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Wir, die CTCL Global Care Collaborative, befassen uns mit dem kutanen
T-Zell-Lymphom (CTCL), einer seltenen und potenziell lebensbedrohlichen
Krebserkrankung.!

Unser Ziel ist es, die Herausforderungen anzugehen, unter denen Menschen
mit CTCL seit langem leiden. Unser Fokus liegt hierbei auf zwei der
wichtigsten Unterformen des CTCL: der Mycosis fungoides (MF) und dem
Sézary Syndrom (SS). Die betroffenen Patienten kdnnen korperlich, seelisch
und sozial stark beeintréchtigt sein, z. B. durch Schmerzen, ein breites
Spektrum an Hautverdnderungen, erschépfende emotionale Belastungen
und eine oft stark eingeschréinkte Lebensqualitét.? Zusétzlich erschwerend
wirken sich héufige Verzégerungen bei der Diagnose aus - mit negativen
Effekten fUr die Betroffenen und deren Angehdrige.

Unter dem Begriff ,CTCL" werden verschiedene Typen von seltenem Blutkrebs
zusammengefasst, die sich vor allem in der Haut manifestieren.®* MF, die

am besten untersuchte Form des CTCL, wird oft mit hdufiger auftretenden,
gutartigen Erkrankungen wie Ekzemen und Psoriasis verwechselt.'® Die
Seltenheit der Erkrankung erschwert den Weg zu richtigen Diagnose und
begunstigt das Auftreten von Fehldiagnosen. Bei MF etwa betragt die
durchschnittliche Zeit bis zur richtigen Diagnose 3 bis 4 Jahre >¢

Wir haben uns global zusammengeschlossen, um gemeinsam an einer
Verbesserung der Versorgung von Menschen mit CTCL zu arbeiten. Den aus
unserer Sicht dringenden Handlungsbedarf haben wir in der vorliegenden
Konsenserkldrung zusammengefasst.

Im Ergebnis haben wir 12 Empfehlungen formuliert.

Gesundheltspolmk und Verbdnde
Erleichtern Sie Arzten, die Menschen mit CTCL versorgen, den Zugang zu
Empfehlungen von Experten und entsprechenden Ressourcen.
Unferstiizen Sie Arzte bei der Vernetzung mit bestehenden oder bei der Grindung
von neuen multidisziplindren Versorgungsteams (MDTs).
Stellen Sie mehr &ffentliche Mittel in Ladndern mit einer aktuellen Unterversorgung zur
Verflgung.
Investieren Sie in neue Technologien in den Bereichen ,Diagnostik™ und
,Datenaustausch™.
Stellen Sie finanzielle Mittel fUr einen lokalen Wissensaufbau rund um das Thema
,Seltene Erkrankungen” zur Verflgung.
Férdern Sie Wissen und allgemeinen Konsens bezlglich der in den klinischen
Leitlinien beschriebenen Krankheitsstadien.
Unferstitzen Sie Arzte bei inren Anstrengungen, die Bekanntheit von CTCL zu
erhdhen.

Krankenhduser/Kliniken
Unterstltzen Sie bei der Vernetzung mit bestehenden oder bei der Grindung von
neuen multidisziplindren Versorgungsteams (MDTs).
Unterstltzen Sie eine klare und nahtlose Kommunikation zwischen Einrichtungen,
die Menschen mit CTCL behandeln.

Arzte mit CTCL-Patienten
Férdern Sie eine effektive Koommunikation zwischen klinischen Teams bei der
Versorgung von Menschen mit CTCL.
Suchen Sie proaktiv das Gespréich Uber CTCL mit Nicht-Spezialisten und Arzten im
ambulanten und stationéren Sektor in lhrer Region.
Arbeiten Sie mit Arztevereinigungen und Patientenorganisationen zusammen, um
die Aufklérung voranzutreiben und den Wissensstand zu CTCL zu erhdhen.

