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Necrobiosis lipoidica sine diabeticorum
v
J. Runge, B. Leibiger

Anamnese: Im Jahr 2000 waren der 72-jdhrigen
Patientin die ersten Hautverdnderungen mit
oberfldchlichen Erosionen pratibial an beiden Un-
terschenkeln aufgefallen. Die Lokaltherapie mit
verschiedenen Externa hatte zu keiner Besserung
gefiihrt. Es besteht eine hilidre Sarkoidose.

Seit 2009 kam es zur Progredienz der Hautveran-
derungen mit Ulzeration bzw. Hyperkeratosen.
Die Patientin verspiirte subjektiv keine Beschwer-
den. Aufgrund einer ausgepragten Magnainsuffi-
zienz tragt die Patientin konsequent Kompres-
sionsstriimpfe der KKL II.

Allgemeinbefund: Haut und Schleimhdute gut
durchblutet, kardiopulmonal kompensiert, peri-
phere Pulse bds. palpabel, keine Sensibilidtssto-
rungen, bds. ausgepradgte Magnainsuffizienz.
Hautbefund: Es fanden sich an beiden Unterschen-
keln prdtibial und medialseitig (re > li) hyperkera-
totische, runde Hautverdnderungen auf gerdteten,
plaqueartigen Arealen, welche sich teils girlan-
denférmig entlang der varikdsen GefdRe nach kra-
nial zogen. Nach einem Tag mit (Fluocinolonaceto-
nid [Jellin-Salbe]) unter Folieokklusion konnten
die Hyperkeratosen leicht abgetragen werden. Da-
runter kamen rotlich-gelbliche, teilweise sehr tiefe
Ulzera zum Vorschein (© Abb. 1).

Histologie: Im Papillarkérper und oberen Korium
mehrere unterschiedlich grof3e teilweise konflu-
ierende Epitheloidzellgranulome mit wechseln-
dem Gehalt an mehrkernigen Riesenzellen (iiber-
wiegend vom Fremdkorpertyp). Dem granuloma-
tosen Infiltrat schlieRt sich eine bis ins tiefe Kori-
um reichende wechselnd breite Zone fibrosierten
bzw. sklerosierten dermalen Bindegewebes an. In
der tiefen Dermis wiederum mehrere riesenzell-
haltige Epitheloidzellgranulome (© Abb.2). An
der Korium-/Subkutisgrenze an mehreren Stellen
Nachweis teils amorpher, teils scholliger Kalkab-
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Abb.1 Necrobiosis lipoidica.

lagerungen, diese teilweise auch gefdBassoziiert
im Sinne einer kalzifizierenden Arterio-Arterio-
losklerose.

Laborbefunde: Pathologisch waren Angiotensin-
Converting Enzym 62,9 (8-53E/l), Eosinophile
6,6% (0-5%), ANA quant. 1:80, Faktor V 186%
(60-120%), Albumin-Fraktion 55,8% (60,3-
71,4%). Ein oraler Glucosetoleranztest ergab eine
normale Glukosetoleranz. Die Niichternblutzu-
ckerwerte und der HbA1c lagen im Normbereich.
Bildgebende Diagnostik: Vendse Duplex-Sonogra-
fie: links Magnainsuffizienz HACH III, rechts Mag-
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Abb.2 Necrobiosis lipoidica. Histologie vom Unterschenkel ( HE-Farbung
VergréRerung x 10)

nainsuffizienz an der Crosse und Parvainsuffizienz, kein Hinweis
auf frische oder alte Thromben.

Rontgen-Thorax: Unaufféllige Hiluskonfiguration, aktuell kein
Anhalt fiir hilidre Lymphknotenvergrof3erung, basale fibrotische
Lungengeriistveranderungen, eine Sarkoidose-typische retikulo-
noduldre Zeichnungsvermehrung war nicht sicher zu beweisen.
Therapie und Verlauf: Die Lokaltherapie mit kortikoidhaltigen
Externa (Jellinsalbe, Jellin-Neomycinsalbe), welche intermittie-
rend als Okklusiv-Anwendung erfolgte, wurde durch eine
Creme-PUVA und eine komplexe physikalische Entstauungsthe-
rapie ergdnzt. Die tiefen Ulzera wurden auch mit Purilongel und
die oberflachlichen Ulzera mit Pasta argenti nitrici 1% SR 90 be-
handelt. Unter dieser Kombinationstherapie kam es zu einer Bes-
serung des Lokalbefundes. Eine komplette Abheilung war jedoch
noch nicht absehbar, weshalb wir die Patientin fiir einen erneu-
ten Behandlungszyklus im April einbestellt haben.

