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Anetodermie vom Typ Schwenninger-
Buzzi
D. Miihle, M. Schirutschke

Anamnese Der 33-jdhrige Patient berichtete tiber das zuneh-
mende Auftreten von symptomlosen Hautverdnderungen v.a.
am Rumpf seit ca. 1,5 Jahren. Es erfolgte eine Vorstellung
beim ambulanten Hautarzt mit diagnostischer Gewebebiopsie.
Darin konnten Randverdnderungen einer Sklerodermie nicht
sicher ausgeschlossen werden.

Hautbefund Es zeigten sich am Dekolleté mehrere eingesun-
kene, atrophe, hautfarbene, bis ca. 7mm groRe Maculae. Am
Abdomen, Riicken und an den Flanken waren multiple erha-
bene, hautfarbene, guttataartige Hautverdnderungen sichtbar
(» Abb.1).

Histologie In einer erneuten histologischen Untersuchung von
der linken Flanke konnte ein Hautbioptat mit orthokeratotischer
Verhornung dargestellt werden. Die Kollagenfasern des derma-
len Bindegewebes erschienen verschmalert. In der oberfldch-
lichen Dermis war abschnittsweise ein kompletter Schwund der
elastischen Fasern in der mittleren und tiefen Dermis mit hier
erfassten regelrecht erhaltenen Hautadnexstrukturen (Haarfol-
likel und ekkrine SchweiRdriisen) sichtbar. Zusétzlich Rarefizie-
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rung und Fragmentierung der elastischen Fasern, jedoch keine
nennenswerte entziindungszellige Infiltration (» Abb. 2).
Laborbefunde Eosinophile von 9,6 %, antimitochondriale Anti-
koérper 1:320, ANA negativ.

Therapie und Verlauf Es erfolgte keine Therapie.
Kommentar Die Anetodermie (griech: aneto=schlaff, locker)
ist eine seltene Erkrankung und zdhlt zu den erworbenen
Erkrankungen des elastischen Bindegewebes, die mit einem
Verlust elastischer Fasern und Hautatrophie einhergeht. Die
Inzidenz ist unbekannt. Frauen sind jedoch héufiger betroffen
als Manner [1].

Zugrunde liegt eine Fehlregulation der Elastinsynthese mit
unkontrollierter Freisetzung und Aktivierung von Elastasen
und anderen Matrix-Metalloproteasen aus Entziindungszellen.
Diagnostisch wegweisend ist neben dem klinischen Erschei-
nungsbild die Rarefizierung elastischer Fasern. Ultrastrukturell
finden sich Faser-Fragmentierungen [2]. Die primdre Anetoder-
mie kann Autoimmunerkrankungen vorausgehen.

Anetodermien wurden urspriinglich in 2 Typen unterteilt:
Beim Typ Jadassohn-Pellizari besteht ein oft wochenlang persis-
tierendes, entziindliches oder urtikarielles Vorstadium und
anschlieBend folgen erythematds atrophe Areale. Beim Typ
Schweninger-Buzzi treten spontan, ohne entziindliche Lésio-
nen, weil-blduliche Atrophieherde auf [1]. Diese Einteilung
wird zunehmend verlassen, da es sich wahrscheinlich um ver-
schiedene Stadien einer Erkrankung handelt. Ublich ist heute
noch die Unterteilung in primare und sekundare Anetodermien
[3]. Primédre Anetodermien sind kutane Marker prothromboti-
scher Zustande v. a. durch Antiphospholipid-Antikérper [4].

Differenzialdiagnostisch muss an eine Morphea, Cutis laxa,
an Lichen sclerosus et atrophicans oder einen Naevus lipomato-
sus superficialis gedacht werden. Bis heute sind keine effekti-
ven Therapien bekannt.
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» Abb.2 Histologie der Anetodermie (Elastica, x4).
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Dyskeratosis follicularis Darier -
ein Generationenproblem?
G. Hansel, M. Schirutschke

Anamnese Der 31-jdhrige Patient leidet seit seinem 16. Le-
bensjahr an einer ausgeprigten Dyskeratosis follicularis. Uber
viele Jahre wurde er in der Hautklinik des Universitatsklinikums
Carl Gustav Carus betreut, damals im Verlaufe auch auf Acitre-
tin eingestellt. Nach einer zweimaligen stationdren Rehabili-
tation in Davos kurz nach der Diagnose und 4 Jahre spater war
die Krankheit soweit gebessert, dass diese systemische Thera-
pie beendet wurde. Bei Wiederausbruch der Dyskeratosis er-
folgte eine Einstellung auf Isotretinoin. Vor 10 Jahren manifes-
tierte sich eine paranoide Schizophrenie mit manisch-depressi-
ven Episoden, deren Ausbruch der Einnahme von Isotretinoin
zugeordnet wurde. Seit dieser Zeit hat der Patient auf eine Sys-
temtherapie seiner Hauterkrankung verzichtet. Er wird mit Val-
proinsdure und Clozapin behandelt.