Wir sind davon Uberzeugt, dass die Umsetzung dieser Empfehlungen einen
bedeutenden, positiven Einfluss auf das Leben der von CTCL betroffenen
Menschen hatte.

Als globaler Verbund werden wir mit Gesundheitsbehdrden,
Krankenhd&usern, Arztinnen und Arzten und anderen relevanten
Interessengruppen auf der ganzen Welt zusammenarbeiten, um die
Umsetzung dieser Empfehlungen voranzutreiben. Gemeinsam werden wir
unsere Expertise, unsere Erfahrungen und unsere Ressourcen biindeln,
um endlich die weiterhin bestehenden Liicken in der Diagnose und
Behandlung von CTCL zu schlieBen.
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Kurzfassung

Diese Konsenserkl&rung beinhaltet Empfehlungen zur Verbesserung

der Diagnose und Versorgung von Menschen mit CTCL, einer seltenen
Blutkrebserkrankung, die sich haupts&chlich in der Haut manifestiert.’*4 Sie
wurde im Rahmen einer internationalen, organisationsiibergreifenden
Zusammenarbeit von Patientenvertretern entwickelt.

Herausforderung

CTCL verursacht haufig Missempfindungen, Schmerzen, ein breites Spekirum an
Hautver&nderungen und Erschdpfungszustéinde.? Psychische Folgen kdnnen
Depressionen, Frustration und Schamgefuhle sein.? Die betroffenen Menschen
erleben diese Belastungen haufig jeden Tag.

Unndtigerweise wird ihr Leidensdruck oft durch Probleme bei der
Durchfiihrung von Tests, Einschrankungen bei der Diagnose sowie der
Versorgung zusatzlich erhéht. Hierzu zdhlen:
Symptome von MF werden mit denjenigen hdufigerer Erkrankungen
verwechselt, insbesondere mit Psoriasis und Ekzemen.
Verzégerte Diagnosen (bei MF zwischen drei bis zu mehr als zehn
Jahren), die sich auf die Prognose auswirken kénnen.
Ungenaue Stadieneinteilung der Erkrankung, méoglicherweise als
Ursache eines zu geringen Verstdndnisses der Erkrankung.
Weltweit ungleicher Zugang und ungleiche Verfligbarkeit zu der
notwendigen Versorgung.

Es ist zwingend erforderlich, das Bewusstsein fur CTCL zu schérfen und die
Gesundheitssysteme weltweit zu reformieren, um diese Probleme zu 1&sen.

Loésung
12 Empfehlungen, um die Bekanntheit, Diagnose und Versorgung von
CTCL innerhalb der Gesundheitssysteme zu verbessern:

Gesundhel’rspolmk und Verb&nde
Erleichtern Sie Arzten, die Menschen mit CTCL versorgen, den Zugang zu
Empfehlungen von Experten und entsprechenden Ressourcen.
Unterstiitzen Sie Arzte bei der Vernetzung mit bestehenden oder bei der Griindung
von neuen multidisziplindren Versorgungsteams (MDTs).
Stellen Sie mehr &ffentliche Mittel in Ldndern mit einer aktuellen Unterversorgung
zur VerfGgung.
Investieren Sie in neue Technologien in den Bereichen ,Diagnostik® und
.Datenaustausch™.
Stellen Sie finanzielle Mittel fGr einen lokalen Wissensaufbau rund um das Thema
.Seltene Erkrankungen™ zur Verflgung.
Férdern Sie Wissen und allgemeinen Konsens bezUglich der in den klinischen
Leitlinien beschriebenen Krankheitsstadien.
Unterstitzen Sie Arzte bei ihren Anstrengungen, die Bekanntheit von CTCL zu
erhéhen.

Krankenhduser/Kliniken
Unterstltzen Sie bei der Vernetzung mit bestehenden oder bei der Grindung von
neuen multidisziplindren Versorgungsteams (MDTs).
UnterstUtzen Sie eine klare und nahtlose Kommmunikation zwischen Einrichtungen,
die Menschen mit CTCL behandeln.

