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Linezolid-Therapie des foudroyanten nekrotisierenden
Erysipels
A. Gemmeke, K. Hohaus

Anamnese

Die 30-jdhrige Patientin stellte sich mit akut schmerzhafter Bla-
senbildung, Schwellung und Rétung am linken Ful8 und Unter-
schenkel vor. Zudem klagte sie iiber Ubelkeit, Erbrechen und Fie-
ber bis 38,2 °C. Es bestanden keinerlei Vorerkrankungen und kei-
ne Hinweise auf eine Immundefizienz.

Hautbefund

Der gesamte Vorfuf und distale Unterschenkel rechts zeigten
sich iiberwdarmt, geschwollen und entziindlich gerétet. An der
AuRenseite des rechten Unterschenkels sahen wir mit klarer
Fliissigkeit prall gefiillte Blasen, an den Zehen dltere, z.T. schon
zerstorte Blasen. Inguinal rechts waren druckdolente Lymphkno-
ten palpabel.

Labor und Mikrobiologie

Leukozytose von 27,8 Gpt/l, BSG 104 mm/h, CRP 429,5 mg/l.
Wundabstrich: Pseudomonas aeruginosa sehr viel, Staphylococ-
cus aureus viel.

Bildgebende Diagnostik

In der Sonografie des rechten FuBes und Unterschenkels konnte
keine Fluktuation beobachtet werden. Dopplersonografisch wur-
den die periphere arterielle Verschlusskrankheit, eine Thrombo-
se oder Varikose ausgeschlossen. Im MRT des rechten FuRes
zeigte sich kein Anhalt fiir einen tiefer gelegenen Abszess oder
eine Osteomyelitis.

Therapie und Verlauf

Initial Antibiose mit Penicillin G 8-stiindlich mit 10 Mega IE i.v.
Nach Eingang der mikrobiellen Befunde Wechsel zu Cefotiam i.v.
2 g 2x/d. Dennoch bildete sich das Fieber nicht zuriick, das blasi-
ge Areal am Vorfull dehnte sich aus und wurde nekrotisch
(Abb.1). Wegen des foudroyanten Verlaufs entschieden wir uns
fiir das Reserve-Antibiotikum Linezolid (Zyvoxid®) 600 mg alle
12 Stunden i.v. Das fiihrte prompt zum Fieberabfall und zum
Riickgang der klinischen und laborchemischen Entziindungs-
zeichen sowie zum langsamen Abschwellen des Beines. Nach
fiinf Tagen konnte auf orale Gabe des Antibiotikums gewechselt
werden, die nach 10-tdgiger Gabe beendet wurde. Nach Beherr-
schung der schweren Infektion wurde in subkutaner Infiltra-
tionsandsthesie die grofRe Nekrose am Fufl abgetragen. Nach
Wundbettprdparation mit Débridement, transdermaler CO,-Suf-
flation und silberhaltigen Wundauflagen (Abb. 2) erfolgte in Nar-
kose die Deckung des Defektes mittels Spalthaut vom Ober-
schenkel. Das Transplantat heilte komplett ein (Abb. 3).

Kommentar

Nekrotisierende Verlaufsformen eines Erysipels sind relativ sel-
ten. Wichtigste mogliche Risikofaktoren fiir einen nekrotisieren-
den Krankheitsverlauf sind die Erysipellokalisation an den unte-
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Abb.1 Rechter FuR
mit zunehmender
Nekrose trotz Peni-
zillintherapie.

Abb.2 Rechter
FuR nach Wunddé-
bridement und
transdermaler
CO,-Sufflation.

Abb.3 Rechter Ful
nach Spalthauttrans-
plantation.

ren Extremitdten sowie vorbestehende Leber- und Nierenerkran-
kungen. Diabetes mellitus ist dagegen wahrscheinlich von nied-
rigerer Signifikanz als bisher vermutet. Die wichtigste Differen-
zialdiagnose ist die Phlegmone. Hierbei handelt es sich um eine
purulente und suppurative Entziindung, die das subkutane Ge-
webe befdllt. Am hdufigsten sind S. pyogenes oder S. aureus als
Erreger zu identifizieren. Gangrdn, metastatische Abszesse und
Sepsis konnen den Verlauf komplizieren [3]. Haufigster Erreger
des Erysipels sind beta-hdmolysierende Streptokokken. Zu den
seltenen Erregern zdhlt P. aeruginosa.

Die systemische Antibiose ist notwendig. Mittel der 1. Wahl ist
Penicillin G. Die intravendse Gabe ist besonders anfdnglich der
oralen Gabe vorzuziehen, da rascher und sicher ausreichende
Wirkspiegel erzielt werden. Alternativ kénnen, insbesondere
dann, wenn aufler Streptokokken andere Erreger nicht ausge-
schlossen werden kénnen, Cephalosporine eingesetzt werden.
Bei schweren Verlaufsformen oder bei Therapieresistenz wird
der Einsatz von Reserveantibiotika wie Vancomycin, Rifampicin,
Teicoplanin oder Linezolid (Zyvoxid®) empfohlen.

