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Fra de danske bgrnekraeftafdelinger i Aalborg, Arhus, Odense og Kgbenhavn,
september 2011.

FOREKOMST

Lymfom, lymfeknudekreeft, er den tredje hyppigste kraeftform hos barn og op-
treeder med stigende hyppighed op gennem barnealderen. Lymfeknudekraeft
inddeles i to hovedformer: Hodgkin - og non-Hodgkin's lymfom. Der er store
forskelle pa disse to former for lymfekraeft bade med hensyn til biologi og
kliniske udtryk og derfor ogsa i tilgangen til deres behandling. Hvert ar diag-
nosticeres seks til otte tilfeelde af non-Hodgkin's lymfom (NHL) hos bern i
Danmark, de fleste hos drenge.
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Arsagen til, at NHL hos bgrn opstar, kendes endnu ikke. I mange tilfeelde
af NHL kan der i kreeftcellernes arvemateriale pavises forandringer, der for-
klarer, hvorfor den normale celle er blevet til en kreeftcelle. Man ved ikke,
hvorfor disse forandringer er opstaet. Man ved, at visse barn med meget svae-
re defekter i deres immunapparat har en @get risiko for at fa lymfeknudekreeft.
Hos langt de fleste barn med lymfeknudekreeft er immunapparatet imidlertid
helt normalt.

BIOLOGI

NHL er en kreeftform, der opstar i lymfesystemet i de celler, som kaldes
lymfocytter (en del af de hvide blodlegemer). Lymfesystemet er en vigtig del
af kroppens immunforsvar og bestar af knoglemarven, blodet, thymus (bris-
len), milten og lymfeknuder over hele kroppen, som alle indeholder mange
lymfocytter. De to sterste grupper af lymfocytter er B- og T-lymfocytter.
B-lymfocytter danner antistoffer og spiller en rolle i beskyttelsen mod blandt
andet bakterier og virusinfektioner. T-lymfocytter spiller blandt andet en vig-
tig rolle i bekeempelsen af virus- og svampeinfektioner. NHL kan saledes helt
overordnet inddeles i to hovedgrupper afheengig af, om lymfeknudekraeften
er opstaet fra en B-celle (ca. 80 procent) eller en T-celle (ca. 20 procent).
Indenfor de to grupper findes der yderligere undertyper af NHL. Der er flere
forskelle mellem disse grupper af lymfomer, hvilket ogsa afspejles i deres
behandling.

NHL er teet besleegtet med leukeemi, hvor kreeftcellerne ogsa kan veere
opstaet fra lymfocytter. Hvis det ved en knoglemarvsundersggelse hos en
patient med NHL findes, at mere end 25 procent af cellerne i knoglemarven er
kreeftceller, klassificeres sygdommen ikke som lymfeknudekraeft, men som
leukeemi. Hvis der er kreeftceller i knoglemarven i et antal mindre end 25 pro-
cent af alle knoglemarvscellerne, klassificeres sygdommen som NHL med
spredning til knoglemarven.
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SYGDOMSTEGN

De symptomer, der preeger bgrn med NHL pa diagnosetidspunktet, vil veere
betinget af, hvor lymfeknudesvulsten sidder, og hvor udbredt sygdommen
er. Hos en tredjedel af patienterne sidder sygdommen i brysthulen og kan
da eventuelt besveerliggare vejrtraekningen. Disse patienter har ofte T-celle
NHL. Hos en tredjedel af patienterne er sygdommen lokaliseret til mave-
tarm-kanalen og kan da eventuelt blokere for normal tarmpassage og med-
fore mavesmerter og udspilet mave. Disse patienter har ofte B-celle NHL.
Derudover kan sygdommen sidde pa halsen, i naese-svaelg-rum, i hud, knogler,
centralnervesystem eller stort set hvor som helst pa kroppen. Selve lymfe-
knudehzvelsen er almindeligvis ugm, og de fleste patienter er i relativ god
almentilstand pa det tidspunkt, hvor diagnosen stilles.

UNDERS@GELSER
Diagnosen stilles ved mikroskopi af veevsprove typisk fra en eller flere
lymfeknuder.

Nar diagnosen er stillet, gennemfares en raekke analyser, der skal kortlaegge,
hvor udbredt sygdommen er. Disse undersggelser omfatter typisk rgntgen-
undersggelse af lungerne, CT-scanning af bryst — og bughulen og eventuelt
ultralyd af lymfeknuder og bughule. Andre scanningsformer kan komme pa
tale sasom isotopknoglescanning og MR-scanning betinget af, hvor sygdom-
men er lokaliseret. Der fortages endvidere blodprgver, undersegelse af ryg-
marvsveeske for kreeftceller samt knoglemarvsundersagelse. Pa de udtagne
prover fra lymfeknuder, knoglemarv og rygmarvsveeske gennemfgres en
reekke undersggelser, der skal fastleegge, hvilken type lymfeknudekraeft det
drejer sig om. Enkelte af disse undersggelser kan vare mange dage, og iblandt
er det ngdvendigt at gentage nogle af undersegelserne, herunder tage en ny
veevsprove for at f& den helt korrekte klassifikation af lymfeknudekrzeften.
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Safremt barnets almentilstand er god, spiller det ikke nogen rolle for behand-
lingsforlgbet og chancerne for helbredelse, at behandlingens start udsky-
des de dage, undersggelserne star pa. Derimod er det helt afggrende at vide
preecist, hvilken undertype af NHL det drejer sig om, for at sikre at barnet far
den rigtige behandling. Hvis barnet i betydelig grad er pavirket af sin sygdom,
kan detinogle tilfeelde vaere ngdvendigt at indlede behandlingen, fgr alle svar
foreligger.