Kommentar: Die Nekrobiosis lipoidica ist eine chronische haufig
asymptomatisch verlaufende Erkrankung. Sie gehort zu den gra-
nulomatésen Erkrankungen und betrifft bevorzugt Frauen im
mittleren Lebensalter. Bei 10-40% der Patienten besteht ein Dia-
betes mellitus, andererseits findet man eine Necobiosis lipoidica
nur bei 1% der Diabetes-Patienten [1,2]. Der Auspragungsgrad ist
unabhdngig von der aktuellen Stoffwechsellage.

Histologisch wird einerseits die nekrobiotische Variante mit Pali-
sadenstellung der Histiozyten beschrieben und andererseits eine
ganulomatose Variante, welche durch sarkoidale Granulome mit
zahlreichen Riesenzellen ohne Nekrobiose gekennzeichnet ist
(Miescher-Granulom). Bei Diabetikern wird vermehrt die nekro-
biotische Variante beschrieben. In dem hier vorgestellten Fall der
Necrobiosis lipoidica sine diabetes tiberwiegt im histologischen
Bild die granulomatdse Verlaufsform. Dabei ist die mogliche Dif-
ferenzialdiagnose Sarkoidose mit zu diskutieren, zudem bei der
o.g. Patientin eine hilidre Sarkoidose anamnestisch bekannt und
das ACE leicht erhoht war.

Therapeutisch haben sich kortisonhaltige Externa unter Okklu-
sion und eine begleitende Kompressionsbandagierung bewdhrt.
Bei der ulzerierten Form wurden gute Erfahrungen mit ASS und
Dipyrimadol gemacht [3]. Erfolge konnten mit der PUVA-Thera-
pie erzielt werden [4].
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Erythema elevatum et diutinum
v
M. Tilp, K. Schmidt

Anamnese: Seit ca. 4 Jahren leidet die 50-jdhrige Patientin unter
multiplen rétlich-lividen, infiltrierten, kissenartigen Plaques an
beiden Handriicken Die Patientin klagt zudem iiber intermittie-
rend auftretende starke Schwellungen beider Hinde. Ambulant
erfolgte eine Diagnosesicherung mittels diagnostischer Exzision
und es wurden bereits interne Therapien mit Dapson (50-
200 mg), Prednisolon (30 mg) sowie Hydroxychloroquin (100 mg
Quensyl) durchgefiihrt, worunter entweder keine Befundbesse-
rung eintrat bzw. welche nicht toleriert wurden.
Allgemeinbefund: Colitis ulcerosa mit Kolektomie 1999, Pouchi-
tis/Ileitis.

Medikation: Mucofalk 3 Btl./Tag, Colifoam Schaum 1x/Tag,
Immodium lingual 6 - 8 Pldttchen/Tag, Detrusitol ret. 4 1x/Tag
Hautbefund: Es fanden sich {iber beiden Handriicken multiple,
unterschiedlich grofRe, rétlich-livide, infiltrierte Plaques, welche
eine relativ weiche Konsistenz aufwiesen (© Abb. 3).

Histologie: Umschriebene Vorwdlbung mit Blutgefdvermeh-
rung (v.a. postkapilldre Venolen), eingebettet in gering fibrosier-
tes Bindegewebe. In diesem Bereich perivaskuldre lymphomono-
zytoide entziindliche Infiltrate mit Beimengungen von wenigen
neutrophilen und einzelnen eosinophilen Granulozyten
(© Abb. 4). Wiederholt Entziindungszellen innerhalb der Gefa3-
wdnde. Keine Leukozytoklasie, keine granulomatdse Entziin-
dung. Kein Anhalt fiir Morbus Crohn der Haut.
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Abb.3 Erythema elevatum et diutinum.
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Abb.4 Histologie des Eyrthema elevatum et diutinum mit perivaskuldren
Entziindungsinfiltraten (HE x 10).