Linezolid ist das erste zugelassene Antibiotikum der neuen Klas-
se der Oxazolidinone, die zu den reversiblen nichtselektiven Mo-
noaminooxidase-Hemmern zdhlen. Linezolid gehort zu den Re-
serveantibiotika, die bei Methicillin- und Vancomycin-resisten-
ten Infektionen eingesetzt werden kénnen. Typische Indikatio-
nen sind unter diesem Aspekt schwere Haut- und Weichteilin-
fektionen, pulmonale und intraabdominale Infektionen sowie
Infektionen der ableitenden Harnwege und chronische Knochen-
infektionen [1,2].

Nach Abheilung der Lokalinfektion ist beim nekrotisierenden
Erysipel mit beginnender Granulation eine operative Deckung
der Defekte mittels Hauttransplantation anzustreben.

Literatur

TBonnetblanc JM, Bedane C. Erysipelas: recognition and management.
Am | Clin Dermatol 2003; 4:157-163

2Raghavan M, Linden PK. Newer treatment options for skin and soft tis-
sue infections. Drugs 2004; 64:1621-1642
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treten von lokalen Komplikationen beim Erysipel. Hautarzt 2000;
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Polyarteriitis nodosa cutanea benigna
A. Laumanns, T. KraufSe

Anamnese

Seit etwa einem Jahr bestehen bei dem 69-jdhrigen Patienten an
beiden Unterschenkeln stark schmerzhafte, haimorrhagische Ul-
zerationen und blau-livide, blitzartige Figuren. Keine Allgemein-
symptomatik, kein Fieber, keine Myalgien oder Arthralgien. Bis-
herige Therapie mit 20 mg Prednisolon p.o. tiglich.

Hautbefund

An beiden Unterschenkeln multiple kleine, bizarr konfigurierte,
hdmorrhagische Ulzera mit wie ausgestanzt wirkenden Rdndern,
in der Umgebung blau-livide Erytheme mit blitzartigen Figuren
(Abb.4).

Laborparameter

CRP 30,3 mg/l, BSG 22 mm/h. Blutbild, Urin-, Nieren-, Leberwer-
te, TPHA, Cardiolipin-Antikorper, ANA, c-ANCA, p-ANCA, C3, (4,
Gesamtkomplement, zirkulierende Immunkomplexe, Serum-
elektrophorese, alpha-Fetoprotein, CEA, CA 19-9 und PSA lagen
im Normbereich bzw. waren negativ.

Abb.4 Blitzartige

Figuren und Nekro-
sen der Unterschen-
kel bei Polyarteriitis
nodosa cutanea be-
nigna.
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Abb.5 Vaskulitis
mittelkalibriger Ar-
terien mit Throm-
bus: a Ubersicht
(HE), b Detail.

Bildgebende Diagnostik, EMG/ENG

Rontgen Thorax, Sonografie des Abdomens, Spiegelung des Au-
genhintergrundes, arterieller Doppler, EKG und urologische Un-
tersuchung ergaben keinen Hinweis fiir eine Systembeteiligung.
EMG/ENG: Neurologisch leichte axonale Neuropathie der unte-
ren Extremitdten.

Histologie

Perivaskuldr lymphomonozytoide entziindliche Infiltrate mit
wenigen Eosinophilen und Mastzellen. Kleinkalibrige Arterien
mit verbreiterter kernreicher Wand mit Endothel- und Spindel-
zellproliferaten, plombenartig verschlossener Lichtung und De-
struktion elastischer Fasern (Abb.5a,b). Keine fibrinoiden Ge-
faBwandnekrosen. Keine Leukozytoklasie.

Therapie

Initial 50 mg Prednisolon p.o. tdglich, Reduktion bis zur Entlas-
sung auf 30 mg tadglich. Gleichzeitig 3 x tdglich 50 mg Azathio-
prin und gegen die Schmerzen Indometacin 2 x 75 mg tdglich.
Lokal fiir die Unterschenkel Betamethason-V-Creme 0,1 % sowie
fusidinsdurehaltige Creme, fiir die Ulzera Kalziumalginatgel un-
ter diinnem Polyurethanschaumstoff und tdgliche Kompressi-
onsbandagierung. Bei ambulanter Vorstellung nach dreimonati-
ger Therapie rechtsseitig komplette Abheilung, links postinflam-
matorische Hyperpigmentierung mit einzelnen Erosionen unter
50mg Azathioprin und 10 mg Prednisolon umtégig, nahezu
schmerzfrei. Umstellung auf 100 mg Azathioprin und 5 mg Pred-
nisolon taglich.

