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Zusammenfassung

v

Etwa 90% aller chronischen Wunden sind durch
GefaRRerkrankungen bedingt. Hierzu zdhlen die
chronisch vendése Insuffizienz, die arterielle Ver-
schlusskrankheit sowie die diabetische Angiopa-
thie. Die ibrigen 10% der Wunden werden durch
eine Vielzahl seltener Erkrankungen verursacht.
Die Herausforderung besteht daher darin, die
Wunden seltener Ursachen zu erkennen und die-
se zu diagnostizieren. Die korrekte Diagnose der

der Wunde zugrunde liegenden Erkrankung ist
die Grundvoraussetzung fiir eine kausale und
leitliniengerechte Wundtherapie. Aufgrund der
Vielfdltigkeit der Erkrankungen und der fach-
iibergreifenden Diagnostik und Therapie ist ein
multidisziplindres Vorgehen notig, bei dem der
Dermatologe eine zentrale Rolle einnimmt.Trotz
der Vielfdltigkeit der nicht gefiRbedingten Ulze-
ra sollten immer aber zundchst die hdufigen ge-
faBbedingten Ursachen ausgeschlossen werden.

Einleitung

v

Die leitliniengerechte Therapie des Ulcus cruris
basiert neben der phasengerechten Lokalthe-
rapie auf der kausalen Behandlung. Um eine sol-
che Therapie einleiten zu konnen, ist die Kennt-
nis der der Wunde zugrunde liegenden Ursachen
von entscheidender Bedeutung.

Die Ursachen von chronischen Ulzera sind viel-
filtig. Die Gruppe der gefiRbedingten Ulzera des
Beines bilden mit etwa 90% die Mehrheit. Hierzu
zdhlen mit 57 -80% die chronisch vendse Insuffi-
zienz, mit 10-25% die arterielle Verschluss-
krankheit und mit 5-12% die diabetische Angio-
pathie [1].

Die 10% der nicht gefiBbedingten chronischen
Wunden umfassen eine grofRe Zahl unterschied-
licher Ursachen. Dazu zdhlen immunologisch
vermittelte Erkrankungen, wie das Pyoderma
gangraenosum, Vaskulitiden und andere System-
erkrankungen. Weitere Ursachen sind infektitse
Erkrankungen, Tumoren, sowie Erkrankungen
der Blutbildung und -gerinnung und nicht zu-
letzt metabolische Ursachen.

In der Medizin gilt der Leitsatz ,Hdufiges ist hdau-
fig und Seltenes ist selten“. Bei der Beurteilung
einer Wunde ist es jedoch von entscheidender
Bedeutung, die selteneren Ursachen des Ulcus
cruris zu kennen und zu erkennen.

Folgender Artikel soll einen Uberblick iiber diese
selteneren Ursachen des Ulcus cruris und deren
Charakteristika geben.

Systematik nicht gefiBbedingter
Ulzera

v

Die nicht gefiRbedingten Ursachen des Ulcus
cruris sind vielfiltig. © Tab.1 soll einen Uber-
blick {iber diese geben. Im Weiteren wird auf die
einzelnen, deren Diagnostik und Therapie ndher
eingegangen.

Vaskulitiden

v

Ein vielfailtiges Ursachengebiet sind die verschie-
denen Formen der Vaskulitis, welche mit Wund-
bildung einhergehen konnen. Sie werden nach
der GroRe der betroffenen GefdfSe und der Ent-
ziindungsreaktion eingeteilt. Haufig ist die leu-
kozytoklastische Vaskulitis, welche als eigen-
standiges Krankheitsbild auftreten kann, aber
auch in Begleitung einer internistischen Grund-
erkrankung wie myeloproliferativen oder rheu-
matischen Erkrankungen vorkommt [3].

