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Abb. 3 Hale/PAS-Färbung. Wie lautet
Ihre Diagnose?

Anamnese
!

Wir berichten über einen 51-jährigen Patienten
ohne bekannte Vorerkrankungen, der uns seitens
der Kollegen der HNO-Klinik konsiliarisch vorge-
stellt wurde. Der Patient berichtete über eine pro-
grediente Induration der Haut im Bereich der lin-
ken Schulter und des Halses, die nun auch mit
einer immer größer werdenden Einschränkung
der Bewegungsfähigkeit und damit verbundenen
Schmerzen einhergehe. Juckreiz bestehe nicht.
Dieser Hautbefund manifestierte sich etwa 1,5
Monate vor der Erstvorstellung.

Klinischer Befund
!

Bei der körperlichen Untersuchung imponierte
einseitig im Bereich der linken Schulter und des
Halsansatzes eine etwa 10 × 15 cm messende, in-
durierte, diskret erythematöse Plaque mit einem
ca. 10 cm breiten, erythematösen, entzündlichen

Saum (●" Abb. 1). Die Haut war mit der Unterlage
verbacken. Die Rotationsfähigkeit des Halses war
deutlich eingeschränkt. Es ließen sich keine ver-
größerten Lymphknoten palpieren.

Histologischer Befund
!

In einer tiefen Biopsie zeigten sich im mittleren
und tiefen Korium verdickte, aufgequollen und
wie auseinandergedrängt wirkende Kollagen-
fasern sowie betont perivaskuläre und diffuse,
lymphozytär dominierte Infiltrate (●" Abb. 2) mit
interstitiellen Muzinablagerungen in der Hale/
PAS-Färbung (●" Abb. 3) und in der Alzianblau-
Färbung.

(Auflösung nächste Seite)

Olga Sperling

Abb. 1 Klinisch zeigte sich eine indurierte, mit der Unter-
lage unverschiebbare Plaque an der linken Schulter und am
Halsansatz.

Abb. 2 Auch interstitiell nachweisbares entzündliches
Infiltrat.
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Auflösung
!

Diagnose: Lokalisiertes Skleromyxödem.

Kommentar: Labordiagnostisch fielen eine ge-
ring ausgeprägte Leukozytose (10430/µl) sowie
CRP-Erhöhung (0,9mg/dl) auf. Die restlichen
Laborparameter inklusive Serumelektrophorese,
Borrelien-Serologie und Schilddrüsenwerte wa-
ren unauffällig. Im Urin konnten keine Parapro-
teine nachgewiesen werden.
In allen durchgeführten bildgebenden Unter-
suchungen (Sonografie, Computertomografie,
Magnetresonanztomografie) ließ sich eine Ver-
dickung der Haut über demM. sternocleidomas-
toideus und der Clavikula mit einer Imbibition
des subkutanen Fettgewebes nachweisen. Hin-
weise für das Bestehen von Lymphomen oder
einer Neoplasie fanden sich nicht.
Unter einer Kombinationstherapie mit PUVA,
oralen Glukokortikoiden und niedrig dosierten,
intravenösen Immunglobulinen kam es zu
einem deutlichen Rückgang der Induration, die
Haut palpierte sich weicher und auch die Rota-
tionsfähigkeit des Halses war wieder vollständig
möglich (●" Abb. 4).
Das Skleromyxödem ist eine Variante des Lichen
myxoedematosusmit einer Einlagerung vonMu-
zinen und Fibrosierung der Haut, die diffus oder
lokalisiert auftreten können. Im Gegensatz zur
diffusen Form, bei der es zu einer generalisierten
Verdickung und Verhärtung der Haut sowie typi-
schen lichenoiden Papeln kommt, ist bei der lo-
kalisierten Form lediglich eine umschriebene
Plaquebildung bzw. Eruption von Papeln festzu-
stellen. Weitere Kriterien für das lokalisierte
Skleromyxödem sind Muzinablagerungen mit
variabler Fibroblastenproliferation sowie das
Fehlen einer monoklonalen Gammopathie (häu-
fig bei der diffusen Form) und einer Schilddrü-
senerkrankung [1].
Die Ätiologie des lokalisierten Skleromyxödems
ist bislang unklar. Pathogenetisch wird eine ge-
steigerte Aktivität von Fibroblasten angenom-
men, die zu einer exzessiven Produktion und in-

terstitiellen Akkumulation saurer Mukopoly-
saccharide führt. Die Stimulation der Fibroblas-
ten kommt durch einen Serumfaktor zustande,
der bislang unbekannt ist [2].
Histopathologisch charakteristisch sind eine Ver-
dichtung der Kollagenfasern – gelegentlich mit
Fibroblastenproliferation–unddermale, intersti-
tielleMuzinablagerungen [3]. Diese sindmit spe-
ziellenFärbungen,wiePAS,Hale/PASbzw.Alzian-
blau, nachweisbar [4].
Es gibt verschiedene Therapiemöglichkeiten des
lokalisierten Skleromyxödems, die aufgrund des
seltenen Vorkommens meist wenig evidenz-
basiert und daher nicht zuverlässig sind. In den
letzten Jahren wurden zahlreiche Kasuistiken
über die erfolgreiche Behandlung des Sklero-
myxödems mit niedrig oder hoch dosierten Im-
munglobulinen veröffentlicht [5–8], sodass das
bisher wahrscheinlich erfolgversprechendste be-
kannte Prinzip die intravenöse Immunglobulin-
Gabe zu sein scheint.

Abb. 4 Rückgang der Induration.
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