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Zusammenfassung

Eine 31-jdhrige Frau sowie ihre 50-jahrige Mutter zeigten retiku-
ldre Hyperpigmentierungen genital und perianal. Die Diagnose
eines Morbus Dowling-Degos in ausschlielich genitoperianaler
Lokalisation wurde anhand histologischer und immunhistoche-
mischer Untersuchungen gestellt.

Einleitung

Beim Morbus Dowling-Degos (,reticulate pigmented anormaly
of the flexures“) handelt es sich um eine seltene Genodermatose
mit autosomal-dominantem Erbgang von unterschiedlicher Pe-
netranz, der eine Storung der epidermalen Proliferation zugrun-
de liegt. Klinisch ist der ,klassische* Morbus Dowling-Degos
durch eine netzartige Pigmentierung inguinal und axilldr, spater
auch anderer Beugen des Korpers gekennzeichnet. Bei der hier
vorgestellten Patientin sowie auch bei ihrer Mutter liegt eine
ausschliefRlich genitoperianale Manifestation vor.

Kasuistik

Patientin 1 (Tochter)

Eine 31-jdhrige Patientin wurde uns von ihrem behandelnden
Gynaikologen zur Abklirung von Hyperpigmentierungen genital
und perianal iiberwiesen. Uber den Zeitpunkt der Entstehung
dieser Hyperpigmentierungen konnte die Patientin keine ge-

Institutsangaben

Abstract

A 31-year-old woman and her 50-year-old mother presented ge-
nital and perianal reticular pigmented lesions. The diagnosis of
Dowling-Degos disease has been established by clinical and his-
topathologic findings.

naueren Angaben machen. Sie wusste auch nicht, ob dhnliche
Hautveranderungen bei weiteren Familienmitgliedern bestehen.

Befund: Im Bereich der groRen und kleinen Labien sowie peria-
nal bestehen braune, gering tiber Hautniveau erhabene Hyper-
pigmentierungen, die durch Konfluenz ein netzartiges Muster
bilden (Abb.1au.b). Am restlichen Integument besteht ein un-
auffdlliger Hautbefund; die internistisch-orientierende Untersu-
chung zeigt keine Auffdlligkeiten.

Histopathologie: Biopsie von der grofRen Labie: Die Epidermis
zeigt eine Orthohyperkeratose, Akanthose mit schmalzapfig ver-
langerten Reteleisten. Die epidermalen Zellen sind basal deutlich
hyperpigmentiert. Vereinzelt finden sich Pseudohornzysten
(Abb. 2).

Immunhistochemie: Die Farbung mit Antikdrpern gegen Me-
lan-A zeigt keine Vermehrung von Melanozyten (Abb. 3).

Diagnose: Morbus Dowling-Degos in ausschlieflich genitoperia-
naler Lokalisation.
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Abb.Ta,b Retiku-
|dre Hyperpigmen-
tierungen genital
(PatientinT).

Patientin 2 (Mutter)

Die 50-jdhrige Mutter von Patientin 1 stellte sich zur Kontrolle
der bei ihr seit dem 20. Lebensjahr bekannten Neurofibromatosis
von Recklinghausen vor.

Befund: Bei der Ganzkérperinspektion zeigen sich neben den
Verdnderungen im Rahmen der bekannten Neurofibromatose
(multiple Neurofibrome am gesamten Integument, Café au lait-
Flecken und ,,axillary freckling") dhnlich wie bei ihrer Tochter re-
tikulire Hyperpigmentierungen im Bereich der Labien und pe-
rianal (Abb. 4).

Diagnosen: Morbus Dowling-Degos in ausschlieBlich genitope-
rianaler Lokalisation sowie Neurofibromatosis Recklinghausen.

Abb.2 Histologie (Patientin1): Akanthose der Epidermis mit ausge-
zogenen hyperpigmentierten Reteleisten, Hyperkeratose und Pseudo-
hornzyste.