Hautbefund Am gesamten Integument, vor allem an Gesicht,
Hals, Kopfhaut und Armen, finden sich dichtstehende, braun-
rote, hyperkeratotische Papeln. Auch palmar sind Papeln ange-
deutet. Es lassen sich zarte Abbriiche der Papillarlinien erken-
nen. Die Plantae erscheinen diffus hyperkeratotisch. Selbst am
Gaumen sind zarte Papeln sichtbar.

Laborbefunde EinschlieBlich Triglyzeride, Cholesterol und
High-Density Lipoprotein unauffallig.

Mikrobiologische Untersuchung der Haut Staphylococcus
aureus und beta-hdmolysierende Streptokokken (Gruppe B):
sehr viel; Staphylococcus haemolyticus: viel.

Therapie und Verlauf Zur Lokaltherapie setzten wir topische
Kortikoide alternierend mit Solebddern ein. Die Hyperkerato-
sen der FiiRe wurden abgeschliffen, das Gesicht lediglich mit
Feuchtigkeitscreme gepflegt. Da durch alleinige topische Be-
handlung keine deutliche Verbesserung erzielt werden konnte,
priften wir die Indikation systemischer Retinoide. Fir Isotreti-
noin und Alitretinoin ist ein mogliches Auftreten von Depres-
sionen, Stimmungsschwankungen, Verhaltensauffdlligkeiten,
Agressivitdt, psychotischen Stérungen und Suizidalitat regis-
triert, fir Acitretin nicht. So entschieden wir im Konsens mit
dem Patienten, die Einstellung auf Acitretin 20 mg taglich fir 4
Wochen, im Anschluss dauerhaft tdglich 10 mg unter engma-
schiger Kontrolle des betreuenden Psychiaters.

Kommentar Die Dyskeratosis follicularis ist eine sehr selte-
ne autosomal-dominante Dermatose mit einer Prdvalenz von
1:100000. Grundlage sind Missense-Mutationen im ATP2A2-
Gen [1]. In der Familie unseres Patienten ist der Morbus Darier
tiber mehrere Generationen bekannt. Der heute 61-jdhrige
Vater des Patienten erkrankte mit 19 Jahren und wurde 7 Jahre
spater auf Acitretin eingestellt, das er bis heute ununter-
brochen mit gutem Erfolg einnimmt. Die GroBmutter litt
ebenfalls an einem Morbus Darier. Otto Dahmen, seinerzeit
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» Abb.3 Morbus Darier tiber 5 Generationen — Stammbaum.

Oberarzt der Hautklinik Dresden-Friedrichstadt, hatte 1933
Giber eine Familie mit Morbus Darier in 3 Generationen berich-
tet [2]. Vergleicht man die im Artikel beschriebenen Patienten
(37-jahrige Frau, 9-jahrige Tochter, 64-jdhriger Vater), handelt
es sich um die Vorfahren unseres Patienten. Somit ist die Dys-
keratosis follicularis tiber 5 Generationen in dieser Familie do-
kumentiert (» Abb. 3).

Literatur
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Pyoderma gangraenosum bei CED
C. Fiirll, K. Mederacke

Anamnese Die stationdre Aufnahme der 23-jdhrigen Patientin
erfolgte wegen eines seit dem Herbst nicht heilenden Ulkus am
rechten Unterschenkel. Begonnen hatten die Beschwerden mit
einer kleinen Pustel, welche in kurzer Zeit stark groRenprogre-
dient war und nun erhebliche Schmerzen bereitete.

Seit 13 Jahren ist eine Colitis ulcerosa bekannt, zum Zeit-
punkt der Aufnahme ohne interne Therapie, trotz einer Stuhl-
frequenz von bis zu 5 breiigen Stiihlen am Tag. Schleim- oder
Blutauflagerungen wurden verneint.

Hautbefund An der Innenseite des rechten Unterschenkels
sahen wir ein ca. 7x2,5cm messendes Ulkus mit erythematos-
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» Abb.4 Ulzerdses Pyoderma gangraenosum am Unterschenkel
bei Colitis ulcerosa.

lividem, aufgeworfenem Randwall und schmierig belegtem
Wundgrund. In unmittelbarer Ulkusumgebung waren rotlich-
brdunliche Hyperpigmentierungen zu erkennen (» Abb. 4).
Histologie

Probeexzision vom Ileum: Geringgradige floride Ileitis.
Probeexzision vom Sigma: Floride Proktokolitis mit Nachweis
von Kryptenempyemen.