STADIER
Med henblik pa at fastleegge, hvor intensiv behandlingen skal veere, inddeles
sygdommen i stadier afhaengig af, hvor udbredt den er:

Stadium 01: Sygdommens udbredelse er begraenset (ofte til en enkelt
lymfeknude (med undtagelse af lokalisation til brysthulen
eller bughulen)).

Stadium 02: Sygdommen involverer flere omrader pa samme side af
mellemgulvet. Patienter med lokaliseret NHL i bughulen
klassificeres altid mindst som stadium 2.

Stadium 03: Sygdommen kan pavises pa begge sider af mellemgulvet.
Patienter med NHL i brysthulen og/eller udbredte svulster i
bughulen og/eller svulster med teet lokalisation til hjerne-
hinderne klassificeres altid i stadium 3.

Stadium 04: Spredning af sygdom til centralnervesystemet, til knogler
eller knoglemarv.
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BEHANDLING OG PROGNOSE

I Norden udredes og behandles barn med NHL efter de samme proto-
koller med kombinationer af cellegifte (kemoterapi). Stralebehandling gives i
sjeeldne tilfeelde, hvis der er spredning til centralnervesystemet pa diagnose-
tidspunktet.

B-CELLE LYMFOM

Behandlingen af B-celle lymfom omfatter en kort forfase med to cellegifte.
Denne har til sigte at reducere maengden af kreeftceller fgr den intensive
cellegiftbehandling indledes. Efter forfasen gives to, fire eller seks intensive
behandlingsblokke af fem til seks dages varighed. Antallet af behandlings-
blokke er afhaengig af, hvor udbredt sygdommen er pa diagnosetidspunktet.
Den samlede behandlingsvarighed er fra en til fem maneder.

Chancerne for helbredelse er gode og bedst for patienter, hvor sygdommens
udbredelse er begraenset. I de tilfaelde, hvor sygdomstilbagefald opstar, sker
dette almindeligvis inden for de farste seks til ni maneder, fra diagnosen blev
stillet, men senere tilbagefald kan ses. Efter tilbagefald kan nogle patienter
helbredes med ny intensiv cellegiftbehandling, men i andre tilfeelde er trans-
plantation af stamceller fra knoglemarv eller blod ngdvendig.

T-CELLE LYMFOM

Behandlingen af T-celle NHL ligger meget teet op ad den behandling, der gives
til bgrn med leukaemi. Behandlingen indledes med en uges Prednison (binyre-
barkhormon) behandling. Herefter gennemfagres intensiv behandling med
varierende kombinationer af cellegifte. Den samlede varighed af den inten-
sive behandling er fra 20 til 30 uger afheengig af sygdommens udbredelse pa
diagnosetidspunktet.
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Herefter gives vedligeholdelsesbehandling med to cellegifte i tabletform
indtil en samlet behandlingsvarighed pa to ar.

Chancerne for helbredelse er gode og bedst for patienter, hvor sygdommens
udbredelse er begreaenset. Risikoen for sygdomstilbagefald er stagrst inden for
de forste to til tre ar fra diagnosetidspunktet, men senere tilbagefald kan ses.
Nar sygdommen efter tilbagefald atter er bragt under kontrol med ny intensiv
cellegiftbehandling, kan transplantation af stamceller fra knoglemarv eller
blod komme pa tale. Hvis sygdomstilbagefaldet kammer sent, vil det i visse
tilfeelde veere muligt at opna helbredelse med cellegiftbehandling alene.

STORCELLET ANAPLASTISK LYMFOM

Behandlingen af storcellet anaplastisk lymfom har hidtil mindet om den
behandling, der gives til B-celle lymfom. Der er nu en e&ndring pa vej i behand-
lingen, hvor behandlingsintensiteten reduceres for visse patienter.

PR/4-B-CELLE LYMFOM
Behandlingen af pree-B-celle NHL er identisk med den behandling, der gives
for barn med T-celle NHL (se ovenfor).

Chancerne for helbredelse ved sygdomstilbagefald er generelt bedre end
ved T-celle NHL, og specielt ved sene tilbagefald er transplantation ofte ikke
nedvendig.
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