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Allgemeines

Das Merkelzellkarzinom (MCC, ICD-O M8247/3) ist
ein seltener, primdrer, maligner Hauttumor mit epi-
thelialer und neuroendokriner Differenzierung. Die
Tumorzellen teilen viele morphologische, immun-
histochemische und ultrastrukturelle Eigenschaften
mit den Merkelzellen. Fine direkte histogenetische
Verbindung ist nicht bewiesen. Merkelzellkarzinome
imponieren in der Regel als rotliche oder livide, soli-
de, indolente, intrakutane Tumoren.

Epidemiologie, Klinik, Histologie und Im-
munhistologie

Statement

Die Inzidenz und die Mortalitat des MCC betrédgt ca.
0.4/100.000/Jahr und hat innerhalb der letzten Jahr-
zehnte deutlich zugenommen.

Das MCC ist ein Karzinom des hoheren Alters (mitt-
leres Lebensalter ca. 70 Jahre) mit bevorzugter Loka-
lisation im Kopf/Halsbereich und Extremititen (je
ca. 50 bzw. 30%) und seltener am Koérperstamm [1,
2]. Die Inzidenz des MCC ist stark zunehmend, der-
zeit ca. 0.4/100.000/Jahr und gleich haufig bei bei-
den Geschlechtern [3, 4]. Neben der UV-Exposition
stellt auch eine Immunsuppression einen wesentli-
chen Risikofaktor dar. MCC kommen z. B. bei organ-
transplantierten oder HIV-Patienten viel haufiger
(12/100.000/Jahr) und in deutlich jiingerem Alter
(ca. 50% < 50 Jahre) vor [5]. In Einklang mit diesen
Beobachtungen konnte aktuell eine virale Onkoge-
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nese (Merkelzellpolyomavirus - MCV) des MCC de-
monstriert werden.

Das MCC stellt einen violett-blau-roten kugeligen
Tumor mit glatter glinzender Oberfléche und wei-
cher Konsistenz dar, der rasch wiachst. Ulzeratio-
nen sind sehr selten und werden erst im Spétsta-
dium beobachtet. Neben den hdufigen halbkuge-
ligen oder knotigen Formen kommen aber auch
plaqueartige Varianten vor; letztere insbesonde-
re am Stamm. Die typischen klinischen Charak-
teristika des MCC bzw. der betroffenen Patienten
konnen mit dem Akronym “AEIOU” zusammen-
gefafst werden: asymtomatisch, rasche Expansion,
immunsupprimierter, dlterer (older) Patient, Lokali-
sation in UV-exponierter Haut [6].

Histologisch stellt sich das MCC in der Regel als
dermales Proliferat kleiner bis mittelgrofier, mono-
morpher Zellen dar. Haufig infiltriert der Tumor die
retikuldre Dermis und Subkutis. Die Epidermis, pa-
pillare Dermis sowie die Adnexe bleiben meist aus-
gespart [7]. Bei der Routine HE-Farbung sind die
Zellen ausgesprochen monomorph. Die Tumorzel-
len sind mittelgrof3, zeigen grofie, gelappte Zellker-
ne und wenig schwach gefdrbtes Zytoplasma. Die
Kern-Plasma Relation der Tumorzellen ist verscho-
ben (wenig Zytoplasma bei prominentem, hiufig
hyperchromatischem Kern). Die Tumorzellen wei-
sen hdufig zytoplasmatische Fortsédtze auf, aber we-
nig Zytoplasma. Die Mitose- und Apoptoserate ist
meist hoch, Nekrosen sind aber selten. Ultrastruktu-
rell charakteristisch sind die neuroendokrinen Gra-
nula (Durchmesser ca. 100 nm).

Wegen der uncharakteristischen Histomorphologie
im Hematoxylin&Eosin gefdrbten Schnitt des MCC
sind zur definitiven Diagnostik immunhistochemi-
sche Farbungen unerlafilich [7]. Merkelzellkarzino-
me exprimieren sowohl epitheliale als auch neuro-
endokrine Antigene.