Kommentar

Die Polyarteriitis nodosa cutanea benigna ist eine auf die Haut
beschrankte schmerzhaft-nekrotisierende Arteriitis mit nur ge-
ringer oder fehlender anderweitiger Allgemeinsymptomatik.
Die Erkrankung verlduft chronisch und schubweise. Charakteris-
tisch sind livedoartige Hautverdnderungen im Bereich der
Streckseiten der unteren distalen Extremitdten, ebenso wie
druckschmerzhafte Knoten, Nekrosen und bizarr geformte Ulze-
ra. Neuropathien kommen vor [4,5]. Die Diagnose wird histolo-

gisch und nach Ausschluss von Organbeteiligungen gestellt. Im
akut entziindlichen Stadium finden sich in den mittleren Arte-
rien fibrinoide Nekrosen aller Wandschichten, spdter Durchset-
zung der GefdBwdnde mit Neutrophilen und Eosinophilen. Im
Verlauf kann es zu thrombotischen Verschliissen kommen, die
narbig umgewandelt werden [2].

Zwar ist die Entwicklung einer systemischen Polyarteriitis nodo-
sa die Ausnahme, jedoch sollte eine Systembeteiligung, vor allem
von Nieren, Gastrointestinaltrakt und Herz, ausgeschlossen wer-
den [1,3,5]. Therapeutisch wirken Kortikosteroide in mittelho-
her Dosierung, ggf. in Kombination mit Azathioprin.

Literatur

1Bauza A, Espana A, Idoate M. Cutaneous polyarteriitis nodosa. Br ] Der-
matol 2002; 146:694-699
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Urtikaria-Vaskulitis mit Paraproteindamie
M. Gruner, F. Hahn

Anamnese

Seit einem Jahr bemerkte die 64-jdhrige Patientin symptomlose
umschriebene Rétungen, teilweise urtikariell, bevorzugt im Be-
reich beider Arme und Oberschenkel.

Acht Monate spdter traten erhebliche lumbalgiforme Beschwer-
den auf, weshalb Ibuprofen® verordnet wurde. Darunter kam es
zur deutlichen Besserung auch der Hautveranderungen. Es be-
stehen ein chronischer Nierenschaden bei chronischer Pyelo-
nephritis, eine euthyreote Struma, eine Hyperlipidimie sowie
eine mittelgradige Osteochondrose L1 bis S1.

Hautbefund

Erythematds-livide geldstiickgrof3e Maculae, teilweise konfluie-
rend, iiberwiegend diskret, im Bereich beider Arme und Ober-
schenkel, keine Quaddeln, iibriges Integument unauffallig.

Histologie

Haut: Diskrete Befunde einer leukozytoklastischen Vaskulitis
kleiner oberflachlicher kutaner GefdBe (Abb. 6). Knochenmark:
Reprasentative Knochenpunktionszylinder mit reaktiver Plas-
mozytose. Kein Anhalt fiir Plasmozytom im vorliegenden Ma-
terial.

Labor und Skelett-Rontgen

Paraproteine: Immunfixation IgA positiv, Leichtketten (kappa)
positiv. Unauffdllig waren IgG, IgM und IgE, Komplement, ANA,
Kryoglobuline und Immunkomplexe. Im Skelett-Réntgen keine
plasmozytom-typischen Knochendefekte.
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Therapie und Verlauf

Weiterhin Ibuprofen® in iiblicher Dosierung, wobei aufgrund des
Nierenschadens dieses keine Dauertherapie darstellen sollte.
Alternativ oder zusdtzlich Antihistaminika (Kombination
H1/H2-Blocker), Kontrolluntersuchungen (u.a. Immunglobuline
im Serum, ANA, Paraproteine, BSG).

Kommentar

Paraproteine resultieren aus einer monoklonalen Proliferation
von immunglobulin-sezernierenden B-Lymphozyten und sind
mit einer Anzahl verschiedener Hauterkrankungen assoziiert. So
ist die Kombination von monoklonaler IgM-Gammopathie, Urti-
karia-Vaskulitis, rezidivierendem Fieber und Knochenschmerzen
als Schnitzler-Syndrom bekannt. Manifeste IgA-Myelome sind
neben der (hier selten beschriebenen) Urtikaria-Vaskulitis z.B.
assoziiert mit Mb. Schénlein-Henoch, Erythema elevatum et diu-
tinum oder Sweet-Syndrom. Zur Pathogenese der Leukozytokla-
sie bei monoklonalen Gammopathien gibt es verschiedene Hy-
pothesen, wie beispielsweise Komplementaktivierung durch
IgA, IgA-Antikorper, Hyperviskositdt, Kryoglobulindmie und Ab-
lagerung zirkulierender Immunkomplexe [1-3].

