor att cellernas DNA transkriberas sa att cancerceller kan do bort. Detta lakemedel kraver
frekventa kontroller av blod, elektrolyt, antalet blodplattar och elektrokardiogram (EKG)
under terapins forsta veckor. Enbart Vorinostat anvands eller i kombination med andra

terapier.

Romidepsin (Istodax®) ar ett annat HDAC inhibitormedel for patienter med kutant lymfom
som tidigare fatt minst en systemisk behandling. Romidepsin administreras med
infusionsvatska fyra timmar varje vecka under tre veckor, féljt av en vilovecka. Liksom andra
HDAC-medel ar en kontroll av blodprov inklusive elektrolyter, magnesium och blodplattar

nodvandig.

Proteasom-inhibitorer

Bortezomib (Velcade®) ar en inhibitor av proteasomer som cellerna i normala fall anvander
for att forstora oonskade proteiner. | vissa cancerformer forsvinner proteiner for snabbt som i
andra fall kan doda cancercellen. Den ges intravendst var fjarde dag, dag 1-11, inom en
cykel pa 21 dagar. Mdjliga bieffekter inkluderar stickningar i handerna och fotterna eller
andringar i blodtalen.

Monoklonala antikroppar

Alemtuzumab (Campath®) riktas mot CD52 antigen (ytmarkor) som finns bade i B-
lymfocyter och T-lymfocyter. Det administreras vanligen i lagdoser genom subkutan injektion
eller ibland intravendst tre dagar i veckan under en kur pa 8-12 veckor. For patienter som far
alemtuzumab skrivs orala antibiotika och antivirala lakemedel ut for att skydda

immunsystemet under terapin och upp till sex manader darefter.

Brentuximab vedotin (Adcetris®) riktas mot CD30 antigen (ytmarkor) som hittas pa vissa

T-lymfocyter och andra immunceller och bar ett kemoterapimedel som slapps i
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cancercellerna. Det ar en infusionsvatska som ges var tredje vecka. De vanligaste
bieffekterna omfattar stickningar i hander och fotter, illamaende, Iagt blodtal, trétthet och

diarré.

Pembrolizumab (Keytruda®) binder och blockerar aktiviteten hos PD-1-receptorn som
avges pa T-lympfocyter och andra immunceller. PD-1-signalering hindrar funktionen hos T-
celler som i annat fall kan angripa cancerceller. Pembrolizumab &r en form av immunterapi
eftersom den slapper bromsarna pa immunsystemet. Det ar en infusionsvétska som ges var

tredje vecka.

Rituximab (MabThera®) anvénds for behandling av olika typer av icke-Hodgkin lyfmom och
fungerar aven hos kutana B-cellymfom. Den &r alltmer tillgénglig som en biosimilar (en

version utan varumarke av den ursprungliga behandlingen som ar biologiskt liknande).

Mogamulizumab (Poteligeo®) har CC kemokinreceptor 4 som mal och anvands for aterfall
eller bangstyrig (blir immun mot en specifik behandling) mykosis fungoides eller Sézary

syndrom.

Cellgift

Kemoterapi som administreras som ett enstaka medel eller i kombination kan anvandas for
att behandla manifestationer av avancerat kutant lymfom. En kemoterapi i kombination eller
med flera medel férbehalls i vanliga fall for sjukdomen i avancerade stadier. Foljande
kemoterapimedel med ett amne ar kant att vara "skonsammare” sa att de inte orsakar
omfattande haravfall eller krakning. For de flesta av dessa amnen kommer lakare att

Overvaka blodtalen och njurarnas och leverns funktion.

Methotrexate (Matrex®) ar ett anti-metabolit &mne som anvands for barare av
immunbaserade sjukdomar. Det stér folsyrametabolismen i cancerceller. | kutant lymfom

administreras det oralt, vanligen med piller varje vecka.

Pralatrexat (Folotyn®) anvands fér behandling av omvandlad mykosis fungoides och andra
aggressiva icke-Hodgkin lymfom som periferiskt T-cellymfom. Det &r en folat metabolisk
inhibitor som riktar in sig pA samma vag som metotrexat. Patienter som tar emot en terapi
med pralatrexat far en daglig dos folsyra och injektioner med vitamin B12 var 8:e till 12:e

vecka. Det ges intravendst var tredje vecka foljt av en vilovecka.
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Liposomal doxorubicin (Doxil®) ar en speciell formulering av doxorubicin, ett lakemedel
som stor cancercellernas DNA-aktivitet. Liposom, eller mikroskopiska fettkulor som finns runt
doxorubicin, minskar bieffekter och forbéattrar aktiviteten. Doxorubicin administreras som
infusionsvatska var 2:a-4.e vecka. Vissa patienter genomgar en undersokning av

hjartfunktionen innan terapin inleds.

Gemcitabin (Gemzar®) ar ett kemoterapimedel som stér DNA-produktionen i cancerceller.

Det ges intravenost enligt olika scheman.

Kemoterapi med en kombination av flera @mnen

Anvandningen av en kombination av kemoterapimedel for kutant lymfom ska inte
uppmuntras eftersom de aldrig visat sig vara mer effektiva &n sekventiella enstaka amnen
och de ar alltid mycket mer giftiga. Intraventsa kombinationer som CHOP (cyklofosfamid,
doxorubicin, vincristin och prednison), ESHAP (etoposid, solumedrol, hdgdos ara-C och
cisplatin) och GND (gemcitabin, navelbine och doxil) eller oral terapi PEP-C (klorambucil,
cyklofosfamid , etoposid, prednison), kan anvandas nar ingen annan behandling finns
tillganglig eller i séllsynta fall for att fa fram korta svar vid férberedelse av

benmargstransplantation.