Arzte mit CTCL-Patienten
Férdemn Sie eine effektive Kommunikation zwischen klinischen Teams bei der
Versorgung von Menschen mit CTCL.
Suchen Sie proaktiv das Gespréich Uber CTCL mit Nicht-Spezialisten und Arzten im
ambulanten und stafiondren Sektor in lhrer Region.
Arbeiten Sie mit Arztevereinigungen und Patientenorganisationen zusammen, um
die Aufklérung voranzutreiben und den Wissensstand zu CTCL zu erhéhen.

Nutzen

Die Umsetfzung dieser Empfehlungen wird Gesundheitssysteme dabei
unterstltzen, Menschen mit CTCL zuverl&ssiger zu diagnostizieren und zu
betreuen. Hierdurch wird die Versorgung der Betroffenen verbessert und ein
Beitrag zur Steigerung der Lebensqualitét geleistet, insbesondere bei der
Behandlung langj&hriger Symptome.



Uberblick

T-Zell-Lymphome sind die hdufigste Form der prim&ren kutanen Lymphome,
die ihrerseits eine selten auftretende Gruppe des Non-Hodgkins Lymphoms
darstellen.5”

T-Zellen bilden eine Gruppe von weilen Blutkdrperchen, die dem
Immunsystem helfen, Keime und Bakterien abzuwehren.® Bei Auftreten eines
T-Zell-Lymphoms sind die T-Zellen krankhaft verdndert - bei kutanen T-Zell-
Lymphomen sammeln sich diese Zellen dabei in der Haut an.® Diese
abnorm verédnderten T-Zellen kbnnen ebenso im Blut, in den Lymphknoten
und in inneren Organen vorkommen.?

CTCL kann sich durch das Auftreten von nicht abklingenden Hautflecken
und/oder erhabenen schuppigen Plagues offenbaren, die in vielen Fallen
mit st&ndigem Juckreiz einhergehen.2'® Ausgeprégtere Lasionen k&dnnen
ebenso auftreten.’’ In den Friihstadien werden diese Symptome oftmals
mit h&ufiger auftretenden gutartigen Erkrankungen verwechselt, wie z. B.
Psoriasis oder Ekzem.®

Subtypen

Die am besten untersuchten Subtypen von CTCL sind die Mycosis fungoides
(MF) und das Sézary-Syndrom (SS). Zusammen machen sie ungefdhr zwei
Drittel aller Fdlle aus, wobei auf MF 60 % und auf SS 5 % entfallen.”

MF kommt h&ufiger vor und zeichnet sich durch Hautrétung und -ausschlag,
frockene, schuppige Hautpartien oder Plaques und in einigen Fallen durch
Hauttumore aus.2'2 Es muss nicht immer zu einem fortgeschritfenen Stadium
der Erkrankung kommen. Wenn die Erkrankung jedoch voranschreitet,
erfolgt dies im Allgemeinen langsam.'2Eine Diagnose im Frihstadium ist
schwierig.'?

SS ist im Vergleich zu MF eine seltenere, aggressivere Form des CTCLs. Sie
kann zur R6tung des gesamten Korpers, zu intensivem Juckreiz und

zu einem Abschuppen der Haut fihren.?’ Sie betrifft auch das Blut und

moglicherweise andere Bereiche des Koérpers, wie z. B. die Lymphknoten.

Uber MF und SS hinaus existieren verschiedene andere Subtypen von CTCL,
darunter die lymphomatoide Papulose, das primdére kutane anaplastische
groRzellige Lymphom und die pagetoide Retikulose.!

Demografische Verteilung

Die Ursachen fur die Entstehung von CTCL sind aktuell unbekannt. Dennoch
I&sst sich abschdatzen, welche Gruppen mit hdherer Wahrscheinlichkeit von
der Erkrankung betroffen sein k&nnen:

Altere Personen: in China liegt das durchschnittliche Erkrankungsalter
bei Mitte 40" und in den USA und Europa zwischen Mitte 50 und Mitte
60_14,15,16

Bei Mdnnern tritt CTCL zwei Mal h&ufiger auf als bei Frauen."”