Literatur

THighet AS. Urticarial vasculitis and IgA myeloma. Br ] Dermatol 1980;
102:355-358

2Wagner G, Niemeyer U. Urtikaria-Vaskulitis mit Arthralgien, nekroti-
sierender Appendizitis und rezidivierender Colitis sinistra. Akt Der-
matol 1993; 19:250-254

3Zang Y, Morita E, Matsuo H, Ueda D, Dekio S. Urticarial erythema asso-
ciated with IgA myeloma. ] Dermatol 2004; 31:661-665

Typ-IV-Allergie auf Artecain
IL.-S. Schulze, K. Hohaus

Anamnese

Bei der 44-jdhrigen, seit 24 Jahren als Hebamme beschdftigten
Patientin wurde 2001 eine Wurzelspitzenresektion mit unbe-
kanntem Lokalandsthetikum problemlos durchgefiihrt. Im letz-
ten Jahr erfolgte eine Zahnextraktion wieder in Lokalandsthesie.
Verwendet wurde diesmal Articain (Ultracain®). Am ndchsten

Morgen beobachtete die Patientin ein juckendes Exanthem am
Hals.

Allergologische Befunde

Spezifisches IgE (CAP-FEIA): Birkenpollen, BeifufZpollen, Ananas,
Avocado, Kiwi, Penicilloyl G, Penicilloyl V, Ficus spp., Latex alles
negativ: CAP-Klasse 0 (< 0,35 KU/I). Gesamt-IgE 4 KU/L.

Epikutan-Test: Lokalandsthetika-Reihe (Tetracain, Cinchocain,
Lidocain, Procain, Polidocanol) negativ nach 24, 48, 72 und 92 h.
Articain 1% in NaCl-Lésung negativ nach 24 h, + nach 48 h, und ++
nach 96 h.

Prick-Test: 1. NaCl-Kontrolle negativ nach 20 min, Histamin-Kon-
trolle 5/22% 2. Latex-Testlosungen von 5 verschiedenen Herstel-
lern und Ficus-Saft negativ nach 20 min und 24 h (Tab. 1)

Intrakutan-Test: Alle oben aufgefiihrten Prdaparate aufSer Articain
nach 20 min und 24 h negativ, Testung erfolgte 1:10 verdiinnt in
NaCl und pur. Auf die Intrakutan-Testung von Articain wurde we-
gen der ausgeprdgten Prick-Testreaktion verzichtet.

_______________________________________________________|
Tab.1 Ergebnisse der Pricktestung

Pricktestung Lokalanasthetika 20 min/24 h

Procain-Amp. 1% negativ

Prilocain 1% = Xylonest® negativ

Mepivacain 1% = Scandicain® negativ

Ropivacain 0,2% = Naropin® negativ

Lidocain-Amp. 1% negativ

Bupivacain 0,5% = Carbostesin®  negativ

Articain 1% = Ultracain® negativ/++ und nach 5 Tagen

nassende Ekzemherde an den
Kontaktstellen mit Juckreiz (Abb. 7)

Abb.7 Verzbgerte
Pricktest-Reaktion
nach 24 h auf Arte-
cain mit ekzemato-
ser Reaktion in der
Ablaufspur.
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Subkutaner Expositionstest: Als Alternativprdparat wurde Lido-
cain 0,1 % verwendet. Die Patientin hat insgesamt 3,6 ml Lidocain
reaktionslos toleriert.

Therapie und Verlauf

Lokalbehandlung mit Dermatop-Salbe® bis zur Abheilung der
Ekzembherde. Ein Allergiepass mit Information {iber die beste-
hende Allergie und das Ergebnis der Expositionstestung, d.h.,
die Moglichkeit der Anwendung von Lidocain, wurde ausgestellt.

Kommentar

Obwohl Lokalandsthetika zu den am hdufigsten angewendeten
Arzneistoffen gehoren und fiir die chirurgische sowie zahnarztli-
che Praxis unentbehrlich sind, werden doch selten allergische
Reaktionen darauf nachgewiesen. Pseudoallergische und Intole-
ranzreaktionen, wie sie z.B. bei adrenalinhaltigen Prdparaten
durch beigefiigte Sulfite oder Parabene ausgelost werden kon-
nen, sollten ausgeschlossen werden [1]. Ebenso ist ein Fall be-
kannt, bei dem das vermeintliche allergische Angio6dem der
oberen Atemwege nach Articain-Injektion durch einen bis dahin
bei der Patientin nicht diagnostizierten C1-Esterase-Inhibitor-
Mangel verursacht war [7]. Sehr selten wurde das Auftreten ei-
nes fixen Arzneimittelexanthems [5] oder einer Typ-I-Reaktion
beschrieben. Allerdings ist bis heute der Nachweis von spezifi-
schem IgE gegen Lokalandsthetika nicht erbracht [6]. Deshalb
ist schwer zu beurteilen, ob die bei unserer Patientin beobachte-
te erythematdése und spater ekzematdse Reaktion auf Articain als
reine Typ-IV-Reaktion anzusehen ist oder ob nach wiederholter
Applikation eine systemische Reaktion zu erwarten wadre. Typ-
IV-Reaktionen werden nach Anwendung der Esterverbindungen
Procain und Tetracain hdufiger beschrieben [2 -4, 6], Articain ge-
hort jedoch neben Bupivacain, Lidocain, Mepivacain, Prilocain
u.a. zu den Amidverbindungen.