Stamcellstransplantation

Benmargs- eller stamcellstransplantation 6vervags for patienter med en avancerad sjukdom.
Allogen stamcellstransplantation &r den rekommenderade transplantationsmetoden for
patienter med avancerat kutant lymfom. Emellertid kommer de flesta patienterna med kutant
lymfom att behOva utvardera det har alternativet. En allogen stamcellstransplantation
hanvisar till en procedur dar friska stamceller transplanteras fran en person till en annan.
Stamcellernas kallor omfattar benmark, periferiskt blod eller navelstrangsblod.
Hematopoetiska stamceller kan véxa in i vilka som helst celler som finns i blodomloppet. De
skapar blodcellerna och de komponenter som ditt immunsystem behdver for att fungera.
Under transplantationen tillfors friska stamceller till kroppen som sedan véxer och skapar

blodets alla olika delar som bade din kropp och ditt immunsystem behdover.

Kliniska prévningar

Det basta sattet for att identifiera effektiva lakemedel och hitta nya satt att behandla kutant
lymfom &r genom pagaende forskning och forsok, inklusive kliniska prévningar. Eftersom
denna sjukdom &r mindre vanlig &n andra former av cancer, har forskare behov av frivilliga
deltagare. Kliniska provningar ar viktiga for att identifiera prognosstrategier och faststalla

optimala doser for patienter.
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Om du ar intresserad i att delta i en kliniska prévning, tala med din lékare om vilka som kan

vara lampliga och tillgéngliga for dig.
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6 Hur du klarar behandlingens biverkningar

Behandlingarna ar avsedda att lindra din sjukdoms symtom, men ofta kan biverkningar fran
behandlingarna orsaka besvar och géra vardagslivet utmanande. Tala med din lakare om du

upplever biverkningar som:

e hudirritation och inflammation,

e rodnad, utslag och klada,

e varme, dmmande eller bréannande kansla (som solbranna),
e trotthet eller depression,

e influensaliknande symtom.

Manga orala lakemedel och IV kemoterapi kan &ven orsaka aptitstorningar eller en total
aptitforlust. Om du upplever kroniskt illamaende, krakning eller viktforlust, kontakta en
naringsspecialist for att diskutera alternativen for att 6ka naringsintaget pa ett satt som
kroppen kan hantera och behalla. Andra problematiska biverkningar kan intraffa i det
gastrointestinala systemet, t.ex. diarré eller férstoppning. Forsok att andra tidpunkten da du

tar lakemedlet som kan lindra biverkningarna pa aptiten eller det gastrointestinala systemet.

Manga patienter med kutant lymfom upplever extrem trétthet som en biverkning pa
behandlingen. Om det ar fallet, férsok att ta den tidigare och hitta din takt, planera
viloperioder under dagen och justera ditt arbetsschema om det ar mdjligt. En omorganisation
av ditt liv for att anpassa forandringarna som beror pa din sjukdom och dess behandlingar ar
viktig. Det &r aven viktigt att fokusera pa att ata riktigt, fa tillrackligt med sémn och ta hand
om dig sjalv istallet for att kryssa for en att gora-lista och behaga andra. Sjalvvard &ar viktigt

och kommer att paverka din behandlings resultat och lakningsprocess.

Om du upplever depression under behandlingen, tala med din I&kare och tveka inte att be

om antidepressiva medel sa att du blir piggare och far mer energi.

Hall dig alltid hydratiserad. Kosttillskott och proteindrycker kan hjalpa till att bibehalla

naringsintaget och forhindra viktforlust.

Vanligtvis kan biverkningar ibland vara mer eller mindre kraftiga, dar vissa ar kumulativa
biverkningar och vissa ar forsamrande allteftersom behandlingarna okar. Patienter ska forsta
att varje specifika behandlingsprotokoll har sin egen uppsattning biverkningar, sa tala med
din lakare.
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Hudrelaterade problem kan hanteras med lindrande mjukgérande medel, extra aterfuktning
och okat vatskeintag for att halla huden fuktig. Stryk pa fuktkramer omedelbart efter att du
badat. Bar klader som inte irriterar och skydda huden mot solen. Sok efter tecken pa
infektion och rapportera om de framtrader. Skyddsklader och/eller skyddsférband kan hjalpa

om ett speciellt omrade skapar problem eller &r smartsamt.

Vid 6verdriven klada, finns det orala antihistaminer och andra lakemedel som hjalper dig
med nervrelaterad klada och kan ge lindring. En bra skétsel av huden gar hand i hand med
lakning. Stryk pa topiska medel som din sjukvardspersonal skriver ut, undvik att riva pa

lesioner och ta rekommenderade antihistaminer.
Om du upplever en het eller brannande k&nsla i huden finns det lakemedel som kan hjélpa.
Svala blotlaggningsbad, aterfuktning och svalnande &mnen med mentol kan hjalpa. Utéver

det kan kalla kompresser eller is anvandas for allvarligt drabbade omraden.

Kontrollera alltid med din lakare eller apotekare, eller bada, innan nagra som helst receptfria

produkter eller tillskott anvands for att sakerstélla att de inte innehaller skadliga ingredienser.
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7 Barn och ungdomar

Kutant lymfom ar en sallsynt sjukdom i allménhet. Det ar annu mer sallsynt hos barn. |
Europa och USA diagnostiseras upp till fem procent av alla fall innan 20 ars alder. | vissa
delar av varlden, som t.ex. arabiska befolkningar i Mellandstern, utg6r barn upp till 60
procent av patienterna med mykosis fungoides. Prevalensnivaer skiljer sig i hdg grad bland

geografiska regioner och befolkningar.

Manga forskare tror att mykosis fungoides, speciellt hos ungdomar, kan ha en genetisk
komponent och kan utldsas av miljofaktorer. Det kan finnas en koppling mellan hudtypen
och en tidigare forekomst av den har sjukdomen. Hos afroamerikaner diagnostiseras
mykosis fungoides innan 40 ars alder betydlig oftare &n hos kaukasier.

