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Suomen Lymfoomaryhma

Tassa hoitosuosituksessa otetaan kantaa hoidon ja levinneisyysselvittelyn osalta padosin vain ihon T-
solulymfoomiin ja niiden osalta mycosis fungoidekseen ja Sézaryn syndroomaan. Ihon muiden lymfoomien
suositukset [oytyvat histologian mukaisesti:
https://onkologiayhdistys.fi/hoitosuositukset/lymfoomaryhman-hoitosuositukset/
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lholymfoomien luokittelu

Primaarit iholymfoomat ovat imukudossydpia, joista suurin osa (3/4) on ihon T- solulymfoomia ja pienempi
osa (1/4) ihon B-solulymfoomia (taulukko 1). lThon T-solulymfoomia todetaan Suomessa noin 60
vuodessa(1). Naista tavallisin on mycosis fungoides (MF), jossa klassisen MF-taudin lisaksi erotetaan
harvinaisemmat follikulotrooppinen, pagetoidi retikuloosi seka granulomatous slack skin -alatyypit. Sézaryn
syndrooma on harvinainen, leukeeminen MF:n tautimuoto. Primaari kutaaninen CD30+
lymfoproliferatiivinen tila voidaan jakaa prima&ariin ihon anaplastiseen lymfoomaan seka lymfomatoidi
papuloosiin.

Harvinaisempi iholymfooma on primaari ihon perifeerinen T-solulymfooma. Siitad tunnistetaan
gamma/delta-alatyyppi, CD8+ aggressiivinen sytotoksinen T-solulymfooma, akraalinen CD8+ T-
solulymfooma seké indolentti CD4+ pieni/keskikokoinen T-solulymfooma. Naista viimeisena mainittu on
analoginen benignin CD30+ lymfoproliferatiivisen tilan kanssa(2). Ihossa tavataan myos subkutaanista
pannikuliitin kaltaista T-solulymfoomaa seké ekstranodaalista NK-/T-solulymfoomaa (nasal type), joiden
hoito on kasitelty T-solulymfoomahoitosuosituksessa.

B-solulymfoomia iholla ovat primaari ihon marginaalivydhykkeen lymfooma, primaari ihon follikulaarinen
lymfooma seka leg type diffuusi suurisoluinen B-solulymfooma. Nama hoidetaan kuten muutkin B-soluiset
lymfoomat ja hoito on kasitelty indolenttien ja aggressiivisten lymfoomien hoitosuosituksissa.

Taulukko 1. Ihon lymfoomat ja lymfoproliferatiiviset tilat(3).

B-soluiset Pahanlaatuisuusaste

lhon marginaalivyohykkeen lymfooma (primary cutaneous marginal zone lymphoma) Hidaskasvuinen

Ihon follikulaarinen lymfoom (primary cutaneous follicle centre lymphoma) Hidaskasvuinen

Ilhon suurisoluinen B-solulymfooma, jalka-tyyppinen (primary cutaneous diffuse large B-cell Nopeakasvuinen

lymphoma, leg type)

EBV-positiivinen mukokutaani haava (EBV-positive mucocutaneous ulcer) Epaselva

T-soluiset

CD4+ pienten tai keskikokoisten solujen lymfoproliferatiivinen tila (primary cutaneous CD4- Epaselva

positive small or medium T-cell lymphoproliferative disorder)

Karkialuiden CD8+ lymfoproliferatiivinen tila (primary cutaneous acral CD8-positive Epaselva

lymfoproliferative disoreder)

Mycosis fungoides Hidaskasvuinen

Lymfomatoidi papuloosi (lymphomatoid papulosis, CD30+) Epaselva

Ilhon anaplastinen suurisolulymfooma (primary cutaneous anaplastic large cell ymphoma, Nopeakasvuinen

CD30+)

Subkutaani pannikuliittityyppinen T-solulymfooma (subcutaneous panniculitis-like T-cell Nopeakasvuinen

lymphoma) (gamma/deltatyyppi)
Hidaskasvuinen
(alfa/beetatyyppi)

CD8+ aggressiivinen epidermotrooppinen sytotoksisten T-solujen lymfooma (primary Nopeakasvuinen

cutaneous CD8-postivie aggressive epidermotropic cytotoxic T-cell lymphoma)

Ihon perifeerinen T-solulymfooma NOS (primary cutaneous peripheral T-cell lymphoma, NOS) Nopeakasvuinen

Iholymfoomien diagnostiikka

Iholymfooman diagnoosi perustuu kliiniseen kuvaan, verikokeisiin ja koepaloihin. Kliininen kuva on
keskeinen, ja moniammatillinen kliinispatologinen kokous yleensa hyddyttaa diagnostiikkaa. Myos

imusolmukkeista otetaan nayte, mikali kuvantamisissa ne ovat suurentuneita, koska tulos vaikuttaa
levinneisyysasteeseen.