Laborbefunde: Antithrombin ! 54 (75-125%), Albumin-Fraktion
56,41 % (60,3-71,4); Immunfixation negativ, Cardiolipin-IgG/
IgM-AK und Rheumafaktoren negativ.

Bildgebende Diagnostik: Sigmoideoskopie: Pouchitis/Ileitis.
Therapie und Verlauf: Wir behandelten mit Methylprednisolon
(Urbason) 32 mg/d p.o. sowie die Hinde mit Clobetasol (Dermo-
xinsalbe) unter Folienokklusion. Hierunter wurden die Plaques
deutlich weicher und flacher. Da unter Urbason ambulant ein ar-
terieller Hypertonus und damit verbunden Kopfschmerzen und
Unwohlsein auftraten, wurde die Dosis zundchst auf 16 mg/Tag
reduziert und musste im Verlauf schlieBlich ganz abgesetzt
werden.

Kommentar: Das Erythema elevatum et diutinum ist eine leuko-
zytoklastische Vaskulitis mit GefdfRverschliissen und dermaler
Fibrosierung [2]. Assoziiertes Auftreten mit Morbus Crohn, Para-
proteindmie, ferner mit Antithrombin-Ill-Mangel wurde be-
schrieben, auBerdem kann eine HIV-Infektion zugrunde liegen
oder auch eine Arzneimittelunvertraglichkeit [1].

Das klinische Bild umfasst symmetrische livid-rétliche bis rot-
brdunliche Papeln, Plaques oder Knoten, welche initial weich
sind, spdter jedoch eine derbe Beschaffenheit aufweisen. Pradi-
lektionsstellen sind die Streckseiten der Extremitdten, besonders
FiiBe, Knie und Handriicken. Die Erkrankung verlduft chronisch
iiber Jahre und heilt manchmal spontan ab.

Die Therapie der Wahl besteht in der oralen Gabe von Dapson
(50-150 mg tgl.) [3]. Antiphlogistika und Glukokortikoide kom-
men ebenfalls in Betracht, ebenso intrafokale Injektionen von
Glukokortikoidkristallsuspension [1]. Bei Unvertraglichkeit die-
ser Medikamente muss nach Alternativen im Off-Label-Use ge-
sucht werden.
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Keratosis palmoplantaris papulosa Buschke-Fischer-
Brauer

v

A. Gemmeke, T. Werner

Anamnese: Seit Jahren beobachtete der 66-jdhrige Patient derbe,
progrediente Hautverdnderungen der Hiande und FiiRe. In der
Familie seien keine Hauterkrankungen bekannt.

Hautbefund: Palmoplantar zeigten sich multiple, derbe, hyperke-
ratotische Papeln. Besonders prominent waren diese an den pal-
moplantaren Druckpunkten (© Abb. 5). Keine Nageldystrophie.
Histologie: Epidermale und Orthohyperkeratose (© Abb. 6).
Elektroneurografie: Kein Anhalt fiir eine Polyneuropathie.
Therapie und Verlauf: Wir behandelten lokal die Hinde und FiiRBe
mit Salicylvaseline 5%. Hyperkeratosen an der Palmoplantarhaut
wurden tdglich mechanisch abgeschliffen. Eine systemische The-
rapie mit Neotigason wurde vom Patienten nicht gewiinscht. Un-
ter der Lokaltherapie zeigte sich die Haut palmoplantar deutlich
geschmeidiger, die Hyperkeratosen waren flacher.