Probeexzision von Duodenum/Antrum/Korpus: Geringgra-
dige aktive Gastritis mit gastraler Metaplasie. Kein Hinweis fiir
Sprue und Morbus Whipple.

Laborbefunde Pathologisch waren CRP 23,4 (<5mg/l), hypo-
chrome Erythrozyten 15,1 (<2,5%), 25-OH-Vitamin-D 4,7 (20 -
80ng/ml). Der Quantiferon-Test war negativ.

Bildgebende Diagnostik

Gastroskopie: Geringe Pangastritis, winzige Ulcera duodeni.
Koloskopie: Schwere ulzerdse Colitis, Anastomositis bei Z.n.
lleotransversostomie mit verkiirztem Kolon.

MRT Abdomen und Becken: MaRige Colitis bei vollstaindigem
Haustrierungsverlust des Colon descendens/sigmoideum. Ge-
ringe lleitis ohne Abszessnachweis. Keine perianale Fistel-
bildung oder Abszedierung. Multiple reaktive perirektale
Lymphknoten bis 7mm Durchmesser.

Therapie und Verlauf Das Pyoderma gangraenosum (PG) bei
Colitis ulcerosa verlangt eine interdisziplindre Behandlung. Die
Patientin wurde deshalb gastroenterologisch vorgestellt. Es
wurde eine Therapie mit Prednisolon 60 mg i.v. fiir 7 Tage ein-
geleitet, welche im Verlauf auf orale Gaben umgestellt wurde.
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> Tab.1 Diagnostische Kriterien des ulzer6sen Pyoderma gangraeno-
sum [1].

Major- neutrophile Infiltrate in der Ulkusrandbiopsie
Kriterium

Minor- (1) Ausschluss einer Infektion

Kriterien (2) Pathergie-Phdanomen

(3) Positive Anamese bez. entziindlicher
Darmerkrankungen oder entziindlicher Arthritiden

(4) Anamestische Hinweise auf Papeln, Pusteln oder
Vesikel, die innerhalb von 4 Tagen ulzerierten

(5) Peripheres Erythem, unterminierte Ulkusrdander,
Schmerzempfindlichkeit des Ulkus

(6) Multiple Ulzerationen mit mindestens einer Wunde
an der Unterschenkelvorderseite

(7) Cribriforme oder runzlige Narben bei abgeheilten
Ulzera

(8) Abnahme der UlkusgroRe innerhalb eines Monats nach
Beginn einerimmunosuppressiven Therapie.

Die Prednisolondosis wurde wochentlich um 10mg reduziert.
Weiterhin verabreichten wir Pantoprazol 2x40mg/d und Mese-
lamin 2x1,5g/d. Fir die Langzeittherapie wurde die Patientin
auf Adalimumab mit einer Loadingdose von 160mg (Woche
0), 80 mg in Woche 1 und danach 40mg alle 2 Wochen einge-
stellt. Die Patientin wurde zur weiteren Mitbetreuung an eine
gastroenterologische Praxis angebunden.

Das PG wurde zundchst zusdtzlich mit Clobetasol 17a-Pro-

pionat, spdter mit Pasta exsiccans (Hydrophile Zinkoxid-Paste
50% mit Bismutgallat 10% NRF) behandelt. Bei zdgerlich ein-
setzender Epithelisierungstendenz verwendeten wir weiterhin
Argentumpaste 1% (Pasta Argenti nitrici 1% SR). In Kombina-
tion mit der Systemtherapie kam es zur Epithelisierung und
zum deutlichen Riickgang der Schmerzen.
Kommentar Das Pyodermagangraenosumisteine neutrophile
Dermatose mit einem Hdufigkeitsgipfel zwischen der 3. bis
6.Dekade und einer Inzidenz von 3-10/1 Mio. Einwohner.
Haufig besteht eine Assoziation insbesondere zu chronisch
entziindlichen Darmerkrankungen [3].

Klinisch wird zwischen 4 Varianten unterschieden: chronisch-
ulzerierender Typ, bulldser Typ, peristomaler Typ und chronisch-
vegetierender Typ.In jedem Fall tritt initial eine akut entziind-
liche Papel oder sterile Pustel auf, die oft auch durch Bagatell-
traumen wie bspw. Insektenstiche entstehen kann [3]. Die
Diagnose des Pyoderma gangraenosum (PG) wird nach diagnos-
tischen Algorithmen erstellt [1, 2].

