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Als CTCL Global Care Collaborative (wereldwijd zorgsamenwerkingsverband
voor CTCL) houden wij ons bezig met cutaan T-cellymfoom (CTCL), een
zeldzame en mogelijk levensbedreigende vorm van kanker.!

Onze doelstelling is om een oplossing fe vinden voor de aanhoudende
problematiek van mensen met CTCL en twee belangrijke subtypes

daarvan - mycosis fungoides (MF) en het Sézary-syndroom (SS). Mensen

met deze aandoeningen kunnen fe maken krijgen met invaliderende

fysieke, emotionele en sociale klachten, zoals pijnklachten, ernstige
huidaandoeningen, zware emotionele belasting, aanhoudende zorgen en een
aanzienlijke vermindering van de kwaliteit van leven.? Deze problemen zijn op
zich al erg genoeg, maar kunnen worden verergerd door een mogelijk late
diagnose en de impact van de ziekte op familie en vrienden.

Onder CTCL vallen verschillende soorten zeldzame bloedkanker die zich meestal
manifesteren in de huid.*4 De vorm van CTCL waar het meeste onderzoek naar
gedaan is, MF, wordt vaak aangezien voor vaker voorkomende, goedaardige
aandoeningen zoals eczeem en psoriasis.® Gezien het feit dat de ziekte zo
zeldzaam is, gaat het hier om een gecompliceerde situatie, waardoor er vaak
een verkeerde diagnose wordf gesteld. Met name bij MF duurt het gemiddeld
3-4 jaar voordat deze aandoening gediagnosticeerd wordt.>¢

We zijn ons ervan bewust dat er iets moet veranderen. We heblben ons
daarom verenigd en zijn samen aan de slag gegaan om dit wereldwijde
consensusdocument samen te stellen.

We hebben 12 adviezen uitgewerkt waarmee we willen bijdragen aan de
wereldwijde transformatie van zorgstelsels ter verbetering van diagnostiek en
zorg met betrekking tot CTCL.

Voor zorginstanties —
Zorgen dat artsen die zich bezighouden met CTCL altijd kunnen
doorverwijzen naar de juiste specialisten en beschikken over passende
hulpmiddelen.
Artsen ondersteunen bij het opzetten van of aansluiten bij multidisciplinaire
teams (MDT's).
Uitbreiden van de beschikbare middelen in landen waar er te weinig zijn.
Investeren in nieuwe technologieén die gebruikt kunnen worden bij het
stellen van diagnoses en het delen van dossiers.
Mogelijkheden ontwikkelen voor het financieren van lokale training over
zeldzame ziekten.
Bewustwording en algemene consensus bereiken over het bepalen van het
stadium van de ziekte in klinische richtlijnen.
Ondersteunen van artsen bij het vergroten van de bewustwording van
CTCL.

Voor ziekenhuizen/klinieken —
Zorgen voor de mogelijkheid om MDT's op te zetten op het gebied van
CTCL of om erbij aan te sluiten.
Heldere communicatie tot stand brengen ftussen instellingen bij de
behandeling van patiénten met CTCL.

Voor CTCL-artsen—
Zorgen voor duidelijke communicatie tussen klinische feams bij de
behandeling van CTCL.
Proactief contact onderhouden over CTCL met andere artsen uit het veld.
Samenwerken met medische genootschappen en patiéntengroepen ten
behoeve van voorlichting op het gebied van CTCL.

We zijn van mening dat de implementatie van deze adviezen een grote,
positieve impact zal hebben op patiénten met CTCL en hen hoop en steun kan
bieden.

Als wereldwijd samenwerkingsverband zullen we zorginstanties, ziekenhuizen,
artsen en andere relevante betrokken partijen over de hele wereld helpen bij
het implementeren van deze adviezen. Zo kunnen we onze expertise, inzichten
en middelen inzetten en inspelen op de onbeantwoorde behoeften met
betrekking tot bewustwording, diagnostiek en zorg met betrekking tot CTCL.
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Inleidende
samenvatting

In dit consensusdocument wordt beschreven hoe de diagnostiek en zorg
verbeterd kan worden voor mensen met CTCL, een zeldzame vorm van kanker
van de witfe bloedcellen die zich meestal manifesteert in de huid.'34 Het
document is ontwikkeld door een internationaal samenwerkingsverband van
belangenbehartigers van patiénten uit alle delen van de wereld.