Kommentar: Die Keratosis palmoplantaris papulosa Buschke-Fi-
scher-Brauer gehort zu den fokalen palmoplantaren Hyperkera-
tosen und ist mit einer Prdvalenz von 1,17 Betroffenen auf
100000 eine seltene Genodermatose [4], die vorwiegend Manner
ab ihrer zweiten bis dritten Lebensdekade trifft. Vermutet wird
ein autosomal-dominanter Erbgang mit variabler Penetranz

Abb.5 Inselférmige Plantarkeratosen.
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Abb.6 Histologie der Keratosis palmoplantaris papulosa Buschke-Fischer-
Brauer (x10)

[1,3]. Als Hotspot-Region fiir eine Mutation wurde Chromosom
15q22.2-15q22.31 ermittelt.

Bis zum Erwachsenenalter entstehen palmoplantar multiple,
meist punktférmige, gelbliche, hyperkeratotische Papeln und
iiber Druckpunkten gréRere umschriebene Hyperkeratosen.
Nagelverdnderungen kénnen vorkommen [2]. Diskutiert wird
ein erhéhtes Malignomrisiko fiir Lymphome, Darm-, Pankreas-,
Nieren- und Mammakarzinome. Betroffene und deren Familien-
angehorige sollten hinsichtlich dieser Malignome kontrolliert
werden. In seltenen Fdllen kann diese Form der Palmoplantar-
keratose mit neurologischen Symptomen (Neuropathien) oder
Arthropathien einhergehen [3].

Histologisch zeigt sich eine deutliche Hyperkeratose oberhalb
einer nach innen schiisselartig eingezogenen und im Reteleisten-
relief eher abgeflachten, nicht prominent verbreiterten Epidermis
[4].

Therapie der Wahl ist die symptomatische Therapie mit Keratoly-
tika [4] oder topischen Retinoiden [3] als Lokalbehandlung. Eine
systemische Therapie kann mit oralen Retinoiden oder Acitretin
erfolgen [1].

Differenzialdiagnostisch ist vor allem an andere Palmoplantar-
keratosen und die Porokeratosis punctata palmaris et plantaris
zu denken.
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Morbus Morbihan im Gesichts- und Nackenbereich
bei Rosazea

v

B. Heinig, S. SchamfuR

Anamnese: Seit drei Jahren klagt der 47-jihrige Patient {iber
Rotung, Schwellungen und Missempfindungen von Gesicht und
Nacken.

Hautbefund: Zentrofaziale Gesichtsrétung mit Teleangiektasien,
Aknenarben, erythematds-6dematdse Augenoberlider sowie ein
teigiges Gesichts- und Nackenddem kennzeichnen das klinische
Bild.

Histologie: Angiektasien subepidermal und in der fibrosierten
oberfldchlichen und mittleren retikuldren Dermis. Fibrosierte
tiefe Dermis mit Verschmadlerung der Kollagenfasern und Rare-
fizierung elastischer Faser. In der Dermis oberfldchlich und tief
perivaskuldr, aber auch periadnexiell lokalisierte, lymphmonozy-
toide, entziindungszellige Infiltration mit wenigen beigemisch-
ten Mastzellen und einzelnen fraglichen Plasmazellen. Kein
Nachweis von Muzinablagerungen. Die histologischen Befunde
sind mit einer Rosazea vereinbar.

Therapie und Verlauf: Befundadaptierte, topische Therapien mit
Ammoniumbituminol-Sulfonat 5 %-Paste (NRF 11.108) und Ungt.
metronidazoli SR fiir Gesicht und Nacken und manueller Lymph-
drainage einschlieBlich Mundinnendrainage sowie Atemtherapie
zur zentralen Lymphsoganregung konnten die Beschwerden le-
diglich lindern. Trotz ambulanter Fortfiihrung empfohlener MaR-
nahmen wurde bisher keine véllige Symptomfreiheit erreicht.
Nach negativer Epikutantestung zum Ausschluss einer Kontakt-
sensibilisierung auf Gummiinhaltsstoffe und augendrztlichem
Konsil (normaler Augeninnendruck, keine intraokuldre Entziin-
dung bei Rosazea, keine Visuseinschrankung, Rezeptierung von
Tranenersatzlosung bei trockenen Augen) erfolgte die Versor-
gung des Patienten mit einer Kopfkompressionskappe in KKL I
zur ndchtlichen Anwendung (© Abb. 7).

