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Diffuse plane Xanthome bei
Mycosis fungoides

Anamnese

Im September 2017 stellte sich ein 51-
jähriger Patient aufgrund juckender
Hautveränderungen zur Mitbeurteilung
in unserer Hochschulambulanz vor. Die
Hautveränderungen bestanden anam-
nestisch seit 2–3 Jahren.

Abb. 18 AmRumpfmultiple teils rötliche,teilsgelblichePlaquesfokalentlangderHautspaltlinien(a,b). InderNahaufnahme
zeigten sich deutlich die Überlagerung bzw. das Nebeneinander gelblicher und rötlicher Plaques (c,d). Prominente Xanthe-
lasmenperiorbital (e)

Vortherapienmit topischenSteroiden,
Calcineurininhibitoren und Creme-PU-
VA (Psoralen und UVA) waren unter
der Verdachtsdiagnose einer Parapsoria-
sis en plaques bereits durchgeführt wor-
den, worunter sich der Befund nur kurz-
zeitig stabilisiert hatte. Auch zum dama-
ligen Zeitpunkt waren bereits prominen-

te periorbitale Xanthelasmen beobachtet
worden.

Eine B-Symptomatik bestand nicht,
und es wurden keine relevanten Vorer-
krankungen angegeben.
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Abb. 28 Histopathologie:dermales InfiltratvomLymphozytenmitEpidermotropismus(a,HE[Hämatoxylin-Eosin],Original-
vergr. 200:1).Der immunhistochemischeNachweis vonCD3warpositiv (b,Originalvergr. 200:1). IndenSchnittenzeigten sich
multipel dermale schaumigeHistiozyten (c, HE, 400:1;d, HE, Öl, 640:1). Die lipidbeladenen Zellenwurden als CD68-positive
Histiozyten identifiziert (e, 400:1)

Befund

Es zeigten sich insbesondere am Rumpf,
aber auch an den Extremitäten multiple
rötlich bräunliche Plaques (. Abb. 1a, b).
Daneben bzw. überlagernd fanden sich
flächige orange-gelbe Plaques (Abb.
1a–d), zudem periorbital prominente
Xanthelasmen (. Abb. 1e). Histopatho-
logisch war ein dichtes oberflächliches
Infiltrat teils atypischer T-Zellen mit
fokalem Epidermotropismus und einzel-
nen Pautrier-Mikroabszessen sichtbar
(. Abb. 2a). Ein Großteil der Lympho-
zyten wies einen CD3+/CD4+/CD5+-
Immunphänotyp auf (. Abb. 2b). Die
PCR (Polymerasekettenreaktion) bestä-
tigte ein monoklonales Rearrangement
des T-Zell-Rezeptor-Gens. Die Histo-
logie aus einer gelblichen Plaque zeigte
dermal lokalisierte lipidreiche schaumi-
ge Histiozyten mit reichlich Zytoplasma,
zusammengesetzt aus multiplen kleinen
Vesikeln (. Abb. 2c, d). Die schaumig

degenerierten Histiozyten exprimierten
CD68 (. Abb. 2e).

Eine durchgeführte Proteinelektro-
phorese, Immunfixation und periphere
FACS(„fluorescence-activated cell sor-
ting“)-Analyse waren unauffällig. Die
Serumlipide lagen innerhalb der Norm.
In einer Durchuntersuchung fanden sich
keine pathologischen Lymphknoten.

Diagnose, Therapie und Verlauf

Die klinisch-pathologische Korrelation
führte zur Diagnose einer Mycosis fun-
goides (MF) im Stadium Ib nach ISCL/
EORTC (International Society for Cuta-
neous Lymphomas/European Organiza-
tion of Research and Treatment of Can-
cer), assoziiertmitmultiplenplanenXan-
thomen. Die Einleitung einer Therapie
mit Interferon-α-2b wurde empfohlen.

Diskussion

Dystrophe Xanthome können zusam-
men mit entzündlichen Erkrankungen,
wie beispielsweise Insektenstichen, ei-
nemHerpes zoster oder einer Lymphan-
gitis auftreten, aber auch bei verschiede-
nenmalignen, insbesondere hämatologi-
schen Erkrankungen, wie monoklonalen
Gammopathien oder systemischen und
kutanen Lymphomen [2]. Die MF ist das
häufigste kutane T-Zell-Lymphom mit
3 charakteristischen klinischen Stadien:
Patch-, Plaque- undTumorstadium. Eine
extrakutane Beteiligung (Lymphknoten,
Lunge, Milz. Leber), aber auch eine hä-
matogene Aussaat atypischer T-Zellen
sind möglich.

Eine frühzeitige Diagnosestellung
macht daher die Berücksichtigung kli-
nischer, histopathologischer und mo-
lekularer Charakteristika erforderlich.
Eine Reihe von Fallberichten zu kutanen
Xanthomen bei MF wurde publiziert.
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Eine Übersicht von auf Englisch veröf-
fentlichten Kasuistiken zeigt . Tab. 1.

