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Fogo selvagem (brasilianischer
Pemphigus)

v

D. Langner, K. Hohaus, U. Wollina

Anamnese: Ein 60-jdhriger Patient stellte sich mit
disseminierten prurigindsen Hautveranderungen
im Dezember 2012 vor. Im November 2012 hatte
der Patient eine Rundreise durch Bolivien und
Peru unternommen. Anfang Dezember 2012 trat
tiber 3 Wochen ein Dengue-Fieber auf.
Allgemeinbefund: Keine Auffalligkeiten.
Hautbefund: Es fanden sich generalisierte, ery-
throsquamoése, infiltrierte Plaques am Kérper-
stamm, den Extremitdten, an Gesicht und Kopf-
haut. Im Verlauf entwickelten sich pralle Blasen
(© Abb.1).

Histologie: Es fand sich eine chronische, ober-
flichlich perivaskuldre, akantholytische Derma-
titis unter Beteiligung von Plasmazellen und
wenigen eosinophilen Granulozyten (© Abb.2).
In der Epidermis lag eine IgG- und C3-positive,
interzelluldre, direkte Immunfluoreszenz vor.
Laborbefunde: Pathologisch waren Leukozyten
12,25Gpt/l, Neutrophile 83,7%, Lymphozyten
11%. Die Pemphigus-AK (1:40) und Antikdrper
gegen Desmoglein-1 waren positiv. HLA-DR B1
01*01 positiv.

Therapie und Verlauf: Es erfolgte eine systemische
Therapie mit initial 100mg Prednisolon/d per os
unter Magenschutz mit Pantozol 20mg. Nach
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Abb.2 Fogo sevalgem - Histologie mit subkornealer Spaltbildung (HE x 10).

Eingang aller Laborbefunde verabreichten wir zusatzlich Dapson
100mg téglich. Zur Lokaltherpie kam initial Fusidinsdure/Beta-
methason-Creme und im weiteren Verlauf Betamethason-V-
Creme 0,1 % NRF fiir die Kérperhaut zur Anwendung. Die Kopfhaut
wurde mit Prednicabatschaum und das Gesicht mit Prednicarbat-
creme behandelt. Aufgrund einer Dapson-Unvertradglichkeit
wurde die Medikation auf Mycophenolsdure (Myfortic®) umge-
stellt, was gut toleriert wurde.

Kommentar: In Zusammenschau der erhobenen Befunde konnte
die Diagnose eines endemischen Pemphigus foliaceus gestellt
werden. Hierfiir sprechen der Aufenthalt in den Endemie-
gebieten, Klinik, Histologie, Antikérper gegen Desmoglein-1 und
HLA-Status.

Der endemische Pemphigus folicaceus, auch Fogo selvagem ge-
nannt, ist urspriinglich in bestimmten Regionen Brasiliens beob-
achtet worden. Ein Umweltagens wird als Ausloser vermutet [1-
3]. Hierfiir spricht auch die Pridominanz von IgG4-Autoanti-
korpern gegen Desmoglein-1 [3]. Zum Teil wurden auch Antikér-
per gegen Desmocollin nachgewiesen [1,2]. Das wichtigste histo-
logische Merkmal des endemischen Pemphigus foliaceus ist eine
subkorneale akantholytische Blase. An der Blasenentstehung
sind Proteasen wie Urokinase-Typ, Plasminogenaktivator und
Serin-Proteasen beteiligt. Apoptosemarker wie Bax sind in den
Ldsionen erhoht [1-3].

Neuere epidemiologische Daten zeigen, dass die Erkrankung
auch in Peru, Kolumbien, El Salvador, Venezuela und Tunesien
vorkommt [4]. Gesicht, behaarter Kopf und Rumpf sind am hdu-
figsten betroffen. Juckreiz und Brennen sind die hdufigsten
Symptome - daher auch der brasilianische Name Fogo selvagem.
Die Therapie entspricht der des Pemphigus vulgaris [1-2].
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Granulomatése Mycosis fungoides
v
A. Koch, K. Schmidet, . Schonlebe

Anamnese: Der 76-jdhrige Patient bemerkte seit 1% Jahren ekze-
matoide, teilweise scharf begrenzte, disseminierte Hautverdande-
rungen. Im April 2012 erfolgte die erste stationdre Behandlung
unter dem Verdacht auf Vorliegen einer Mycosis fungoides als
Variante eines kutanen T-Zell-Lymphoms (CTCL).
Allgemeinbefund: Wir sahen einen normosomen, rechtsseitig
oberschenkelamputierten Patienten in reduziertem Allgemein-
zustand. Neben dem CTCL liegen noch eine arterielle Hypertonie,
eine Prostatahyperplasie, eine koronare Herzerkrankung, eine
Herzrhythmusstérung sowie eine chronische Niereninsuffizienz
vor. Zusatzlich erfolgt eine Antikoagulation mit Phenprocoumon.
Hautbefund: Es fanden sich anfangs erythematose, scharf
begrenzte Plaques am Abdomen und den Extremitdten. Im Ver-
lauf entwickelten sich ulzerierte, teilweise tumordse Herde im
Gesicht periokuldr, an der Schulter sowie in den Leisten und am
Gesdfs (© Abb.3).