Die etablierten Marker fiir die Routinediagno-
stik umfassen Zytokeratin 20 (CK20), Melan-A,
5100, Leucocyte common antigen (LCA), Thyroid-
transcription factor 1 (TTF-1) sowie Chromogranin,
Neuron-Spezifische Enolase (NSE) sowie Synapto-
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physin. Diese Marker sind notwendig, um ein Mela-
nom, ein Lymphom bzw die kutane Meastase eines
kleinzelligen Bronchialkarzinoms sicher abzugren-
zen (SCLC) (Tabelle 1; [8]. An neuroendokrinen Mar-
kern ist Chromogranin A ein typischer und spezifi-
scher Marker des Merkelzellkarzinoms, jedoch stark
variierend. Neuronenspezifische Enolase (NSE) ist in
den meisten Féllen positiv, aber wegen seiner weiten
Gewebsverbreitung ein schlechter Marker. Manch-
mal kommt zusétzlich N-CAM (CD 56) zum Ein-
satz. Kiirzlich wurde die Expression von Huntingtin-
interagting Protein 1 (HIP1) als weiterer Hochspezi-
fischer Marker fiir das MCC beschrieben [9].

Die Wertigkeit des molekularbiologischen oder im-
munhistochemischen Nachweis des Merkelzellpoly-
omavirus fiir die Diagnostik ist bisher nicht etabliert.

Prognose

Statement

»Die Prognose des MCC héngt stark vom Stadium
der Erkrankung ab.

»Die pathologische Untersuchung des Wach-
terlymphknotens erlaubt eine genauere Stadienein-
teilung.

»Ein Grofsteil der Rezidive tritt wahrend der ersten
2 Jahre nach Diagnosestellung ein.

Die Prognose des MCC héngt stark vom Stadium der
Erkrankung ab; allerdings zeigen grofiere epidemio-
logische Studien auch starke regionale Unterschiede.
Die Fiinfjahrestiberlebensraten fiir Primédrtumore <
als 2 cm liegt zwischen 66 und 75%, fiir Primédrtumo-
re > als 2 cm liegt zwischen 50 und 60%, fiir Patienten
mit Lymphknotenmetastasen zwischen 42 und 52%
sowie fiir Patienten mit Fernmetastasen zwischen 17
und 18% [4,10-12].

Die meisten Rezidive treten wahrend der ersten 2
Jahre nach Erstdiagnose auf [10, 13]. Grofiere re-
trospektive Studien zeigten folgende ungiinstige
prognostische Faktoren auf: fortgeschrittenes Tu-
morstadium, méannliches Geschlecht, Lokalisation
des Primédrtumors in der Kopf-Hals-Region oder am
Rumpf, sowie eine Immunsuppression. Weitere hi-
stologische Charakteristika mit einer prognostischen
Bedeutung ist die An- bzw. Abwesenheit von tumo-
rinfiltrierenden Lymphozyten insbesondere CD8+
T-Zellen [14]. Die Wertigkeit des molekularbiologi-
schen oder immunhistochemischen Nachweifides
Merkelzellpolyomavirus fiir die Abschédtzung der
Prognose wird aktuell noch kontrovers diskutiert
[15-18].

Als wesentlicher prognostischer Marker konnte sich
der Tumorbefall des Schildwichterlymphknotens
etablieren, der mit einer deutlich schlechteren Pro-
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gnose einhergeht; umgekehrt ist ein tumorfreier
Schildwichterlymphknotens mit einer besseren Pro-
gnose assoziiert, so dass Patienten mit unbekanntem
Lymphknotenstatus einer intermedidren Risikogrup-
pe zugeordnet werden miissen [12].

Diagnostik

Empfehlung

In ihrer Dignitdt klinisch unklare kutane Neoplasi-
en sollen grundsitzlich biopsiert oder exzidiert wer-
den. Neben der Inspektion des Tumors selbst soll die
Erstuntersuchung auch die Inspektion des gesamten
Hautorgans sowie die Palpation der regiondren Haut
und Lymphknotenstationen umfassen.

Empfehlung

Die histologische Diagnose des MCC soll durch im-
munhistochemische Untersuchungen bestatigt wer-
den und kann durch molekularbiologische Untersu-
chungen erganzt werden.

Empfehlung

Wegen der Haufigkeit einer lymphogenen Metasta-
sierung soll bei klinischer und bildgebender NO-
Situation eine Waichterlymphknotenbiopsie erfol-
gen.

Empfehlung

»Die lokoregiondre Ausbreitungsdiagnostik soll
eine Bildgebung (Sonographie und/oder Schnitt-
bildverfahren) der drainierenden Lymphknoten
beinhalten.