Probleem

CTCL veroorzaakt vaak ongemak, pijn, ernstige huidaandoeningen en
vermoeidheid.2 Mentaal kan het erfoe leiden dat iemand zich neerslachtig of
gefrustreerd voelt en zich schaamt.2 Mensen kunnen dagelijks last hebben van
deze klachten.

De last wordt onnodig verergerd als er ook belemmeringen zijn bij het stellen

van de diagnose en de zorg rondom de aandoening, zoals:

- Wanneer symptomen van MF worden aangezien voor vaker voorkomende
aandoeningen, zoals psoriasis of eczeem.
Wanneer er sprake is van late diagnose (wat bij MF drie jaar tot meer dan
tien jaar kan duren), wat gevolgen kan hebben voor de prognose.
Wanneer er een onjuist stadium van de aandoening wordt vastgesteld,
wat erop wijst dat er fe weinig inzicht is in de aandoening.
Ongelijke toegang tot en beschikbaarheid van zorg in sommige delen
van de wereld.

Het is heel belangrijk dat CTCL meer bekendheid krijgt en dat er wereldwijd
hervorming van de gezondheidszorg plaatsvindt om deze problemen op te
lossen.

Oplossing
12 adviezen voor het verhogen van de bewustwording, de diagnostiek en de
zorg binnen de gezondheidszorg, te weten:

Voor zorginstanties —
Zorgen dat artsen die zich bezighouden met CTCL altijd kunnen
doorverwijzen naar de juiste specialisten en beschikken over passende
hulpmiddelen.
Arfsen ondersteunen bij het opzetten van of aansluiten bij MDT's.
Uitbreiden van de beschikbare middelen in landen waar er fe weinig zijn.
Investeren in nieuwe technologieén die gebruikt kunnen worden bij het
stellen van diagnoses en het delen van dossiers.
Mogelijkheden ontwikkelen voor het financieren van lokale training over
zeldzame ziekten.
Bewustwording en algemene consensus bereiken over het bepalen van het
stadium van de ziekte in klinische richtlijnen.
Ondersteunen van arfsen bij het vergroten van de bewustwording van CTCL.

Voor ziekenhuizen/kliniecken —

- Zorgen voor de mogelijkheid om MDT's op te zetten op het gebied van CTCL
of om erbij aan fe sluiten.
Heldere communicatie fof stand brengen tussen instellingen bij de
behandeling van patiénten met CTCL.

Voor CTCL-artsen—
Zorgen voor duidelijke communicatie tussen klinische teams bij de behandeling
van CTCL.
Proactief confact onderhouden over CTCL met andere arfsen in het veld.
Samenwerken met medische genootschappen en patiéntengroepen ten
behoeve van voorlichting op het gebied van CTCL.

Waarde

Als deze adviezen worden toegepast, kan de gezondheidszorg worden
ondersteund bij het vaststellen en behandelen van CTCL. Hierdoor

kan betere zorg worden verleend aan mensen met de aandoening
waardoor hun kwaliteit van leven kan verbeteren, met name bij de
aanpak van langdurige klachten.



Overzicht

Primaire cutane lymfomen vormen een zeldzame groep
non-Hodgkinlymfomen. Binnen deze groep zijn T-cellymfomen de
meest voorkomende soorten daarvan.®’

T-cellen zijn witte bloedcellen die ons immuunsysteem helpen
ziektekiemen en bacterién te bestrijden.? Bij T-cellymfomen ontstaan
echter afwijkingen in de T-cellen - bij CTCL hopen die afwijkende
cellen zich op in de huid® Deze afwijkende T-cellen kunnen ook
worden feruggevonden in het bloed, de lymfeklieren en de inwendige
organen.’

