
Blastische plasmazytoide dendritische Zellneoplasie.

(ER)KENNEN SIE ES?
BPDCN – Ein seltenes, aggressives dermato-hämatologisches Malignom.



PATIENTENPOPULATIONKennen Sie einen BPDCN-Fall?
BPDCN ist eine seltene, hämatologische  
Krebserkrankung mit charakteristischer  
Hautbeteiligung. Die BPDCN hat einen aggressiven 
klinischen Verlauf mit schlechter Prognose.1 

•	 Schätzungen für z. B. Deutschland gehen  
von < 100 Patienten/Jahr aus.4,5

•	 2016: BPDCN wird von der WHO offiziell als  
eigenständige myeloische Neoplasie klassifiziert6

•	 BPDCN entwickelt sich rasch zu einer  
aggressiven Leukämie.

•	 Bisher lag das mittlere Gesamtüberleben bei  
BPDCN bei 8 bis 14 Monaten nach der Diagnose1,20

Verborgen im Offensichtlichen
Die Ähnlichkeit mit anderen hämatologischen  
Neoplasien kann zu Fehldiagnosen führen. 
BPDCN kann verwechselt werden mit:2,3,7,8

Könnte es in Wirklichkeit BPDCN sein?
•	 �Beispiel AML: Geschätzt wird ein BPDCN-Anteil  

von 0,77 % unter den AML-Patienten.9

BPDCN braucht die interdisziplinäre Zusammenarbeit von Dermatologen, Pathologen und Hämatologen.

AML: Akute myeloische Leukämie; AMML: Akute myelomonozytäre Leukämie; ATLL: Adulte T-Zell-Leukämie; BPDCN: Blastische plasmazytoide dendritische Zellneoplasie;  
CLL: Chronische lymphatische Leukämie; CMML: Chronische myelomonozytäre Leukämie; CTCL: Kutanes T-Zell-Lymphom; DLBCL: Diffuses großzelliges B-Zell-Lymphom;  
WHO: Weltgesundheitsorganisation.
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BPDCN VERSTEHEN



BPDCN DIAGNOSTIZIEREN 

Diffuse blutergussartige  
Flecken oder Einblutungen2,7,10

Ein oder mehrere bluterguss- 
artige Hautflecken an verschie- 
denen Stellen des Körpers.  
Die Flecken sind i.d.R. ohne  
Juckreiz.

Nachdruck mit Genehmigung der American 
Society of Hematology.

Dissiminierte Läsionen2,10

Häufung von Knötchen,  
Papeln und purpurnen,  
generalisierten Hautflecken.

Dies ist eine elektronische Version des 
Bildes, das im British Journal of Derma-
tology, September 2013 im Wiley-Verlag 
erschienen ist.

Noduläre Läsionen2,7,10

Manifestationen in verschie-
denen Körperarealen, ins-
besondere am Rumpf, den 
Gliedmaßen und am Kopf.

Nachdruck mit Genehmigung von Springer 
Nature: Modern Pathology, Neoplasms 
derived from plasmacytoid dendritic cells. 
Facchetti F. Copyright 2016.

* BPDCN-Zellen können auch andere Marker exprimieren (TCL1, TCF4, CD303 und CD304). Die genaue Diagnose von BPDCN erfordert mehrere positive und negative Marker. 

BPDCN: Blastische plasmazytoide dendritische Zellneoplasie; CD: Cluster of differentiation; TCF: Transkriptionsfaktor; TCL: T-Zell-Leukämie/Lymphom; ZNS: Zentrales Nervensystem.

~ 85 % bis 90 % der Patienten  
weisen Hautläsionen auf 2,5,7,10

•	 �Dermatologen sind häufig die Ersten,  
die Symptome von BPDCN erkennen.3

•	 �Hautläsionen sind in Größe, Form und Farbe  
variabel und i.d.R. ohne Juckreiz.2

BPDCN ist eine systemische Erkrankung 2,11

•	 �Primär betroffen sind Haut, Knochenmark  
und Lymphknoten.2,12 

•	 �Sekundär betroffen sind peripheres Blut  
und innere Organe sowie ZNS.2,3 

Die Marker-Trias CD123, CD4, CD56  
ist charakteristisch und wichtig *,2,7

•	 �Starke Expression von CD123, CD4, CD56 auf  
BPDCN-Zellen (~ 95 %), geringe Expression auf 
gesunden Zellen.1,7,13,14

•	 �Biopsien von Haut und Knochenmark sind  
für die Diagnose der BPDCN entscheidend.14,15

•	 �Bei suspekten Läsionen und insbesondere beim Verdacht 
einer BPDCN sollten die Marker CD123, CD4, CD56 
explizit im Pathologieauftrag angefordert werden. 
Denken Sie auch an ein Referenzlabor.

Think 123 4 56*

•	 �Es vergehen im Mittel 6,2 Monate zwischen dem 
Auftreten der Läsionen und einer Diagnose.10



BPDCN BEHANDELN

Die Seltenheit der BPDCN und Ähnlichkeit  
zu anderen hämatologischen und dermatologischen  
Neoplasien stellt eine große Herausforderung für die 

Diagnose der BPDCN dar.