»Die Ausbreitungsdiagnostik sollte eine Bildge-
bung (Sonographie, Rontgen-Thorax und/oder
Schnittbildverfahren) beinhalten.

Die Diagnose wird selten klinisch gestellt. Erst mi-
kroskopisch wird der Verdacht auf ein MCC ge-
duflert und durch immunhistochemische Untersu-
chungen bestétigt. Daran sollten sich Sonographie
der drainierenden Lymphknoten, des Abdomens
und Réntgenthorax-Untersuchungen anschlieA§en,
ggf. sind Schnittbildverfahren in Betracht zu zie-
hen. Wegen der hohen Frequenz einer lymphogenen
Metastasierung erfolgt zur besseren Einschitzung
der Prognose in der Regel die Durchfithrung einer
Wichterlymphknotenbiopsie [12]. Bei V. a. Fern-
metastasen sind die entsprechenden bildgebenden
Verfahren verschiedener Organe durchzufiihren. Ei-
ne Somatostatin-Rezeptor-Szintigraphie ist wenig
geeignet die Ausbreitung zu bestimmen [19]; die
Wertigkeit eines DOTATOC-PETs oder eines FDG-
PET/CTs ist bisher noch nicht endgtiltig abschétzbar,
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Tabelle 1: Immunhistochemie

MCC Lymphom Melanom SCLC
CK 20 + - - -
Neuron-Spezifische Enolase + - - +/-
Chromogranin A (CgA) +/- - - +/-
HIP1 + +/- - -
Vimentin - + + -
Melan-A /MART-1 - - + -
Leukocyte common Antigen (LCA) - + ; -
Thyroidea Transcription Factor-1 - - - +
(TTE-1)
7in der Mehrzahl der Fille
obwohl Organmetastasen mit dieser Technik sensitiv Empfehlung

nachgewiesen werden kénnen [20-23].

Stadieneinteilung

Empfehlung

Die postoperative Stadieneinteilung soll nach der
TNM Klassifikation erfolgen:

(http:/ /www.uicc.org/resources/tnm)

Die Stadieneinteilung fiir das MCC wurde erst kiirz-
lich definiert und wird in Tabelle 2 und Tabelle 3
zusammengefasst [12, 24].

Operative Therapie

Empfehlung

Fiir Priméartumore soll die vollstindige chirurgische
Exzision mit einem Sicherheitsabstand von 2 cm —
unter Berticksichtigung von funktionellen Aspekten
im Kopf-/Halsbereich - angestrebt werden.

Empfehlung

Wegen der Haufigkeit einer lymphogenen Metasta-
sierung und zur besseren Einschitzung der Progno-
se soll bei klinischer und bildgebender NO-Situation
eine Wachterlymphknotenbiopsie erfolgen.

Bei positivem Sentinel-Lymphknoten sollte eine the-
rapeutische Lymphadenektomie der betroffenen Re-
gion durchgefiihrt werden.
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»Bei Lokalrezidiven soll die chirurgische RO-
Resektion erfolgen.

»Bei klinischem Verdacht auf Lymphknotenme-
tastasen soll eine bildgebende Untersuchung, im
Zweifel mit anschlieffender diagnostischer Lympha-
denektomie erfolgen.

» Bei Vorliegen von Lymphknotenmetastasen soll ei-
ne therapeutische Lymphadenektomie der betroffe-
nen Lymphknotenregion durchgefiihrt werden.

» Die operative Sanierung von Fernmetastasen kann
im Einzelfall dann erwogen werden, wenn mit fiir
den Patienten vertretbarem Aufwand eine klinische
RO-Situation erreichbar erscheint.

Bei Primdrtumoren ohne Hinweise auf das Vorliegen
von Organmetastasen ist die vollstindige chirurgi-
sche Exzision als Basistherapie anzusehen. Wegen
der hohen Rate von Lokalrezidiven, die in der Regel
auf subklinische Satellitenmetastasen zuriickzufiih-
ren sind, sollte moglichst ein Sicherheitsabstand von
2 cm angestrebt werden [24-27]. In besonderen Loka-
lisation, wo in Abwagung der Gesamtsituation nur
ein geringerer Sicherheitsabstand moglich ist, sollte
diesem Umstand durch eine entsprechende liicken-
lose histologische Darstellung der Schnittrander des
Operationsprédparates z.B. mittels dreidimensiona-
ler Histologie, einschliefSlich einer Immunhistologie
und ggf. einer strahlentherapeutischen Intervention
Rechnung getragen werden [28]. Leider fehlen bis
heute prospektive Studien, die diese Fragestellung
adressieren.