Trots den frekventa férekomsten av denna sjukdom hos barn, forblir diagnosprinciperna de
samma oavsett aldern. Emellertid finns det nagra speciella évervaganden gallande den har
aldersgruppen. Lakare ar t.ex. extra uppmarksamma for att faststélla en behandlingskur for
yngre patienter genom att 6vervaga fordelen med terapin mot potentiella langsiktiga
komplikationer som ar mer utbredda i den pediatriska aldersgruppen &n hos vuxna.
Fototerapi ar den behandling som féredras for mykosis fungoides, men foér barn i sma aldrar

ar inte denna teknik lamplig.

Hos barn kan denna sjukdomens utméarkande egenskaperna vara vilseledande, vilket gor
det annu svarare att diagnostisera kutant lymfom hos barn. En annan komplicerad faktor &r
att det medicinska samfundet ofta tvekar att géra biopsier pa barn forutom om det finns en
absolut indikation att den har sjukdomen finns — en biopsi ar det basta satet att bestamt
diagnostisera kutant lymfom. Av dessa skal tar den diagnosen hos barn mycket langre tid an

hos vuxna. Prognosen for barn liknar den for vuxna.

Nar barnet har en kronisk inflammatorisk dermatit, som ar pagande hudskjukdomar som inte
klassificeras med en sdker diagnos (en ovanlig presentation av psoriasis, eksem eller
atopisk dermatit), maste lakare 6vervaga mojligheten till en mykosis fungoides.
Utmaningarna for diagnosen och behandlingen av sddana komplexa och ofta mangtydiga

sjukdomar forstoras av féraldrarnas oro, forvantningar och ett barns egen forstaelse.

Det ar bara under de senaste aren som utredare verkligen har borjat forsta egenskaperna av

kutant lymfom hos barn, eftersom mer uppgifter har blivit tillgangliga.
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Beslut om behandlingar for pediatriska patienter ar svara att ta eftersom unga patienter ar
mer kansliga for vissa terapiers biverkningar. Ett sarskilt problem, med tanke pa deras unga
alder, ar att pediatriska patienter har mer tid att utveckla och uppleva cancerterapiernas
langsiktiga biverkningar. Vid behandling med oral/topisk psoralen plus ultraviolety A (PUVA)
eller smalbands UVB fototerapi, lokal stralbehandling eller total hud
elektronstralebehandling, ar yngre patienter foremal for storre risk att utveckla hudcancer
eftersom de har en langre forvantad livslangd framfor sig.

Pa liknande satt kan pediatriska patienter som behover systemisk kemoterapi utveckla
leukemi senare i livet, och patienter som tar retinoider som isotretinoin (Accutane®) ar i
riskzonen for en tidig hdmning av bentillvaxt. Topiska steroider och kvavesenap kan bland
vara de sdkrare behandlingarna for en sjukdom i tidigt stadium med mindre risk for cancer. |
slutandan individualiseras den korrekta behandlingen av pediatriskt kutant lymfom for varje
patients unika férekomst och behov.

Aven om det &r sallsynt diagnostiseras vissa ungdomar med kutant lymfom. For patienter
som ar sexuellt aktiva, kan detta vara en forodande diagnos. Nagra patienter sager att det
varsta ar sjukdomens fysiska presentation — speciellt om du arbetar pa en aktiv arbetsplats

eller ar i ett forhallande. Utslag pa ansiktet eller andra utbrott kan gora dig besvéarad.

"Du kénner dig trasig, som om du inte ldngre ar hel’.

Patient
Behandla din diagnos som vilken annan allvarlig medicinsk diagnos som helst - det har ar

trots allt cancer och om du forklarar detta i de har termerna for kollegor, vanner och partners,
kan de bli mer forstaende.
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8 Hudvard

Kutant lymfom samt vissa behandlingar for denna sjukdom, kan gdra huden torr, kliande och
fiallig. Eftersom kutant lymfom intraffar i huden, med effekter som kan gdra huden irriterad,
liknar hudvardsrekommendationer de for patienter med andra kroniska hudsjukdomar som

eksem. Foljande kan hjalpa din hudvardsrutin.

Aterfuktning

En lamplig aterfuktning ar en mycket viktig del i att halla huden vid god halsa eftersom det
hjalper till att gora barriaren tjockare och gor att huden kanns bekvam. Att halla huden fuktig
och minska torrheten kan ocksa lindra klada. Ett enkelt och effektivt satt att motverka torr

hud &r att ofta stryka pa fuktkramer eller mjukgérande medel.

Med alla de fuktkramer som finns pa marknaden idag, kan det vara svart att bestamma vilka

som ska anvandas. Har foljer nagra tips for att jamfora produkterna:

e Salvor och krémer ger den bésta fuktgivande effekten. De ar de béasta fuktgivande
produkterna att anvanda eftersom de innehaller ett hogt innehall av olja som lattare
tranger in i huden och haller langre.

e Undvik lotioner eftersom de innehaller mest vatten och lite olja. Undvik gel eftersom
de innehaller alkohol eller aceton som kan torka huden. Undvik fuktkramer som
innehaller parfym och fargamnen.

e Stryk ofta pa fuktkramer, minst tva till tre gdnger om dagen, for att undvika att huden
torkar.

e Du kanske maste forsoka olika produkter innan du hittar de som ar bast for dig.

Fukta huden medan den ar vat eftersom lotioner och smérjsalvor kan fanga in vatten mot
huden och ge langre lindring mot torrhet. Nar huden blir torr och fjallig, vat ner huden med
vatten och stryk sedan pa smorjsalva med lanolin som vaselin. Patienter behover ofta
smorja in och fukta huden manga ganger. For information om godtagbara fuktkramer

rekommenderas det att du kontaktar en lokal eller nationell eksemorganisation i ditt land.

