Inhaltsverzeichnis 7
Inhaltsverzeichnis
- Einleitung 10
- Atiologie und Pathogenese der BPDCN 14
2.1, GrUNGIGEN. . e e e e e e e e e 14
2.2, Plasmazytoide dentrische Zellen (pDCS) ..o .oi ittt e 14
2.3. Genetische Veranderungen bei derBPDCN .. ......ovoiii i e 15
2.3.1. Verlust von TUMOISUPPIESSOTGENEN ...ttt sttt et ttaeentre et etsesannaanaeenaeenn 15
23.2. Chromosomale Veranderungen. ... ..ovu ittt et cie ittt iiaa e eanaas 16
233. AKLIVIEruUNg VON ONKOGENEN. ...ttt ittt ittt et et e e e ea s tie et ae e arenans 16
234, Verlust von DNA-REDaraturgenen. . ... e ettt te e etete e taeteesneaaeeeananariaeasnees 16
23.5. Mutationen in Genen von epigenetischen Regulatoren............oooiiiieiiiiiniiiiineieenens 17
24, Aufrechterhaltung der Malignitat. .. ........i oo i e e 18
2.5. L= = (U 18
[l KiinischesBild der BPDCN 22
[ Histologie der BPDCN 30
4.1, Bedeutung der korrekten histologischen Diagnosestellung .............................. 30
4.2, Morphologie und Zytomorphologie......... ... 30
43. Immunhistochemie . ... ... e 30
44. ZytOgeNetiK . oo e e 34
45. Molekulare Charakteristika . ... ......c.oiuiiii i i 34
46. ZUSAMMENTASSUNG. - . e ettt ettt et ettt ettt et et 35
- Diagnostik der BPDCN
5.1. Einleitung
5.2. Hamatologische Diagnostik . ......ovvi ot i i e 38
5.2.1. Zytomorphologie . . ... e e 39
5.2.2. IMMUNPhENOTYPISIEIUNG . . ..t e e et ittt aaa 39
5.3. Zytogenetik und Molekulargenetik........ ..o 40
- Differentialdiagnostik der BPDCN 44
6.1. Sekundar kutane Manifestationen hdmatologischer Neoplasien..................... ... 44
6.2. Primar kutane Lymphome. . ... ..o i e 46
6.3. Hautmetastasen solider TUMOIEN ...ttt ettt ie e naaeaanens 47
6.4. Entzandliche Dermatosen. . ... .ottt ettt 48
6.5. ZUSAMMENTASSUNG. ¢ ..ttt ettt e e e 48
[l TherapiederBPDCN 52
7.1, BN I UNG .o e e 52
7.2 Ersthinientherapie. . ... o e 53
7.2.1. Intensivierte SYStemMEherapien .. ....ooouu it i e 53
7.2.2. Weniger intensive und palliative Therapieoptionen ................oiiiiiiiiiiiiiiiiin i eann.. 55
7.2.3. LT o {1« TS 55
7.3. Prognoseabschidtzung und Remissionskontrolle ............. .. il 56

Bibliografische Informationen
http://d-nb.info/1254072756

digitalisiert durch



http://d-nb.info/1254072756

8 Inhaltsverzeichnis
7.4. 204 Te 114 0 T=T - o 56
7.5. Experimentelle Therapieansatze. . ...ttt e e ettt e et aaaaanenanas 56
7.6. ZUSammMENfassUNG. . . ..o et ettt 57

- Biologie der BPDCN - Forschung und Perspektiven 60
8.1. B tUNG L. e e s 60
8.2. Der Ursprung der neoplastischen Zelle der BPDCN ...t i, 60
83. Prominente histogenetische Beziehung der BPDCN zu myeloischen Neoplasien ........... 63
8.4. Die Beschreibung der genetischen Landschaft der BPDCN ...................ocoiiiaa... 63
8.5. Funktionelle Eigenschaften der Tumorzelle ... 64
8.6. Detektion von Vulnerabilitdten in BPDCN. . ... e 64
87. Integrierte Pathogenesemodelle ... ... ... i 65
8.8. Zusammenfassung und Ausblick . ... i 65

- Abkiirzungsverzeichnis 70

- Index 71