In einer internationalen Delphi-Konferenz wurden ein Major-
Kriterum und 8 Minor-Kriterien fiir die Diagnose des ulzerésen
PGs bestimmt (> Tab.1). Bei 4 von 8 erfiillten Minor-Kriterien
betrdgt die Sensitivitdt 86 % und die Spezifitdt 90% [1].
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Pityriasis rubra pilaris Typ |
C. Fuarll, S.Schmidt

Anamnese Seit einem halben Jahr bestanden bei dem 67-jdh-
rigen Patienten progrediente Hautverdnderungen, die mit ein-
zelnen Plaques an den Waden begonnen hatten. Im weiteren
Verlauf entwickelte sich eine Erythrodermie mit unertrdg-
lichem Juckreiz und Unterschenkelddemen. Ambulante The-
rapieversuche einschlieRlich Lichttherapie und kortikosteroid-
haltiger Lokaltherapie blieben erfolglos.

Hautbefund Es zeigte sich eine Erythrodermie mit feinlamel-
ldrer Schuppung. Auch das Gesicht und die Augenlider waren
betroffen. Einzelne ovalédre bis wenige Zentimeter groRe Aus-
sparungen fanden sich periumbilikal, an den Knien, dem Riicken
und den Flanken (» Abb.5). Palmo-plantar bestanden ausge-
pragte Hyperkeratosen mit Rhagaden. Die Arme und Beine wie-
sen deutliche Odeme auf.

Histologie Die akanthotisch verbreiterte Epidermis wies dis-
krete Spongiosen, eine entziindliche Exozytose sowie Hyper-

» Abb.5 Pityriasis rubra pilaris Typ | mit ,nappes claires* und
Odemen der Extremititen.
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» Abb.6 Histologie der Pityriasis rubra pilaris (HEx4).

ortho- und Hyperparakeratosen auf. Ein perivaskuldr betontes,
lymphomonozytoides, entziindungszelliges Infiltrat mit einzel-
nen beigemischten Mast- und Plasmazellen fand sich im oberen
Korium (» Abb.6).

Laborbefunde Lymphopenie (11%), Eosinophilie (9%). LDH
3,98 pkat/l (Normwert <3,90 pkat/l), Hb 7,3 mmol/l (Normwer-
te: 8,7-11,2mmol/l). Die tibrigen Laborparameter, insbeson-
dere die Leber- und Lipidwerte, waren unaufféllig.

Therapie und Verlauf Wir leiteten eine systemische Therapie
mit Acitretin (Anfangsdosis 30 mg/d) ein. Darunter kam es zu
einer langsamen Beruhigung des Hautbefundes. Wir sahen ein
Abblassen der Erythrodermie und einen deutlichen Riickgang
der Infiltration. Fiir die Lokaltherapie am K&rper wurde Beta-
methason-V-Creme 0,1% NRF, im Gesicht Prednicarbat-Creme
angewendet. Die Hyperkeratosen an den FuBsohlen wurden
regelmaRig abgetragen.

Wir stellten den Patienten augenarztlich aufgrund einer eitri-
gen Blepharokonjunktivitis beidseits vor. Sie wurde mit Oxyte-
tracyclin-Augensalbe und Augentropfen mit Gramicidin, Neo-
mycinsulfat und Polymixin B-Sulfat behandelt. Die Neotigason-
dosis konnte im Verlauf auf 25 mg/d reduziert werden.
Kommentar Die Pityriasis rubra pilaris (PRP) tritt mit einer
Pravalenz von 1:5000 bis 1:50 000 auf. Erkrankungs-Peaks gibt
es sowohl im Kindesalter als auch zwischen der 5. und 6. De-
kade [1].

Die Atiologie ist weitgehend ungeklirt. Es werden insge-
samt 6 Typen der PRP unterschieden. Typ | und Il treten v.a. im
Erwachsenenalter auf, Typ Ill -V bei Kindern, Typ VI ist mit HIV-
Infektionen assoziiert.

Das klinische Bild ist i.d.R. geprdgt durch eine orange bis
hellrote Erythrodermie mit follikuldren Papeln, die zu groRfla-
chigen Plaques konfluieren kdnnen. Zwischen den betroffenen
Hautarealen bestehen Inseln unbefallener Haut (,nappes
claires“ oder ,islands of sparing“) [2]. Oft besteht bei der
Pityriasis rubra pilaris ein ausgepréagter Befall der Gesichtshaut
einschlieRlich eines Ektropiums. Histopathologisch stellt sich
eine akanthotisch verbreiterte Epidermis dar. Eine Ortho- und
Parakeratose in vertikaler und horizontaler Richtung sowie ein
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lymphozytares perivakulares Infiltrat in der Dermis sind weitere
diagnostische Besonderheiten. Es liegt ein ausgesprochenes
Missverhaltnis von klinischer Entziindung und histopathologi-
schem Korrelat vor [1].