Histologie: Biopsie rechter Oberarm: Befundkombination einer
oberfldchlichen bis tiefen granulomatésen Dermatitis im Im-
munphdnotyp der Mycosis fungoides entsprechend (© Abb.4).
Ein monoklonales T-Zell-Rezeptor-Re-Arrangement war nicht
nachzuweisen.

Laborbefunde: Unauffillig.

Bildgebende Diagnostik: In der Sonografie des Abdomens und im
Thorax-Rontgen keine Hinweise auf interne Lymphome.
Therapie und Verlauf: Anfangs erfolgte eine Therapie mittels
Creme-PUVA und topischen Steroiden. Zur Beherrschung des ge-
neralisierten Hautbefundes wurde dann Methotrexat in einer
Dosis von 20 mg pro Woche per os verabreicht. Aufgrund des un-
geniigenden Ansprechens kam seit August 2012 Bexaroten p.o.
525mg/d zum Einsatz. Die ulzerierten Tumoren wurden mit
einer Oberflichenrontgenbestrahlung mit Gesamtdosen pro
Bestrahlungsfeld von 10,5 Gy zur Abheilung gebracht.
Kommentar: Granulomatdse Bilder bei der Mycosis fungoides
sind sehr selten [1]. Neben der granulomatdsen Mycosis fungo-
ides wie in unserem Fall unterscheidet man noch die granuloma-
tous slack skin, bei der schlaffe Hautlappen gebildet werden [2].
Als molekularbiologisches Zeichen der monoklonalen Expansion
bei CTCL wird das monoklonale Re-Arrangement der T-Zell-Re-

Abb.3 Periokuldre Tumorplaques einer granulomatdsen Mycosis fun-
goides.
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Abb.4 Granulomatése Mycosis fungoides. Hautbiopsie mit granuloma-
tosem dermalem Infiltrat (HEx 10).

zeptor-Gamma-Gene angesehen. Dass dies nicht immer als ver-
lasslicher Marker fungiert, beweist unser Fall und fiihrt uns
erneut die Wichtigkeit der klinischen Beurteilung bei der Diag-
nosefindung vor Augen. In der Therapie ist neben PUVA und Reti-
noiden die Strahlentherapie fiir Tumore sehr effektiv und sicher
[3].
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Keratosis palmoplantaris papulosa Buschke-Fischer-
Brauer

v

M. Klingner, P. Thomaschewski, G. Hansel

Anamnese: Seit der Pubertdt leidet die 41-jdhrige Patientin unter
Hyperkeratosen an den Handfldchen und FuRsohlen. Eine Ver-
groflerung der betroffenen Areale und eine zunehmende Druck-
schmerzhaftigkeit wurde seit 5 Jahren bemerkt. Weiterhin sind
eine Rhinitis allergica und ein allergisches Asthma bronchiale be-
kannt.

Allgemeinbefund: Bei der Aufnahme sahen wir eine junge Patien-
tin in gutem Allgemein- und Erndhrungszustand.

Hautbefund: An beiden Handfldchen, vor allem ulnar, waren
multiple gelbliche, stecknadelkopfgrofSe, hyperkeratotische
Papeln auffillig (© Abb.5). An den FuBsohlen zeigte sich eine
starkere Auspragung mit grof3flachigen, konfluierten Hyperkera-
tosen. Diese Effloreszenzen bestanden vorwiegend an belasteten
Lokalisationen wie Ferse und Ballen.

Histologie: Es findet sich eine méRig hyperplastische Epidermis
mit Hyperorthokeratose.
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Abb.5 Isolierte hyperkeratotische Plaques bei palmoplantarer papuléser
Keratose.

Laborbefunde: Unauffillig.

Therapie und Verlauf: Die Patientin entschied sich fiir eine kera-
tolytische Lokaltherapie mit Ungt. acid. salicyl. 10%. In regel-
madfigen Abstinden wurden die Hyperkeratosen abgeschliffen.
Die Moglichkeit einer systemischen Therapie mit Acitretin
besteht, wurde jedoch aktuell von der Patientin noch nicht
gewiinscht.

Kommentar: Die Keratosis palmoplantaris papulosa Buschke-
Fischer-Brauer gehort zu der heterogenen Gruppe der palmo-
plantaren Hyperkeratosen. Diese autosomal-dominant vererbte
Genodermatose beginnt typischerweise im spdten Kindesalter,
Ausnahmen hiervon sind durchaus méglich [1].