Kommentar: Das franzosische Département Morbihan im Wes-
ten der Bretagne erhielt seinen Namen nach der bretonischen Be-
zeichnung des gleichnamigen Golfs Mor Bihan (kleines Meer).
Nach dieser Region wurde der Morbus Morbihan benannt,
gekennzeichnet durch chronisch-persistierende Rétungen und
derbe, lymphodemat6se Veranderungen im Gesichtsbereich, be-
vorzugt zentrofazial im Bereich von Glabella, Augenlidern, Wan-
gen und Nasolabialfalte. Differenzialdiagnostisch muss an in-

Abb.7 Kopfkompres-
sionskappe.
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fektiose, entziindliche, maligne oder kongenitale Erkrankungen
mit praformierter lokaler Lymphabflussstérung gedacht werden
[1]. Histopathologisch lassen sich Fibrosen mit lymphozytiaren
perivaskuldren Infiltraten in mittlerer und tiefer Dermis finden.
Charakteristisch sind Plasmazellen und ein hoher Anteil an Mast-
zellen, welche fibroseférdernde Entziindungsmediatoren freiset-
zen. Nicht selten besteht eine Assoziation des Mb. Morbihan zu
Rosazea oder Akne vulgaris. Therapieresistenzen gegeniiber ora-
len Kortikoiden, Antibiotika, Thalidomid und Clofazimin sind be-
schrieben. Erfolg versprechende Therapieansdtze wurden jedoch
fiir den kombinierten Einsatz von Isotretinoin in niedriger Dosie-
rung (0,1-0,2 mg/kg/day) und Ketotifen (1-2 mg/day) berichtet
[2]. AuRBerdem zeigten (CO,-Laser-)Blepharoplastiken in Einzel-
fillen gute therapeutische Effekte [3]. Adjuvante topische Ent-
stauungstherapie kann die subjektiven Beschwerden reduzieren.
Ob der Morbus Morbihan eine eigene Entitdt darstellt oder als
Folge chronisch-entziindlicher Gesichtsdermatosen in Kombina-
tion mit Lymphabflussstérungen zu werten ist, wird diskutiert.
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0id-Oid-Disease
v
A. Koch, U. Rebbien, C. Herrmann, J. Schonlebe

Anamnese: Im August des Jahres 2009 bemerkte der 77-jdhrige
Patient erstmals Pruritus an Hinden und Armen. Kurze Zeit spd-
ter traten Hautverdnderungen hinzu. Aufgrund des ausgepragten
Juckreizes erfolgte im November 2009 eine stationdre Behand-
lung in einer auswadrtigen dermatologischen Klinik. Mehrere
Hautbiopsien zur Diagnosesicherung sowie eine intensive Lokal-
therapie mit Permethrincreme, UVA/UVB-Bestrahlung, lokalen
Kortikosteroiden und systemischen Steroiden und Antihistami-
nika fithrten nur zu einer leichten Besserung der Beschwerden.
Als Verdachtsdiagnose wurde eine Pityriasis lichenoides chronica
favorisiert. Aufgrund eines histologischen Hinweises kam letzt-
lich noch eine reaktiv perforierende Kollagenose in Betracht. Da-
raufhin wurde Allopurinol ordiniert. Die durchgefiihrte Umfeld-
diagnostik (HNO-Status, R6-NNH, R6-Thorax, Labor, Mikrobiolo-
gie) erbrachte keine pathologischen Auffilligkeiten. Der Patient
erinnerte sich an ein Bartekzem im 20. Lebensjahr und gab eine
schon immer bestehende leicht trockene Haut an. Im Januar
2010 wurde eine erneute stationdre Aufnahme bei unverander-
tem Beschwerdebild und unstillbarem Pruritus notwendig.
Allgemeinbefund: Bei der klinischen Untersuchung zeigte sich
ein adiposer Patient bei weitgehend gutem Allgemeinzustand.
Es bestehen eine benigne Prostathyperplasie, eine COPD, eine
essenzielle Hypertonie, eine kompensierte Niereninsuffizienz
sowie eine kardiale Arrhythmie. Der Patient tragt einen Defibril-
lator.