Personen mit dunkleren Hauttonen und insbesondere Afroamerikaner
entwickeln CTCL mit doppelt so hoher Wahrscheinlichkeit.'®



B[S
Auswirkunge
von CTCL

Menschen, die an CTCL erkrankt sind,
haben mit kdrperlichen, emotionalen
und sozialen Auswirkungen zu
kémpfen, die ihre Lebensqualitat
beeintrdchtigen kénnen.

Im fortgeschrittenen Krankheitsstadium
kénnen die belastenden
Hautsymptome Missempfindungen,
Schmerzen, Schlafstérungen und

Erschépfungszustéinde verursachen.? Sie

kénnen die Fahigkeit der Betroffenen
stark einschrénken, selbst leichteren
alltaglichen Aufgaben nachzugehen.?

,Was mich am
meisten qudlt, ist die
Tatsache, dass die Krankheit
immer wieder auftritt. Ich kann
nicht wieder vollsttindig gesund
werden und mein Leben scheint

sich nur um Krankenhaustermine
zu drehen.”

Liang, betroffen von CTCL,
China.

Einige haben auch mit
Schamgefiihlen zu kdmpfen, die
durch die auffélligen Hautsymptome
hervorgerufen werden, was wiederum
zu Gefuhlen der Isolation fUhren
kann.?

,Der fur mich
unertrdglichste Aspekt
dieser Erkrankung ist, dass
sie sich an exponierten Stellen
zeigt, etwa im Gesicht oder an den
H&nden. Daher vermeide ich es so gut
wie méglich, das Haus zu verlassen. Ich
kann es nicht ertragen, wie mich die
Menschen ansehen, so als ob ich
etwas Falsches getan hatte.”

Dong, betroffen von CTCL,
China.

Die Auswirkungen von CTCL gehen
weit Uiber die medizinische Diagnose
hinaus. Jeden Tag hat die Krankheit
weitreichende Auswirkungen auf die
Betroffenen und ihre Angehdrigen

- von den beeinfréchtigenden
kérperlichen Symptomen bis hin

zur schweren Belastung durch
emotionale und soziale Probleme.

.Mein CTCL lieB
einen groBen Tumor
in meinem Nacken
entstehen. Es kam mir vor,
als wére ein Ziegelstein an

mir befestigt.”

Michael, betroffen von
CTClL, UK.

Den Betroffenen ist es mitunter nicht
moglich, ein soziales und familiéres Leben
zu fUhren, die Schule zu besuchen oder
einer Arbeit nachzugehen.?

Die emotionalen und sozialen
Auswirkungen sind ebenso schwerwiegend.
Manche Menschen mit CTCL leiden unter
Depressionen, Unsicherheit, Frustration und
Wut.?

Jch
habe
aufgehort, tagstber
zu arbeiten. Staffdessen
arbeite ich nun nachts,
weil ich nicht will, dass
jemand meine Haut in diesem
Zustand sieht. Und ich moéchte
mich nicht mit dem Juckreiz
herumschlagen.”

Carole, betroffen von CTCL,
USA.

Aufgrund der Seltenheit von CTCL kann
es fUr die Betroffenen schwierig sein, sich
untereinander zu vernetzen oder Zugang
zu Informationen und Selbsthilfegruppen
zu finden. Dies verstarkt das Gefuhl der
Isolation zusd&tzlich.

,Von der
Kopfhaut bis zu
den Zehen, der Boden
um mich herum ist mit
abgestorbenen erkrankten
Hautzellen bedeckt, wie ein
Sack Zucker, und meine Hande

und FUBe sind rissig und
zerrissen.” -

Lee, betroffen von CTCL,
Siidkorea.




Diagnose
Der vielleicht groBte Handlungsbedarf besteht in der genauen und
rechtzeitigen Diagnose von CTCL.