Torrhet

N&stan alla kutana lymfom medfor torrhet.
Pa grund av detta ar torrhet (aven kallad xeros) den vanligaste orsaken till klada, som gor att
patienten kanner sig mycket obekvam.
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Torrheten kan naturligtvis framtrada pa manga olika satt med kutant lymfom. Vissa patienter
har forst torra flackar under kallare manader nar fuktigheten ar 1ag. Andra patienter faller
torra hudflagor under hela aret eftersom deras sjukdom sprids mer och mer éver hudens yta.
Hos patienter med en utbredd drabbad hud, speciellt de som har rodnader (aven kallade

erytrodermi), kan en spridd hudfjélining intréffa (&ven kallad deskvamation).

Detta kan vara ett besvar for patienterna. Vissa kanner sig forlagna nar huden tydligen féaller
eller flagnar nar du ar ute och hemma. Detta ar helt normalt och forstaeligt. Patienterna kan

hantera dessa symtom pa olika satt, bland annat genom att smérja huden med tjocka lager

av produkter med salvor som Vaseline® vilket kan minska fallning och fjalining minst 2-5

timmar innan den ska strykas pa igen.

Ett tillagg av doftfria badoljor i badvattnet och ligga i bl6t 10 minuter flera ganger i veckan
kan underlatta flagning och fallning for vissa patienter. Uppmarksamma att det kan goéra

huden mycket hal sa patienter ska vara mycket forsiktiga nar de lamnar badet.

Receptfria produkter som innehaller mjélksyra kan hjélpa till att ta bort torra flagor fran fjallig
hud. De flesta av de har produkterna ar doftfria och innehaller 12 procent mjolksyra eller 10

procent urea.

Klada

De flesta med kutant lymfom upplever klada (4ven kanda som pruritus) och kan ofta inte
hitta en lindring fran detta kroniska, odragliga symtom. Vi visste och forskade inte mycket om

de grundlaggande mekanismerna som ligger till grund for kladan forréan de senaste aren.

Patienter som upplever klada borjar att riva omradet som Kliar, vilket skickar en signal till
hjarna och tillbaka till huden vilket leder till ett ursinnigt kliande. Det kan hjalpa att lagga pa
ett ispaket, en pase frysta gronsaker eller krossad is i en forslutningsbar plastpase som
tacks av en pappershandduk, pa det kliande omradet i hogst 10 minuter. Detta "slacker
elden” sa att séga. Tank pa kladan i den har sjukdomen som en I6peld — om kladan

elimineras kommer den inte att spridas 6ver hela huden.

For de flesta patienterna med kutant lymfom kan klada ga fran en liten irritation till en
plagande kansla som kan avsevart minska patientens livskvalitet. Kldda som beror pa kutant

lymfom &r speciellt bekymmersamt eftersom den kan starta pa ett litet omrade och spridas
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dver hela kroppen. | en studio som genomférdes av Dr. Marie-France Demierre pa Boston
University School of Medicine i USA, klassificerade 88 procent av patienterna med kutant

lymfom klada bland de framsta orsakerna till vanda i samband med den har sjukdomen.

Pruritus &r i grunden ett fysiskt tillstdnd och en lamplig behandling kommer sannolikt skrivas
ut om du forklarar obehaget i detalj for din lakare. Nar du traffar din lakare, forsok att
beskriva kladans allvar pa en skala fran 1 till 10, dar 1 &r lite till ingen kldda och 10 ar
outhardligt och forhindrar ett lugnt vardagsliv.

Aven om en definitiv orsak till kladan fortfarande maste faststéallas finns nagra behandlingar
tillgangliga. En vanlig forstavalsbehandling &ar antihistaminer. Vissa alternativ inkluderar
Allegra® och Clarityn® for anvandning under dagen och Benadryl® och Atarax® som
vanligen anvands under natten eftersom de har lugnande egenskaper. Nagra av dessa
lakemedel kan erhallas receptfritt medan andra ar receptbelagda. Dessa lakemedel
forhindrar rodnad, uppsvalining och klada. For de flesta drabbade ar klada mer méarkbart

precis innan sangdags, sa lugnande antihistaminer kan vara sarskilt effektiva.

Det finns latta huskurer som ocksa kan lindra klada. Ligg i havremjolbad under 15 minuter.
Lagg en kall kompress pa sarskilt kliande omraden for att lindra irritationen och minska
behovet att klia. Lagg 6ppna vatforband som &r ett enkelt, sékert och effektivt satt att lindra
kldda och minska rodnad, brannande kanslor och férekomsten av sarvéatska. Be om

detaljerade instruktioner om hur du lagger de har forbanden nar du besdker din doktor.

Det finns andra lakemedel som kan lindra klada. Vissa alternativ ar:

e Gabapentin (Neurontin®) ar ett antikonvulsivt lakemedel som skrivs ut for personer som
ar utsatta for anfall, vilket har varit effektivt vid behandling av klada.

e Mirtazapine (Remeron®) ar ett antidepressivt medel som skrivs ut for personer som har
svart att sova pa grund av klada.

e Aprepitant (Emend®) ar ett receptbelagt lakemedel som anvéands for att férebygga
kemoterapiinducerat illamaende och krakningar, vilket har visat sig vara effektivt for att
minska klada.

e [Fototerapi ar ett praktiskt behandlingsalternativ for patienter med mykosis fungoides,
speciellt de som lider av klada.

e Topiska steroider kan vara effektiva nar de anvands tillsammans med andra
behandlingsmetoder men har tendensen att vara opraktiska vid behandling av allvarliga

fall pa grund av det stora ytomradet.
41



e De mest effektiva receptfria salvorna for mindre allvarliga fall ar de som innehaller
pramoxin, ett bedévningsmedel som minskar éverféringen av kanslan av klada fran
hudnerver, eller mentol eftersom dess svalkande egenskaper kan ta bort kanslan av
klada. Var forsiktig vid anvandningen av smartstillande medel eftersom de har visat sig

forvarra kladan.

Utover det har det rapporterats att klada har lindrats med alternativa metoder som
akupunktur och biofeedback.