Lymfooman diagnostisista tutkimuksista virtaussytometria ja jotkin sytomolekyyligeneettiset tutkimukset
edellyttavat tuorendytetta. Koepala lahetetdan patologian tai genetiikan laboratorioon keittosuolassa tai
elatusnesteessa. Puolet naytteesta voi ldhettaa formaliinissa, etenkin jos kuljetusaika on pitka.
Immunofenotyypitys tehdddan immunohistokemiallisella ja/tai virtaussytometrisella menetelmalls, jolloin
tarvitaan useita eri CD-markkereita (clusters of differentation) ja yleensa tehdaan seka B- etta T-
solumarkkerit. lholymfoomanaytteiden tulkinta vaatii perehtyneisyytta iholymfoomien diagnostiikkaan



patologian ja kliinisen kemian erikoisladkareilta. Myos suunnitellut lddkehoidot voivat vaatia
immunofenotyypitysta (esim. CD30, PD-1).

Jos potilaan kohdalla herda iholymfoomaepaily, suositellaan otettavaksi veneviiltokoepala mielelldan
kolmesta eri ihokohdasta samanaikaisesti. Stanssibiopsia on yleensa riittamaton seka tarkedan
ihoinfiltraatin yleisrakenteen arvioimiseen, etta lymfoomatutkimuksiin. Syvyyssuunnassa mukana tulee olla
ihonalaiskudosta.

Parafiinileikemorfologian lisaksi tarvitaan siis immunofenotyypitys immunohistokemiallisella ja/tai
virtaussytometrisella menetelmalla. Patologian laboratorio kdynnistda mahdolliset geneettiset
lisatutkimukset. Niista tavallisimpia ovat immunoglobuliinigeenin tai T-solureseptorigeenin (TCR)
uudelleenjarjestymaan perustuvat molekyyligeneettiset klonaliteettianalyysit. Koska immuunireaktiot
tuottavat hyvanlaatuisia lymfosyyttiklooneja, on uudelleenjarjestymatutkimuksien tulokset tarkeaa
korreloida histopatologiaan. Iholla ja limakalvoilla esiintyy yleisesti T-soluklooneja. Siksi T-solumuutoksen
neoplastisen luonteen selvittdmisessa on hyotya vahintddn kahden biopsian analysoimisesta (eri
ajankohtina tai eri anatomisilta alueilta).

Mycosis fungoideksen ja Sézaryn syndrooman
levinneisyysselvittely

Mycosis fungoideksessa veren virtaussytometriaa ja B-TCR-tutkimusta suositellaan primaaridiagnoosin
yhteydessa kaikissa levinneisyysasteissa. Vartalon tietokonetomografia (TT) tehdaan plakkivaiheen
taudeissa ja uudelleen, mikali potilas siirtyy onkologien hoitoon. FDG-PET ei tuo lisahyotya
levinneisyysselvittelyihin. Luuydinndytteet otetaan, mikali epaillaan suurisolutransformaatiota(2).

Ihon pinta-alan arvioinnissa voidaan kayttda seuraavia yleistyksia: kdmmen 1 %, paa 9 %, vartalon etupuoli
18 %, vartalon takapuoli 18 %, jalka 18 %/puoli, kasi 9 %/puoli, perineum/genitaalit 1 % (taulukko 2).

Taulukko 2. Mycosis fungoideksen levinneisyysluokittelu ja ndiden yleisyys(4,5).

Aste Kuvaus Yleisyys

1A Ilhon pinta-alasta < 10 % on MF-ldiskaa tai plakkia. Tautia ei TT-kuvauksesta tai veren 30 %
virtaussytometriasta.

