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Generalisierte eruptive Histiozytose
(Histiozytome)

v

A. Bennewitz, S. GroBmann, J. Schénlebe

Anamnese: Der 60-jdhrige Patient wurde in unse-
re Klinik aufgrund von progredient auftretenden,
madRig juckenden Papeln eingewiesen. Er gab eine
Bestandsdauer der Effloreszenzen von ca. % Jahr
an. Initial waren die oberen Extremitdten betrof-
fen. Im Verlauf war eine Generalisierung mit Be-
teiligung des gesamten Integumentes zu beob-
achten. Ambulant zweimal durchgefiihrte orale
PrednisolonstéBe wdren ohne therapeutisches
Ansprechen geblieben.

Hautbefund: Es fanden sich am gesamten Inte-
gument disseminierte, follikular gebundene, de-
zent erhabene, hautfarbene bis rotliche Papeln
(© Abb.1). Die behaarte Kopfhaut, Palmae, Plan-
tae und Schleimhdute waren frei. Im Gesicht war
eine flachige erythematose Infiltration zu sehen.
Histologie: Im Papillarkérper und oberen Korium
an mehreren Stellen ein teils rasenartiges, teils
knotiges Infiltrat aus {iberwiegend spindeligen
und epitheloiden CDG68-positiven histiozytdren
Zellen mit Beimengungen mehrerer mehrker-
niger Riesenzellen vom Fremdkorper- und Lan-
gerhanstyp (© Abb.2a und b). Eingestreut sieht
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Abb.1 Multiple flache Papeln am Rumpf bei generali-
sierter eruptiver Histiozytose.

man in wechselnder Zahl Lymphozyten, neutro-
phile Granulozyten und einzelne Eosinophile so-
wie Mastzellen. Die beschriebenen histiozytidren
Zellen exprimieren weder CD1a noch S100. Man
sieht jedoch eine Vermehrung/Aktivierung orts-
standiger (vor allem intraepidermaler) Langer-
hanszellen. Abschnittsweise hat das beschriebene
Infiltrat angedeutet granulomatdsen Charakter.
Laborbefunde: CRP-Wert 52,6 mg/1
(normal <5 mg/l).

Therapie und Verlauf: Unter dem kombinierten
Therapieregime von Creme-PUVA und topischen
Steroiden der Klasse II-III konnte in wenigen

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.
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Abb.2 Histologie der generalisierten eruptiven Histiozytose. a Himatox-
ylin-Eosin (x 10), b CD68-Immunperoxidasefarbung (x 10).

Tagen ein deutlicher Riickgang der Infiltration mit einem Abfla-
chen der Papeln dokumentiert werden. Ambulant wurde folgend
in wochentlichem Turnus eine Sole-UVA-Therapie fortgefiihrt.
Nach einer 4-monatigen Behandlungsdauer war eine komplette
Abheilung erreicht.

Kommentar: Die Histiozytosen werden in 4 Typen Kklassifiziert:
Typ I - Langerhanszell-Histiozytose, Typ Ila - Histiozytosen mit
Zellen aus der dermalen dendritischen Linie, Typ IIb - Histiozyto-
sen, die weder Langerhanszellen noch dermale Dendrozyten be-
inhalten, und Typ III - maligne histiozytische Erkrankungen [1].
Die generaliserte eruptive Histiozytose (generalisiertes eruptives
Histiozytom) ist ein duBerst seltenes Krankheitsbild, welches zu
den Nicht-Langerhanszell-Histiozytosen (Typ IIb) gemeinsam
mit den Erkrankungen Xanthoma disseminatum, progressive no-
duldre Histiozytose und multizentrische Retikulohistiozytose
zdhlt [2]. Die erstmals von Winkelmann und Muller 1963 be-
schriebene Erkrankung gehort zum Formenkreis der Makropha-
generkrankungen [3].

Es entstehen generalisiert, oft eruptiv, disseminierte, hautfar-
bene bis bldulich-rétliche Papeln. In Ausnahmefdllen kénnen die
Schleimhdute mitbetroffen sein. Teils kénnen nach Abheilung
hyperpigmentierte Makulae sichtbar bleiben.

Histologisch setzen sich die Papeln aus vakuolisierten Histio-
zyten zusammen. Die Zellen exprimieren CD68, sind aber negativ
fiir CD34, S100, CD1a und Faktor Xllla. Meist persistieren die
Hautverdnderungen fiir Monate bis Jahre, bevor eine spontane
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Abheilung zu beobachten ist. Therapeutisch kommt eine PUVA-
Therapie in Betracht [4]. Orales Isotretinoin wurde in einem Fall
erfolgreich eingesetzt [5].