Die Behandlung der Pityriasis rubra pilaris ist schwierig. The-
rapie der ersten Wahl sind Retinoide (Acitretin) und Methotre-
xat. Besonders schwere Falle konnen auch mit TNF-a- (z. B. Infli-
ximab, Adalimumab) oder IL-17-Inhibitoren (z.B. Ixekizumab)
behandelt werden [1-3].

Literatur
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Multilokuldares Granuloma anulare
A. Dalchow, B. Gerlach

Anamnese Anamnestisch schilderte die Patientin, dass es vor
ca. 4 Jahren zum Auftreten erster Hautveranderungen klaviku-
ldr rechts gekommen sei. Im Verlauf hatten sich diese dann
zunehmend auch auf Stirn, Schléfen, den oberen Riicken und
die Extremitdten ausgebreitet. Besonders der starke Juckreiz
und die Herde im Gesicht seien sehr stérend und psychisch be-
lastend.

Bisher erfolgte eine Lokaltherapie mit kortisonhaltigen Sal-
ben. Eine Systemtherapie mit Hydroxychloroquin musste been-
det werden, da die Patientin eine Panikattacke mit Herzrasen
sowie ein Brennen der Haut beklagte. Auch eine im Vorfeld
begonnene Therapie mit Fumaderm konnte aufgrund gastro-
intestinaler Nebenwirkungen nicht fortgefiihrt werden.
Hautbefund Klinisch zeigten sich v.a. im Bereich von Nacken,
Schulter und Riicken ca. 1-2cm groRe, dicht stehende, konflu-
ierende, randbetonte, rundliche, zum Teil polyzyklisch begrenz-
te, leicht spiegelnde erythematdse Herde mit eingesunkenem
Zentrum. Einzelne Herde fanden sich zudem an den strecksei-
tigen Unterarmen, den Handriicken beidseits, zwischen linkem
Daumen und Zeigefinger sowie am rechten Oberschenkel
(» Abb. 7). An Stirn und Gesicht imponierten einzelne rétliche
eher unscharf begrenzte Papeln.

Histologie Das Hautexzisat zeigte eine herdférmige, koriale,
nekrobiotisch-granulomatse Entziindungsreaktion mit spar-
lichem zentralem Muzinnachweis und umgebendem Wall, be-
stehend aus mehrkernigen Riesenzellen vom Fremdkérper- und
Langhans-Typ, Histiozyten und Lymphozyten, vereinzelt Eosino-
phile (» Abb. 8, » Abb.9). Eisennachweis negativ.

Therapie und Verlauf Topische Kortikosteroide und intra-
ldsionale Triamcinolon-Dermojetinjektionen in Kombination
mit 10 Sitzungen Bade-PUVA konnten nur kurzzeitige Besse-
rung erzielen. Deshalb entschieden wir uns fiir eine Behand-
lung mit 2x50mg Dapson/d. Hierunter zeigte sich ein sehr
gutes Ansprechen mit deutlichem Rickgang und Abflachung
der Hautverdnderungen, jedoch musste die Therapie aufgrund
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» Abb.7 Granuloma anulare.

» Abb.9 Histologie des Granuloma anulare, PAS/Schleimfarbung
(x10).

Hansel G et al. Dresdner Dermatologische Demonstration... Akt Dermatol 2020; 46: 114-122

von Nebenwirkungen beendet werden, und es kam zum partiel-
len Rickfall. Eine Therapie mit Neotigason lehnte die Patientin
ab. Wir entschieden uns deshalb fiir intraldsionelle Nadelunter-
spritzungen mit Volon A in Kombination mit einer Bade-PUVA-
Therapie. Die Nadelunterspritzungen zeigten im Vergleich zu
den Dermojet-Injektionen ein deutlich besseres Ansprechen
der Hautverdnderungen, sodass wir die Patientin erfreulicher-
weise mit zufriedenstellendem Ergebnis nach Hause entlassen
konnten.
Kommentar Das Granuloma anulare (GA) stellt eine granulo-
matose Hauterkrankung dar. Die Pravalenz wird auf 0,1-0,4%
geschatzt, wobei Frauen haufiger betroffen sind [1]. Die Patho-
genese ist nicht komplett gekldrt, vermutet wird eine zell-
vermittelte Spattypreaktion auf multiple Ausléser [2]. Folgen-
de Subtypen werden unterschieden:

1. Das lokalisierte GA als haufigste Form mit Bevorzugung von
Extremitdten, Glutden und Gesicht.

2. Das disseminierte GA mit > 10 Papeln, welches haufiger den
Korperstamm betrifft, deutlich seltener Spontanremission
zeigt und haufiger protrahiert Gber mehrere Jahre verlduft.