1B Ihon pinta-alasta >10 % on MF-l3iskaa tai plakkia. Tautia ei TT-kuvauksesta tai veren 25%
virtaussytometriasta.

1A Iholla (pinta-ala mikd tahansa) on ldiskia tai plakkeja, imusolmukkeet ovat reaktiivisesti 11%
suurentuneet, mutta koepalasta niistd ei |6ydy tautia.

1B Yksi tai useampi tuumorivaiheen muutos l6ytyy iholta, imusolmukkeet voivat olla reaktiivisesti 16 %

suurentuneet, mutta koepalassa niista ei [0ydy tautia.

1 Suurin osa ihosta on poikkeavaa, joko ldiskid, plakkeja tai tuumorivaiheen tautia. Imusolmukkeet 11 %
ovat reaktiivisesti kasvaneet, mutta koepalassa niista ei ole tautia.

IVA Iho on erytroderminen, veren virtaussytometriasta |0ytyy syopasoluja. Imusolmukkeista MF- 6%
soluja, mutta sisdelimista ei TT-kuvauksessa poikkeavaa.
IVB Iho on erytroderminen, veren virtaussytometriasta |0ytyy syopasoluja. Sisaelinaffisio, 1%

mahdollisesti myds imusolmukkeista.

Ilholle rajoittuneen (stage I-1ll) mycosis fungoideksen hoito

Ihon T- solulymfooman hoito perustuu levinneisyysluokitteluun (IA-IVB)(6). Hoitovaihtoehdot etenevat
portaittain levinneisyyden mukaisesti. lholle rajoittuneen taudin (stage I-11l) hoidossa kaytetdan ihoon
kohdistuvia hoitoja (ml. sddehoito) ja systeemisia hoitoja. Hoito on moniammatillista yhteisty6ta, jossa
hoitava laakari on hoitomuodosta ja taudin levinneisyysluokituksesta riippuen ihotautilaakari tai onkologi.
Ihoon kohdistuvista hoidoista sddehoidot ovat onkologin vastuulla, muutoin ihotautiladkari vastaa paikallis-
ja valohoidoista. Systeemihoidot ovat osittain ihotautiladkarin ja osittain onkologin vastuulla kunkin
sairaalan kaytannon mukaisesti, joskin solunsalpaajahoidot annetaan yksinomaan onkologisella puolella.



Kaikkein lievimmin oireilevia T1a-potilaita (stage IA, joissa vain ldiskia, ei plakkia) voi periaatteessa seurata
ilman mitdan hoitoa, kunhan potilas sitoutuu seurantaan ja ymmartaa ottaa yhteyttd, jos oirekuva

hankaloituu(6,7).

Stage |IA, IB ja llA ensilinjan hoitoja (taulukko 3) ovat paikalliskortikosteroidit, kloorimetiinivoide,
kkUVB/PUVA ja paikallinen sadehoito (6). Kloorimetiinihoidon teho on osoitettu 12 kuukautta kestavalla
hoidolla(8). Kun paikallishoidot eivat riita voidaan kdyttaa systeemihoitoja laajemman taudin tapaan (ks
seuraava kappale) tai koko kehon elektronisddehoitoa (TSEBT)(6).

Stage IIB eli tuumorivaiheen taudin ensilinjan ja stage IA-llA taudin toissijaiset hoidot ovat beksaroteeni

(retinoidit), interferoni, koko kehon elektronisddehoito, matala-annoksinen metotreksaatti ja paikallinen
sadehoito. Naiden menettdessa tehonsa voidaan soveltuvilla potilailla kdayttaa onkologisia hoitoja stage IV

taudin tapaan (ks jdljempana)(e).

Stage IlIA ja B eli erytrodermisessa taudissa ensisijaisina hoitovaihtoehtoina ovat beksaroteeni (retinoidit),

interferoni, ekstrakorporeaalinen fotofereesi (ECP), matala-annoksinen metotreksaatti ja koko kehon
elektronisadehoito (taulukko 3). Pegyloidulla interferonilla (270 mcg viikottain) saavutettiin tdydellinen
vaste 67 %:lla ja osittainen 17 %:lla potilaista(9). Toissijaisena hoitona voidaan kayttaa onkologisia hoitoja

stage IV taudin tapaan.