Da die Erkrankung ein paraneoplastisches Syndrom darstellen
kann, ist eine langfristige Verlaufsbeobachtung mit Kontrollen
des Blutbildes empfehlenswert.
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GroRzelliges anaplastisches CD30-positives
T-Zell-Lymphom

v

A. Koch, P. Thomaschewski, U. Wollina

Anamnese: Der 51-jdhrige Patient stellte sich erstmals im Januar
2014 zur Abkldrung einer seit ca. einem Jahr bestehenden pro-
gredienten generalisierten ekzematoiden Hautverdnderung mit
begleitenden peripheren Lymphknotenschwellungen vor.
Allgemeinbefund: Zum Aufnahmezeitpunkt gab der Patient eine
leicht reduzierte Allgemeinsymptomatik mit Abgeschlagenheit
und Miidigkeit an. Er klagte noch iiber leichte Riickenbeschwer-
den. Deutliche Lymphknotenschwellungen axilldr und inguinal
beidseits waren nachweisbar. Im Verlauf der Erkrankung ver-
schlechterte sich der Allgemeinbefund dramatisch mit ausge-
pragter B-Symptomatik und Gewichtsverlust.

Hautbefund: Bei der klinischen Untersuchung fiel eine generali-
sierte erythrodermatische, infiltrierte, schuppende Haut auf
(© Abb.3). Palmoplantar fanden sich gelbliche Hyperkeratosen.
Im Krankheitsverlauf entwickelten sich schmerzhafte subkutane
Infiltrate {iber der rechten Beckenschaufel.

Laborbefunde: Siehe © Tab.1.

Bildgebende Diagnostik: Im CT unauffdllige mediastinale und
hildre Lymphknoten. Deutlicher Nachweis von vergréf3erten
Lymphknoten axilldr und inguinal. Retroperitoneal und mesen-
terial zahlreiche bis 2 cm groRe Lymphknoten. Deutlicher Nach-
weis inguinaler und iliakaler Lymphknoten. Im Verlauf deutlich
groBenprogrediente diffuse Lymphominfiltration des rechtsseiti-
gen M. iliacus inklusive ossdrer Arrosion der rechten Becken-
schaufel.

Histologie: In der Hautbiospie geringer Infiltratepidermotropis-
mus. Dichtes, gut abgrenzbares Lymphoidzellinfiltrat. Nachweis
von Pautrierschen Mikroabszessen. Die Lymphoidzellen erwei-
sen sich fast ausschlieRlich als T-Zell-reaktiv mit deutlichem
Uberwiegen von CD4-positiven T-Helfer-Zellen. Dermale und
intradermale Ansammlung CD30-positiver blastdrer Lymphoid-
zellen. Im Verlauf Transformation des T-Zell-Lymphoms in eine
groRzellige Variante eines CD30-positiven T-Zell-Lymphoms.
ALK-Kinase negativ (¢ Abb.4a und b).

Nahezu vollstindig aufgehobene Lymphknotenstruktur mit
einem dichten monomorphen Infiltrat kleiner lymphoider Zellen
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Abb.3 Erythrodermie bei groRzellig anaplastischem CD30-positivem
T-Zell-Lymphom.

Tab.1 Laborbefunde.

bei Aufnahme  im Verlauf  Normbereich

Leukozyten 29,1 12,43 3,8-11,0Gpt/l
Lymphozyten 12,4 12,0 1,0-4,0Gpt/l
LDH 10,5 4,16 2,25-3,75 pkat/l
Sézaryzellen 40 0 0%
Thymidinkinase 69 n.d. 0-6,1U/I
IL-2-Rezeptor 3489 n.d. 223-710U/ml
CD4/CD8-Ratio 8,64 n.d. 1,0-2.3

mit stark positiver Reaktion fiir CD3, CD4 und CD5. Eingestreut
betont CD30-positive blastdre Zellen, wobei keine Hodgkin-Mor-
phologie erkennbar ist.

Therapie und Verlauf: Mit dem Nachweis eines T-Zell-Lymphoms
unter dem Bild einer Mycosis fungoides mit himatogener Betei-
ligung (Sézary-Syndrom) anhand von Haut- und Lymphknoten-
histologie sowie laborchemischen Daten erfolgte die Therapie-
einleitung mit Methotrexat (MTX) 20mg/Woche. Zusitzlich
wurden eine Bade-PUVA-Therapie sowie eine Lokaltherapie mit
steroidhaltigen Externa durchgefiihrt. Im Juni 2014 erfolgte eine
Therapieumstellung auf Bexaroten-Kapseln 75mg (2-2-2). Bei
weiterer klinischer Verschlechterung des Befundes mit Knochen-
markbeteiligung wurde im Oktober 2014 eine weitere Therapie-
eskalation mit Durchfiihrung von vier Zyklen einer modifizierten

b

Abb.4 Histologie des groRzelligen anaplastischen CD30-positiven T-Zell-
Lymphoms. a Himatoxylin-Eosin (x 20). b CD4-Immunperoxidasefarbung
(x20).