Wegen des hohen Frequenz einer lymphogenen
Metastasierung erfolgt zur besseren Einschdtzung
der Prognose in der Regel die Durchfithrung ei-
ner Sentinel-Lymphknotenbiopsie [12]. Ob die In-
dikation zur Sentinel-Lymphknotenbiopsie von der
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Tabelle 2: TNM-Klassifikation nach Lemos [12]

T N M
Tx Primédrtumor kann Nx regionale Mx Fernmetastasen
nicht beurteilt werden Lymphknoten kénnen konnen nicht beurteilt
nicht beurteilt werden werden

T0 Kein Primértumor NO keine Lymphknoten- Mo Keine Fernmetastasen

vorhanden Metastasen”

Tis Primértumor in-situ cNO Lymphknoten- M1 Fernmetastasen
Metastasen klinisch
nicht nachweisbar”

T1 Primértumor <2cm cN1 Lymphknoten- Mila - Haut, Weichteil,
Metastasen klinisch Lymphknoten
nachweisbar”

T2 Primdrtumor >2cm pNO Lymphknoten Milb  Lunge

und <5cm histopathologisch
tumorfrei

T3 Primdrtumor >5cm pNx Lymphknoten Mic Alle anderen
histopathologisch Organmetastasen
nicht untersucht

T4 Primédrtumor Nila Mikrometastasen®

infiltriert Knochen,
Muskel, Faszie oder
Knorpel

N1b Makrometastasen®

N2 in-transit-Metastasen

d

?”N0” bezeichnet klinisch und/oder histologisch befundete Lymphknoten; klinische Untersuchung kann als Inspektion, Palpation
und/oder Bildgebung durchgefiihrt werden; cNO wird nur fiir Patienten verwendet, die keine histopathologische Befundung hatten

"Mikrometastasen werden nach Sentinel-Node-Biopsie oder elektiver Lymphadenektomie befundet

‘Makrometastasen sind definiert als klinisch detektierbare Lymphknotenmetastasen, die histopathologisch durch Biopsie oder Lym-

phadenektomie bestétigt werden.

In-Transit-Metastasen sind von ihrer Lokalisation definiert als: (1) zwischen Priméarlokalisation und regionalem Lymphabflussgebiet;

oder (2) distal des Primédrtumors

Tumorgrofie oder anderen Charakteristika abhén-
gig gemacht werden sollte wird kontrovers dis-
kutiert; die Mehrzahl der publizierten Arbeiten
finden aber auch bei kleinen Tumoren so héufig
einen metastatischen Befall des Lymphknotens, daf3
fur alle Patienten eine Empfehlung zur Sentinel-
Lymphknotenbiopsie ausgesprochen wurde [12, 24,
29-32] . Wegen der sehr hohen lymphogenen Me-
tastasierungrate von MCC im Kopf-Hals-Bereich
sollte, sofern keine Sentinel-Lymphknotenbiopsie
durchgefiihrt wird, hier eine funktionelle Neck-
dissektion erwogen werden. Bei einen positiven
Sentinel-Lymphknotenbiopsie sollte eine therapeu-
tischen Lymphadenktomie der betroffenen Region
durchgefiihrt werden, allerdings gibt es aktuell kei-
ne prospektiven Studien die diese Frage adressieren
[29].
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Bei Manifestation des Tumors in der Mittellinie im
Kopf-Hals-Bereich und unilateraler Lymhknotenme-
tastasierung besteht ein hohes Risko einer kontrala-
teralen lymphonodulédren Progression, so dass eine
prophylaktische funktionelle kontralaterale cervika-
le Lymphknotendissektion erwogen werden kann
[33, 34].

Bei Lokalrezidiven oder Lymphknotenmetastasen ist
die chirurgische Sanierung die Therapie der Wahl.
Diese sollte mit kurativer Intention vorgenommen
werden. Bei Lymphknotenbefall ist eine funktionel-
le Lymphadenektomie vorzunehmen. Sofern keine
entsprechende Operation moglich ist, kann eine Ra-
diatio als Alternative erwogen werden [35-39].