Taulukko 3. lholle rajoittuneen lymfooman hoitovaihtoehdot, indikaatiot ja hoidon kdytannon toteutus.

Hoito Stage IA-1IA IIB II1A-B Hoidon kadytannon toteutus
Linja L J2 J1 J2 1 J2

11-IV ryhman X Kortikosteroidin vahvuus ihoalueesta riippuen, 2—4 viikon

kortikosteroidivoide jaksoissa.

Kloorimetiinivoide X MF-laiskien tai -plakkien hoitoon raajoissa ja vartalolla. Tahdataan
vahintdan vuoden hoitoon.

Kapeakaistainen UVB-hoito X Vain ohutldiskaisiin MF:iin.

Tabletti-PUVA (psoraleeni X Plakkeihin PUVA tehokkaampi kuin kkUVB. Tabletti-PUVAa

+UVA-valo) suositellaan, jotta pdan alue tulisi hoidettua.

Salva-PUVA X Yksittdisen leesion hoitoon.

Paikallinen sadehoito X X Kts. erillinen kappale.

Beksaroteeni X X X Aloitus yleensa 225-300mg vuoropaivin. Samanaikaisesti
aloitetaan kilpirauhasen vajaatoimintaldakitys seka
kaksoislipidilaakitys (statiini seka fenofibraatti). Maksa-arvojen ja
taydellisen verenkuvan ja lipidien seuranta. Ei korvattavuutta.

Pegyloitu alfainterferoni X X X Aloitus 130-180 mikrogrammaa kerran viikossa. Sivuvaikutuksena
flunssan kaltaiset oireet (paansarky, kuume). Lisaksi maksa-
arvojen ja tdydellisen verenkuvan seuranta. Ei korvattavuutta.

Metotreksaatti X X X 7,5-20 mg kerran viikossa po/sc. folaattituella

Koko ihon elektronihoito X X X Kts. erillinen kappale.

Ekstrakorporeaalinen X HUS ihotautiklinikka ja TYKS hematolgia.

fotofereesi

Brentuksimabivedotiini Vahintdan yhden aiemman Kts taulukko 4

Mogamulitsumabi systeemihoidon jalkeen Kts taulukko 4

Pembrolitsumabi Potilaskohtaisella luvalla Kts taulukko 4

Yksittdissolunsalpaaja Potilaskohtaisesti Kts taulukko 4

Yhdistelmdsolusalpaaja Potilaskohtaisesti Kts taulukko 4

Allogeeninen kantasolusiirto Nuoret potilaat, vaikea tauti remissiossa 2. linja systeemihoidolla
Kts. erillinen kappale.

Levinneen mycosis fungoideksen (stage IVA-B) hoito

Kun ihotautilddkarin keinot eivat enaa riita tai taudissa todetaan suurisolutransformaatio, valitaan
onkologinen hoito yksildllisesti. Soveltuvilla potilailla saavutettu remissio suositellaan konsolidoitavaksi

allogeeniselld kantasolusiirrolla.




Gemsitabiinille vasteita saa 48 % potilaista, ndistd 20 % on tdydellisia. Etenemisvapaa aika on vaihteleva,
osassa tutkimuksissa mediaani on 13,1 kk, mutta toisissa vuoden kohdalla etenemisvapaita on vain 11,1
%(10,11).

CD30-positiivisessa taudissa voidaan kayttdaa brentuksimabivedotiinia, kunhan potilas on jossain taudin
vaiheessa saanut yhta systeemihoitoa. Positiivisuuden rajana tutkimuksessa on kaytetty 10 %
varjaytyvyyttd(12), mutta kdytannon tyossa vasteisiin on riittanyt vahainenkin positiivisuus(13). Vasteen
hoidolle saa 50-67% potilaista ja sen kesto alkuperdistutkimuksessa oli 15kk(12,14) Vaihtoehtona on
liposomaalinen doksorubisiini (2,6). Vasteita tulee 78 %:lle. Vasteen mediaani kesto on hiukan alle 8
kuukautta(15).

CHOP-hoito on indikoitu vasta yksittdisladkkeiden jalkeen tai jos potilaalla on laaja imusolmuketauti tai
viskeraaliaffisio (6). Vuoden kohdalla etenemisvapaita on 14,3 %.