CTCL ist selten und weist bei Subtypen wie MF dhnliche Symptome wie
Psoriasis und Ekzeme auf.® Darliber hinaus neigen Arzte dazu, CTCL erst
dann als mégliche Diagnose in Betracht zu ziehen, wenn ein Patient nicht
auf die Behandlung haufigerer, gutartigerer Erkrankungen anspricht.’ Auch
die Ndhe des Wohnorts zu einem spezialisierten Zentrum spielt eine Rolle, da
die Patienten eher diagnostiziert werden, wenn sie einen leichteren Zugang
zu Spezialisten haben.

Die durchschnittliche Zeit bis zu einer MF-Diagnose betragt 3 bis 4
Jahre.>¢ Einige Personen warten mehr als ein Jahrzehnt.? In vielen Fdllen
werden Patienten letztendlich an mehrere Spezialisten lGiberwiesen.

Patienten mit MF im Friihstadium haben eine bessere Uberlebensaussicht
als Patienten im fortgeschrittenen Stadium.?' Wenn es jedoch zu
Verzbgerungen bei der Diagnose und der anschlieBenden Aufnahme in
die Behandlung kommt, kann dies erhebliche und unnétige Folgen fUr die
Betroffenen haben.

Erkrankungsstadien (Staging)

Uber die Diagnose hinaus ist es notwendig, das Krankheitsstadium

genau zu bestimmen. Die Stadieneinteilung bei MF und SS erfordert die
Beurteilung von vier Bereichen - Haut, Lymphknoten, Blut und inneren
Organen - mittels klinischer Untersuchung und unter Einsatz verschiedener
Diagnoseverfahren.* Eine genaue Bestimmung des Erkrankungsstadiums
ist von entscheidender Bedeutung, um den Schweregrad der Erkrankung
zu bestimmen, eine fundierte Prognose zu erstellen sowie eine zielfGhrende
Behandlung und Versorgung der Betroffenen einzuleiten.? In einigen
Messbereichen, wie etwa der Blutbeteiligung, besteht jedoch keine
globale Einigung dariiber, wie deren Rolle klinisch genau zu bewerten
ist.2® DarUber hinaus sollten T-Zell-Rezeptoren bei kutanen Lymphomen Uber
Gensequenzierung identifiziert werden, um hierlber eine frihere Diagnose
zu ermdglichen.?

Versorgung

Angesichts der problematischen Diagnosefindung kann es Jahre dauern,
bis ein Patient einen CTCL-Spezialisten aufsucht.?? Aber auch nach erfolgter
Diagnose gibt es Schwachstellen.

Die Kommunikation zwischen CTCL-Patienten und Arzten kann zu
Unsicherheiten und Missverst@ndnissen bezUglich der Prognose

fUhren - die Arzt-Patienten-Kommunikation birgt daher noch groRes
Verbesserungspotenzial.

Multidisziplinére Versorgungsansatze (MDT) werden innerhalb der
Gesundheitssysteme nicht durchgdngig umgesetzt oder genutzt, trotz der
Vorteile, die der Einsatz von MDTs fur die Patientenversorgung mit sich bringt.

Insgesamt besteht global ein ungleicher Zugang zu einer
bedarfsgerechten Versorgung sowie die Notwendigkeit einer schnelleren
Uberweisung an Experten. Nur so kénnen die Betroffenen von den Vorteilen
einer spezialisierten medizinischen Betreuung profitieren.



Zeit zu
handeln

Handlungsempfehlungen

Zur Verbesserung der Versorgung und Steigerung der Lebensqualitét sind
pré&zise und zeitnahe Diagnosen von CTCL unerlésslich. Um eine derartige
Entwicklung voranzutreiben, missen die Bekanntheit von CTCL gesteigert und
die Gesundheitssysteme weltweit reformiert werden.