Fiir Merkelzellkarzinome im Stadium der Fernme-
tastasierung wird eine chirurgische Intervention
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Tabelle 3: Stadieneinteilung nach Lemos [12]

0 Tis NO MO
IA T1 pNO MO
IB T1 cNO MO
ITA T2/T3 pNO MO
1B T2/T3 cNO MO
Iic T4 NO MO
IITA jedes T Nla MO
I11B jedes T N1b/N2 MO
\Y jedes T jedes N M1

im Rahmen multimodaler Therapiekonzepte neben
strahlentherapeutischen Mafinahmen und/oder ei-
ner systemischen Chemotherapie eingesetzt. Dieses
Vorgehen ist aber im Einzelfall abzuwéagen und wird
in der Regel in palliativer Intention durchgefiihrt
[40].

Strahlentherapie

Empfehlung

» Fiir primédre Merkelzellkarzinome oder Lokalrezi-
dive soll eine adjuvante Strahlentherapie des Tumor-
bettes und der regiondren Lymphabflufiregion erfol-
gen.

» Als erforderliche Gesamtdosis soll in der adjuvan-
ten Situation > 50 Gy (Primédrtumorregion) bzw. 50
Gy (Lymphabflufiregion) mit einer Einzeldosis von 2
Gy fiinf Mal wochentlich eingesetzt werden.

» Bei makroskopisch vorhandenem Tumor (Primar-
tumor, Lokalrezidiv, Metastase) soll eine Gesamtdo-
sis von > 55 Gy verabreicht werden.

Retrospektive Analysen zeigen, dass die hohe lo-
kale Rezidivrate nach alleiniger R0-Operation des
Primdrtumors durch eine kombinierte lokoregio-
nére adjuvante Strahlenbehandlung (Exzisionsnar-
benumgebung mit 3 cm Sicherheitsabstand sowie
der regionidre Lymphknotenstation) deutlich gesenkt
wird [27, 38, 41-43]. Fur primdre Merkelzellkarzi-
nome oder Lokalrezidive wird daher die adjuvante
Strahlentherapie der Tumorregion und der regio-
ndren Lymphabflufiregion empfohlen (bei anatomi-
scher Nihe beides zusammenhingend, bei grofierer
Entfernung auch diskontinuierlich).

In der einzigen randomisierten Studie zur zusétzli-
chen Radiotherapie der Lymphabflufiregion konnte
durch die Radiotherapie eine signifikante Reduk-
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tion von regiondren Rezidiven demonstriert wer-
den [44]. Ob bei histologisch negativem Sentinel-
Lymphknoten auf die Mitbestrahlung der regionédren
Lymphablufiregion verzichtet werden kann, ist nicht
abschlieffend gekldrt. In vielen deutschsprachigen
Kliniken wird in dieser Situation fiir die Axilla und
Leiste eine abwartende Haltung, fiir den Kopf-Hals-
Bereich ein aktives Vorgehen gewihlt.

Sofern bei lokoregiondren Tumormanifestationen
keine entsprechende RO-Resektion moglich ist, kann
eine Radiatio als Alternative erwogen werden [35-
39].

Als erforderliche Gesamtdosis werden in der ad-
juvanten Situation > 50 Gy mit einer Einzeldosis
von 2 Gy funf Mal wochentlich betrachtet. In der
aktuellen Literatur wurde tiberwiegend die hthere
Dosisstufe berichtet, ohne aber eine deutliche weite-
re Verbesserung der Lokalkontrolle zu belegen [42,
44]. Fir das Stadium der Lymphknotenmetastasie-
rung gibt es bisher keine Daten, die nach radikaler
Lymphadenektomie einen Vorteil durch eine zusétz-
liche Radiotherapie der LymphabfluSregion zeigen.
Bei klinisch vorhandenen Metastasen erzielt eine Ge-
samtdosis von > 55 Gy eine bessere lokale Kontrolle
[45].

Fiir Merkelzellkarzinome im Stadium der Fernmeta-
stasierung wird die Bestrahlung im Rahmen multi-
modaler Therapiekonzepte neben chirurgischen Ex-
zisionen und/oder einer systemischen Chemothera-
pie eingesetzt. Dieses Vorgehen ist aber im Einzelfall
abzuwégen und wird in der Regel in palliativer In-
tention durchgefiihrt [40].
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Systemische Therapie

Statement

Fiir das MCC gibt es bisher keine etablierte sy-
stemische Therapie, fiir die in einer prospektiv-
randomisierten Studie eine Verbesserung des
Rezidiv-freien Uberlebens (PFS) oder des Gesamt-
uberlebens (OS) demonstriert werden konnte.