Alemtutsumabi on CD52-vasta-aine, jota saa erityisluvalla. Sitd voidaan kayttdaa hankalahoitoisessa taudissa.
Potilaista 55 % saa vasteen, joista taydellisida 32 %. Veressa tdydellisid vasteita saadaan jopa 86 %, mutta
plakki-/tuumoritaudissa vain 40 %. Vasteen saaneilla mediaani aika vasteen pettamiseen on 12kk(16).

Mogamulitsumabi on CC-kemokiini-reseptori4-vasta-aine. Tama reseptori ilmentyy kaikissa T-soluista.
Etenemisvapaa aika alkuperaistutkimuksessa oli 7,7 kk, vasteen saa 28 % potilaista ja se kestaa 14
kuukautta. Veressa ja ihossa vaste on parempi kuin imusolmukkeissa. Mikali tauti on sisdelimissa, vasteita
ei ole odotettavissa. Ennen mahdollista allogeenistad kantasolusiirtoa hoidossa on kuitenkin pidettava 50
vrk:n tauko lisddantyneen GVH:n riskin takia(17).

Pembrolitsumabilla on saavutettu vastetta 38%, taydellisen vasteen saavutti 8%. Saavutetut vasteet olivat
pitkid, mediaaniaikaa ei saavutettu yli vuoden seurannassa. Vasteet eivat korreloineet tuumorin PD-L1
ilmentyman tai TMB:n kanssa. Vasteet tulivat esille keskimaarin 11 viikon eli noin neljan hoitosyklin jalkeen.
Tutkimuksessa 9 potilasta sairasti MF:sta ja heistd vasteen sai 56%(18).

Sézaryn syndrooman hoito

Sézaryn syndrooman ensisijainen hoito on ekstrakorporeaalinen fotofereesi(6). Toissijaisena vaihtoehtona
voidaan kayttaa klorambusiilia, joka annostellaan mieluummin jatkuvana kuin syklittdisena(19) (16).
Muutoin hoidot ovat samat kuin mycosis fungoideksessa (beksaroteeni, interferoni, matala-annoksinen
metotreksaatti)(6).

Taulukko 4. Levinneen iholymfooman ja Sézaryn syndrooman (SS) hoitovaihtoehdot.

Hoito Kaytannon toteutus

Klorambusiili (SS) Annostelu jatkuva 2—6 mg/vrk. Tukihoitona alkuun prednisoloni 20 mg/vrk laskien ihon
rauhoittuessa vdhentdamaan annokseen 10 mg/vrk tai lopettamaan kokonaan. Pitkda hoitoa
valtettava leukemiariskin takia.

Beksaroteeni (SS) Kts taulukko 3.

Pegyloitu interferoni (SS) Kts taulukko 3

Metotreksaatti (SS) Kts taulukko 3

Gemsitabiini 1000 mg/m2i.v. pv 1, 8, 15, sykli 28 vrk.

Brentuksimabi-vedotiini CD30+ taudeissa. 1,8 mg/kg iv, sykli 21 vrk. Max. 16 hoitoa (1 vuosi).

Liposomaalinen 20 mg/m2 kahden viikon vélein hyvaan vasteeseen, jonka jélkeen ylldpitohoito samalla annoksella
doksorubisiini valia yksilollisesti pidentaen (ad 4 viikkoa).

CHOP-21 Yksittaisladkkeiden jalkeen tai jos potilaalla on laaja imusolmuketauti tai viskeraaliaffisio.
Alemtutsumabi CD52 taudeissa. Tavallisin annostus on 10-15 mg kolmesti viikossa subkutaanipistoksina 12 viikon

ajan. Vaihtoehtona on nousevin annoksin alkava hoito (3-10-30 mg), jonka jalkeen 30 mg s.c.
kolmasti viikossa 11 viikon ajan. Opportunisti-infektioriski, PCC-profylaksia pakollinen.