3. Das subkutane GA mit rasch wachsenden asymptomatischen
Knoten v. a. im Bereich der Extremitdten, das meist Klein-
kinder betrifft.

4. Das perforierende GA als sehr seltene Form, das sich lokali-
siert oder generalisiert mit zentral verkrusteten Papeln
prasentiert [1].

Histologisch unterscheidet man eine nekrobiotische Form mit
dermalen Granulomen aus palisadenférmig angeordneten His-
tiozyten um zentral degeneriertes kollagenes Bindegewebe
und Muzinanreicherungen sowie eine interstitielle Form, bei
der Histiozyten intestitiell zwischen kollagenen Fasern oder
perivaskular verteilt sind [2].

Ein gutes Ansprechen wurde hdufig wie in unserem Fall v.a.
durch die intraldsionale Injektion von Triamcinolonacetonid in
Kombination mit PUVA beobachtet. Eine systemische Therapie
sollte dem disseminierten GA vorbehalten bleiben. In Betracht
kommen z.B. orale Glukokortikoide, Hydroxychloroquin, Dap-
son, orale Retinoide, Fumarsdureester oder auch TNF-a-Inhibi-
tioren [1-3].
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» Abb. 10 Ausgedehnter, subakut kutaner Lupus erythematodes.

Subakut kutaner Lupus erythematodes
V. Bujok, K. Hasenéhrl

Anamnese Die 83-jdhrige Patientin klagte Gber zunehmende
Abgeschlagenheit und Miidigkeit sowie zeitgleiches Auftreten
von rotlichen, kleinen, ,brennenden” Papeln und Maculae, be-
ginnend an lichtexponierten Hautarealen (Dekolleté und Arme)
seit dem Sommer. Spater breiteten sich die Herde an Rumpf
und Beinen aus und ,Wasserbldschen“ traten auf. Ambulant er-
hielt die Patientin systemisch Prednisolon und Antihistaminika
ohne Besserung. Vorbekannt sind ein Diabetes mellitus, eine ar-
terielle Hypertonie, eine koronare Herzkrankheit (Bypass-OP 12
Jahre zuvor), eine absolute Arrhythmie und eine Nieren-
insuffizienz.

Hautbefund Klinisch zeigten sich am Riicken, an den Extremi-
tatenstreckseiten und am Dekolleté groRflachige, infiltrierte,
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» Abb. 11 Subakut kutaner Lupus erythematodes - Histologie.
Deutliche Vakuolisierung des Stratum basale mit lichenoidem Infil-
trat (HEx 10).

randstdndig schuppende, zentral abblassende, teils verkrustete,
erythematose Plaques und ndssende Erosionen im Schultergiir-
telbereich, pralle, serése Blasen an Oberschenkeln ventral mit
Ubergang auf die Kniegelenke und beide Unterschenkel. Ge-
sicht, Hals und Dekolleté wiesen ein schmutzig-braunes Haut-
kolorit auf. Weiterhin fanden sich periorbital und an den Ober-
lidern bds. krustige, erythematdse Plaques (> Abb. 10).
Histologie Die Epidermis war (iberwiegend atroph, mit ge-
ringgradiger lamelldrer Hyperorthokeratose sowie kleinherdig
umschriebenen Hyperparakeratosen. Eine ausgeprdgte hydro-
pische Basalzellalteration mit Nachweis von zytoiden Koérper-
chen fand sich entlang der Junktionszone, die stark verwaschen
erschien. Im Bereich der Junktionszone und Papillarkérper
wurde ein schiitteres bis ortlich allenfalls mitteldichtes, vorder-
griindig lichenoides, teilweise aber auch oberfldchlich perivas-
kuldr lokalisiertes, lymphomonozytoides, entziindungszelliges
Infiltrat mit Beimengungen von einzelnen Mastzellen sowie
recht zahlreichen Melanophagen gesehen. Keine Infiltrateosi-
nophilie. Keine intra- oder subepidermale Blasenbildung
(» Abb.11).