Auf Intrakutan-Test und subkutane Provokation [2] mit einer
fraktionierten Vollwirkdosis Articain haben wir aus Sicherheits-
griinden verzichtet, da auBer dem schon angefiihrten Risiko der
anaphylaktoiden Reaktion eine generalisierte hamatogene Streu-
ung des Kontaktekzems zu befiirchten war. Stattdessen wurde
als Absicherung fiir eine spater notwendige Lokalandsthesie der
subkutane Expositionstest mit Lidocain durchgefiihrt. Das nega-
tive Testergebnis bestdtigt die Angaben von verschiedenen Auto-
ren iiber die fehlende Kreuzallergie zwischen einigen Praparaten
aus der Amidgruppe (Articain, Lidocain, Mepivacain), woraus
ihre gegenseitige Ersetzbarkeit bei entsprechender Sensibilisie-
rung resultiert [1,2,4,6].

Literatur
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anesthetics. Allergol Immunopathol (Madr) 2004; 32:233-234
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2003; 10:423-428
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caused by articain. Allergy 2004; 59:117
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Pachyonychia congenita Typ I (Jadassohn-Lewandowsky)
C. Wurbs, S. Schmidt

Anamnese
24-jdhrige Patientin mit kongenitalen Nagelwachstumsstorun-
gen aller Ndgel. Zudem leidet die Patientin seit dem Kleinkindal-
ter an einem chronischen ,Handekzem* mit Ausbildung derber
Hyperkeratosen, Rhagaden und Erosionen, spadter auch an den
FuRsohlen.

Hautbefund

Orale Leukose insbesondere der Zunge. Handinnenfldchen und
Finger gerdtet und groblamellés schuppend mit tiefen schmerz-
haften Rhagaden und derber hyperkeratotischer Hautoberflache.
Beugeseitig konnte ein Ubergang der ekzematoiden Hautverin-
derungen auf Handgelenk und Unterarm beobachtet werden.
Plantar imponierten umschriebene hyperkeratotische Plaques
an Fersen, Zehen und FufZballen. Alle 20 Nagelplatten waren hy-
perplastisch, dysmorph mit einzelnen Nagelabbriichen (Abb. 8).

Histologie

IV. Zehe rechts: Epidermis mit deutlich {iber das lokalisationsty-
pische MaR hinausgehender Hyperplasie und Papillomatose mit
Hypergranulose mit an mehreren Stellen nachweisbarer Vergro-
berung der Keratohyalingranula sowie schwielenartig kompak-
ter Hyperorthokeratose.

Labor und Allergologie
Geringgradige mikrozytire Andmie (Ery 4,12Tpt/l, Hb
7,3 mmol/l, Hkt 0,36 1/1) sowie Thrombozytose (430 Gpt/l), BSG
31 mm,h, IgE 29,9 U/ml.

Abb. 8 Pachyonychia congenita mit verdickten, unregelmaRig aufge-
splitteten Nageln.
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Erlanger-Atopie-Score nach Diepgen et al. 1991: 9 Punkte = ato-
pische Hautdiathese unklar.

Epikutan-Test (Standardreihe, Salben und Emulgatoren) - keine
Sensibilisierungen.

Minor-SchweifStest palmar und plantar unauffallig.

Phoniatrie

Kehlkopf: verdickte Schleimhaut der Interaryregion mit weif3li-
chen Auflagen; von Stimmstatus und Stroboskopie her Anhalt
fiir funktionelle Dysphonie.

Therapie und Verlauf

Wir behandelten symptomatisch die Hinde mit Steinkohlenteer
(Pix lithanthracis DAC 86), intermittierend steroidhaltige Exter-
na unter Okklusion. Die Nagelverdnderungen wurden durch Ab-
schleifen gegldttet. Die ekzematoiden Veranderungen besserten
sich deutlich.

Kommentar

Die Pachyonychia congenita ist eine seltene meist autosomal do-
minant vererbte Erkrankung mit variablem Phdnotyp [1-3].
Charakteristisch sind hyperplastische dystrophe Négel und Hy-
perkeratosen der Haut- und Schleimhaut. Feinstein et al. [2] un-
terscheiden nach dem klinischen Bild vier Typen der Pachyony-
chia congenita (Tab. 2).

_______________________________________________________|
Tab.2 Typen der Pachyonychia congenita

Typ Charakt. Symptome Zusdtzl. Symptome  Relative

Prdvalenz
I (Jadassohn- Nagelhypertrophie 56,2%
Lewandowsky) und -dystrophie,

palmoplantare Kera-
tosen, follikuldre
Keratosen, orale
Leukoplakie

Il (Jackson-Lawler)  wie Typ | (orale Blasen palmarund  24,9%

Lasionen und Kera-  plantar, Hyper-

toderme sind selten) hidrosis palmar und
plantar, natale oder
neonatale Zihne,
Steatocystoma

multiplex
anguldre Cheilosis, 11,7%

korneale Dyskera-
tosis, Katarakt

Il (Schafer-Branauer) wie Typ Il

laryngeale Lasionen, 7,2%
Heiserkeit, mentale
Retardierung, Haar-
anomalien, Alopezie