Sjalvsprickor

En sjalvspricka ar en rak eller linjar spricka som ofta stracker sig ner till hudens andra lager
dar det orsakar en avsevard smarta och besvar. De intraffar forst och framst pa fingrar och
hander pa handflatans sida. Dessa sprickor kan gora det svart att anvanda fingrarna for
motoriska fardigheter som att ta pa sig klader, skriva, laga mat eller &ta. Sprickor kan intraffa
nar som helst, hos vem som helst, speciellt under vintern och hos personer som har tjock,
fjallig hud pa deras handflator pa grund av en sjukdom som kutant lymfom.

Manga lakare anser att detta intraffar hos patienter med fjallig hud eftersom en liten spricka i
huden infekteras med bakterie som leder till att sprickan vidgas och blir mer smartsam. Detta
intraffar oftare under vintern an under sommaren eftersom fuktiga forhallanden under

sommaren minskar sprickbildningen tack vare en dkad fuktighet.

Patienter kan vidta forebyggande medel for att undvika sprickor genom att ofta fukta tjocka,
fialliga hander och fétter under dagen med doftfria kramer eller ett tjockt lager av
vaselinbaserade produkter. Du kan behdva lagga paett tjockt lager pa handflator och fotsulor

vid séngdags och sova med vita bomullshandskar eller bomullssockar.

Nar sprickor bildas &r det viktigt att géra rent dem minst tva ganger om dagen med tval och
vatten och stryka pa antibiotisk salva pa sprickor for att paskynda lakningen. De flesta
dermatologer uppmuntrar patienter att undvika en salva med trippel antibiotika (som
Neosporin®) eftersom bestandsdelen neomycin i den kan vara en allergen som orsakar
utslag. Om sprickan inte forbattras ska patienter tala med sin lékare for receptbelagda

topiska antibiotika.

Ibland &r en spricka sa djup och bred att lakare kan rekommendera patienter att anvanda

superlim for att limma ihop sprickan. Om detta rekommenderas, ska patienterna rengéra
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sprickan med tval och vatten och placera en liten droppe superlim i sprickan och klamma
kringliggande hud i 60-90 sekunder for att tillsluta den. Limmet torkar mycket snabbt.

Patienter ska emellertid vara forsiktig att inte limma ihop fingrarna.

Dessutom bér du dvervaga att anvanda en produkt som New Skin®, en antibiotikalésning
som innehaller ett latt lim som ocksa skapar en barriar éver sprickor och en blandning av
kemikalier som skapar ett polymerskikt som binder huden, haller bort smuts och bakterier
och behaller fukt. SOk efter produkter som kallas snabbférband eller nagot liknande.

Infektion

Hudinfektioner &r inte ovanliga hos patienter med kutant lymfom. Vissa patienter med
utbredd drabbad hud kan upptéacka att deras hud har koloniserats av en bakterie som heter
staphylococcus aureus. Medan vissa former av stafylokockbakterier finns normalt pa din
hud, ar denna version den mest vanliga bakterien som infekterar huden hos patienter med
kutant lymfom. Nar detta intraffar framtrader infektioner vanligen i hudlesioner med kutant
lymfom. En infektion ar det stdrsta besvaret hos patienter med kutant lymfom eftersom dess
konsekvenser kan vara livshotande om den inte behandlas.

Med tanke pa det, ar det viktigt att kdnna igen tecken pa hudinfektion och veta nar du ska
kontakta din lakare. Tecken pa hudinfektion kan omfatta foljande:

e ett rétt omrade pa huden som ar smartsamt, svullet och som kan bilda skorpa eller
avsondra vatska,

e |att rodnad runt ett sér,

e ett s&r som inte kliar men som brénner,

e  sar som utvecklar en tunn, gulaktig skorpa.

Du ska omedelbart kontakta din lakare om nagot av féljande intraffar (som kan innebéra en

borjan av cellulit eller blodinfektion):
e du har feber och frossbrytningar och plétsliga anfall av trétthet och svaghet,

e alla dina sar blir plotsligt dmma och roda, speciellt med réda rander, som stracker sig

fran saren till din bal (armhalor eller ljumsken).
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Bada och duscha

Nar du badar eller duschar, se till att anvanda ljummet vatten — inte varmt — eftersom varmt
vatten har tendensen att smalta naturliga oljor fran huden som haller den fuktig och kan
lamna huden torrare an tidigare. Varmt vatten orsaker &ven en 6kning av blodflodet till
huden, vilket kan 6ka kldda nar patienter lamnar duschen eller badet. F6r varmt vatten kan
tillfalligt underlatta kladan, men rekommenderas inte eftersom det kan forvarra huden och

l&ngsiktigt forsamra kladan.

Ta korta bad eller duschar, inte langre an 15 minuter. Mjukgérande medel ska helst
anvandas efter badet medan huden fortfarande ar fuktig. Om fuktkramen (eller ett topiskt
lakemedel i ett mjukgorande medel) anvands pa fuktig hud hjalper det att smalta in

hydratisering i hudens yttre lager.

Du kan minska kladan och hudinfektioner med hjalp av "klorbad”, som om ditt bad blir en
simbassang. Klorbad kraver att du ligger i badet under 15 minuter i ett fullt badkar med %
varmt vatten och ¥4 kopp vanligt hushallsblekmedel (doftfri, natriumhypoklorit i 6-8 procent)
tre ganger i veckan. Klorbad minskar inte bara risken for infektion utan de har aven visat sig

vara antiinflammatoriska.

Tvalar

Anvand sa lite tval som mojligt. Nar patienter kanner att de vill anvanda tval, forsok att
anvanda en mjukgorande tval som innehaller extra oljor. Undvik tungt parfymerade tvalar
eftersom nar en produkt genomsyras med doftamne, maste den I6sas upp i alkohol som
torkar pa huden. Parfymer kan vara irriterande och majliga allergener. Valj tvalar och
fuktkramer som markeras som doftfria. Undvik antibakteriella eller deodoranttvalar eftersom

de kan vara for uttorkande.