Mogamulitsumabi 1 mg/kg iv viikoittain kuukauden ajan, jonka jalkeen kahden viikon vélein progressioon tai
sietdmattomiin haittoihin asti. Vakavia haittoja 41lle %:, tavallisimpia ovat pyrexia (4 %) ja selluliitti
(3 %). Tavallisia lieviad haittoja ovat infuusioreaktio, aineihottuma, ripuli ja vasymys.
Ekstrakorporeaalinen HUS ihotautiklinikka ja TYKS hematologia.

fotofereesi (SS)




Mycosis fungoideksen sadehoito

Mycosis fungoides on sadeherkka ja sadehoitoa voidaan antaa kaytannossa lahes kaikissa sairauden
vaiheissa, joskin Sézaryn syndroomassa tulokset ovat ristiriitaisia(20). Yksinkertaistettuna sadehoito
toteutetaan paikalliseen tautiin paikallisena ihon hoitona tai laajemmassa tautimuodossa joko koko ihon
hoitona tai palliatiivisena paikallishoitona(21). Hoidon tavoitteena, kuten edelld aiemmin mainittu, on
paaasiallisesti sairauden oireiden lievittdminen ja elamanlaadun parantaminen. Vasteen tulo kestaa
keskimaarin kaksi kuukautta (noin 1-4 kuukautta)(6).

Paikallinen sadehoito
Stage IA -B ja llA, stage IIB, jossa yksittdinen/muutama T3-leesio:

Tavoitteena on systeemisen hoidon aloituksen pitkittdminen. Paikallisessa, varsinkin unilesionaalisessa,
taudissa sdadehoito toteutetaan kuratiivisella tavoitteella annokseen 20-24 (-30) Gy(20,22). Stage IA
paikallisen hoidon vaste (ORR) ilman liitdnnaishoitoja on 97-100 %(20).

Laajemmassa taudissa voidaan antaa palliatiivista sddehoitoa (4) -8 Gy, 1-2 hoitokertaan jaoteltuna ihon
kunto huomioiden. Hoito voidaan toteuttaa paikallisesti mm. yksittaisiin tai multippeleihin tuumoreihin,
ihon haavaumiin seka imusolmukealueille, usein hyvalla vasteella. Mikali matalalla annoksella ei saada
vastetta, voidaan hoito uusia suurempaan annokseen hypofraktioiden 20/2,5 Gy(20). My6s varhaisessa
taudin vaiheessa voi elamanlaatu olla merkittavasti heikentynyt(7) ja tuolloin paikallinen hoito voidaan
toteuttaa sen parantamiseksi (annos 4-12 Gy)(22).

Koko ihon elektronisadehoito (total skin electron beam therapy, TSEBT)
Stage 1B, 1lIA-B:

Koko ihon elektronisddehoitoa kdytetdan ensilinjassa laajoissa ihomuutoksissa annokseen (8-) 12 Gy. Stage
IIA-taudissa TSEBT voidaan toteuttaa toisessa linjassa, mikali sitd ei ole aiemmin annettu(6,20). Talla
matalalla ad 12 Gy:n annoksella saadaan hyva vaste ilman suurempaan annokseen liittyvia akuutteja
sivuvaikutuksia(20,23). Tarvittaessa katvealueet hoidetaan erikseen ja erillisiin tuumoreihin voidaan antaa
tehosteannos (4—12 Gy). Haitat ovat tyypillisesti lieviad (gradus 1-2) iho- ja kynsihaittoja sekd ohimenevaa
alopesiaa, vasyneisyytta ja turvotuksia(23). Haitat kumuloituvat kokonaisannoksen kasvaessa. Korkeampaa
kokonaisannosta ad 36 Gy voidaan kayttaa yksilollisesti harkiten. Erytrodermiapotilaita hoidettaessa on
hoito syytéa toteuttaa varovaisuudella (fraktiokoko, annostaso, hoitoskeema) siihen liittyvan lisddntyneen
toksisiteetin vuoksi(20). Tamanhetkisen tiedon mukaan matalan tai korkeamman annoksen vasteella ja
vasteen kestolla on pieni, mutta ei merkittdva ero(6). Hoito voidaan toteuttaa tarvittaessa myos
hypofraktioituna (12/4 Gy) vastaavanlaisin vastein(24).

Stage IVA-B:

TSEBT voidaan liittda systeemiseen hoitoon ja siihen voidaan yhdistdaa myos paikallinen sdadehoito. TSEBTn
toteutus on monimutkaista, usein eri tekniikoita yhdisteleva. Naista laajimmin kdytdssa ns. Stanfordin
tekniikka(22,25). Lymfoomien sddehoidosta |6ytyy tarkemmin tietoa useista eri ldhteistid(20,22,26).