v wie Typ I, II, Il

In molekularbiologischen Untersuchungen konnten Punktmuta-
tionen der Gene fiir Keratin 6a und 16 bei Typ I und Keratin 6 b
und 17 bei Typ II auf dem Chromosom 17 nachgewiesen werden.
Die Verdnderung der genannten Gene bewirkt die Bildung ab-
normer Keratintonofilamente [1]. Bei unserer Patientin ist
hochstwahrscheinlich eine Spontanmutation auf Chromosom
17 fiir die Symptomatik verantwortlich, da die Familienanamne-

se unauffdllig ist. Aufgrund der Klinik handelt es sich um eine Pa-
chyonychia congenita Typ L.

Literatur
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Morbus Morbihan
G. Hansel, B. Eichinger

Anamnese

Vor fiinf Jahren beobachtete die 47-jahrige Patientin erstmals
Schwellungen im Bereich der Oberlider. Seit einem Jahr sind
deutliche Rétung und Schwellung an Wangen und Nasenriicken
sowie Pustelbildung dazugekommen. Eine Beeinflussung der
Hautverdnderungen durch den Genuss scharfer Gewiirze, heifSer
Getrdanke oder Alkohol hatte sie nicht bemerkt. UV-Licht fiihrte
nicht regelmdf3ig zur Verschlechterung des Hautbildes. Psy-
chischer Stress l6ste eine Progredienz der Hautverdnderungen
aus.

Hautbefund

Bei grobporiger und fettiger Haut fanden sich bei der klinischen
Untersuchung an der Stirn, der Nase und den zentralen Wangen-
anteilen eine diffuse Rotung und derbe teigige Schwellungen mit
einzelnen entziindlichen Papeln und Pusteln. Ober- und Unterli-
der waren ebenfalls geschwollen, Vergroberung des Gesichtsre-
liefs (Abb. 9).

Abb.9 Morbus
Morbihan: Persisten-
tes, teigig-indurier-
tes Erythem der
oberen Gesichtshalf-
te mit entziindli-
chen Papeln.

Labor

Cholesterin 5,38 mmol/l; Triglyzeride 1,99 mmol/l; IgE 462 U/ml.
BSG, Blutbild, Blutzucker, Leber- und Nierenwerte, HDL, LDL und
Helicobacter-Atemtest im Normbereich, ANA negativ.

Augenadrztliches Konsil
Bis auf das Lidodem kein Anhalt fiir Mitbeteiligung der Augen.
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Therapie und Verlauf

Nach Ausschluss von Kontraindikationen wurde eine Behand-
lung mit Isotretinoin (Roaccutan®) 0,5 mg/kg KG in Kombination
mit Prednisolon tgl. 20 mg eingeleitet. Prednisolon wurde inner-
halb von 10 Tage ausgeschlichen. Lokal wurde morgens hydro-
phile Metronidazolcreme 1% NRF und abends hydrophile Zink-
oxidpaste 40% mit Ammoniumbituminosulfonat 5% NRF ver-
wendet. Adjuvant erfolgte tgl. eine manuelle Lymphdrainage.
Darunter deutlicher Riickgang des Odems und der Entziindungs-
zeichen.

Aufgrund eines weiteren leichten Anstiegs des Cholesterols wur-
de ein Lipidsenker (Zocor®) ordiniert. Die tdgliche Roaccutan-
Dosis wurde von 40 mg auf 30 mg/d reduziert.

Kommentar

Der franzésische Dermatologe Robert Degos beschrieb 1957 erst-
mals einen Patienten mit chronischer Schwellung und Erythem-
bildung der oberen Gesichtshalfte und benannte diese Krankheit
nach der siidfranzésischen Landschaft Morbihan, aus der dieser
erste Patient stammte [4].

Beim Morbus Morbihan handelt es sich am ehesten um eine Son-
derform der Rosazea.

Die Induration ist unspezifisch und entwickelt sich auf dem Bo-
den einer chronischen Entziindung. Zahlreiche Mastzellen in al-
len Etagen des Bindegewebes fiihren wahrscheinlich zur Fibrose,
die sich als Induration manifestiert [1,2]. Gleichartige Hauter-
scheinungen wurden als chronisches Erythem und Odem der
oberen Gesichtshalfte, Lymphddem bei Rosazea bzw. persistie-
rendes Gesichtsédem bezeichnet [4].

Die Krankheit ist sehr selten, wird deshalb oft anfanglich fehldi-
agnostiziert und so die Behandlung verzogert. Die Therapie ge-
staltet sich schwierig und ist oft unbefriedigend. Antibiotika
und Gamma-Interferon sind wirkungslos. In Einzelfdllen fiihrte
Clofazimin (Lampren®) oder Thalidomid zu einer Besserung.
Auch Glukokortikoide kénnen fiir eine gewisse Zeit wirksam
sein, sollten aber nur mit Isotretinoin gemeinsam verabreicht
werden [1,2,4]. Auch die Kombination von Isotretinoin
0,2-0,5 mg/kg KG mit dem Mastzellblocker Ketotifen (Zaditen®)
1-2 mg tgl. wurde in Einzelfdllen mit Erfolg verwendet [3].