Dies kann durch das Engagement von Gesundheitspolitik, Verbdnden und
Kliniken sowie einzelnen, auf CTCL sperzialisierten Arzten erreicht werden. Daher
rufen wir zur Umsetzung der folgenden 12 Empfehlungen auf:

Empfehlungen an die Gesundheitspolitik und Verbdnde:

+ Erleichtern Sie den Arzten vor Ort uneingeschrdnkten Zugang zu
Informationen und Empfehlungen medizinischer Experten, sowohl national
als auch international, u. a. durch die regionale Zusammenarbeit in Gruppen.

+ Bieten Sie finanzielle und administrative Unterstiifzung an, um Arzte
dabei zu unterstiitzen, MDTs zu bilden oder sich mit bestehenden MDTs zu
vernetzen, um deren Wirkradius Uberregional auszuweiten.

- Weiten Sie die Unterstiitzung in unzureichend ausgestatteten Léndern aus,
einschlieBlich der VerflUgbarkeit von medizinisch erforderlichen Scans und
Biopsien bei Bedarf.

+ Investieren Sie in neue Technologien und digitale Hilfsmittel zur Diaognose
und zum schnellen Datenaustausch.

+ ldentifizieren Sie neue Wege, Schulungen zu seltenen Erkrankungen
lokal zu finanzieren, um hierlber auch finanziell Gberbeanspruchte
Gesundheitssysteme zu unterstiitzen und deren Arzte von den
Fortbildungsangeboten profitieren zu lassen.

- Fordern Sie das Wissen bezliglich der Stadieneinteilung der Erkrankung
sowie einen diesbeziiglichen Konsens innerhalb der klinischen Leitlinien,
inklusive der Frage, wie an betroffenen Kérperstellen am besten auf CTCL
getestet werden kann.

«  Unterstiitzen Sie Arzte dabei, die Bekanntheit von CTCL innerhalb der
Gesundheitssysteme und bei Berufsverb&nden durch Schulung und
Ausbildung zu verbessern.

Empfehlungen an Krankenhéuser / Kliniken:

Unterstitzen Sie die Bildung von oder die Vernetzung mit MDTs fiir die
Versorgung von Menschen mit CTCL, damit mehr Betroffene von einer
Betreuung durch ein Team von spezialisierten Arzten und Pflegefachkréften
profitieren kbnnen.

+ Unterstiitzen Sie eine klare und nahtlose Kommunikation zwischen
Einrichtungen, die Menschen mit CTCL behandeln, damit wichtige
Erkenntnisse geteilt und genutzt werden kénnen, um die Patientenversorgung
reibungslos zu gestalten.

Arzte mit CTCL-Patienten:
Stellen Sie eine effektive Kommunikation innerhalb der klinischen
Teams sicher und férdern Sie die Auseinandersetzung mit Erkenntnissen
aus der Praxis und historischen Patientenfdllen als Basis flr eine gute
Patienteninformation und -beratung.

«  Suchen Sie proaktiv das Gespréch mit Nicht-Spezialisten und Arzten
im ambulanten und stationdren Sektor in lhrer Region, um eine bessere
Aufkldrung Uber die Besonderheiten von CTCL zu ermdglichen und damit
eine frlhere Diagnose zu férdern.

+  Arbeiten Sie mit Arztevereinigungen und Patientenorganisationen
zusammen, um die Aufklérung voranzutreiben und den Wissensstand zu
CTCL zu erhdhen, etwa in Form von Veréffentlichungen und auf Konferenzen.

Als globaler Verbund von Organisationen und Arzten, die sich mit CTCL
beschdaftigen, freuen wir uns darauf, weltweit mit der Gesundheitspolitik,
Verb&nden, Krankenhdusern und Arzten zusammenzuarbeiten, um den
notwendigen Wandel voranzutreiben.

Gemeinsam kdénnen wir unsere Expertise, Erffahrungen und Ressourcen
blindeln und nutzen, um die dringend notwendigen Verbesserungen zu
realisieren. Es ist an der Zeit, den ungeldsten Herausforderungen zu begegnen,
die im Hinblick auf die Bekanntheit, Diagnose und Behandlung von CTCL
schon viel zu lange bestehen.
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