 Der Austausch zwischen Dermatologen, Labormitarbeitern, 
Pathologen, Referenzpathologien und Hämato-Onkologen 

spielt eine wesentliche Rolle bei der korrekten und  
rechtzeitigen Diagnose von BPDCN.

In der Vergangenheit gab es keine zugelassene  
Therapie für Patienten mit BPDCN. Chemotherapie  
wurde erfahrungsgemäß eingesetzt.1,3

Die EINZIGE zugelassene Therapie zur  
Behandlung der seltenen BPDCN.
•	 �ELZONRIS® (Tagraxofusp) ist das erste und  

einzige für diese seltene Erkrankung  
zugelassene Arzneimittel.16 

•	� Tagraxofusp ist indiziert als Monotherapie  
zur Erstlinien-Behandlung erwachsener  
Patienten mit BPDCN.16

ELZONRIS® ist eine zielgerichtete  
CD123-Therapie
•	 �ELZONRIS® ist eine chemofreie CD123- 

zielgerichtete Therapie und führt zur  
Apoptose der BPDCN-Zellen, indem  
es deren Proteinbiosynthese hemmt.13,16

ELZONRIS® in First-Line
•	 �Hohe Wirksamkeit* in der weltweit größten  

prospektiven BPDCN-Studie (n = 65 Patienten).17

•	 �Gute Verträglichkeit: UEs# sind gut beherrschbar, 
typischerweise vorübergehend und kumulieren  
nicht über die Therapiezyklen hinweg.17

•	� Die Ansprechraten waren in allen Untergruppen  
konsistent, einschließlich älterer Patienten und  
Patienten mit schwerer Krankheitslast.17

•	� Real-World-Daten (n = 22 Patienten) untermauern  
die ELZONRIS®-Studienergebnisse.18

* Rate an Patienten mit einer CR/CRc (prim. Endpunkt): 57 % (n = 37). # Das Kapillarlecksyndrom (CLS) ist eine schwerwiegende und potenziell tödliche Nebenwirkung der ELZONRIS®-Behandlung. 

BPDCN: Blastische plasmazytoide dendritische Zellneoplasie; CD: Cluster of differentiation; IL: Interleukin; IL-3R: Interleukin-3-Rezeptor; UE: Unerwünschtes Ereignis.
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BPDCN entsteht aus Vorläuferzellen der plasma- 
zytoiden dendritischen Zellen (pDCs). Aktuelle  
Untersuchungen geben nun Hinweise und ein erstes 
Erklärungsmodell für den sehr häufigen kutanen Befall 
bei der BPDCN.19 

•	 Prämaligne Zellklone entwickeln sich  
im Knochenmark durch spezifische  
Mutationen. 

•	 Zirkulation via Blutkreislauf auch  
in die Haut. 

•	 Durch UV-assoziierte Mutationen  
entstehen in der Haut maligne  
BPDCN-Zellen.

BPDCN IM ÜBERBLICK:
BPDCN ist ein seltenes und aggressives 
hämatologisches Malignom, schwer zu 
diagnostizieren und mit schlechter  
Prognose.1,7,20

~ 85 % bis 90 % zeigen Hautläsionen  
in verschiedenen dermatologischen  
Erscheinungsformen.2,5,7,10

Primär betroffen sind Haut, Knochen- 
mark und Lymphknoten.2,12

Kann mit anderen hämatologischen  
Erkrankungen verwechselt werden.2,3,7,8

CD123 als Teil der Marker-Trias mit CD4  
und CD56 erleichtert eine Diagnose.3,20

Eine frühe und genaue Diagnose ist  
entscheidend für die Behandlung  
von Patienten mit BPDCN.3

BPDCN: Blastische plasmazytoide dendritische Zellneoplasie; CD: Cluster of differentiation; PDC: plasmazytoide dendritische Zelle; UV: Ultraviolett.
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BLICK HINTER DIE BPDCN



ELZONRIS® 1 mg/ml Konzentrat zur Herstellung einer Infusionslösung. Wirkstoff: Tagraxofusp. Zusammensetzung: 1 ml Konzentrat zur Herstellung einer Infusionslösung enthält 1 mg Tagraxofusp. Jede Durchstechflasche enthält 1 mg 
Tagraxofusp. Sonst. Bestandt.: Trometamol, Natriumchlorid, Sorbitol (E 420), Wasser für Injektionszwecke. Anwendungsgebiete: Monotherapie zur Erstlinien-Behandlung erwachsener Patienten mit blastischer plasmazytoider dendritischer 