Tvattmedel

Tvéattmedel kan ockséa paverka huden. Se till att anvanda ett doftfritt tvattmedel. Aven
mjukmedel har ofta doftamnen, s leta efter ett som ar doftfritt. Lakan med mjukmedel som
laggs i torktumlare ar ofta den varsta produkten for patienter med kanslig hud eftersom
doftamnen lagger sig direkt pa klader och kommer i direkt kontakt med huden och kan vara

en konstant kalla till irritation.
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Solskydd

For mycket sol skadar huden. Anvand solskydd, bar en hatt med ett bratte och tank pa att
bara langarmar och byxor aret runt. Om du genomgar en ljusterapi som en del av din
behandling kan din lakare rekommendera att du bar UV-blockerande solglasdgon. Emellertid
kan korta perioder (15-20 minuter) i solljus vara bra fér huden hos patienter med kutant

lymfom. Tala med ditt sjukvardsteam for att faststalla vilket protokoll som &r bast for dig.

Andra tips

Du kan halla din hud bekvam genom att ocksa folja de har hjalpfulla tipsen:

o Bar I6st sittande och bekvama tyger som "andas”. Bomull &r bast. Undvik grova, stickiga
tyger som ull. Undvik atsittande klader.

¢ Rivinte huden eller gnugga hart.

o Settill att dina naglar ar korta for att undvika infektion och hudskada.

e Undvik att bli for varm, svettning forvarrar kladan.

e Hitta satt for att hantera stress eftersom det leder till uppblossanden av kutant lymfom
och okar klada.
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Kapitel 14 — Sexualitet

Intimitet

Att ha ett intimt umgéange kan vara utmanande nér du har kutant lymfom av den enkla
anledningen att plack, sar och utslag kan vara sa obekvama att du inte vill bli rérd. Ibland
kan ocksa manniskor med kutant lymfom kanna sig besvarade eller inte intresserade av ett
intimt umgange pa grund av andringarna pa deras fysiska utseende. Vissa symtom gor att
huden kanns sa grov att den fysiska upplevelsen kan kdnnas obehaglig. Fran klada till
brannande kansla till insmdérjning med salva efter en dusch, detaljerna med den har

sjukdomen kan definitivt skapa ett hinder for att ha ett intimt umgéange.

Par arbetar sig igenom detta. Det finns stunder nar du bara inte vill ha sex och
forhoppningsvis kommer din partner att forsta det. Andra ganger, nar inga uppblossanden
forekommer, kanner du dig lika sexuell som vanligt. Vissa yngre patienter far med tiden barn

trots deras sjukdom.

Precis som du behdver ett sékert stodsystem runt dig for att hjalpa dig att ventilera med- och
motgangar hos den har sjukdomen, behéver du ocksa en partner vars karlek och forstaelse
gar djupare an den kroppsliga.

"Nér du har en sjukdom, vilken fruktansvérd sjukdom som helst, behéver du en
partner som ar mycket, mycket forstdende. Det ar frustrerande, for anhoriga, att inte
veta vad du kan géra fér att personen som du &lskar ska kdnna sig béttre”.

Patient

Kommunikation ar nodvandig under kuren av den har sjukdomen. Det ar viktigt att du later
din partner fa veta nar han eller hon kan réra vid dig och nar det inte ar okej, forklara

forsiktigt att det inte &r en avvisning utan att det beror pa hudens tillstand.

"Du maste tala med din partner "Jag alskar dig av hela mitt hjdrta, men jag kan inte
férklara vad jag gar igenom just nu” och jag ar séker pa att din partner férstar
eftersom ni élskar varandra.”

Patient

Att aka berg- och dalbana i en kronisk sjukdom kan faktiskt gora karleken starkare.

Fertilitet

Kutana lymfom ar oftast kroniska sjukdomar. Eftersom de ar kroniska sjukdomar ges

behandlingar ofta kontinuerligt under manga manader till r. Bade lakare och patienter soker
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efter milda, sakra, val tolererade och effektiva terapier som kan behandla och begransa
lymfomet under en lang tidsperiod. Faktum &r att nar man studerar nya behandlingar
dvervager lakare bade responstid (hur lange behandlingen ar effektiv) och hur manga

personer som blir battre for att bestamma om en ny behandling ar effektiv.

Gallande familjeplanering kan aven latta behandlingar under en lang tidsperiod vara ett
problem. Eftersom manga behandlingar endast fungerar medan de pagar, behover
familjeplaneringen ofta Gvervagas vid valet av terapi. Detta omfattar fertilitet (formagan eller
mojligheten att bli gravid eller géra nagon gravid), befruktning (den faktiska processen att bli
gravid och gora nagon gravid), graviditet och amning efter graviditeten. Dessa aspekter ska

Overvagas om en patient eller deras partner vill ha barn snart eller &ven i framtiden.

De flesta behandlingarna studeras inte hos gravida kvinnor. En stor del av var kunskap
kommer fran studier pa djur, forstaelse hur lakemedel fungerar eller nagra fall dar patienter
blev gravida under en av dessa terapier. Eftersom det finns begransad information och varje
patients behandlingskrav ar unika bér detta anvandas som allman information for att inleda
en diskussion med din behandlande lakare och inte som en specifik rekommendation for din

vard.
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Ordlista

Aggressiva lymfom
Lymfom som véxer snabbt och ska vanligen omedelbart behandlas, aven kand som
hégmaligna lymfom.

Alemtuzumab (eller Campath®)
En monoklonal antikropp som riktas mot CD52, ett antigen (eller markor) som finns bade i B-
lymfocyter och T-lymfocyter. Lakemedlet anvéands i behandlingen av avancerad CTCL.

Allogen (stamcells) transplantation
En behandling dar en patient tar emot benmarg eller stamceller som doneras av en annan
person.