Die Pathogenese der Xanthome bei
MF wird kontrovers diskutiert. Ange-
nommen wird, dass ein Austritt von Li-
poproteinen inMF-Plaques zurEntwick-
lung vonXanthomen beiträgt. Besonders
in regredientenMF-Läsionenwerden in-
trazelluläre Lipide von zuGrunde gehen-
den Tumorzellen freigesetzt und nach-
folgend von Makrophagen phagozytiert
[1]. Die Entwicklung von Xanthomen ist
nicht nur nach erfolgreicher Therapie,
sondern auch imZusammenhangmit ei-
nem Erkrankungsprogress beschrieben.
Daher könnte man annehmen, dass die
DegradationvonTumorzellenunddieLi-
pidfreisetzung in regredienten und pro-
gredienten MF-Läsionen analog stattfin-
den. In einzelnen Berichten ist ein Li-
pideinschluss nicht nur inMakrophagen,
sondern auch in neoplastischenT-Zellen
beschrieben [2, 3]. Es wurde gezeigt, dass
mancheder lipidbeladenenZellen inMF-
Plaques T-Zellen entsprechen und da-
her postuliert, dass diese Zellen direkt in
die Lipoproteinprozessierung involviert
sind [2]. Ob die intrazellulären Lipide
in den neoplastischen T-Zellen phago-
zytiert wurden, die Zellen durch passive
Diffusion erreichten oder de novo syn-
thetisiert wurden, ist noch ungeklärt [2].
Ferner wurde spekuliert, dass maligne
Th2-ZellenMakrophagen durch Sekreti-
on von Zytokinen (Interleukin 4, Inter-
feron y) aktivieren und dadurch die Auf-
nahme von Lipoproteinen regulieren [4].
Eine erhöhte Expression von membran-
gebundenen LDL(„low density lipopro-
teins“)-Rezeptorenbei aktiviertenT-Zel-
lenwurde nachgewiesen [3].Diese könn-
ten zur Lipidaufnahme in T-Zellen bei-
tragen.BeiArteriosklerosebeispielsweise
spielen Interaktionen zwischen T-Zellen
und Makrophagen eine bedeutende Rol-
le bei der Formation lipidreicher Plaques
[2].

Insgesamt sind Studien zur Rolle der
T-Zellen und derMakrophagen notwen-
dig, um die Pathophysiologie der Xan-
thombildung im Rahmen einer MF bes-
ser zu verstehen.

Der hier vorgestellte Patient entwi-
ckelte die kutanen Xanthome frühzeitig

im Patch-Stadium der MF. Berichte zu
Patienten mit xanthomatisierten Läsio-
nen im Rahmen einer frühen MF sind
selten, bei den jeweiligen Patienten wa-
ren die Serumlipide erhöht [3, 5], nicht
jedoch bei unserem Patienten. Die tabel-
larischeÜbersicht zeigt, dass dieAssozia-
tion von Xanthomen mit Lipidabnormi-
täten bei Patienten mit MF inkonsistent
ist. Lipidabnormitäten scheinen bei die-
sen Patienten eine untergeordnete Rolle
zu spielen.

Zusammenfassend sollten Dermato-
logen mit der möglichen Assoziation
kutaner Xanthome mit zugrundeliegen-
den lymphoproliferativen Erkrankungen
beinormolipämischenPatientenvertraut
sein, um eine entsprechende Diagnostik,
eine klinisch-pathologische Korrelation
und ein klinisches Follow-up einleiten
zu können.

Fazit für die Praxis

4 Bei disseminierten kutanen Xantho-
men bzw. xanthomatisierten Haut-
veränderungen sollten Abklärungen
im Hinblick auf Lipidstoffwech-
selstörungen und möglicherweise
assoziierte myeloproliferative Er-
krankungen erfolgen.

4 Dystrophe Xanthome sind bei Pati-
enten mit Mycosis fungoides (MF)
beschrieben und können die MF-
typischen Hautläsionen überlagern.
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Diffuse plane Xanthome bei
Mycosis fungoides

Zusammenfassung
Kutane Xanthome werden bei Patienten
mit Störungen im Lipidmetabolismus,
chronisch inflammatorischen oder
malignen Erkrankungen beobachtet.
Insbesondere bei myeloproliferativen
Erkrankungen können dystrophe
Xanthome auftreten. Wir berichten über
einen normolipämischen Patienten mit
xanthomatisierten Hautveränderungen
im Rahmen einer Mycosis fungoides
(MF), dem häufigsten kutanen T-Zell
Lymphom. Neben illustrativen klinischen
und histopathologischen Bildern wird eine
Literaturübersicht bezüglich dystropher
Xanthome bei Mycosis fungoides
präsentiert.

Schlüsselwörter
Kutanes T-Zell-Lymphom · Xanthomatose ·
Myeloproliferative Erkrankungen · Lipide ·
Monoklonale Antikörper

Diffuse plane xanthomas
associated withmycosis
fungoides

Abstract
Cutaneous xanthomas may develop in
patients with lipid abnormalities, chronic
inflammatory diseases or cancer. Especially
myeloproliferative diseases may be
accompanied by dystrophic xanthomas.
We report on a normolipemic patient
with cutaneous xanthomas who was
subsequently diagnosed with mycosis
fungoides. In addition to illustrative clinical
and histopathological images, we present
an overview of reports on dystrophic
xanthomas in mycosis fungoides, the most
frequent cutaneous T-cell lymphoma.

Keywords
Lymphoma, T-cell, cutaneous · Xanthoma-
tosis · Myeloproliferative disorders · Lipids ·
Monoclonal antibodies
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