
Einleitung
Hautveränderungen bei Neugeborenen, insbesondere wenn sie
generalisiert auftreten, sind Anlass zur Besorgnis bei Eltern,
Hebammen, Gynäkologen, Neonatologen und Pflegepersonal.
In solchen Fällen ist auch die Expertise von Dermatologen ge-
fordert. Es wird zwischen harmlosen, vorübergehenden Exan-
themen (Transitorische pustulöse Melanose, Erythema toxicum
neonatorum), angeborenen Infektionen (Herpes neonatorum,
Varizellen, kongenitale Candidiasis), angeborenen Autoimmun-
erkrankungen (Pemphigus vulgaris, Schwangerschaftspemphi-
goid, Lupus erythematodes), seltenen neoplastischen Erkran-
kungen (Langerhanszell-Histiozytose, bullöse Mastozytose)
und genetisch bedingten Hautveränderungen mit neonataler
Manifestation (Ichthyosen, Epidermolysis bullosa hereditaria,
Incontinentia pigmenti) unterschieden.

Kasuistik

Anamnese

Nach einer unkomplizierten Schwangerschaft und Geburt wur-
de ein weiblicher Säugling afghanischer Eltern noch am Tage
der Geburt mit Verdacht auf eine angeborene Infektion in die
Kinderklinik des Universitätsklinikums in Lübeck verlegt. Das
Kind wies nach Angaben der Geburtshelfer bei Geburt eine
bräunliche Schuppung am gesamten Integument und verein-
zelt „Pusteln“ an den Extremitäten auf. Der Allgemeinzustand
war gut, das Kind hatte kein Fieber und konnte gestillt werden.
Der APGAR-Wert betrug 9/10/10. Die Kindseltern aus Afghanis-
tan waren Verwandte 2. Grades (Cousine und Cousin). Die Mut-
ter hatte vor der aktuellen Schwangerschaft und Entbindung
bisher 7 Schwangerschaften: 5 Entbindungen und 2 männliche
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ZUSAMMENFASSUNG

Ein neugeborenes Mädchen afghanischer Eltern wurde noch

am Tag der Geburt mit der Verdachtsdiagnose einer kon-

genitalen Herpesinfektion in die Kinderklinik überwiesen.

Das ansonsten gesunde Kind wies bereits bei Geburt schup-

pende und vesikulöse Hautveränderungen auf. Die Eltern

waren Cousine und Cousin und hatten noch 3 gesunde Töch-

ter und 2 gesunde Söhne. Im Verlauf der nächstenTage zeig-

ten sich bei dem Neugeborenen Papeln und lineare Hyper-

pigmentierungen. Das histologische Bild zeigte eine eosino-

phile Spongiose. In der Gesamtschau kamen wir zur Dia-

gnose einer Incontinentia pigmenti. Bei erneuter Befragung

berichtete die Mutter von 2 Aborten mit männlichen Feten.

Bei der körperlichen Untersuchung der gesamten Familie

fielen bei der Mutter hypopigmentierte, striäre Flecken und

Plaques an den Unterschenkeln auf, typisch für das späte

Stadium einer Incontinentia pigmenti.

ABSTRACT

A newborn girl of Afghan parents was referred to the chil-

drensʼ hospital on the day of birth with the suspected

diagnosis of a congenital herpes infection. The otherwise

healthy child had scaly and vesicular lesions. The parents

were cousins and had 3 healthy daughters and 2 healthy

sons. Over the next few days, papules and linear hyper-

pigmentation developed in the newborn. Histologically, an

eosinophilic spongiosis was seen. Based on the clinical and

histological findings, we diagnosed an incontinentia pig-

menti. When re-interviewed, the mother reported about 2

abortions with male fetuses. The physical examination of

the whole family revealed striate, hypopigmented patches

and plaques on the lower legs of themother, a typical finding

of the later stage of incontinentia pigmenti.
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Aborte. Die übrigen Kinder zwischen 5 und 17 Jahren (3 Mäd-
chen, 2 Jungen) hatten bei Geburt keine Hautveränderungen
gezeigt und waren bis jetzt jeweils hautgesund.

Aufnahmebefund

Das Kind wurde noch am Tage der Geburt in unserer Abteilung
mit einer bräunlichen, fest haftenden Schuppung an Stamm
und Extremitäten vorgestellt. Die vom Geburtshelfer beschrie-
benen Pusteln waren nicht mehr zu sehen (▶Abb. 1). Beim
Rekonsil am Folgetag zeigten sich neben der Schuppung ver-
einzelte erythematöse Papeln am Stamm und an den Extremi-
täten (▶Abb. 2). Das Gesicht war von Hautveränderungen aus-
gespart. In den folgenden Tagen kam es zu einer Zunahme der
Papeln und vereinzelt auch zu Bläschen und pustulöen Läsio-
nen, die teilweise von Krusten bedeckt waren. Zudem ent-
wickelten sich hyperpigmentierte Maculae, die entlang der
Blaschko-Linien angeordnet waren (▶Abb. 3). Im Verlauf nahm
die Blasenbildung zu (▶Abb. 4). Die Nägel und Haare waren
ohne Auffälligkeiten.