Empfehlung

Eine systemische Chemotherapie kann als Palliativ-
mafinahme bei Vorliegen von Fernmetastasen indi-
ziert sein. Die Therapie sollte aber insbesondere we-
gen der hohen Toxizitdt vieler Chemotherapeutika
fiir geriatrische Patienten auf den individuellen Fall
angepasst und sofern moglich im Rahmen von kon-
trollierten Studien durchgefiihrt werden.

Chemotherapie

Das MCC ist ein initial chemosensitiver Tumor der,
wie andere neuroendokrine Tumore (z.B. SCLC), zur
raschen Resistenzentwicklung neigt. Eine palliative
systemische Chemotherapie ist bei Vorliegen von
Fernmetastasen indiziert, sollte aber insbesondere
wegen der Toxizitdt der meisten Chemotherapeuti-
ka fiir alte Patienten (eingeschrankte Leber- und Nie-
renfunktion sowie Hamatopoese) auf den individu-
ellen Fall angepasst werden. Die Prinzipien der ger-
iatrischen Onkologie sind unbedingt zu berticksich-
tigen. Eine Standard-Chemotherapie fiir das MCC
konnte bisher nicht etabliert werden.

Es wurden in der Vergangenheit oft Schemata ge-
wihlt, die in der Behandlung des SCLC etabliert
sind. So zdhlen u.a. Anthrazykline, Antimetabolite,
Bleomycin, Cyclophosphamid, Etoposid, Platinderi-
vate entweder als Monotherapie oder in Zweifach-
seltener Dreifachkombination zu den wirksamen sy-
stemischen Behandlungsmoglichkeiten. Bei Einsatz
von Kombinationstherapien lassen sich zwar rela-
tiv hohe Remissionsraten von bis zu 70% erzielen,
wegen der im allgemeinen kurzen Remissionsdau-
er fiihrt dies aber zu keiner wesentlichen Verldange-
rung des Uberlebens (Medianes Uberleben 8 Mona-
te); dauerhafte Heilungen lassen sich in diesem Tu-
morstadium nicht erreichen [40]. Eine offensichtli-
che Korrelation zwischen Therapieintensitidt und —
ansprechen findet sich nicht. Daten aus prospektiven
Studien liegen allerdings nicht vor.

Eine Alternative zu Kombinationschemotherapien
sind daher sequentielle Monochemotherapien. Als
gut vertragliche Monotherapeutika stehen Etoposid
oder Anthrazykline, z. B. liposomal verkapseltes Do-
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xorubicin, zur Verfligung [46].

Der therapeutische Nutzen eines adjuvanten Ein-
satzes von Chemotherapeutika konnte bisher nicht
demonstriert werden. Eine entsprechende Empfeh-
lung auflerhalb von kontrollierten Studien kann da-
her nicht abgegeben werden [40].

Experimentelle Therapie

Bisher sind nur sporadische Fallberichte bekannt,
in denen Immuntherapeutika beim MCC eingesetzt
wurden. Aufgrund der viralen Karzinogenese des
MCCs und dem hohen Einflufs des Immunsystems
auf den Verlauf der Erkrankung besitzen immun-
modulierenden Ansdtze aber eine hohe Attraktivi-
tat. In Kasuistiken wurde der erfolgreiche Einsatz
von Tumornekrosefaktor-«, Interferonen, anti-CD56-
Antikoérpern oder Vakzinen berichtet [2]. Grofiere
Fallserien oder prospektive Studien wurde aber bis-
her nicht berichtet. Uber den Wert einer Behand-
lung mit Somatostatinanaloga (Octreotid, Pasireoti-
de) wurde in kleinen Fallserien oder Kasuistiken wi-
derspriichlich berichtet [47]. Weitere experimentelle
Therapien adressieren gezielt die aberrante Signal-
transduktion im MCC sofern diese im individuel-
len Fall auch nachgewiesen wurde [48, 49]. Der Stel-
lenwert dieser Ansdtze kann aufgrund der bisher
nur als Kasuistiken berichteten Erfolge derzeit aber
kaum beurteilt werden.