Medikamente: Foster Spray (Beclometason/Formoterol), Tamsu-
nar (Tamsulosin), Lisinopril, Concor (Bisoprolol), Spironolacton,
Falithrom (Phenprocoumon).

Abb.8 Papuldse Haut-
veranderungen an Arm
und Flanke.

Umstellungen oder Neueinstellungen waren in den letzten Jah-
ren nicht erfolgt. Spironolacton wurde vor eineinhalb Jahren als
letztes Dauer-Medikament ordiniert.

Hautbefund 1/2010: Am gesamten Integument fielen erythema-
tose, flach papuldse Effloreszenzen mit teilweise zentraler Hypo-
pigmentierung auf. An den abhdngigen Korperpartien zeigten
sich eher hyperpigmentierte, leicht schuppende Hautverdnde-
rungen. Sekundar kamen Kratzartefakte hinzu. Die Haut war ins-
gesamt eher trocken (© Abb. 8).

Hautbefund auswartiges Krankenhaus 10/2009: ,Am gesamten
Integument zeigen sich disseminierte anuldre, erythematdse
Plaques mit zentraler Atrophie und aufgelagerter Oblatenschup-
pung. Zahlreiche Kratzexkoriationen, ... Himatome. An den Un-
terschenkeln zeigen sich multiple brdunlich hyperpigmentierte
Makulae. Im Schambereich und prdputial gelbliche Beldge und
unscharf begrenztes Erythem.“

Histologie (vom linken Oberarm): Befundkombination einer um-
schriebenen, chronisch oberfldchlichen, perivaskuldren, gering
spongiotischen Dermatitis mit minimaler Infiltrateosinophilie.
Kein Nachweis von Mastzellen (© Abb.9).

Laborbefunde: Unauffillig.

Therapie und Verlauf: Zur topischen Behandlung mit Betametha-
son-V-Creme 0,1% NRF kam eine Creme-PUVA-Therapie zur An-
wendung. Im weiteren Verlauf setzten wir systemisch Resochin
250 mg (Chloroquinphosphat), Prednisolon 20 mg/d und Hydro-
xyzin (AH3N) ein. Darunter konnte eine Stabilisierung des Haut-
bildes erreicht werden. Eine Abheilung lief§ sich jedoch nicht ver-
wirklichen. Bei einer Re-Vorstellung Anfang Mdrz 2010 waren die
Hautverdnderungen weiter gebessert und der Juckreiz deutlich
regredient.

Kommentar: Die Anamnese mit stattgehabten Ekzemen in der
Jugend sowie die auffdllige trockene Haut seit der Kindheit
sprechen fiir eine atopische Diathese. Die Hautverdnderungen
boten jedoch kein klassisches Ekzembild. Anhand des Befundes
von 10/2009 kann an eine ,,0id oid disease* (exsudative diskoide
und lichenoide Dermatitis, Sulzberger-Garbe-Syndrom) gedacht
werden [1, 2]. Diese Erkrankung gilt heutzutage als seltener Son-
dertyp der Neurodermitis und wird durch einen unstillbaren
Pruritus sowie generalisierte polymorphe teils nummuldre
Patches charakterisiert [1, 2]. Die klinische Manifestation kann
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Abb.9 Histologie bei Oid-Oid-Disease aus Papeln (HE x 10).

nach Angaben der Erstbeschreiber in vier Phasen gegliedert wer-

den [2]:

1. initiale exsudative und diskoide Ldsionen an Extremitdten,
Genitalien, Rumpf, oft Abgeschlagenheit

2. lichenoide Papeln

3. infiltrative Phase mit Knotenbildung, starkster Juckreiz

4. urtikarielle Lasionen, oft nach Abheilung der anderen Haut-
verdnderungen.

Als Therapie der Wahl gilt eine systemische Kortikosteroidgabe.