Klinisch zeigen sich zundchst livide Makuld, wel-
che im zweiten Schritt exulzerieren (© Abb. 1).
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Nicht gefaRbedingte Beispiele
Ursachen des Ulcus cruris

Vaskulitiden - Vaskulitiden bei Kollagenosen
- Livedovaskulitis

- Kryoglobulindmie

- Necrobiosis lipoidica

- Morbus Wegener

- Periarteritis nodosa

Pyoderma gangraenosum

- Bakterielle Infektionen
- Mykosen

- Protozoeninfektionen
- Virale Infektionen

Infektionen

Neuropathische Ursachen - Diabetische Neuropathie

Metabolische Ursachen - Arzneimittel (z. B. Ergotamin,
Phenprocoumon, Antibiotika
[Penicillin, Sulfonamide],
Hydoxyurea)

- Amyloidose

- Gicht

Tumoren - Basaliom, Ulcus terebrans

- Spinaliom

- Melanom

- Lymphom

- Metastasen

- Kaposi-Sarkom

Physikalische/chemische - Verbrennung

Ursachen - Radiatio

- Dekubitus

- Erfrierung

- Verdtzung

- Gerinnungsstérungen
prokoagulatorisch
(z.B. Protein-C/S-Mangel,
APC-Resistenz, AT-1lI-Mangel,
Hyperhomozysteindamie,
PAI-1-Erhéhung, Antiphospho-
lipidsyndrom)
antikoagulatorisch
Blutbildungsstorungen
Sichelzellandmie
Sphérozytose
Thalassdamie
sideroachrestische Andamie

- Myeloproliferative Erkrankungen
Polycythaemia vera
Thrombozythdmie

Erkrankungen der Blutbildung
und -gerinnung

Eine Untersuchung unter anderem der Nieren und des Herzens
sollte stets erfolgen, um eine Organbeteiligung auszuschliefZen.
Diagnostisch von Bedeutung ist das klinische Bild, die Histolo-
gie, serologische Immunparameter sowie der Verlauf. Therapeu-
tisch steht eine Immunsuppression mit Kortikosteroiden an ers-
ter Stelle [4].

Diagnostik Tab.1 Kilassifikation des
nicht gefdBbedingten Ulcus

cruris [2].
- Serologische Vaskulitisdiagnostik,

- Probebiopsie

- Klinisches Erscheinungsbild

- Probebiopsie

- Ausschluss anderer Ursachen

- Grunderkrankungen

- mikrobiologische Diagnostik
(Abstriche, Serologien)

- Probebiopsie

- Polyneuropathie-Diagnostik
(Sensibilitatspriifung)

- Probebiopsie

- Medikamentenanamnese

- Probebiopsie

- Anamnese
- ggfs. Probebiopsie zum Ausschluss
eines malignen Geschehens

- Gerinnungsanalytik bei positiver
Familienanamnese oder Eigen-
anamnese
(thrombembolische Geschehen)

Pyoderma gangraenosum

v

Das Pyoderma gangraenosum ist eine Erkrankung, bei der es ty-
pischerweise zu spontanen oder nach Traumen auftretenden Ul-
zerationen kommt. Diese zeigen sich nekrotisch belegt, verfiigen
iber einen unterminierten Randsaum und eine livide Zeichnung
der Wundumgebung (© Abb. 2). Ebenfalls typisch ist das Auftre-
ten von massiven Schmerzen und die rapide VergrofRerung der
Waunde, vor allem nach mechanischer bzw. chirurgischer Mani-
pulation. In 50% der Félle ist das Pyoderma gangraenosum mit
weiteren Erkrankungen wie Lymphomen, anderen Malignomen,
chronisch entziindlichen Darmerkrankungen oder Diabetes mel-
litus assoziiert [5].
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Abb.1 a, b Leukozytoklastische Vaskulitis am Unterschenkel.

Die Ursache der Erkrankung ist unklar, eine generalisierte Leu-
kozytenaktivierung wird vermutet.

Die Diagnose zu stellen ist beim Pyoderma gangraenosum hau-
fig eine Herausforderung und erfordert in einzelnen Fillen
mehrfache diagnostische Manahmen und Verlaufsbeurteilun-
gen. Wegweisend sind das klinische Erscheinungsbild, die Histo-
logie und der Verlauf der Erkrankung [5,6]. Bei weitem nicht bei
allen Patienten zeigt sich histologisch das typische Bild, daher
kann es sich bei dieser Erkrankung gelegentlich um eine Aus-
schlussdiagnose handeln. Therapeutisch kommen Immunsup-
pressiva zum Einsatz. Kortikosteroide mit 1-2 mg/kg KG sind
das Mittel der ersten Wahl. Im zweiten Schritt, bei fehlendem
Ansprechen oder lingerer Abheilungszeit werden andere Im-
munsuppressiva verwendet. Cyclosporin A mit 5 mg/kg KG stellt
das Standardtherapeutikum dar. Aber auch fiir andere Immun-
suppressiva wie Azathioprin, Cyclophosphamid oder aber TNF-
o-Antagonisten wurde eine gute Wirksamkeit beschrieben. Die
Studie von Brooklyn et al. konnte ein Ansprechen bei 49% auf In-
fliximab nach 2 Wochen zeigen, im Verlauf zeigte sich bei 23 pri-
madren Non-Respondern nach 6 Wochen eine Ansprechrate von
69%. 21% zeigten eine komplette Remission [7].