Antiemetiskt medel
Ett lakemedel som minskar eller forhindrar illamaende och krakning.

Antigen
Identifierande proteiner som sitter pa ytan av alla celler. Immunsystemet anvander antigener
for att faststalla om celler ar en nodvandig del av kroppen eller maste forstoras.

Antikropp
Ett komplext protein bestdende av B-lymfocyer som reagerar med antigener pa toxiner,
bakterier och vissa cancerceller och antingen dodar eller markerar dem for borttagning.

Autolog (stamcells) transplantation
En typ av benmérgs- eller stamcellstransplantation dér en patient tar emot sina egna
stamceller.

BCNU
Ett cellgift som vanligen anvands pa huden mot CTCL (aven kant som karmustin).

Benmarg

Svampaktigt material som finns i benen som innehaller stamceller som utvecklar tre typer av
celler: roda blodkroppar som levererar syre till kroppen och avldgsnar koldioxid, vita
blodkroppar som skyddar kroppen mot infektion och blodplattar som hjalper blodet att
koagulera.

Bexarotene (eller Targretin®)
Lakemedel i bade kapsel- och gelformat som visat sig vara effektivt vid behandling av CTCL.

Biologisk terapi
Behandling som anvéander eller stimulerar immunsystemet genom att rikta en reaktion mot
en infektion eller sjukdom.

Biomarkor
En sammanséttning (vanligen ett protein) som anvands for att mata forekomsten av en
sjukdom.

Biopsi
Avlagsnande av vavnad for utvardering i mikroskop for diagnostiska andamal.

Campath® — se Alemtuzumab.
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Cancer
Onormal celltillvéxt som inte kan kontrolleras av kroppens naturliga forsvar. Cancerceller kan
vaxa och sa smaningom bilda tumorer.

Cellgift
Behandling med lakemedel for att stoppa tillvaxten av snabbt delande cancerceller, inklusive
lymfomceller.

Cellgiftscykel
Denna term anvéands for att beskriva processen under vilken cellgift ges, foljt av en
viloperiod under vilken kroppen kan vila.

Cellgiftskur
Kombinationer av lakemedel mot cancer ges med en viss dos i en specifik sekvens i enlighet
med ett strikt schema.

Dermatolog
En l&kare som ar specialiserad i diagnos och behandling av hudsjukdomar.

DT eller CAT (datortomografi (axiell)
Detta bildtest ger en serie detaljerade bilder av kroppens insida med hjalp av en
rontgenmaskin som ar kopplad till en dator.

Elektronstralebehandling

En form av stralbehandling som endast behandlar ytliga delar av huden. Den ar mycket
effektiv for att aviagsna alla former av sar av CTCL fran huden. Den kan anvandas for att
behandla delar av huden eller hela hudytan. Nar den anvéands for att behandla all hud kallas
det for en total elektronstralebehandling (TSEB).

Hematolog
En lakare som ar specialiserad i behandlingen av blodsjukdomar och blodbildande
vavnader.

Histologi
Studien av vavnadens egenskaper som kan leda till identifieringen av en specifik typ av
tumor.

Hog- eller lagmaglign
En metod for att klassificera en tumor beroende pa hur aggressivt den véxer.

Icke-Hodgkin lymfom (NHL)

En grupp av flera nara beslaktade cancerformer som uppkommer fran lymfsystemet. Aven
om de olika typerna av NHL har vissa saker gemensamt, skiljer de sig i hur cancercellen ser
ut i ett mikroskop, hur cellerna vaxer och hur tumdren paverkar kroppen. CTCL:er &r en typ
av NHL.

Immunologiska tester
Blodprover som detekterar narvaron av diagnostiska proteiner eller antigener pa en tumor.

Immunsystem
Kroppens forsvarsmekanismer som ska bek&mpa infektioner och kanna igen frammande
vavnader. Alla CTCL:er och lymfom &r sjukdomar hos immunsystemet.

Immunterapi
Se biologisk terapi.
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Indolent lymfom
Lymfom som véxer ldngsamt och har f& symtom. Aven kallat lagmalignt lymfom.

Interferon (eller Intro® eller Roferon®)
En systemisk behandling som visat sig vara mycket effektiva i behandlingen av CTCL.

Interferoner

Naturligt forekommande féreningar som stimulerar immunsystemet vid infektioner och
inflammation. Syntetiska former anvands for att behandla virala infektioner, autoimmuna
sjukdomar och cancer.

Intron®A — se Interferon.

Karmustin
Ett cellgift som vanligen anvands pa huden mot CTCL (aven kand som BCNU).

Klinisk prévning

En studie i vilkken en ny behandling ges till patienter for att faststalla om den &r saker, mer
effektiv eller mindre giftig &n aktuella terapier. Kliniska provningar ar en viktig del i processen
att forsta sjukdomar och har bidragit till att ge information till lakemedelsmyndigheter for
godkannandet av nya terapier.

Kombination av cellgifter
Flera lakemedel som ges tillsammans for att 6ka terapiresponsfrekvensen hos vissa
tumorer.

Kvavesenap (NM) )
Ett lakemedel som anvands pa huden for att behandla CTCL. Aven kand som mekloretamin.

Laktatdehydrogenas (LDH)
Ett eksem som mats i blodet och anvands som en biomarkdr for att mata omfattningen eller
spridningen av cancer.

Lokaliserad sjukdom
En cancer som endast finns i en begransad del av kroppen — t.ex. i nacken eller armhalorna.

Lymfknut

Sma bonformade kortlar som sitter i lyftsystemets karl. Tusentals sitter 6verallt i kroppen
med samlingar av dem i nacken, under armarna, bréstet, buken och ljumsken. Lymfknutar
filtrerar lymfvatska, fangar och forstor potentiellt skadlig bakteria och virus.

Lymfocyt
En typ av vit blodcell. Lymfocyter, som bars av lymfvétska, ar en del avimmunsystemet och
bekampar infektion.