CTCL kan zich manifesteren als hardnekkige plekken op de huid en/of
opgezwollen, schilferige uitslag. Vaak hebben patiénten voortdurend
jeuk op die plekken.?1° Daarnaast is er soms sprake van ernstiger
afwijkingen.!" In de beginstadia van de meest voorkomende vorm
worden deze symptomen vaak aangezien voor goedaardige
aandoeningen zoals psoriasis of eczeem, die vaker voorkomen.®

Subtypes

De subtypes van CTCL waar het meeste onderzoek naar gedaan
is, zijn MF en SS. Samen vormen ze ongeveer tweederde van alle
gevallen van CTCL, waarvan 60% MF en 5% SS.”

MF komt vaker voor en kenmerkt zich door roodheid en uitslag van

de huid, droge, schilferige plekken of huiduitslag, en in sommige
gevallen fumoren in de huid.2'2 De ziekte ontwikkelf zich niet altijd tot
een vergevorderd stadium, maar als dat wel het geval is, gaat dat over
het algemeen langzaam.'? De diagnose is ook moeilijk in een vroeg
stadium te stellen.?

SS is een zeldzamere, agressievere vorm van CTCL dan MF — de ziekte
kan roodheid van het hele lichaam, hevige jeuk en schilfering van
de huid veroorzaken.2’Daarnaast wordt ook het bloed aangetfast en
mogelijk andere delen van het lichaam, zoals de lymfeklieren.

Naast MF en SS zijn er verschillende andere subtypes van CTCL, zoals
lymfomatoide papulose, primair cutaan anaplastisch grootcellig
lymfoom en pagetoide retficulose.!

Demografische indeling
We weten niet waardoor CTCL veroorzaakt wordt, maar we kunnen wel
zeggen bij welke bevolkingsgroepen de ziekte het meeste voorkomt:

Oudere mensen, vanaf ongeveer halverwege de 40 in Ching, ' tot
een gemiddelde leeftijd tussen halverwege de 50 en halverwege
de 60 in de Verenigde Staten en Europa.'41%16

Mannen. Bij mannen komt CTCL twee keer zo vaak voor als bij
vrouwen. "

Mensen met een donkere huidskleur, bijvoorbeeld
Afro-Amerikanen. Zij hebbe twee keer zoveel kans om CTCL te
ontwikkelen.™



Mensen met CTCL kunnen te maken
krijgen met fysieke, emotionele en
sociale gevolgen waardoor hun
kwaliteit van leven achteruit kan
gaan.

"Door mijn CTCL kreeg
ik een grote tumor in mijn
nek. Het was alsof er een

De Lichamelijk kunnen de invaliderende
steen aan me vastzat"

impact
van CTCL

huidproblemen in een gevorderd
stadium van de ziekte ongemak, pijn,
slaapstoornissen en vermoeidheid
veroorzaken.?Ze kunnen ingrijpende
gevolgen hebben voor iemands
vermogen om de dagelijkse dingen
te doen die voor de meesten van
ons vanzelfsprekend zijn..?

Michael, CTCl-patiént
in het VK.

Mensen kunnen erdoor beperkt worden
in hun sociale en gezinsleven, en ook
kan het moeilijk zijn om een baan te
houden of naar school te blijven gaan.?

"Het meest
frustrerende aan
deze ziekte is het

feit dat het steeds weer
ferugkomt; ik lijk er niet
vanaf te komen en mijn

De emotionele en sociale gevolgen zijn
belastend. Sommige CTCL-patiénten
ervaren neerslachtigheid, onzekerheid,
gevoelens van frustratie en woede.?

leven staat in het teken van
ziekenhuisbezoeken."

Lliang, CTCl-patiént
in China.

"Ik ben
opgehouden met mijn
werk overdag. In plaats

daarvan nam ik een baan
aan waarbij ik 's nachts kan

Ze schamen zich soms ook voor

hun huidproblemen, waardoor o

ze ook in een isolement kunnen ‘werken, omdat KK niet wilde dat
iemand mijn huid zo zou zien. En

2
raken. ik wilde af van de jeuk."

Carole, CTCl-patiént
in de Verenigde Staten.

"Voor mij is het
ergste aan deze
ziekte dat het zichtbaar
is op plaatsen die je niet
goed kunt bedekken, zoals het
gezicht of de handen. Daarom
ga ik zo min mogelijk naar buiten.