Infektionen

v

Die infekti6sen Ursachen der Wundentstehung erstrecken sich
iiber bakterielle Infektionen wie Ekthyma wund Erysipel
(© Abb. 3), Pilzerkrankungen, virale Erkrankungen und selten
auch Protozoeninfektionen wie die kutane Leishmaniasis, wel-
che unter anderem in Siideuropa und Siidamerika vorkommt.
Durch Bakterien wie Staphylococcus aureus kann es zu einem
Erysipel kommen, in dessen Folge es beispielsweise bei bullésen
Formen zu Wundheilungsstérungen kommen kann. Diagnos-
tisch steht hier das klinische Bild mit den entsprechenden Labor-

Ubersicht

Abb.2 Pyoderma gangraenosum dorsaler Unterschenkel.

Abb. 3 Erysipel mit zentraler Ulzeration, Unterschenkel.

parametern im Vordergrund zur Anpassung der Therapie bei
Nichtansprechen der Erregernachweis.

Neuropathische Ursachen

v

Bei Erkrankungen des peripheren Nervengewebes kann es zu
Reizleitungsstérungen der autonomen, sensiblen und motori-
schen Nervenimpulse kommen, infolgedessen zu Fehlbelastun-
gen, Traumata und Ulzerationen. Typische Erkrankung, bei der
es zur Polyneuropathie kommt, ist der Diabetes mellitus
(© Abb.4). Ein analoges Krankheitsbild kann auch durch die
dthyltoxische Leberzirrhose hervorgerufen werden.

Klinisch zeigen sich Hyperkeratosen an belasteten Stellen wie an
der Ful3sohle oder an den Kndcheln. Maximalvariante dieser Er-
krankung ist der Charcot-Fuf3, bei dem nicht nur eine Hautwun-
de am Ful8 vorliegt, sondern auch das Ful8skelett deformiert und
zum Teil zerstort ist.
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Abb.5 a Ulcus cruris bei Hydroxyurea-Therapie. b Ulkus bei Kalziphyla-
xie, medialer Unterschenkel.

Metabolische Ursachen

v

Durch eine Kummulation von korpereigenen oder -fremden
Stoffen kommt es zur Induktion lokaler Nekrosen und einer er-
hohten Gewebsverletzlichkeit. Ursachen hierfiir kénnen Medi-
kamente (z.B. Hydroxyurea, Marcumar) oder aber korpereigene
Stoffe (Harnsdure, Amyloid, Kalziumsalze) sein.

Bei der Gabe von Hydroxyurea kann es nach einer gewissen
Latenz zum Auftreten von sehr schmerzhaften Ulzera, typischer-
weise im Bereich der Innenkn6chel kommen (© Abb. 5a). Diese

Abb.6 Exulzeriertes Basaliom pratibial.

zeigen sich gegeniiber der Lokaltherapie hdufig dufSerst thera-
pieresistent [8,9].

Die bisher beschriebenen Fille zeigen, dass die einzig kausale
Therapie das Absetzen oder Pausieren des Medikaments ist. Ist
dieses nicht moglich, ist die Wahrscheinlichkeit der Abheilung
gering. In diesem Fall steht die Infektionsprophylaxe und
Schmerztherapie im Vordergrund.

Ein weiteres Beispiel ist die Kalziphylaxie (© Abb. 5b), bei der es
zur Einlagerung von Kalziumsalzen in die Haut und andere
Organe kommt. Die Haut ist panzerartig verhdrtet, Ulzerationen
entstehen hdufig im Bereich der Unterschenkel, welche sehr
schmerzhaft sind. Therapeutisch steht die Lokalbehandlung
und Schmerztherapie neben der Reduktion der Kalziumeinlage-
rung im Vordergrund. Dieses Krankheitsbild kommt typischer-
weise bei niereninsuffizienten Patienten und Dialysepflicht vor.
Eine Verdnderung der Dialyseparameter, mit konsekutiv ver-
mindertem Anfall von Kalziumsalzen kann zu einer Besserung
der Wundheilung fithren. Insgesamt handelt es sich aber um
sehr schwer zu therapierende Wunden.