Muiden iholymfoomien sadehoito

Primaari ihon anaplastinen lymfooma voidaan hoitaa sddehoidolla annokseen 20-30 Gy, kuratiivisella
tavoitteella, mikali tauti paikallinen. Relapsiin tai multifokaalisiin pesakkeisiin voidaan antaa palliatiivinen 4
Gy sadehoito(20,22).

Primaérisen ihon marginaalivyéhykkeen lymfooman (PCMZL) ja primé&arisen ihon follikulaarisen lymfooman
(PCFCL) ensisijainen hoito on paikallinen sddehoito annokseen 24—30 Gy(20,22). Hoito voidaan toteuttaa
myos vaihtoehtoisesti pienempaan annokseen 4 Gy. Mikali tuolloin saadaan epatyydyttava vaste tai
paikallinen relapsi, hoito toistetaan lisisddehoitona 4—20 Gy. Relapsissa 4 Gy annos voi olla riittdva(20).



Primaari ihon leg type DLBCL reagoi sddehoitoon, mutta vasteen kesto usein varsin lyhyt. Sairauden
hoidossa systeemihoitoon yhdistettyna paikallisella sddehoidolla saatu merkittavasti pidempi
progressiovapaa-aika kuin pelkalld systeemihoidolla(20).

Allogeeninen kantasolusiirto

Mycosis fungoideksessa/Sézaryn syndroomassa nuorilla potilailla voidaan harkita allogeenista
kantasolusiirtoa taudin relapoiduttua alle kahden vuoden sisalla primaarihoidosta. Uudella hoidolla potilas
kuitenkin tulee saada (lahes) taydelliseen remissioon, etta siirtoon voidaan menna. Viiden vuoden paasta
elossa oli 46 % potilaista, mutta ilman taudin etenemista vain 32 %. Lahes puolet (45 %) potilaista
progredioi jo alle 4 kuukautta hoidosta. Tutkimuksissa relapsiin liittymaton kuolleisuus 7 vuoden
seurannassa on ollut 22 %(27).

Lymfooman ennuste ja tukihoidot

Mycosis fungoideksessa iholle rajoittuneessa taudissa hoidoilla voidaan saada aikaan pitkia
remissiovaiheita. Varsinaista parantavaa hoitoa ei kuitenkaan ole, ellei sellaiseksi katsota vaikeimpien IV
luokan tautien allogeenista kantasolusiirtoa, ja sen vuoksi kaikki hoidot tahtaavat potilaan eldmanlaadun
parantamiseen ja taudin pitdmiseen stabiilina. Iholymfoomat poikkeavat muista lymfoomista mm.
hidaskulkuisuutensa osalta. Osalla potilaista tauti kuitenkin etenee vuosien kuluessa, jonka vuoksi potilaita
on pidettdva seurannassa. Esimerkiksi kymmenen vuoden seurannassa taudin etenemista on havaittu
12%:lla stage IA -potilaista, mutta jopa 73%:lla stage Il -potilaista(28).

Paikallinen tauti voidaan sdadehoidolla parantaa tai saada pitkakestoinen remissio. Levinneet taudit ovat
kroonisia, mutta potilaat voivat selvita pitkidkin aikoja. Gemsitabiinin jalkeen 15 vuoden kohdalla 47 %
potilaista oli edelleen elossa, mutta mediaani oli 5,2 vuotta(10).

Kaikissa iholymfoomien eri vaiheissa on kiinnitettdava huomiota my®os oireita lievittaviin hoitoihin ja
elamanlaadun yllapitoon seka parantamiseen. Kutinan hoidossa voidaan kayttaa paikallisesti perusvoiteita,
ihoalueiden mukaisesti eri kortikosteroidivoiteita seka suun kautta otettavia ladkkeita: antihistamiineja,
mirtatsapiinia, gapapentiinia. Stafylokokkus aureus -kolonisaation osuutta erytrodermisen MF:n ja Sézaryn
syndrooman oirelehahteluiden syyna on spekuloitu ja sen hoito antibiootein (kefalosporiini, amoksisilliini-
klavulaanihappo, metronidatsoli, doksisykliini) on osoitettu parantavan ihotilannetta(29).
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