Literatur
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Argyrose
H. Konrad, G. Kafka

Anamnese

Die nunmehr 65-jdhrige Patientin litt seit Anfang der 60er-Jahre
an Magenbeschwerden, die sie von 1965 bis 1992 mit Rollkuren
behandelte, danach interne Therapie mit Gastractin®Tropfen
(enthalten kolloidales Silber) bis 1997. Pigmentierungen im Ge-
sicht und an den Nageln erstmalig 1997 bemerkt, Befund seit-
dem gleich bleibend. Aktuell keine interne Therapie.

Hautbefund

Besonders periorifiziell, aber auch in tibriger Gesichtshaut diffu-
se schieferfarbene Hyperpigmentierung. Lunulae der Fingerna-
gel grau verfirbt. Ubriges Integument unauffillig.

Histologie

In der Hautbiopsie zeigen sich feine schwarzliche Pigmentgranu-
la in SchweiRdriisen-Basalmembranen und der Haarwurzel-
scheide (Abb.10).

Kommentar

Lokalisierte und generalisierte Argyrosen entstehen durch Abla-
gerung von metallischem Silber in der Dermis nach exogener Zu-
fuhr. Lokale Argyrosen wurden nach Akupunktur beschrieben
[4]. Noch gibt es auf dem deutschen Markt Medikamente, die
kolloidales Silber enthalten. Auch in einigen Didtprodukten und
Nahrungsergdnzungsmitteln ist Silber enthalten [2].

Das klinische Bild ist durch eine blaugraue Hyperpigmentierung
vor allem in lichtexponierten Arealen gekennzeichnet. Neben der
Eigenfarbe der Silbergranula scheint auch die Zunahme der Me-
lanosomen eine Rolle zu spielen. Die Silberablagerungen sind
histologisch in der Basalmembran der SchweifRdriisen, an den
elastischen Fasern des Stratum papillare und auch an den elasti-
schen Fasern der GefdBwande nachweisbar. Die Argyrose ist eine
irreversible, nicht-toxische Dermatose [1,3].

1 ; A . N 1 b i}

Abb. 10 Argyrose. Haarfollikel mit staubfeinen Ablagerungen von Sil-
berpigment (HE).
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Osteogenesis imperfecta Typ I und Psoriasis vulgaris
A. Koch, W. Matz

Anamnese

Seit frither Kindheit multiple Knochenfrakturen, die bereits bei
geringsten Kontusionen auftraten. Im familidren Umfeld treten
dhnliche Frakturhdufungen auf. Im Oktober 2004 kam es nach
Gebrauch von Tiotropiumbromid (Spiriva®) wegen einer chroni-
schen Bronchitis zur Exazerbation einer seit 33 Jahren bekannten
Psoriasis vulgaris, daher Aufnahme in der Hautklinik.

Allgemeinbefund

Patient mit gemindertem Allgemeinbefinden und leptosomem
Habitus. Auffillig waren eine Deformierung des knochernen
Thorax sowie eine Kypho-Skoliose der Brustwirbelsdule, zudem
ausgedehnte erythemato-squamdose Plaques (Abb. 11). Stahlblau-
er Farbton der Skleren (Abb.12). HNO: Symmetrischer Hochton-
verlust beidseits mit Abfall ab 2 kHz bis 60 dB.

Rontgen

Zeichen einer strahnigen Osteoporose sowie eine Vertebra plana,
Deckplattenimpressionen, Spondylosis deformans an BWS und
LWS.

Labor

CRP 7,3mg/l, BSG 32 mm,h; Anti-Streptolysin-Titer 71,4 U/ml;
25-OH-Vitamin D; 51,9ng/l; Ca 2,27 mmol/l; Phosphat
1,33 mmol/l. Molekulargenetik: Heterozygote Punktmutation c.
3975 G > Ain Exon 50 des COL1A1-Gens.

Histologie-Knochenbiopsie

Low-turnover-Osteoporose mit verminderter zelluldrer Anzahl
und Aktivitdt sowie deutlichem Volumendefizit und Struktur-
schaden.

Abb.11 Psoriasis bei Osteogenesis imperfecta mit zugehériger Ky-
pho-Skoliose.