Nachsorge

Statement
Es gibt keine publizierten, wissenschaftlich gesi-
cherten Studiendaten zur Nachsorge des Merkelzell-
Karzinoms.

Empfehlung

» Wegen der bekannten Gefahr von loko-regionéren
Rezidiven innerhalb des ersten Jahres nach Ent-
fernung des Primdrtumors kann eine engmaschige
Nachsorge in sechswochigen Abstinden durchge-
fihrt werden. Danach kann auf eine Nachsorge in
vierteljahrlichen Abstanden fiir ein weiteres Jahr und
danach in halbjahrlichen Abstinden fiir die Dauer
von insgesamt 5 Jahren nach Auftreten des Primér-
tumors tibergegangen werden.

» Patienten sollen zur Eigenuntersuchung der loko-
regiondren Haut angeleitet werden.

Bis heute existieren keine wissenschaftlich gesi-
cherten Studien zur Nachsorge des Merkelzell-
Karzinoms [50]. An den meisten deutschsprachi-
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gen dermatologischen Kliniken erfolgt wegen der
bekannten Gefahr von Lokalrezidiven oder regio-
ndren Lymphknotenmetastasen innerhalb der ersten
2 Jahre nach Entfernung des Priméartumors eine eng-
maschige Nachsorge in sechswochigen Abstdnden.
Danach wird auf eine Nachsorge in vierteljghrlichen
Abstidnden und spéter in halbjahrlichen Abstianden
iibergegangen. Im Rahmen dieser Nachsorgeunter-
suchung erfolgt neben der klinischen Untersuchung
mit Lymphknotenpalpation bei jeder 2. Vorstellung
eine Bildgebung der regiondren Lymphknotensta-
tionen. Einmal jahrlich werden eine Oberbauchso-
nographie und eine Rontgen-Thorax-Untersuchung
bzw. Schnittbildverfahren vorgenommen. Der Wert
einer FDG- bzw. DOTATOC-PET Untersuchung in
der Nachsorge ist bisher nicht etabliert. Der Nach-
sorgezeitraum umfafit in der Regel 5 Jahre, da in die-
sem Zeitraum die {iberwiegende Zahl der Rezidive
auftritt [4, 11, 13, 24, 50].

Psychoonkologische Aspekte

Psychoonkologie umfasst alle klinischen und wis-
senschaftlichen Bestrebungen zur Kldarung der Be-
deutsamkeit psychologischer und sozialer Faktoren
in Entwicklung und Verlauf von Krebserkrankungen
und der individuellen, familidren und sozialen Pro-
zesse der Krankheitsverarbeitung sowie die syste-
matische Nutzung dieses Wissens in der Pravention,
Fritherkennung, Diagnostik, Behandlung, Nachsor-
ge und Rehabilitation [51]. Oberstes Ziel ist es, die
Belastungen von Patienten und Angehorigen recht-
zeitig zu erkennen und einer addquaten Behand-
lung zuzufithren [52, 53]. Dariiber hinaus ist die
Erfassung der gesundheitsbezogenen Lebensquali-
tiat (Health-related Quality of Life, HRQL) bei fort-
geschrittenen Tumorerkrankungen heute Standard,
welche korperliche, emotionale, kognitive, soziale,
spirituelle und verhaltensbezogene Komponenten
der Funktionsfdhigkeit und des Wohlbefindens bein-
haltet.

Die Auswirkungen von Merkelzellkarzinomen auf
die verschiedenen psychosozialen Dimensionen und
die Lebensqualitit sowie dem damit verbundenen
Bedarf an entsprechender Unterstiitzung, sind bis-
her, trotz der sehr aggressiven Charakteristik des Tu-
mors, nicht systematisch untersucht.

In Anlehnung an die S3 Leitlinie zum malignen Me-
lanom und den Festlegungen der in Arbeit befindli-
chen, tumoriibergreifenden S3 Leitlinie “Psychoon-
kologische Diagnostik, Beratung und Behandlung
von Krebspatienten” entsprechend, konnte auch bei
Merkelzellkarzinomen die Bestimmung der indivi-
duellen Belastungen und der gesundheitsbezogenen

http:/ /www.ado-homepage.de

Lebensqualitit sinnvoll sein. Dabei wird auf den Ein-
satz der in Kapitel 9 der psychoonkologischen Leitli-
nie aufgefiihrten Screeningverfahren und diagnosti-
schen Instrumente verwiesen.
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