Die Probebiopsie aus einer Papel vom rechten Oberschenkel
am 9. Lebenstag zeigte ein akanthotisches Epithel mit Dyskera-
tosen, ausgeprägter Spongiose und zentralem spongiformen
Bläschen. Im Lumen der Gefäße fanden sich zahlreiche eosino-
phile und einzelne neutrophile Granulozyten; auch perivaskulär
und interstitiell zeigten sich in der oberflächlichen und mittle-
ren Dermis Infiltrate mit eosinophilen Granulozyten (▶Abb. 5).
Die CD1a-Färbung und PAS-Färbung waren jeweils negativ.
PCR-Untersuchungen des Blaseninhalts auf HSV1-/2- und VZV-
DNA, die CMV-, HSV1-/2- und Hepatitis-Serologie sowie ein
Treponema pallidum-Suchtest waren negativ.

Therapie und Verlauf

Bei initialem Verdacht auf eine Herpes simplex-Infektion, wurde
durch die Pädiater eine Therapie mit Aciclovir i. v. begonnen.
Unsererseits wurde aufgrund der im Vordergrund stehenden
Schuppung an eine kongenitale Ichthyose und wegen der ein-

zelnen Papeln differenzialdiagnostisch an eine Incontinentia
pigmenti oder eine kongenitale Langerhanszell-Histiozytose ge-
dacht. Die histologische Untersuchung zeigte einen zu einem
entzündlichen Stadium der Incontinentia pigmenti passenden
Befund. Eine neurologische Abklärung inkl. Schädelsonografie
und eine ophthalmologische Untersuchung verliefen unauf-
fällig. Therapeutisch wurden pflegende Externa angewendet.

Diskussion
Die Incontinentia pigmenti ist eine hereditäre, X-chromosomal-
dominante Erkrankung. Mit einer Inzidenz von 0,7 auf 100000
Geburten zählt sie zu den seltenen Erkrankungen. Die Inconti-
nentia pigmenti betrifft das Gewebe ektodermalen Ursprungs
und kann somit zu Veränderungen an der Haut, den Hautan-
hangsgebilden (Zähne, Nägel), den Augen und dem ZNS führen

▶Abb. 1 Tag der Geburt: an Stamm und oberen Extremitäten
bräunliche, fest haftende Schuppen und vereinzelte erythematöse
Papeln.

▶Abb. 2 2. Lebenstag: zusätzlich zur Schuppung erythematöse
Papeln an den unteren Extremitäten.

▶Abb. 3 9. Lebenstag: gluteal und an den Oberschenkeln hyper-
pigmentierte Maculae, die striär entlang der Blaschko-Linien ver-
laufen.
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[1, 2]. Ursächlich ist eine Mutation im IKBKG-Gen, wodurch es
zu einem Funktionsverlust von NF-κß kommt. Dies führt
schließlich zu einer vermehrten TNF-alpha-induzierten Zell-
apoptose. Nur durch X-chromosomale Inaktivierung ist die Mu-
tation mit dem Leben vereinbar. Daher sind fast ausschließlich
weibliche Säuglinge von der Incontinentia pigmenti betroffen.
Bei männlichen Feten führt die Mutation zum intrauterinen

Fruchttod [3]. Bei der körperlichen Untersuchung der Mutter
fielen an den Beinen striäre weißlich-atrophe Plaques und an
den Unterarmen diskrete striäre weiße Flecken auf. Diese Haut-
veränderungen, die sie auch auf Nachfragen nicht erwähnte,
hatten bisher für sie keine Bedeutung gehabt. Auch den beiden
männlichen Aborten hatte die Familie bisher keine besondere
Bedeutung zugemessen.

Die Incontinentia pigmenti verläuft in 4 Stadien, die zeitlich
überlappen können: Bläschen/Pusteln/Papeln (erste Lebens-
wochen), Hyperkeratosen (mehrere Monate), Hyperpigmentie-
rungen (Monate bis Jahre) und Hypopigmentierungen (lebens-
lang) [4].

Im Neugeborenenalter sind insbesondere folgende Differen-
zialdiagnosen zu erwägen: Herpes simplex-/Varizellen-Infek-
tion, Erythema toxicum neonatorum, transiente neonatale pus-
tulöse Melanose oder die Langerhans-Zell-Histiozytose [3, 4]. Es
existieren diverse Fallberichte über Incontinentia pigmenti, die
zunächst als Herpes simplex-Infektion behandelt wurden [5]. In
diesen Fällen ist eine PCR aus Bläscheninhalt dringend angera-
ten. Ungewöhnlich in unserem Fall war die anfangs deutliche
Schuppung der Haut, die auch an eine kongenitale Ichthyose
denken ließ.

Das Kind wird von Neurologen und Ophthalmologen regel-
mäßig nachgesorgt, insbesondere ist dies im 1. Lebensjahr not-
wendig [6]. Eine humangenetische Untersuchung der Familie
ist geplant.
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▶Abb. 5 Histologie (HE-Färbung) vom Oberschenkel rechts:
akanthotisches Epithel, mit Dyskeratosen, ausgeprägter Spongiose
und zentralen spongiformen Bläschen. Im Lumen und in der ober-
flächlichen sowie mittleren Dermis eosinophile Granulozyten.

▶Abb. 4 17. Lebenstag: am linken medialen Fuß und distalen
Unterschenkel eingetrübte Vesikel, krustig belegte Erosionen und
striäre Hyperpigmentierungen.
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