CHOP-Chemotherapie (Cyclophosphamid, Doxorubicin) begon-
nen. Ein kurz vor der Ulzeration stehendes inguinales Lymphom-
paket rechtsseitig wurde strahlentherapeutisch behandelt. Auf-
grund weiterer Verschlechterung des Allgemeinzustandes mit
Gewichtsabnahme und starken Schmerzen im Bereich der
rechtsseitigen Beckenschaufel infolge Lymphominfiltration in
Knochen, M. sartorius und M. iliacus stellten wir den Patienten
unseren Onkologen vor. Diese entschieden sich im Februar 2015
aufgrund eines Gestaltswandels des Lymphoms mit Ubergang in
ein grof3zelliges, anaplastisches CD30-positives Lymphom zur
Einleitung einer Immunchemotherapie mit Brentuximab-Vedo-
tin (AdcetrisR®). Alle drei Wochen erfolgt eine Infusion, die bislang
sehr gut vertragen wurde, und zu einer dramatischen Besserung
des Allgemeinbefindens und einem Riickgang des T-Zell-Lym-
phoms fiihrte.

Kommentar: Lymphome stellen eine vielgestaltige Krankheits-
gruppe dar und lassen sich nicht immer gleich korrekt einordnen.
Aufgrund des klinischen Bildes, der Histologie und der Laborpa-
rameter mit Nachweis von Sézaryzellen im Blut wurde zunachst
die Diagnose eines Sézary-Syndroms gestellt. In der Folge zeigte
sich ein Ubergang in ein CD30-positives anaplastisches groRRzelli-
ges T-Zell-Lymphom. Eine grofzellige Transformation bei der
Mycosis fungoides (Sézary-Syndrom) ist relativ selten und mit
einem aggressiveren klinischen Verlauf assoziiert [1].
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Das CD30-positive anaplastische groRzellige T-Zell-Lymphom
(ALCL) stellt eine seltene Lymphomvariante dar. Man unterschei-
det hier drei Unterformen: das primdr systemische ALK-positive
ALCL (ALKom), das primdr systemische ALK-negative ALCL und
das primdr kutane ALCL [2]. Das anaplastische gro3zellige Lym-
phom wurde erstmals 1985 beschrieben und 1994 als eigenstan-
dige Entitdt in die REAL-Klasssifikation aufgenommen [3]. Der
immunhistochemische Nachweis der ALK-Kinase in den Lym-
phomzellen ist von grofRer prognostischer Bedeutung, da er mit
einer signifikant besseren Prognose einhergeht [4]. Wahrend
das ereignisfreie Uberleben nach fiinf Jahren bei ALK-positiven
ALCL bei 60% liegt, betrdgt es bei ALK-negativen ALCL nur 36%.
Das Gesamtiiberleben nach fiinf Jahren ist bei den ALKomen mit
70% deutlich besser als bei den ALK-negativen ALCL mit 49%.
ALK-positive ALCL treten ganz iiberwiegend bei jungen mannli-
chen Patienten auf, wiahrend ALK-negative ALCL bei dlteren
Patienten auftreten und keine Geschlechterbevorzugung auf-
weisen.

Brentuximab-Vedotin gehoért zu den Antikérper-Drug-Konjuga-
ten. Es bindet an CD30-exprimierende Zellen, schleust ein an
den Antikorper gekoppeltes Zytostatikum (Monomethyl-Aurista-
tin E) zielgerichtet in die Zelle ein und bedingt dadurch den Zell-
tod [5]. Genutzt werden kann dieses Medikament sowohl bei
therapierefraktiren Hodgkin-Lymphomen als auch beim CD30-
positiven anaplastischen grof3zelligen T-Zell-Lymphom. Brentu-
ximab-Vedotin zeigt ein hohes Ansprechen bei moderatem
Nebenwirkungsprofil. Am hadufigsten kommt es zu einer Neuro-
pathie, Leukopenie, Thrombopenie, Ubelkeit und Abgeschlagen-
heit. Brentuximab-Vedotin stellt somit ein neues innovatives
Medikament fiir CD30-positive Lymphome dar und bietet den
Patienten neben einem geringen Nebenwirkungsprofil ein hohes
MaR an Lebensqualitdt [5].
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Kutane leukozytoklastische Vaskulitis unter dem
klinischen Bild einer Panarteriitis nodosa cutanea
benigna

4

C. Kronert, K. Hasenéhrl, J. Schénlebe

Anamnese: Im Oktober 2013 bemerkte der 75-jdhrige Patient ein
Malum perforans an der linken Grozehe. Eine Polyneuropathie
unklarer Atiologie bestand bereits seit ca. 1994. Kurze Zeit spiter
kam es zu einer lokalen eitrigen Entziindungsreaktion mit
Rétung und Schwellung der linken Grof3zehe, die mit Levofloxa-
cin behandelt wurde. Etwa zwei Monate spdter zeigten sich an
beiden Unterschenkeln Erytheme und an beiden Oberschenkeln
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Abb.5 Knotig-
ulzerése Ldsionen
am Oberschenkel.