-+ IR

Abb. 12  Stahlblaue Skleren bei Osteogenesis imperfecta Typ I.
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Tab.3 4-Typen-Klassifikation der Osteogenesis imperfecta

Ol Typ | geringe Frakturhdufigkeit

Ol Typ Il multiple intrauterine Frakturen normal proportionierter
Koérperbau, blaue Skleren

Ol Typ Il zahlreiche Frakturen bei der Geburt

Ol Typ IV maRige Frakturen, starkerer Minderwuchs, weiRe bis
blassblaue Skleren, progressive Extremitdtenverformungen
ohne Dentiogenesis imperfecta

B mit Dentiogenesis imperfecta

Kommentar

Bei der Osteogenesis imperfecta handelt es sich um eine Krank-
heitsgruppe, deren gemeinsames und zugleich auffilligstes
Merkmal eine vermehrte Neigung zu Knochenbriichen ist. Es
handelt sich um eine seltene erbliche Stérung. Die Ursachen
sind vor allem ein Defekt des Kollagentyps 1 und eine Osteoblas-
teninsuffizienz. Die gestdrte Knochenqualitét fiihrt zur erhdhten
Briichigkeit und zu Knochenverformungen. Charakteristischer-
weise nehmen die Frakturhdufigkeit und die Neigung zur Kno-
chenverformung in der Pubertdt ab, um im Erwachsenenalter

Buchbesprechungen

hdufig zu erléschen. Es gibt etwa 4000-6000 Betroffene in
Deutschland. Fakultativ finden sich blduliche Skleren, eine Den-
tinogenesis imperfecta, ein Horverlust im Erwachsenenalter,
iiberstreckbare Gelenke, muskuldre Hypotonie und Kleinwuchs.
Die Einteilung der Osteogenesis erfolgt durch eine numerische
4-Typen-Klassifizierung. Diese Klassifikation orientiert sich an
der Frakturhdufigkeit, Sklerenfarbe, dem Erbgang und der Prog-
nose des Krankheitsbildes (Tab. 3).

Aufgrund der groRen genetischen und klinischen Auspragungs-
variationen ldsst sich jedoch in manchen Fillen eine genaue Zu-
ordnung nicht oder nur unbefriedigend treffen.

Ein gehduftes Auftreten der Osteogenesis imperfecta mit der
Psoriasis wurde bisher nicht beschrieben und muss deshalb als
zufdlliges Zusammentreffen angesehen werden.

Literatur
1Byers PH. Etiology of osteogenesis imperfecta: an overview of bio-
chemical and molecular genetic analyses. Connect Tissue Res 1995;
31:257-259
2Sillence DO, Morley K, Ault JE. Clinical management of osteogenesis
imperfecta. Connect Tissue Res 1995; 31: S15-S21

An Atlas of Psoriasis

L. Fry

London: Taylor & Francis, 2004. 2. Auflage. 100 S., 118 Abb. Geb.
65 £. ISBN: 1842142372

Ein wunderbarer, gediegener Atlas zur Psoriasis wurde von Lio-
nel Fry, Altmeister der englischen Dermatologie, 2004 aufgelegt
und liegt nun, eingebettet in die Enzyklopddie visueller Medizin,
schon in der 2. Auflage vor. Hundert Seiten und 118 prachtige
Abbildungen dienen dem alleinigen Zweck, uns die komplexe
Krankheit der Schuppenflechte vertraut zu machen und in ihrer
Vielfalt zu erschlieRen. Es ist gelungen!
Kurze Texte zur Epidemiologie, Prognose, Genetik, Atiologie, Pa-
thogenese, Klinik und Therapie umrahmen die faszinierende
Folge der Farbabbildungen und Schemata, welche zum Verwei-
len und Vertiefen einladen. Das Bildhafte in der Dermatologie
kommt ausgezeichnet zur Geltung und wird, gleichsam durch
sich selbst, gerechtfertigt.
Ein empfehlenswerter Bildatlas mit Texten, knapper Literatur
und reichem Register, welcher der Psoriasis wiirdigt und den Be-
trachter erfreut.

E. G. Jung, Heidelberg

Lexikon der Kontaktallergene

B. M. Hausen, J. Brinkmann, W. Dohn

7. Erganzungslieferung. Miinchen: ecomed Medizin, 2004.108 S.
ISBN 3-609-75628-4

1992 erschien erstmals das Lexikon der Kontakallergie von Hau-
sen-Brinkmann-Dohn als Loseblattwerk. Nun liegt die 7. Ergdn-
zungslieferung von 12/2004 vor. Die Lieferung befasst sich mit
technischen Regeln fiir Gefahrenstoffe (TRGS) 87 mit einem Ver-
zeichnis sensibilisierender Stoffe inkl. Begriindungen. Abgehan-
delt werden 44 Stoffe, sowohl definierte chemische Stoffe als
auch pflanzliche und tierische Stdube. Gebracht werden Vor-
kommen, arbeitsmedizinische und experimentelle Daten, Be-
wertung und Literatur. Erwdhnt werden Atemwegserkrankun-
gen und Hauterkrankungen. Im zweiten Abschnitt finden sich
die Leitlinien der Deutschen Kontaktallergie-Gruppe (DKG) zur
Durchfiihrung der Epikutanteste mit Kontaktallergenen: Beur-
teilung der Epikutantestreaktion ICDRG (17), Indikation, Ein-
schrankungen, Technik der Methode, Relevanz, Anamnese und
Aufkldrung des Patienten.

G. Brehm, Ludwigshafen
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