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Agenda

Aufbau

Fallbeispiel

Epidemiologie

Biologie

Früherkennung / Prophylaxe

Klinisches Bild

Diagnostik

Therapie

 Struktur (Algorithmus)

 Stadien

 Arzneimittel

Nachsorge und Rehabilitation



Leitlinie

D. P, männlich, Jahrgang 1974

Vorstellung bei inguinaler Lymphadenopathie

Histologie: ALCL ALK negativ

ECOG 0, IPI: 2 Punkte (LDH>900 und Stadium 4 bei Lungenherden)

Fallbeispiel



Leitlinie

Welche Therapie würden Sie empfehlen?

➢ CHOEP und bei PR/CR autologe Tx

➢ CHOP und bei CR Nachsorge

➢ Bv-CHP und bei PR/CR autologe Tx

➢ Bv-CHP und bei CR Nachsorge

➢ CHOEP 14 und bei PR/CR allogene Tx bei jungem Patienten

Einstiegsfrage



Leitlinie

D. P, männlich, Jahrgang 1974

Vorstellung bei inguinaler Lymphadenopathie

Histologie: ALCL ALK negativ

ECOG 0, IPI: 2 Punkte (LDH>900 und Stadium 4 bei Lungenherden)

PET-CT nach 6 Zyklen Bv-CHP (E2 Protokoll): mCR

aber noch vor der geplanten ASCT zeigt sich ein cutaner Progress

Fallbeispiel



Leitlinie

D. P, männlich, Jahrgang 1974

Nach bioptischer Sicherung 2x Zyklen GDP und bei Ansprechen ASCT

→ wenige Wochen später cutaner Progress

Salvage-Therapie mit Bendamustin und Brentuximab vedotin

→ bei erneutem Ansprechen Allo-SCT (Bruder haplo-ident) mit CR

Fallbeispiel



Epidemiologie

CAJ 2019 Machi

Inzidenz: <1 / 100.000

→ very rare disease



Klassifikation

New classifications – old problems?

EHA 2024 Educational de Leval



Klassifikation



Klassifikation

EHA 2024 Educational de Leval



Klassifikation



Klassifikation



Diagnostik

➢ Referenzpathologie

➢ Lymphknoten-Exzision, 

wenn irgendwie möglich

➢ Staging / IPI



Therapie

1 Therapie-Eignung entsprechend lokaler Richtlinien;
2 Als HD Therapie in erster Remission (CR1 oder PR1) wird eine HD mit autologer SZT 

empfohlen. In CR2 oder PR2 sollte für Geeignete die allogener SZT angestrebt werden, 

die autologe SZT nur bei Chemotherapie-sensitiver Erkrankung.
3 BV bei noch BV-naiven Patienten, bei BV-refraktären Patienten intensive 

Chemotherapie zu erwägen.
6 Involved field Bestrahlung: Einsatz nach individueller Entscheidung. Hinsichtlich der 

generellen Rolle und bzgl. des Zeitpunktes im Kontext einer autologen Transplantation 

gibt es keine gesicherten Evidenzen. Im Falle einer autologen Transplantation ist die 

Bestrahlung vor oder nach der Transplantation möglich.



Therapie

Lancet 2019 Horwitz



Therapie

Ann Onco 2022 Horwitz

Intention to treat

ALCL

Double-blind phase III study for untreated, CD30 positive PTCL: Echelon-2



Therapie

NEJM 2024 Veleanu

Case series of Brigatinib in ALK+ ALCL after BV failure:

n=14 pts, ORR/CR: 93% / 73%; 3 of 4 Crizotinib pretreated patients responded,              

7 patients were bridged to allogeneic transplantation.



Therapie

1 Therapie-Eignung entsprechend lokaler Richtlinien;
2 Als HD Therapie in erster Remission (CR1 oder PR1) wird eine HD mit autologer SZT 

empfohlen. In CR2 oder PR2 sollte für Geeignete die allogener SZT angestrebt werden, 

die autologe SZT nur bei Chemotherapie-sensitiver Erkrankung.
3 BV bei noch BV-naiven Patienten, bei BV-refraktären Patienten intensive 

Chemotherapie zu erwägen.
6 Involved field Bestrahlung: Einsatz nach individueller Entscheidung. Hinsichtlich der 

generellen Rolle und bzgl. des Zeitpunktes im Kontext einer autologen Transplantation 

gibt es keine gesicherten Evidenzen. Im Falle einer autologen Transplantation ist die 

Bestrahlung vor oder nach der Transplantation möglich.



Therapie

4 Bei NK/T Risiko Score [57] Low risk Patienten im Stadium I 

oder stark reduzierter Belastbarkeit kann eine alleinige 

Radiotherapie erwogen werden. 

5 Die Wahl der Chemotherapie erfolgt nach individueller 

Belastbarkeit, insbesondere bei reduzierter Belastbarkeit sind 

Therapieprotokolle wie P-GEMOX als “Chemotherapie-

Strahlentherapie-Chemotherapie („Sandwich“) oder „Zwei-

Drittel DeVIC im Kombination mit Radiotherapie empfohlen. Bei 

voller Belastbarkeit sind intensivere Protokolle wie mSMILE 

erste Wahl – für Details siehe Leitlinientext.