Abb.3 Immunhistologie: keine Vermehrungvon Melanozyten
(Melan A).
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Abb.4 Retikuldre Hyperpigmentierungen genital (Patientin 2).
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Besprechung

Wilson-Jones und Grice pragten 1978 den Namen ,Morbus Dow-
ling-Degos (,reticulate pigmented anormaly of the flexures*),
der auf Dowling und Freudenthal zuriickgeht, die die Erkrankung
1938 erstmals als klinische Entitdt abgrenzten und auf Degos
und Ossipowski, die sie 1954 unter der Bezeichnung ,,Dermatose
pigmentaire reticulée des plis“ erneut beschrieben [1,2]. Die Er-
krankung stellt eine seltene Genodermatose mit autosomal-do-
minantem Erbgang von unterschiedlicher Penetranz dar [3,4].
Die typische Klinik besteht aus gesprenkelten bis netzférmigen
Hyperpigmentierungen der Haut vor allem in den grofSen Ge-
lenkbeugen und den Intertrigines. Dowling beschreibt in dem
1938 von ihm veroffentlichten Fall, dass die Pigmentierungen ge-
nital dunkler und nahezu konfluierend, axilldr jedoch schwdcher
ausgeprdgt waren. Unsere Patientinnen weisen ausschlieBlich
Pigmentierungen im Vulva- und Perianalbereich auf. Ahnliche
Fidlle sind vereinzelt in der Literatur beschrieben [5].

Histopathologisch typisch fiir den Morbus Dowling-Degos sind
eine Akanthose der Epidermis mit ausgezogenen hyperpigmen-
tierten Reteleisten, Hyperkeratose und pseudozystische Horn-
einschliisse.

Einige Autoren ordnen den Morbus Dowling-Degos in den For-
menkreis der ,umschriebenen retikuldaren Hyperpigmentierun-
gen“ ein, zu denen sie noch weitere in der Literatur urspriinglich
eigenstdndig beschriebene Erkrankungen zdhlen. Neben der al-
len Erkrankungen gemeinsamen netzartigen Hyperpigmentie-
rung zeigen sich weitere epitheliale Verdnderungen unter-
schiedlicher Ausprdgung. Dabei findet sich am einen Ende des
Spektrums dieser Erkrankungen der Morbus Kitamura, der kli-
nisch lediglich retikuldre Hyperpigmentierungen aufweist. Das
andere Ende des Spektrums bilden die Pigmentatio reticularis fa-
ciei et colli mit epithelialer Zystomatose und die familidr auftre-
tenden multiplen follikuldren Hamartome. Zwischen diesen bei-
den Endpunkten werden das Haber-Syndrom, der Morbus Dow-
ling-Degos und der Morbus Galli-Galli - eine akantholytische
Variante des Morbus Dowling-Degos - gezahlt (Tab.1) [6,7].

Tab.1 Umschriebene retikuldre Hyperpigmentierungen nach [6]

- Morbus Kitamura

- Morbus Dowling-Degos

- Morbus Galli-Galli

- Haber-Syndrom

- Pigmentatio reticularis faciei et colli mit epithelialer Zystomatose
- familiar auftretende multiple follikuldre Hamartome
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Differenzialdiagnostisch muss beim ,,klassischen“ Morbus Dow-
ling-Degos die Acanthosis nigricans, aufgrund des familidiren
Vorkommens insbesondere die Acanthosis nigricans benigna fa-
miliaris, in Erwdgung gezogen werden; wobei die Acanthosis ni-
gricans Kklinisch meist aufgrund des kopfsteinpflasterartigen
Oberfldchenreliefs sowie des fehlenden retikuldren Musters un-
terschieden werden kann. Des Weiteren sind die Papillomatosis
confluens et reticularis (Gougerot und Carteau) [8] und die som-
mersprossenartigen Hyperpigmentierungen (,axillary freck-
ling*) bei Neurofibromatosis von Recklinghausen (die bei Patien-
tin 2 im Rahmen des bei ihr bekannten Morbus Recklinghausen
zusitzlich bestand) in die differenzialdiagnostischen Uberlegun-
gen miteinzubeziehen. Bei Befall des Genitoanalbereiches sollte
differenzialdiagnostisch insbesondere an die Melanosis der Vul-
va [9] und die Lentiginosis profusa perigenitoaxillaris [10] ge-
dacht werden. Histopathologisch kann insbesondere die Abgren-
zung zur flachen bzw. adenoiden seborrhoischen Keratose
schwierig sein.

Bisher besteht kein erfolgreiches therapeutisches Konzept in der
Behandlung des asymptomatischen, lediglich kosmetisch st6-
renden Morbus Dowling-Degos. Die lokale und systemische An-
wendung von Retinoiden fiihrte nicht zu einer verifizierbaren
Besserung der Dermatose [11]. Es wurde vereinzelt {iber gute
kosmetische Ergebnisse nach einer Laserbehandlung berichtet.
Bei den beiden hier vorgestellten Patientinnen bestand kein Lei-
densdruck und folglich auch kein Therapiewunsch.
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