druckschmerzhafte Knétchen. Das Allgemeinbefinden war un-
verdndert gut. Es bestanden weder grippedhnliche Symptome
noch eine B-Symptomatik. Es lieBen sich keine weiteren Infekte
im Vorfeld eruieren. Unter chronischen Gelenkbeschwerden v.a.
an beiden Handen, die als Polyarthrose mit Pfropfarthritis dia-
gnostiziert wurden und mit MTX plus Prednisolon therapiert
werden, leidet der Patient bereits seit 2000. 1994 wurde zudem
ein Rektumkarzinom vollstindig entfernt. Ein Diabetes mellitus
Typ 2 besteht seit 2001. Ferner sind eine absolute Arrhythmie
bei Vorhofflimmern sowie eine arterielle Hypertonie bekannt.
Allgemeinbefund: Auffillig waren Heberdenknoten an den Fin-
gern, ein nicht vollstdndiger Faustschluss beider Hinde, druck-
schmerzhafte, aber nicht entziindlich geschwollene Finger-
gelenke. Zusatzlich zeigten sich eine eingeschrankte Beweglich-
keit im Bereich der LWS sowie arrhythmische Herztone.
Hautbefund: An beiden Unterschenkeln sahen wir eine édema-
tése Schwellung mit infiltrativen, teils petechialen, lividroten
Erythemen. Zudem fanden sich druckschmerzhafte, zum Teil
strangformig angeordnete subkutane Knotchen mit lividroter
Umgebung an beiden Oberschenkeln (© Abb.5).

Histologie (HE, Giemsa, PAS, Eisenreaktion): Oberfldchliche Der-
mis 6dematds aufgelockert. Insgesamt schiitteres, oberfldchlich
und tief perivaskuldres, lymphomonozytoides, entziindliches
Infiltrat mit wenigen beigemischten Mastzellen und neutrophi-
len Granulozyten. Im Interstitium diskrete diffuse Vermehrung
fibrohistiozytdrer Zellen. In der Subkutis oberfldchlich ein strei-
figes, dichtes, perivaskuldr akzentuiertes, gemischtzelliges, ent-
zlindliches Infiltrat mit randlich groBleibigen Zellen offenbar his-
tiozytdren Ursprungs, entziindlicher Infiltration von Perineural-
scheiden und Anschnitten mehrerer Blutgefde (offenbar post-
kapilldre Venolen) mit thrombotischen GefaRlichtungsverschliis-
sen, GefiBwandnekrosen und granulozytdr entziindlicher GefaR-
wandinfiltration mit wechselnd stark ausgeprdgter perivaskuldr
interstitieller Leukozytoklasie (© Abb.6). Keine Infiltrateosino-
philie. Eisenreaktion negativ. Direkte Immunfluoreszenzunter-
suchung: Kein Nachweis spezifischer Immunreaktionen fiir IgA,
IgM, IgG, Fibrin und C3.

Laborbefunde: Das CRP war mit 16 mg/I nur leicht erhdht. Unauf-
fillig bzw. negativ waren ANA, ANCA, AMA, Komplement, Kryo-
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Abb.6 Histologie (Hamatoxylin-Eosin x 20).

globuline, Cardiolipin-AK, IgA, Immunfixation, Differenzialblut-
bild, BSG, RF, CCP, Hepatitisserologie, HIV-Test und TPHA.
Bildgebende Diagnostik: Schwere Arthrose der DIP-Gelenke des
dritten bis fiinften Strahles rechts sowie der PIP-Gelenke 5 beid-
seits, geringer auch der iibrigen PIP-Gelenke. Ausgeprigte
arthrotische Gelenkspaltverschmdlerung der MCP-Gelenke mit
hakenformiger Deformitdt des Kopfchens von Os metakarpale V
beidseits. Schwere Rhizarthrosis deformans mit heterotopen
Ossifikationen.

Therapie und Verlauf: Wir erh6hten die interne Prednisolondosis
auf 30mg/d und therapierten lokal mit steroidhaltigen Externa
und Kompressionsbandagierung. Unterstiitzend erfolgte eine
physiotherapeutische Krankengymnastik. MTX wurde bis zum
Abschluss der Diagnostik pausiert, spater ambulant wieder auf
15mg/Woche eingestellt und das Prednisolon auf eine Erhal-
tungsdosis von 2,5mg/d abgesenkt. Darunter kam es langsam
zur Abheilung der Rétungen und zum Riickgang der knotigen
Verdanderungen. Es traten keine neuen entziindlichen Hautverdn-
derungen auf, Restzustinde im Sinne von hyperpigmentierten
Arealen an Ober- und Unterschenkel bestehen noch fort.
Kommentar: Vaskulitiden sind stets eine Herausforderung. Die
Diagnosestellung ist aufgrund des breiten Ursachenspektrums,
der variablen klinischen Symptomatik und der méglichen Organ-
beteiligung aufwdndig und fordert oft die Zusammenarbeit meh-
rerer Fachgebiete. Erst nach eingehender Anamnese, richtungs-
weisender Labor- und Organdiagnostik sowie histologischer Be-
urteilung einer Gewebeprobe kann die entsprechende Diagnose
gesichert und die erforderliche Therapie gebahnt werden. Wich-
tig ist der Ausschluss einer systemischen Vaskulitis [1].