Doordat CTCL een zeldzame ziekte
is, kan het voor mensen met CTCL
lastig zijn mensen te vinden met

soortgelijke aandoeningen of zich
aan te sluiten bij steungroepen en

Ik kan er niet tegen als mensen
naar me kijken, alsof er iets mis
mef me is." hulpbronnen.

Dong, CTCl-patiént in
China.

De gevolgen van CTCL gaan
veel verder dan de medische
diagnose. Het heeft elke dag een
grote invloed op mensen met
deze ziekte en op de mensen

om hen heen, niet alleen door
de zware lichamelijke klachten,
maar ook door de emotionele en
sociale problemen die het met
zich meebrengt.

"Van mijn hoofdhuid fot
aan mijn tenen verlies ik
dode huidcellen, alsof er een
zak suiker leeg wordt geschud,
en ik heb overal barstjes en
scheurtjes in mijn handen en
voeten." -

Llee, CTCl-patiént
in Zuid-Korea.




Onbeantwoorde
behoeften

op het gebied
van CTCL

Diagnose
Misschien wel de belangrijkste onbeantwoorde behoefte is een
nauwkeurige en tijdige diagnose.

Het stellen van de diagnose CTCL is lastig. Het is een zeldzame aandoening
en bij subtypes zoals MF lijkt het veel op psoriasis en eczeem.® Bovendien
denken artsen vaok pas aan CTCL als een patiént niet reageert op een
behandeling voor vaker voorkomende, goedaardige aandoeningen.'?

Het is ook van belang of iemand op een bereisbare afstand van een
gespecialiseerd centrum woont, omdat de kans groter is dat een diagnose
wordt gesteld als de patiént gemakkelijker bij een specialist kan komen.

Gemiddeld duurt het 3-4 jaar voordat de diagnose MF wordt
gesteld.>¢ Bij sommige mensen duurt het zelfs meer dan

tien jaar.?® In veel gevallen worden patiénten uiteindelijk
doorverwezen naar meerdere specialisten.

Patiénten met MF in een vroeg stadium overleven over het algemeen langer
dan patiénten met de ziekte in een vergevorderd stadium.?' Als er sprake is
van een late diagnose en daardoor een late behandeling, kan dit grote en
onnodige gevolgen hebben voor de patiénten met de ziekte.

Bepalen van het stadium

Naast de verbetering van de diagnostiek is er ook behoefte aan een
nauwkeurige beoordeling van het stadium van de ziekte. Voor het bepalen
van het stadium van de ziekte bij MF en SS moeten er vier aspecten
beoordeeld worden - huid, lymfeklieren, bloed en inwendige organen,

met behulp van klinisch onderzoek en diverse onderzoekstechnieken.*

Het is van groot belang om het ziektestadium nauwkeurig te kunnen
bepalen om zo informatie te krijgen over de ernst van de ziekte. Dit is van
invloed op de analyse van de prognose, de behandeling en het algehele
beheer van de ziekte.?2 Voor sommige aspecten, zoals de aantasting van
het bloed, bestaat er niet altijd een wereldwijde klinische consensus
over hoe dit het beste beoordeeld kan worden.?®* Bovendien is er een
gensequentiebepaling van T-celreceptoren van cutane lymfomen nodig om
de diagnose eerder te kunnen stellen.?

Zorg

Het kan soms jaren duren voordat iemand bij een CTCL-specialist
terechtkomt, gezien de eerder al genoemde problemen met het stellen van
de diagnose.?® Maar als de diagnose eenmaal is gesteld, zijn er nog steeds
onbeantwoorde behoeften.

Tijdens een gesprek tussen iemand met CTCL en zijn of haar arts kan er
onzekerheid of miscommunicatie ontstaan over de prognose. Hier ligt dus
een kans om de communicatie te verbeteren.

Daarnaast wordt de zorg, ondanks de vele voordelen van het gebruik

van MDT's bij de behandeling van individuele patiénten, niet overal
multidisciplinair benaderd of toegepast.