Laborbefunde ANA-Titer 1:5120, SSA-Antikérper >240 U/ml;
CENP-B-Antikérper 128 U/ml, Anti-BP180-Antikérper schwach
positiv; Entziindungswerte unauffallig. Im Differenzial-Blutbild:
eine normochrome makrozytire Anamie, geringgradige Neu-
trophilie, Lymphozytopenie; die Nierenparameter zeigten eine
geringgradige Niereninsuffizienz, ASAT, Gamma-GT und LDH
waren erhoht. Der Harnsdurespiegel war um das Doppelte er-
hoht. Weiterhin deutliche Uberdosierung von Vitamin B12. Im
Urinstatus: leichte Leukozyturie mit positivem Nitrit-Nachweis.
Bildgebende Diagnostik

Sonografie des Abdomens: Axilldr links gering vergroRerter LK
mit 13 mm, ansonsten unauffillig.

EKG und Echokardiografie: Absolute Arrhythmie bei Vorhof-
flimmern.

Rontgen-Thorax: Bilaterale Kardiomegalie. Aortenelongation.
Aortensklerose.
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Bodyplethysmografie Leichte Diffusionsstérung.
Augenkonsil Makulopathie.

Therapie und Verlauf In Zusammenschau der Klinik und der
Histologie bei deutlich erhohten ANA-Titer, SSA-AK und CENP-
B-AK stellt sich die Diagnose eines subakut kutanen Lupus ery-
thematodes. Wir behandelten initial mit 75mg Prednisolon/d
unter Magenschutz mit Pantoprazol 40 mg/d. Die Kortisondosis
wurde befundadaptiert reduziert. Die Blutzuckerwerte zeigten
sich unter der Therapie stark schwankend, sodass ein diabe-
tologisches Konsil zur Optimierung der Insulingaben erfolgte.
Zusatzlich wurde eine Erndhrungsberatung durchgefiihrt. Auf-
grund einer bestehenden Makuladegeneration war die Thera-
pie mit Quensyl ophthalmologisch kontraindiziert. Wir ent-
schieden uns deshalb fiir die Einleitung einer zusdtzlichen The-
rapie mit 2x50mg Azathioprin/d. Die Erhaltungsdosis liegt
aktuell bei 2,5mg Prednisolon/d.

Kommentar Der subakut kutane Lupus erythematodes (SCLE)
ist ein photosensitiver Subtyp des Lupus-Spektrums. Die Haut-
veranderungen heilen narbenlos ab, jedoch kénnen Hypo-
pigmentierungen verbleiben [1]. Medikamente wie Terbinafin,
ACE-Inhibitoren, Hydrochlorothiazid oder Nivolumab kdnnen
den SCLE auslésen. Das Manifestationsalter liegt zwischen der
3. und der 5.lebensdekade. Labordiagnostisch lassen sich
Anti-Ro/SSA-Antikorper und Anti-LA/SSB-Antikérper beim
SCLE nachweisen; weiterhin wird eine Assoziation mit HLA-AT,
-B8 und -DR3 beschrieben. Externe Steroide sind Therapie der
ersten Wahl bei SCLE. Calcineurininhibitoren stellen eine gute
Alternative dar [2]. Eine systemische Therapie ist meist nur bei
schweren Krankheitsverldufen notwendig. Antimalariamittel
stellen sich als Therapie der ersten Wahl fiir die systemische Be-
handlung dar. Alternativ kann bei therapierefraktdrem Befund
Azathioprin oder Methotrexat als Monotherapie oder Kombina-
tionstherapie mit Antimalariamitteln eingesetzt werden [3].
Empfohlen wird ein konsequenter UV-Schutz.
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Klassisches Kaposi-Sarkom
G. Hansel, T. Feigenspan

Anamnese Die 76-jahrige Patientin bemerkte zunachst an den
Beinen zunehmend kleine Hautldsionen. Bei Befundprogredienz
war die Patientin 2 Jahre spdter zur Diagnostik eingewiesen wor-
den. Zu dieser Zeit beklagte sie ein Nachlassen des Leistungsni-
veaus mit Dyspnoe bei stdrkerer Belastung. Aus der Vorge-
schichte sind eine arterielle Hypertonie, eine koronare Herz-
krankheit, ein biologischer Aortenklappenersatz mit Aorten-
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» Abb. 13 Histologie des Kaposi-Sarkoms (HE x).

interposition 10 Jahre zuvor, eine Hypothyreose, Hyperlipopro-
teindmie und Hyperurikdmie bekannt.

Hautbefund Am rechten Knie sind mediolateral mehrere grup-
piert angeordnete, unterschiedlich groRe, lividbraune Plaques
zu erkennen. Am linken Knie zeigen sich blass-lividbraune Macu-
lae. Am Malleolus lateralis links bestehen mehrere livid-braune
Plaques (» Abb. 12).