Tumoren

v

Maligne Erkrankungen kommen als primdre Ursache oder als
Begleiterkrankungen von Wunden in Frage.

Zu nennen sind hier Hauttumoren, darunter Basaliome, Spina-
liome, Melanome und Lymphome, zum anderen Metastasen an-
derer Organe (© Abb.6). Bei Exulzeration konnen diese zu-
ndchst als Wunden imponieren und erst durch eine Biopsie als
maligne entlarvt werden.

Bei ldngjahrig bestehenden Ulzera kann es aber auch im zweiten
Schritt zur malignen Entartung kommen. Beispiel hierfiir ist das
Narbenkarzinom.

Aufgrund dessen ist es bei langjahrigem Bestehen einer Wunde
(z.B. tiber ein Jahr) und bei ungewdhnlichem klinischen Erschei-
nungsbild notwendig, Serienbiopsien durchzufiihren.
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Abb.7 Chronisches Ulkus bei Radioderm, dorsaler Oberschenkel.

Physikalische Ursachen

v

Infolge physikalischer und chemischer Schddigungen an der
Haut kann es akut und nach langem Verlauf zu Wunden kom-
men. Dazu gehdéren Hitze, Kdlte, Bestrahlung, Verdtzungen und
Narben.

Beim Strahlenulkus (© Abb.7) kommt es hdufig nach jahr-
zehntelanger Latenz zu Wundheilungsstorungen. Dieses ist
durch das qualitativ minderwertige, bradytrophe Narbengewebe
bedingt, welches zu Wunden und zu Wundheilungsstérungen
neigt. Das Narbengewebe verfiigt iiber eine verminderte Elasti-
zitat, Lymphabflussstorungen und Durchblutungseinschrankun-
gen.

Auch hier muss immer an ein malignes Geschehen gedacht wer-
den.

Erkrankungen der Blutbildung und -gerinnung

v

Durch Stérungen der Mikrozirkulation infolge mangelnder Dif-
fusion der Erythrozyten oder eingeschrankter Sauerstoffabgabe
oder Blutbildung kann es zu Wunden kommen. Die Ursachen
hierfiir sind vielfdltig. Hierzu zdhlen Gerinnungsstérungen, ge-
netische oder erworbene (Protein-C/S-Mangel, APC-Resistenz,
Antiphospholipidsyndrom), wie auch Blutbildungsstérungen,
darunter die Sichelzellandmie, die Sphdrozytose, die sideroach-
restische Andmie.

Ebenso vielfiltig wie das Ursachenspektrum, ist auch das klini-
sche Erscheinungsbild. Wunden kénnen wie bei pAVK mit peri-
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pheren Nekrosen imponieren und auch wie Vaskulitiden mit
blitzfigurenartigen Makuld mit sekunddrer Exulzeration am ge-
samten Integument.

Diagnostisch steht die Blut- und Gerinnungsanalytik im Vorder-
grund. Bei positiver Familienanamnese sollte eine genetische
Untersuchung erfolgen.

Die Therapie richtet sich nach der Ursache, gegebenenfalls sollte
eine Antikoagulation eingeleitet werden.

Differential Diagnosis of Non-Vascular Leg Ulcer

v

Close to 90% of chronic leg ulcers are due to vascular patholo-
gies. Chronic venous insufficiency (CVI), peripheral artery dis-
ease and diabetic angiopathy are the most common causes. A va-
riety of etiologies e.g. infections, malignant, haematologic or
metabolic diseases as well as immune mediated disorders, parti-
cularly pyoderma gangraenosum, vasculitis, and systemic in-
flammatory disorders account for the remaining ten percent.
Identifying the underlying condition remains the foundation of
causal and evidence-based therapeutic strategies. To correctly
diagnose and treat these serious conditions, an interdisciplinary
approach is mandatory. In this process the dermatologist plays a
central role.

In spite of the many non vascular etiologies exclusion of vascular
causes always has to be the first step. This article reviews the
rare causes of chronic leg ulcers and their characteristics.
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