Bei fehlendem Ansprechen wurde auch schon Azathioprin erfolg-

reich eingesetzt [3].
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Subkutane knotige Sarkoidose
v
G. Hansel, T. Werner

Anamnese: Seit ca. Juni 2009 hatte der 47-jdhrige Patient derbe
subkutane Knoten wechselnder Gréf3e am linken Knie beobach-
tet. Ein dhnlicher Knoten hatte sich am GesdR spontan zuriickge-
bildet. Im Verlaufe waren auch am rechten Knie und beiden Un-
terarmen Knoten entstanden. Weiterhin wurden gelegentliche
Schmerzen in der linken Schulter, passagerer Nachtschweil$ so-
wie Gewichtsverlust und Leistungsknick angegeben. Der Patient
dulerte, seine Narben seien aktiv geworden.

Allgemeinbefund: Grof3er schlanker Patient in leicht reduziertem
Allgemeinzustand. An Begleiterkrankungen bestanden ein Dia-
betes mellitus und eine arterielle Hypertonie.

Hautbefund: An beiden Knien fanden sich - links mehr als rechts
- groRe derbe subkutane Plaques. Ahnliche Infiltrate bestanden
streifenformig an beiden Unterarmen ulnarseitig, am rechten
Handriicken (© Abb. 10) sowie proximal des linken Ellenbogens.
Am rechten Schulterblatt waren ein erythematdses Knotchen

Tagungsbericht

Lok

Abb. 11

und an der Riickseite des linken Oberarmes ein lividrotes Knot-
chen sichtbar. Die Narben am Knie waren lividrot infiltriert. In
der Diaskopie zeigte das Infiltrat am Riicken eine apfelgeleeartige
Farbe.

Histologie: Multinodale Epitheloidzellgranulome, am Riicken
vom oberen bis ins mittlere Korium reichend, am Knie betont im
mittleren und unteren Korium bis in die Subkutis reichend, in der
Umgebung der Granulome Riesenzellen vom Langhans- und
Fremdkorpertyp (© Abb. 11).

Laborbefunde: BSG, Proteinelektrophorese, Borrelienserologie,
ANF und Angiotensin-Converting-Enzym lagen im Referenzbe-
reich. Tb-Spot negativ. Tuberkulintest negativ.

Apparative Diagnostik: Rontgen Thorax: Ausgeprdgte generali-
sierte fibrotische Lungengeriistverdanderungen, fraglich mikro-
noduldre Verschattungen in den Oberfeldern. CT Thorax: Diffuse,
vorwiegend subpleural gelegene mikronoduldre fibrotische Lun-
gengeriistverdnderungen. Hauptsdchlich im Mediastinum Nach-
weis zahlreicher bis zu 28 mm grofSer Lymphknoten. Links hildr
Nachweis eines 12 mm groflen Lymphknotens. Im partiell mit
abgebildeten Oberbauch Nachweis vergréf3erter (max. 26 mm)
mesenterialer Lymphknoten.

Augendrztliches Konsil: Kein Anhalt fiir Sarkoidose. Bodypletys-
mografie: Keine Ventilationsstérung, keine Uberblihung. Diffu-
sion Single-Breath: Keine signifikante Diffusions- bzw. Vertei-
lungsstorung.

Therapie und Verlauf: Nach Befundauswertung mit unserem Pul-
mologen wurde eine Behandlung mit Prednisolon 50 mg/die be-
gonnen, die bei rascher Riickbildung der subkutanen Knoten und
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Entgleisung des Blutzuckers bereits nach wenigen Tagen auf
30 mg taglich reduziert wurde. Es wurden Therapiefortsetzung
bei fallender Dosierung fiir ein halbes Jahr sowie pulmologische
Mitbetreuung empfohlen. Ambulant war eine Einstellung auf
Insulin nicht zu umgehen. Bei Wiedervorstellung im Februar be-
fand sich der Patient in Komplettremission. Die tdgliche Predni-
solondosis betrug 20 mg.