Histologie In zentralen Prdparateabschnitten sah man im
Bereich des Papillarkdrpers und oberen Koriums eine Vermeh-
rung unterschiedlich lichtungsweiter, teilweise schlitzformiger,
diinnwandiger BlutgefdRe in der CD31- und CD34-Reaktion. In
einzelnen BlutgefdBen ist der Nachweis des humanen Herpes-
virus Typ 8 (HHV-8) in den Endothelkernen erfolgt. Auffallig
waren eine ausgepragte Siderose perivaskuldr und diffus inter-
stitiell sowie diskrete frischere Erythrozytenextravasate. Es fan-
den sich wechselnd dichte, perivaskuldr lokalisierte, lympho-
monozytoide, entziindungszellige Infiltrate mit deutlicher Ver-
mehrung des Mastzellanteils (» Abb. 13, » Abb. 14).
Laborbefunde Es fanden sich keine spezifischen pathologi-
schen Laborparameter, insbesondere keine HIV-Antikorper.
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» Abb. 14 Nachweis von HHV-8 in den Kernen der Endothelien bei
Kaposi-Sarkom.

Bildgebende Diagnostik
CT Thorax/Abdomen/Becken: Leber vergréBert, eine kleine
Leberzyste im Segment VII, Gallenblase mit multiplen kleinen
Konkrementen. Kein Nachweis von tumordsen Verdnderungen
oder metastasensuspekten Ldsionen.
Sonografie Hals: Raumforderung paramedian links unklarer
Genese, DD: Lipom. In der linken Schilddriise kleiner Knoten
bei bekannter Hypothyreose.
Therapie und Verlauf Nach Absprache in der interdisziplina-
ren Tumorkonferenz wurde der Patientin die Exzision moglichst
vieler Kaposi-Ldsionen angeboten sowie fiir die gruppierten
Lasionen eine Radiatio. Zum Zeitpunkt der Diagnosestellung
lehnte die Patientin eine Therapie ab. Bei einer Befundkontrolle
ein Vierteljahr spater sahen wir einen stabilen Befund. Nach-
folgend wurden vom ambulant betreuenden Dermatologen im-
mer wieder einzelne Herde exzidiert.
Kommentar Das Kaposi-Sarkom (KS) wurde erstmals 1872
vom Osterreichisch-ungarischen Dermatologen Moritz Kaposi
beschrieben. Das KS gilt als eine multilokuldre maligne Neo-
plasie, ausgehend von den endothelialen Zellen. Man teilt das
KS klinisch-pathogenetisch in 4 Gruppen ein:
1. das klassische Kaposi-Sarkom (geh&uft in Ost- und Siid-
europa vorwiegend bei dlteren Mannern),
2. das iatrogene Kaposi-Sarkom bei Immunsuppression
(z.B. nach Organtransplantation),
3. das oft fulminant aggressive, lymphadenopathische
(endemische) Kaposi-Sarkom bei jungen Afrikanern und
4. das epidemische HIV-assoziierte Kaposi-Sarkom [1].

Atiologisch werden verschiedene Faktoren wie eine genetische
Disposition (Assoziation mit HLA-DR5), die Expression von
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Wachstumsfaktoren sowie eine Immunsuppression diskutiert.
Dem KS geht eine Entziindungsreaktion voraus, die auf einer
Infektion mit dem HHV-8 beruht [2]. Das Virus blockiert u.a.
Tumorsuppressorgene und hemmt die Proliferationsblockade
der Endothelzellen, sodass eine ungehemmte Endothelprolife-
ration in Gang gesetzt wird. Klinisch féllt das KS an der Haut wie
bei unserer Patientin mit roten bis lividen oder brdunlichen
Maculae und Plaques auf [1]. Die Prognose des Tumors ist neben
der Variante v.a. abhdangig von dem AusmaR des Organbefalls.
Einzelne Herde kdnnen exzidiert oder einer Strahlentherapie zu-
gefiihrt werden [3]. Bei systemischem Befall muss eine Chemo-
therapie, z. B. mit liposomalem Doxorubicin erwogen werden. In
letzter Zeit wurde die orale oder lokale Gabe von Rapamycin,
einem Hemmer des mTOR-Signalwegs, untersucht [4]. In unse-
rem Krankengut zahlt das klassische Kaposi-Sarkom zu den
seltenen Sarkom-Entitdten [5]. Eine Besonderheit in diesem Fall
ist das Auftreten bei einer dlteren Frau.
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