Unser Patient stellte sich mit unklaren petechialen R6tungen an
beiden Unterschenkeln (ohne Papeln) und knotigen, zum Teil
strangformig angeordneten entziindlichen Hautverdnderungen
an beiden Oberschenkeln vor. Diese klinische Befundkonstella-
tion lieR uns nicht in erster Linie an eine leukozytoklastische
Vaskulitis denken, sondern eher eine Panarteriitis nodosa diffe-
renzialdiagnostisch in Erwdgung ziehen. Aber histologisch ergab
sich eindeutig eine entziindliche Verdnderung kleiner GefdRe mit
Leukozytoklasie ohne IgA-Ablagerungen. Parallel erfolgte eine
umfangreiche Diagnostik zum Ausschluss einer systemischen
Vaskulitis, einer Tumorerkrankung, chronischer Infektionser-
krankungen und einer floriden destruierenden rheumatoiden
Erkrankung. Als mdgliche Ursachen der nun diagnostizierten

kutanen leukozytoklastischen Vaskulitis, auch als Hypersensitivi-
tdtsangiitis bezeichnet, kommen sowohl die stattgehabte eitrige
Entziindung des Druckulkus an der linken Grof3zehe als auch
deren antibiotische medikamentdse Behandlung in Betracht.
Alle Hauterscheinungen heilten rasch unter einer kurzfristigen
Erhohung der internen Prednisolondosis ab und rezidivierten
auch nicht.

Die kutane leukozytoklastische Angiitis/Vaskulitis ohne System-
erkrankung findet sich in der aktuellen Nomenklatur der Cha-
pel-Hill-Konsensuskonferenz von 2012 in der Gruppe der Einzel-
organvaskulitis (SOV) und ist als Ausschlussdiagnose zu betrach-
ten [2].

Literatur
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Erythema gyratum repens bei Osophagus-Karzinom
v
D. Langner, S. Schamfu

Anamnese: Der 76-jdhrige Patient stellte sich mit seit Oktober
2013 iiberwiegend am Koérperstamm lokalisierten, juckenden
und progredienten Hautverdnderungen vor. Es bestand der Ver-
dacht einer hypereosinophilen Dermatitis und differenzialdia-
gnostisch auch einer systemischen Mastozytose bei ambulant
laborchemisch auffilliger Hypereosinophilie. Vor ca. 6 Jahren
hdtten bereits dhnliche Hautverdnderungen bestanden, welche
unter UV- und Lokaltherapie abgeheilt wdren. Bereits im April
2014 war der Patient unter dem Verdacht einer Urtikaria pig-
mentosa mittels Bade-PUVA behandelt worden.

Anamnestisch sei es jedoch in den letzten Wochen zu einer
akuten Exazerbation gekommen, verbunden mit Appetitlosig-
keit, Abgeschlagenheit, massivem Juckreiz und Gewichtsverlust.
Hautbefund: Es imponierten am Koérperstamm und an den proxi-
malen Extremitdtenabschnitten multiple, hochrote Papeln und
Plaques. Das Darier-Zeichen war negativ. Im stationdren Verlauf
entwickelten sich bevorzugt an den unteren Extremitdten kokar-
denartig formierte, randbetonte, gerétete Infiltrate (© Abb.7).
Histologie der Haut (HE, Eisenreaktion): Epidermis mit ortho-
keratotischer Verhornung mit Serumeinschliissen und Einschliis-
sen von Leukozytenzelltrimmern. In zentralen Prdparateab-
schnitten fanden sich in unterschiedlichem MafSe maRig starke,
teils uncharakteristisch, teils angedeutet psoriasisform hyper-
plastisch mit geringgradiger epidermaler Spongiose sowie ge-
ringgradiger flachiger Hyperparakeratose (© Abb.8).

In Epidermis und oberem Korium ein mitteldichtes, teils perivas-
kuldr, teils interstitiell lokalisiertes lymphomonozytoides, ent-
ziindungszelliges Infiltrat mit Beimengungen neutrophiler und
eosinophiler Granulozyten in wechselnder Zahl. Gering ver-
mehrte Mastzellen. Keine zelluldren Atypien. Kein Pilznachweis.
Histologie Osophagus: MiRig differenziertes Adenokarzinom auf
dem Boden einer Barrett-Schleimhaut.

Laborbefunde: Pathologisch waren Hdmoglobin 8,2 mmol/l,
Hamatokrit 0,41/1, Neutrophile 8,90 Gpt/l, Eosinophile 0,70 Gpt/],
und Mastzelltryptase 22,1 ng/l.

Bildgebende Diagnostik: Keine Hinweise auf Metastasierung.
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Abb.7 Klinischer Befund.

Abb.8 Hamatoxylin-Eosin (x 10).

Therapie und Verlauf: Wir behandelten die Kérperhaut mit Fluo-
cinolonacetonid (Jellinsalbe) 2 x tdgl. und fiihrten zusatzlich eine
Bade-PUVA {iber insgesamt 8 Sitzungen durch. Gegen den star-
ken Juckreiz ordinierten wir Fexofenadin und Ranitidin.

Der initiale Verdacht einer systemischen Mastozytose bestdtigte
sich nicht. In der Gastroskopie ergaben sich aufféllige Schleim-
hautveridnderungen am distalen Osophagus, welche sich histolo-
gisch als maRig differenziertes Adenokarzinom auf dem Boden
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einer Barrett-Schleimhaut darstellten. Dieser Tumor wurde
strahlentherapeutisch behandelt.