7 Die Wahl der Chemotherapie erfolgt nach individueller 

Belastbarkeit, die Protokolle AspMetDex oder P-GEMOX 

werden bei reduzierter Belastbarkeit präferiert – für Details 

siehe Leitlinientext.



Therapie

EHA 2024 Shumilov

Role of Stem cell transplant in PTCL

EBMT analysis between 2002 and 2002: 

7099 auto-SCT and 1292 allo-SCT were registered



Therapie

EHA 2024 Shumilov

Role of Stem cell transplant in PTCL

EBMT analysis between 2002 and 2002: 

7099 auto-SCT and 1292 allo-SCT were registered



Leitlinie

F. F männlich, Jahrgang 1946

Diagnose bei axillärer Lymphadenopathie

Histologie: TFH Lymphom – initial als PTCL NOS befundet, NGS: TET2 mutiert

ECOG 1, IPI: 3 Punkte (Alter, Stadium und E-Befall (Peritoneal und KM)

Fallbeispiel



Leitlinie

F. F, männlich, Jahrgang 1946

Diagnose bei axillärer Lymphadenopathie

Histologie: TFH Lymphom – initial als PTCL NOS befundet, NGS: TET2 mutiert

ECOG 1, IPI: 3 Punkte (Alter, Stadium und E-Befall (Peritoneal und KM)

PET-CT nach 6 Zyklen Bv-CHP bei CD30 Positivität: mCR

1 Jahr später: nodales Rezidiv

Fallbeispiel



Leitlinie

F. F, männlich, Jahrgang 1946

Diagnose bei axillärer Lymphadenopathie

Histologie: TFH Lymphom – initial als PTCL NOS befundet, NGS: TET2 mutiert

ECOG 1, IPI: 3 Punkte (Alter, Stadium und E-Befall (Peritoneal und KM)

PET-CT nach 6 Zyklen Bv-CHP bei CD30 Positivität: mCR

1 Jahr später: nodales Rezidiv

Kombinationstherapie mit Romidepsin und Azacytidin: mCR nach 4 Zyklen, 

Therapiefortsetzung für 21 Monate, dann Progression

Fallbeispiel



Leitlinie

F. F, männlich, Jahrgang 1946

Fallbeispiel

Blood 2021 Falchy

Phase II study for untreated or R/R PTCL:

n=25 pts, median age: 63 years



Leitlinie

F. F, männlich, Jahrgang 1946

Fallbeispiel

Blood 2021 Falchy

Phase II study for untreated or R/R PTCL:

n=25 pts, median age: 63 years



Therapie

Very rare lymphoma

Enteropathie-assoziiertes T-Zell Lymphom (EATL)

Monomorphes epitheliotropes intestinales T-Zell Lymphom (MEITL)

Hepatosplenisches T-Zell Lymphom (HSTL)

→ intensivere Ctx-Induktion und dann konsolidierende ASCT bzw Allo-Tx

Brustimplantat-assoziiertes ALCL (BIA-ALCL)



Therapie

EHA 2024 Shumilov

Role of Stem cell transplant in PTCL

EBMT analysis between 2002 and 2002: 

7099 auto-SCT and 1292 allo-SCT were registered



Nachsorge

PET/CT: 

6-8 Wochen nach Abschluss der initialen Systemtherapie empfohlen, um die 

Voraussetzungen für eine konsolidierende HD-Therapie mit ASZT bei Erreichen einer CR, 

bzw. die Indikation zur alloSCT bei refraktärer Erkrankung oder – in individuellen Fällen - die 

Indikation zur ISRT (Involved-Site-Radiotherapie) bei lokalisiertem PET-positivem Restbefund 

festzustellen.

Klinische Kontrollen:

Bei einer CR ist in der weiteren Nachsorge eine bildgebende Diagnostik mittel CT oder 

PET/CT nur bei klinisch symptomatischen Patienten empfohlen. Klinische Kontrollen sollten 

alle 3 Monate im ersten Jahr, alle 6 Monate im zweiten Jahr und danach jährlich erfolgen. 



Leitlinie

Was ist neu?

Zusammenfassung

Aktualisierung der Klassifikationen mit Integration 

ICC und WHO

Klare Empfehlung für die allogene 

Stammzelltransplantation im Rezidiv

Individualisierte Entscheidungen im Rezidiv



Leitlinie

J. K, männlich, Jahrgang 1974

Vorstellung bei Fieber nach Afrika-Urlaub mit Lymphadenopathie

Histologie: ALCL ALK positiv

ECOG 2, IPI: 3 Punkte (LDH, ECOGII und Stadium 4)

Fallbeispiel



Leitlinie

Welche Therapie würden Sie empfehlen?

➢ CHOEP und bei PR/CR autologe Tx

➢ CHOP und bei CR Nachsorge

➢ Bv-CHP und bei PR/CR autologe Tx

➢ Bv-CHP und bei CR Nachsorge

➢ CHOEP 14 und bei PR/CR allogene Tx bei jungem Patienten

Einstiegsfrage
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