Tot slot kunnen patiénten niet overal even gemakkelijk een beroep doen
op zorg en ondersteuning, en moet er in elk land sneller doorverwezen
kunnen worden naar een specialist, zodat patiénten profiteren van de
voordelen van deskundige, specialistische zorg.



Adviezen voor verbetering

Om betere zorg te kunnen verlenen en een bijdrage fe kunnen leveren
aan hogere kwaliteit van leven, is het heel belangrijk dat CTCL tijdig en
accuraat gediagnosticeerd wordt. Als we dit willen bereiken, moeten we
meer bewustwording creéren voor de ziekte en wereldwijd veranderingen
doorvoeren in de gezondheidszorg.

Dit kan gerealiseerd worden door maatregelen vanuit zorginstanties,
ziekenhuizen/klinieken en individuele CTCL-artsen. Daarom pleiten wij voor
de implementatie van de volgende 12 adviezen:

Mqa’rregelen vanuit zorginstanties:
Zorgen dat artsen die zich bezighouden met CTCL altijd kunnen
doorverwijzen naar de juiste specialisten en beschikken over
passende hulpmiddelen, zowel in het eigen land als daarbuiten, met
behulp van bijvoorbeeld werkgroepen.
Artsen financieel en administratief ondersteunen bij het opzetten van
of aansluiten bij bestaande MDT's, waardoor ze ook buiten de regio
kunnen werken.
Uitbreiden van de beschikbare middelen in landen waar er te weinig
zijn, zoals scans en biopsiefaciliteiten.
Investeren in nieuwe technologieén en digitale hulpmiddelen die
gebruikt kunnen worden bij het stellen van diagnoses en het delen van
dossiers.
Mogelijkheden ontwikkelen voor het financieren van training over
zeldzame ziekten op lokaal niveau, zodat ook artsen binnen zorgstelsels
met beperkte financiéle middelen gebruik kunnen maken van cursussen
en certificeringen.
Bewustwording en algemene consensus bereiken over het vaststellen
van het stadium van de ziekte in klinische richtlijnen, en klinische
consensus over het testen op CTCL in de verschillende onderdelen van
het lichaam waar het voorkomt.
Ondersteunen van artsen bij het vergroten van de bewustwording van
CTCL binnen zorgstelsels en beroepsverenigingen, door het verzorgen
van opleidingen en frainingen.

Mqa’rregelen vanuit ziekenhuizen/klinieken:
Faciliteren van het opzetten van/of aansluiten bij MDT's op het gebied
van CTCL, zodat meer CTCL-patiénten gebruik kunnen maken van
gespecialiseerde medische en verpleegkundige zorg.
Goede communicatie tussen instellingen bij de behandeling van
patiénten met CTCL, waardoor belangrijke ervaringen uitgewisseld en
geimplementeerd kunnen worden met het oog op een beter zorgtraject
voor patiénten.

Mqa’rregelen vanuit CTCL-artsen:
Zorgen voor duidelijke communicatie tussen klinische teams bij de
behandeling van CTCL, waarbij geleerd wordt van huidige ervaringen
en eerdere situaties, zodat patiénten geen tegenstrijdige informatie
ontvangen.
Proactief contact onderhouden met andere artsen in het veld over
CTCL, zodat er meer informatie beschikbaar komt over de specifieke
kenmerken van CTCL en zo de diagnose eerder kan worden gesteld.
Samenwerken met medische genootschappen en pati€éntengroepen
ten behoeve van voorlichting op het gebied van CTCL gericht op
hun eigen klinisch- en patiénten-doelgroep, zowel op het gebied van
publicaties als bij congressen.

Als wereldwijd samenwerkingsverband van organisaties en artsen op

het gebied van CTCL zien wij ernaar uit om samen met zorginstanties,
ziekenhuizen en andere artsen over de hele wereld veranderingen in gang
fe zetten.

Met elkaar kunnen we al onze expertise, inzichten en middelen inzetten
om een belangrijk verschil fe maken en zo eindelijk een oplossing te
vinden voor de lang onbeantwoorde behoeften met betrekking tot
bewustwording, diagnostiek en zorg met betrekking tot CTCL.
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