Kommentar: Die Erstbeschreibung des Erythema gyratum repens
erfolgte durch Gammell im Jahre 1952 bei einer 55-jdhrigen Frau
mit metastasierendem Adenokarzinom der Mamma. Bereits 2
Tage nach der Mastektomie und Entfernung der axilliren Lymph-
knoten blassten die Erytheme ab und nach 6 Wochen waren sie
vollstdndig verschwunden [1].

Ein Erythema gyratum repens tritt in der iiberwiegenden Anzahl
der publizierten Fille mit einem malignen Tumor assoziiert auf.
Der haufigste maligne Tumor ist mit 32 % das Bronchialkarzinom,
gefolgt vom Osophagus-Karzinom (8 %) und dem Mamma-Karzi-
nom (6%). Pathophysiologisch wird dabei eine tumorinduzierte
humorale und/oder zellulire Immunantwort vermutet, die sich
dann im Sinne einer Kreuzreaktion auch an der Haut manifestiert
oder Ablagerungen von Tumorantigen-Antikérper-Immunkom-
plexen an der Basalmembran verursacht [2].

Klinisch imponieren anuldre, girlandenférmige oder spiralig ver-
schlungene, randbetonte, meist parallel verlaufende, leicht infil-
trierte Ldsionen und schuppende Erytheme. Die Ausbreitungs-
geschwindigkeit betrdgt bis zu einem Zentimeter pro Tag.

In %5 der publizierten Fallbeschreibungen konnte ein maligner
Tumor nachgewiesen werden, in dem restlichen Drittel der Fille
zeigte sich eine iberwiegende Assoziation mit weiteren derma-
tologischen Erkrankungen [3]. Somit stellt das Erythema gyra-
tum repens nicht ausschlieRlich eine obligate Paraneoplasie dar.
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Idiopathisches Kaposi-Sarkom
v
M. Klingner, S. Schmidt, J. Schonlebe

Anamnese: Der 61-jdhrige Patient berichtete iber multiple, rote
bis braunliche Hautverdanderungen, welche seit Mitte 2013 erst-
mals am linken Unterschenkel aufgetreten sind. In der Folge ent-
standen rasch neue Herde an den Extremitdten. Eine B-Sympto-
matik mit Gewichtsverlust, Nachtschweil3, Fieber oder Appetit-
losigkeit wurde verneint.

Allgemeinbefund: Wir sahen einen schlanken Patienten in gutem
Allgemeinzustand. Inguinal beidseits lieBen sich gut verschieb-
liche, ovaldre Lymphknoten palpieren.

Hautbefund: An beiden Unterschenkeln, am rechten Handgelenk
und Unterarm sowie am linken Oberschenkel medial fielen meh-
rere papuldse und teils knotige, rote bis braunliche Herde auf
(© Abb.9).

Histologie: In mehreren Hautexzisaten zeigte sich ein dhnliches
Bild. Die Epidermis ist verschmadlert und hyperkeratotisch. Korial
fallt ein zellreicher faszikular-spindelzelliger Tumor mit ovaldren
Kernen, allenfalls geringer Kernatypie, médRig vielen Mitosen,
einzelnen PAS-positiven, kleinen, zytoplasmatischen Globuli so-
wie verschiedentlich schlitzformigen, mit Erythrozyten ausge-
filllten Hohlrdumen auf. Benachbart finden sich eine maRige
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Abb.9 Klinisches Bild des klassischen Kaposi-Sarkoms.

Abb.10 CD34-positives Kaposi-Sarkom (x10).

lymphoplasmazelluldre Entziindungsreaktion und betonte Kapil-
larektasien. Immunhistochemisch zeigen die Tumorzellen eine
positive Reaktion fiir CD31 bzw. CD34 sowie gegeniiber dem
HHV8-Antikorper (© Abb.10).

Laborbefunde: Pathologisch waren die Erythrozyten mit
4,31Tpt/l, die neutrophilen Granulozyten mit 1,5Gpt/l sowie
das Hiamoglobin mit 8,3 mmol/l. Die Infektionsserologie (HIV,
Lues) war negativ.

Therapie und Verlauf: Die Histologie ergab ein Kaposi-Sarkom. Da
keine HIV-Infektion oder andere Immunsuppression besteht,
liegt bei dem Patienten ein idiopathisches oder Kklassisches
Kaposi-Sarkom ohne systemische Beteiligung vor. Alle Ldsionen
wurden im Gesunden entfernt und der Patient befindet sich in
regelmdBiger hautdrztlicher Kontrolle.