Lymfom

En cancer av lymfocyter som involverar lymfknutar, organ och vavnader i lyftsystemet
(immunsystem), som i allménhet klassificeras i antingen Hodgkin-lymfom eller icke-Hodgkin-
lymfom.

Lymfsystem
Kanalerna, vavnaderna och organen som lagrar och bar lymfocyter som bekampar infektion
och andra sjukdomar.

Lagmalignt lymfom — se Indolent lymfom.

50



Lymfa
Den vattniga vatskan i lymfsystemet som innehaller vita blodceller (lymfocyter).

Malign
Har tendensen att bli varre och livshotande forutom om den behandlas med framgang.

Matrex® — se Metotrexat.

Medicinsk onkolog
En lakare som ar specialiserad i anvandningen av cellgift, hormonterapi och manga andra
typer av biologiska terapier for att behandla cancer.

Mekloretamin )
Ett lakemedel som anvands pa huden for att behandla CTCL. Aven kallad topisk
kvavesenap.

Metotrexat (eller Matrex®)
Ett cellgift som ges som en behandling for vissa typer av cancer.

Monoklonala antikroppar

Antikroppar som specifikt agerar mot en viss antigen. Forskare kan skapa stora mangder av
en antikropp som kan riktas mot ett enstaka mal (eller antigen) pa cellens yta. Monoklonala
antikroppar anvands for att klassificera lymfom genom att identifiera ytproteiner pa
lymfocyter.

MRT (magnetisk resonanstomografi)
MRT anvander magneter och radiofrekvensvagor for att skapa bilder av kroppens insida.
MRT:er kan ge information om vavnader och organ som inte kan ges av andra bildtekniker.

Mukosit
Inflammation av vavnadernas och organens slemhinna. | munnen kannetecknas det av sar
eller inflammation.

Mustargen )
Ett lakemedel som anvands pa huden for att behandla CTCL. Aven kand som mekloretamin.

Malinriktad terapi
En behandling som riktas mot specifika gener eller proteiner (mal) som ar unika eller
onormalt uttryckta i en cancercell.

Onkolog

En lakare som ar specialiserad i behandlingen av cancer. Vissa ar specialiserade i
cellgiftsbehandling (medicinsk onkolog), stralbehandling (stralningsonkolog) eller kirurgi
(kirurgisk onkolog).

Ontak®
Ett lakemedel som anvands i behandlingen av CTCL.

Patolog

En l&kare som ar specialiserad i att studera sjukdomen genom mikroskopisk utvardering av
kroppsvavnader och organ (biopsi). Vavnad med misstankt cancer ska forst undersokas av
en patolog for att bekrafta diagnosen.

Pentostatin
Ett lakemedel som anvands i behandlingen av CTCL.
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PUVA
Kombinerad behandling med UVA och psoralen, ett lakemedel som framjar kansligheten for
ljus.

Rontgen
Stralning som anvands i laga doser for att ta bilder pa kroppens insida och i htga doser for
att behandla cancer.

Sjukdomsférlopp
Termer som anvands om sjukdomen forvéarras oavsett behandlingen.

Stadium
Cancerns omfattning vid diagnosen, dar man sarskiljer huruvida den ar lokaliserad till dess
ursprungsomrade, spridd till narliggande regioner eller avlagsna omraden i kroppen.

Systemisk cellgiftsbehandling

Ett cellfigt med enstaka amnen tillsammans med en kombination av cellgift forbehalls
vanligen for avancerade stadier (stadie Il och IV) som ar motstridiga mot andra former av
behandlingar och administreras oralt eller intravendst.

Targretin® — se Bexaroten.

Trombocytopeni
En brist pa blodplattar i blodet, vilket minskar blodets formaga att koagulera.

Topisk
Ett lakemedel eller en behandling som tillampas pa huden.

Topiska steroider

Topiska steroider med hog potens har visas sig ha en verkan pa CTCL och leder till en
bekéampning av sjukdomen i tidigt stadium (stadium I-A och I-B). Topiska steroider ar latta att
anvanda och ar inte associerade med manga komplikationer som hos andra hudbaserade
behandlingar for CTCL.

Toxiciteter
De oodnskade biverkningarna hos cancerterapier, som en minskning av blodceller,
illamaende och krakning samt haravfall.

Trotthet
En minskad aktiv kapacitet som ofta atféljs av kanslor av trétthet, somnighet eller retlighet.

TSEB (Total hud elektronstralebehandling)

En form av stralbehandling som endast behandlar ytliga delar av huden. Den ar mycket
effektiv for att aviagsna alla former av sar av CTCL fran huden. Aven kand som
elektronstraleterapi.

Tumor

En onormal massa eller svullnad av vavnad. Tumoérer kan forekomma var som helst i
kroppen. En tumdr kan vara benign (inte livshotande) eller malign (férvarras och ar
potentiellt livshotande férutom om den behandlas med framgang.

Tymus kortel
En kortel som sitter bakom brdstbenet som forbéattrar reproduktionen och utvecklingen av
lymfocyter. T-lymfocyter utvecklas i tymus.
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UVB, bredband
En form av fototerapi som anvander ultraviolett ljus som omfattar hela UVB
vaglangdsspektrat.

UVB, smalband

En form av fototerapi som koncentrerar ultraviolett effekt i ett snavt intervall av UVB
vaglangder. Det kan vara en effektiv behandling av CTCL i flackstadium samt fér andra
hudsjukdomar.

Vaccin

En substans eller grupp av substanser med syftet att stimulera en respons fran
immunsystemet. Ett vaccin kan hjalpa kroppen att kdnna igen och forstéra cancerceller.
Lymfomvaccin kombinerar ofta cancerantigener med en substans for att stimulera patientens
egna naturliga forsvar mot sjukdomen. Dessa vacciner ar speciellt framstallda for varje
patient med hjalp av ett prov av tumoren som erhalls fran patientens lymfkaortlar.
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