Kommentar: Die Sarkoidose ist eine in ihrer Atiologie und Patho-
genese unbekannte Multiorganerkrankung. Hauterscheinungen
kommen bei etwa 40-50% aller Patienten vor und sind oftmals
diagnoseweisend. Der subkutane knotige Typ wird selten beob-
achtet. Er soll bei bis zu 6% der Patienten mit einer systemischen
Sarkoidose vorkommen [1]. Hinweisend waren bei unserem
Patienten das eine typische Knétchen am Riicken sowie seine Au-
Berung iiber die Narben. Es handelte sich um eine Lungen-
sarkoidose Stadium II mit extrapulmonaler Beteiligung von Haut
und Abdomen (mesenteriale Lymphknoten). Die Indikation zur
immunsuppressiven Therapie wurde aufgrund der extrapulmo-
nalen Manifestationen mit leichter Beeintrachtigung des Allge-
meinzustandes gestellt. Diagnostik und Therapie dieser Erkran-
kung verlangen eine interdisziplindre Zusammenarbeit. Die The-
rapie der Wahl stellen systemische Kortikosteroide dar [2].
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Folliculitis scleroticans nuchae
v
G. Hansel, T. Werner

Anamnese: Seit ca. 1 Jahr hatte der 22-jdhrige Patient einzelne
Knotchen auf dem behaarten Kopf im Bereich des Nacken-Haar-
ansatzes bemerkt, die ein kontinuierliches Wachstum zeigten
und gelegentlich Juckreiz verursachten.

Allgemeinbefund: Etwas adipdser Patient in gutem Allgemeinzu-
stand. Keine Begleiterkrankungen.

Hautbefund: Bei sehr dichtem Kopfhaar fand sich im Nacken-
Haaransatz ein miinzgroRes (25 x 25 mm) Areal aus stecknadel-
kopfgrofRen braunroten derben Knétchen. In der Umgebung wa-
ren weitere einzeln stehende Knétchen sichtbar. Auch an weite-
ren Stellen der Kopfhaut waren punktférmige Erytheme und ver-
einzelte Pusteln erkennbar.

Histologie: Epidermis uncharakteristisch, abschnittsweise pso-
riasiform hyperplastisch mit kleinherdigen Hypogranulosen.
Mehrere dilatierte Follikelostien mit Retentionsphdnomenen
mit Nachweis von leukozytdr durchsetzten Keratinpfropfen, die
auch Bakterien und Pilzsporen einschlie8en. In einem Follikel-
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Abb. 12 Histologie der Folliculitis scleroticans nuchae (HE x 4).

ostium mehrere Biischelhaare. Papillarkérper und oberfldchliche
Epidermis mit teils angedeutet plattenférmiger, teils perifolliku-
lar akzentuierter Fibrose. Mehrere Haarfollikel mit Befundkombi-
nation einer chronisch-fortdauernden eitrigen und destruieren-
den Follikulitis (© Abb. 12).

Therapie und Verlauf: Nach histologischer Kldarung des Befundes
wurde in zwei Sitzungen im Abstand von 3 Monaten eine Serien-
exzision der papulds-sklerosierten Nacken-Neubildung durchge-
fithrt. Nach komplikationsloser Wundheilung konnte der Patient
mit reizlosen Wundverhdltnissen in die ambulante Betreuung
entlassen werden.

Kommentar: Die Folliculitis/Acne scleroticans nuchae (Synonym
Acne keloidalis nuchae) wurde von Moritz Kaposi 1869 und Fer-
dinand Hebra 1876 beschrieben.

Die Erkrankung wird heute als Kombination einer Fremdkorper-
reaktion auf Haarschdfte und einer Staphylokokken-Infektion
verstanden und betrifft hauptsdchlich jiingere Mdnner vom
20.-40. Lebensjahr, insbesondere dunkelhdutige. Bestimmte
Haartrachten und dufere Faktoren (Kopfbedeckung) kénnen
aggravierend wirken. Zugeordnet wird das Krankheitsbild nicht
der Akne im engeren Sinne, sondern den vernarbenden Alope-
zien[1, 2]. Dauerhaft therapeutisch wirksam sind bei dieser chro-
nisch-rezidivierenden Entziindung meist nur komplette Exzisio-
nen. Antibiotika und Isotretinoin zeigen keinen zufrieden stel-
lenden therapeutischen Effekt [3].
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