Kommentar: Das Kaposi-Sarkom (KS) gilt als eine multilokuldre
maligne Neoplasie, ausgehend von den endothelialen Zellen.
Man teilt klinisch-pathogenetisch in vier Gruppen ein: 1. das
klassische Kaposi-Sarkom (gehduft in Ost- und Siideuropa bei
dlteren Mdnnern), 2. das iatrogene Kaposi-Sarkom bei Immun-
suppression 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]. Dem KS geht eine Entziindungsreaktion
voraus, die auf einer Infektion mit dem humanen Herpesvirus

Typ 8 (HHV-8) beruht [2]. Das Virus blockiert unter anderem
Tumorsuppressorgene und hemmt die Proliferationsblockade
der Endothelzellen, sodass eine ungehemmte Endothelprolifera-
tion in Gang gesetzt wird. Klinisch fallt das KS an der Haut wie
bei unserem Patienten mit roten bis lividen oder brdunlichen
Makeln und Plaques auf [1]. Die Prognose des Tumors ist vom
AusmaR des Haut- bzw. Organbefalls abhdngig. Einzelne Herde
sollten exzidiert oder einer Strahlentherapie zugefiihrt werden.
Bei systemischem Befall muss eine Chemotherapie, z.B. mit lipo-
somalem Doxorubicin erwogen werden. In letzter Zeit wurde
Rapamycin, ein Hemmer des mTOR-Signalwegs, erfolgreich ein-
gesetzt [3]. In unserem Krankengut zdhlt das klassische Kaposi-
Sarkom zu den seltenen Sarkom-Entitdten [4].
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Basalzellkarzinom auf Radioderm
v
C. Kronert, G. Scheibner

Anamnese: Vor 40 Jahren wurde bei dem 74-jdhrigen Patienten
an der Glabella ein Basalzellkarzinom bestrahlt. Etwa 38 Jahre
darauf zeigte sich eine nicht heilende Erosion mit Krusten-
bildung. Eine ambulante Hautprobe ergab erneut ein Basalzell-
karzinom.

Hautbefund: Uber der linken Augenbraue fand sich eine ca. 15mm
grofBe, atrophe, depigmentierte Narbe mit randbetont hyper-
pigmentiertem Saum und eine kleine postoperative Narbe nach
Probeexzision (© Abb.11).

Histologie: Breitstreifige, auch in die basale mitresezierte mimi-
sche Muskulatur einstrahlende, zellarme, hyalinisierte, narbige
Fibrose mit reaktiven Verdnderungen der bedeckenden Epider-
mis sowie angrenzend breit bandférmiger Elastose, vereinbar

Abb.11 Basalzellkarzinom auf chronischem Radioderm.
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mit einem Radioderm, kein Anhalt fiir Basalzellkarzinomstruktu-
ren, Narbenentfernung im Gesunden.

Therapie und Verlauf: Die Entfernung der Hautverdnderung
wurde im Rahmen eines zweizeitigen Vorgehens am 28.10.2014
in Lokalandsthesie unter einer Antibiotikaprophylaxe mit Cefu-
roxim 1000mg durchgefiihrt. Nach Eingang des histologischen
Befundes und Nachweis eines Radioderms ohne weitere Basal-
zellkarzinomstrukturen wurde der Defekt am Folgetag mittels
Dehnungslappenplastik verschlossen.

Kommentar: Vor 40 Jahren wurde bei unserem Patienten ein
Basalzellkarzinom bestrahlt. Bestrahlungsmethoden unter Ver-
wendung der Rontgenweichstrahlentherapie hatten seinerzeit
vergleichbare Heilungsraten wie konventionelle operative Mal3-
nahmen und waren zudem oft dsthetisch-funktionell anspre-
chend [1].

Heute wird gemdf$ der aktuellen S2-Leitlinie in erster Linie die
komplette operative Entfernung des Tumors mittels mikrogra-
fischer Chirurgie (,Mohs surgery“) empfohlen. Vorteilhaft sind
die histologische Kontrolle und die zeitlich effektive Prozedur.
Als nachteilig konnen sich Komplikationen wie Wundheilungs-
stérungen oder unschone stérende Narben erweisen [2].

Als alternatives Therapiekonzept wird heute nach wie vor die Be-
strahlung des Basalzellkarzinoms durchgefiihrt. Indikationen zur
Radiotherapie sind allgemeine oder lokale Inoperabilitdt, inkom-
plette chirurgische Entfernung (R1, R2) ohne Mdoglichkeit einer
Nachresektion, zu erwartende funktionell einschrdnkende oder
dsthetisch entstellende Ergebnisse oder eine fehlende OP-Einwil-
ligung. Chronische Strahlenschdden treten bei verbesserten
Dosierungskonzepten und dem Einsatz der Elektronenstrahlung
von Linearbeschleunigern seltener auf [2].

Grenzstrahlung zeigt im Gegensatz zu anderen Strahlenqualitd-
ten ein sehr geringes sekunddres Tumorrisiko [3,4]. Bekannt ist
jedoch, dass in seltenen Fdllen auf Strahlennarben Sekundar-
malignome entstehen konnen. Dies sollte bei der Indikationsstel-
lung zur Strahlentherapie - gerade bei jiingeren Patienten - be-
riicksichtigt werden.