Zellneoplasie (BPDCN). Gegenanzeigen: Überempfindlichk. gegen d. Wirkstoff od. einen d. sonst. Bestandt. Nebenwirkungen: Sehr häufig: Thrombozytopenie, Anämie, Hypoalbuminämie, Kapillarlecksyndrom, Hypotonie (verfahrensbed. u. orthostat.), 
Übelkeit, Erbrechen, Pyrexie, Schüttelfrost, Fatigue (Asthenie, Lethargie), peripheres Ödem, Transaminasen erhöht (ALT/AST erhöht), Gewichtszunahme. Häufig: Zellulitis, Febrile Neutropenie, Neutropenie, Leukopenie, Leukozytose, Lymphopenie, 
Zytokinfreisetzungssyndrom, vermind. Appetit, Tumorlysesyndrom, Hyperglykämie, Hyperurikämie, Hypokalziämie, Hypomagnesiämie, Hyponatriämie, Hypokaliämie, Hyperkaliämie, Hyperphosphatämie, Verwirrtheitszustand, Synkope, Kopfschmerz, 
Schwindelgefühl, verschwommenes Sehen, Perikarderguss, Tachykardie, Sinustachykardie, Hitzegefühl, Hypoxie, Lungenödem, Dyspnoe, Epistaxis, Pleuraerguss, Husten, Dysphagie, Diarrhö, Stomatitis, Dyspepsie, Mundtrockenheit, Obstipation, 
Hyperbilirubinämie, Pruritus, Ausschlag (pustulös, makulo-papulös, erythematös, generalisiert, makulös), Hyperhidrose, Petechien, Rückenschmerzen, Knochenschmerzen, Myalgie, Arthralgie, Schmerzen in den Extremitäten, Muskelschwäche, akuter 
Nierenschaden, grippeartige Erkrankung, Brustkorbschmerzen, Schmerzen, Unwohlsein, QT-Verlängerung im EKG, alkalische Phosphatase im Blut erhöht, Kreatinin im Blut erhöht, Laktatdehydrogenase im Blut erhöht, Kreatin-Phosphokinase im Blut 
erhöht, aktivierte partielle Thromboplastinzeit verlängert, International Normalised Ratio (INR) erhöht, infusionsbedingte Reaktion, Kontusion. Gelegentlich: Pneumonie, Harnwegsinfektion, Gingivitis, Hypophosphatämie, Laktatazidose, Azidose, Angst, 
Depression, Insomnie, Veränderungen d. mentalen Zustands, Enzephalopathie, metabolische Enzephalopathie, Apoplexie, Gesichtslähmung, Dysgeusie, Rezidiv einer multiplen Sklerose, Somnolenz, Parästhesie, Parosmie, periphere motorische 
Neuropathie, periphere sensorische Neuropathie, Bindehautblutung, okulare Hyperämie, Mouches volantes, Kammerflimmern, supraventrikuläre Extrasystolen, Vorhofflimmern, Bradykardie, Myokardinfarkt, Hypertonie, Hämatom, Ateminsuffizienz, 
Giemen, oropharyngeale Schmerzen, Tachypnoe, aufgetriebener Bauch, Abdominalschmerz, Zahnfleischbluten, Blasenbildung auf d. Zunge, Zungenhämatom, Angioödem, Gesichtsschwellung, palmar-plantares Erythrodysästhesie-Syndrom, Urtikaria, 
Alopezie, Hautschmerzen, Stauungsdermatitis, kalter Schweiß, Hauttrockenheit, Skelettmuskelschmerzen, Kokzygodynie, Muskelkrämpfe, Rhabdomyolyse, Nierenversagen, Harnverhalt, Schmerzen im Harntrakt, Pollakisurie, Proteinurie, 
Arzneimittelunverträglichkeit, Hypothermie, systemisches inflammatorisches Response-Syndrom, Fibrinogen im Blut vermindert, Bakterientest positiv, Gewichtsabnahme. Warnhinweis: Arzneimittel für Kinder unzugänglich aufbewahren. 
Pharmakotherapeutische Gruppe: Antineoplastische Mittel, andere antineoplastische Mittel, ATC-Code: L01XX67. Verkaufsabgrenzung: Deutschland: Verschreibungspflichtig. Österreich: Rezept- und apothekenpflichtig, wiederholte Abgabe 
verboten. Weitere Informationen zu Warnhinweisen und Vorsichtsmaßnahmen für die Anwendung, Wechselwirkungen mit anderen Arzneimitteln oder sonstige Wechselwirkungen, Schwangerschaft und Stillzeit sowie 
Nebenwirkungen sind der veröffentlichten Fachinformation zu entnehmen, deren aufmerksame Durchsicht neben d. Gebrauchsinformation empfohlen wird. Pharmazeutischer 
Unternehmer: Stemline Therapeutics B.V., Basisweg 10, 1043 AP Amsterdam, Niederlande. Örtl. Vertreter DE: Menarini Stemline Deutschland GmbH, Tel: +49 (0)800 000 8974,  
EUmedinfo@menarinistemline.com. Örtl. Vertreter AT: Stemline Therapeutics B.V., Tel: +43 (0)800 297 649, EUmedinfo@menarinistemline.com. (Stand: 12.2023)

Sie vermuten BPDCN oder wollen gerne mehr erfahren:  
 

Medical Support: 
EUmedinfo@menarinistemline.com

Wissenschaftliche Informationen, News & Highlights unter:

www.bpdcn.de
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