Ob es sich in unserem Fall um einen zufallig in dieser Lokalisation
neu aufgetretenen Tumor oder um ein Rezidiv des vor 40 Jahren
bestrahlten Basalzellkarzinoms handelt oder der Tumor eine Be-
strahlungsfolge darstellt, kann nicht mit letzter Sicherheit geklart
werden.

Dieser Fall zeigt die Bedeutung von Aufkldarung der Patienten
iber Therapierisiken und Tumorentstehung sowie die Bedeutung
einer suffizienten Anleitung zur Selbstuntersuchung.
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Pemphigus vulgaris als Zufallsbefund
v
D. Langner, H. Mothes, G. Hansel

Anamnese: Bei der 69-jdhrigen Patientin bestand an der linken
Schldfe seit ca. 1 Jahr eine langsam gréf8enprogrediente, rezidi-
vierend ndssende, blutende und erosive Hautverdnderung. Unter
dem Verdacht eines Basalzellkarzinoms wurde die Patientin zur
operativen Sanierung aufgenommen.

Hautbefund: Klinisch bestand an der linken Schléife eine 20x
15mm groRRe, hdmorrhagische, krustoés belegte und unscharf
begrenzte Lasion.

Histologie von der linken Schlife: Ausgedehnte suprabasale
akantholytische Spalt- und beginnende Blasenbildungen mit Ein-
blutungen in die Spaltriume bzw. die Blasenlichtungen. Solare
Elastose. Im Papillarkérper und oberfldchlichen Korium bestehen
tiberwiegend mitteldichte, perivaskuldr lokalisierte, lympho-
monozytoide Entziindungszellinfiltrate mit Beimengungen von
eosinophilen Granulozyten und Plasmazellen. Verdacht auf Pem-
phigus vulgaris (© Abb.12).

Histologie von der Mundschleimhaut mit direkter Immunfluores-
zenz: Die beschriebenen immunfluoreszenzoptischen Befunde
stiitzen die im Vorbefund (von der Schlife) gedufSerte Verdachts-
diagnose eines Pemphigus vulgaris.

Laborbefunde: Pemphigus-Antikdrper positiv mit 1: 160.
Therapie und Verlauf: Die Exzision der Hautverdnderung erfolgte
in Lokalandsthesie mit anschlieBendem Defektverschluss mittels
Vollhauttransplantat von links zervikal.

Nach Vorlage der iiberraschenden Histologie mit dem Verdacht
eines Pemphigus vulgaris und auf genaue Nachfrage berichtete
die Patientin zudem noch von rezidivierend auftretenden
schmerzhaften Erosionen und Bldschen im Bereich der Mund-
schleimhaut. Bei genauer Inspektion konnte eine aphthdse
Ldsion an der Unterlippe festgestellt werden (© Abb.13). Eine
entnommene Biopsie aus dieser Lision sowie die laborchemisch
positiven Pemphigus-Antikérper bestdtigten die Diagnose eines
Pemphigus vulgaris.

Wir begannen eine Systemtherapie mit Prednisolon 50 mg tagl.
per os unter Magenschutz mit Pantoprazol 20mg/d. Die Predni-
solondosis konnte im Verlauf auf aktuelle 10mg/d reduziert
werden.

| :
Abb.12 Histologie von der Schldfe (Hdmatoxylon-Eosin x 10).
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Abb.13 Aphthose Lippenldsion bei Pemphigus vulgaris.

Kommentar: Der Pemphigus vulgaris, die hdufigste Pemphigus-
Variante, ist eine seltene, weltweit vorkommende bullése Auto-
immundermatose mit einem potenziell letalen Krankheitsver-
lauf. Die Inzidenz in Deutschland liegt geschdtzt bei ca. 2 Neu-
erkrankungen pro Million Einwohner pro Jahr mit einer Morta-
lidt von 5-10% [1].

Wie unsere Beobachtung dokumentiert, stellt sich die Erkran-
kung klinisch jedoch nicht immer nach Lehrbuch dar. Klinisch
untypische Verldufe lassen an zahlreiche Differenzialdiagnosen
denken.

Die grofSte Herausforderung stellt nach wie vor die Behandlung
dar. Vor Einfithrung der Glukokortikoide verstarben etwa 75%
aller Patienten innerhalb eines Jahres nach Diagnosestellung vor
allem an Sekunddrkomplikationen wie ausgedehnten Infektio-

nen oder Sepsis [2]. Mit der Anwendung von Glukokortikoiden
in den 50er-Jahren konnte die Mortalitdt um 30% reduziert wer-
den. Weiter verbessert werden konnte die Prognose durch die
Kombination mit verschiedenen steroidsparenden Immunsup-
pressiva. Bei sehr schweren Verlaufsformen bestehen auch die
Moglichkeiten der Plasmapherese, extrakorporalen Photo-
pherese, intravendsen Immunglobulingabe, Immunadsorption
und Rituximab-Infusion [3 - 5].

Zusammenfassend kann man sagen, dass die verschiedenen Be-
handlungsmoglichkeiten die Mortalitdt und Morbiditdt deutlich
gebessert haben. Komplikationslose und kurze Therapieverldufe
kénnen jedoch nicht garantiert werden.
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