Mit einer Pravalenz von 1,17 auf 100000 ist die Keratosis palmo-
plantaris papulosa Buschke-Fischer-Brauer eine seltene Derma-
tose. Die Atiologie ist unbekannt, man geht jedoch von einer ge-
mischten Ursache bei genetischer Prddisposition und duflReren
Umwelteinfliissen aus [2].

Klinisch geht diese Erkrankung mit multiplen hyperkeratoti-
schen Papeln an Handfldchen und Fuf8sohlen einher. Die Efflores-
zenzen sind unterschiedlicher GréSe und treten vor allem an
druckbelasteten Arealen auf. Selten kommt es zu Nageldystro-
phien oder neurologischen Abnormalitdten sowie Arthropathien.
Zudem wird ein erhdhtes Risiko fiir Adenokarzinome und
Lymphome diskutiert. Daher sollten Betroffene diesbeziiglich
engmaschiger kontrolliert werden [3]. Differenzialdiagnostisch
muss an Druckschwielen, virale Warzen, Keratosis palmoplanta-
ris Briinauer-Fuhs-Siemens sowie an die Porokeratosis punctata
palmaris et plantaris gedacht werden [1,4].

In der Lokaltherapie konnen keratolytische Externa oder auch
lokal Retinoide eingesetzt werden. Systemische Retinoide sind
bei ausgepragten Befunden zu bedenken. Allerdings miissen die
typischen Nebenwirkungen der Retinoide gegeniiber den Vortei-
len individuell abgewogen werden [3].
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Pellagroid nach totaler Gastrektomie
v
S.Boldt, U. Schadeberg, U. Wollina

Anamnese: Im Mai 2011 war bei der 64-jdhrigen Patientin auf-
grund eines Leiomyoms des Magens eine totale Gastrektomie
mit Cholezystektomie und Lymphadenektomie durchgefiihrt
worden.

Seit dem Sommers 2012 entwickelte die Patientin eine Dermati-
tis der lichtexponierten Areale (Hinde, Unterschenkel, Hals). Die
Patientin bemerkte zu dieser Zeit bei der tdglichen Gartenarbeit
eine erhdhte Lichtempfindlichkeit.

Hautbefund: An Hals, Unterarmen, Hinden und Unterschenkeln
fanden sich schuppende, relativ scharf begrenzte, teils atroph
glinzende, schmutzig-braune Erytheme (© Abb.6a). Zudem fiel
eine erythematose, geschwollene Zunge auf.

Histologie: Es findet sich eine teils gering atrophische Epidermis
mit weitgehend verstrichenem Reteleistenrelief mit Hypogranu-
lose sowie lamelldrer Hyperortho- und umschriebener Hyper-
parakeratose. Herdbetont liegt ein schiitteres, oberfldchlich
perivaskuldres, lymphozytdres Infiltrat vor. Das dermale Binde-
gewebe ist verschmdlert (© Abb.6b).

Laborbefunde: Es fanden sich erniedrigte Serumspiegel fiir Vita-
min B6 6 nmol/l (Norm 15-72nmol/l), Zink 8,8 umol/l (Norm 11
-24umol/l) und Niacin/Nicotinsdureamid (Vitamin B3) 7png/l
(Norm 8-52pg/l).

Weiterfiihrende Diagnostik: In der Lichttreppe zeigte sich eine
erhéhte UVA- und UVB-Sensitivitdt.

Therapie und Verlauf: Nach Diagnosesicherung erfolgte eine Sub-
stitutionstherapie mit Nicotinsdureamid 2x200mg und Lokal-
therapie mit steroidhaltigen Externa. Die Patientin wurde {iber
einen konsequenten Lichtschutz und proteinreiche Erndhrung
aufgeklart.

Kommentar: Das Pellagroid stellt eine Abortivform der klassi-
schen Pellagra (,,Pelle agra“=rauhe Haut) ohne schwerwiegende
innerliche oder neurologische Symptome dar. Die Pellagra tritt
typischerweise mit den Kardinalsymptomen Dermatitis, Diar-
rhoe und Demenz (,,3Ds“) auf [1]. Ursdchlich findet sich meist
eine Malnutrition oder, wie im geschilderten Casus, eine gas-
trointestinale Resorptionsstérung, welche den Mangel an Vita-
min B3 (Niacin/Nikotinsdureamid) bedingt. Ein GrofR3teil des Nia-
cins wird im Duodenum resorbiert. Nach Billroth-II-Resektion,
wie bei der Patientin, fehlt dieser als blinde Schlinge angelegte
Diinndarmteil zusitzlich. Gleichzeitig findet man hdufig, dass
weitere Vitamine bzw. Spurenelemente erniedrigt sind [2]. Typi-
sche Risikofaktoren sind eine einseitige Erndhrung mit Mais oder
Hirse, chronischer Alkoholismus und langjdhrige Medikamen-
teneinnahme (Breitbandantibiotika, Antikonvulsiva).

Zum klinischen Erscheinungsbild des Pellagroids gehéren vor
allem in belichteten Arealen lokalisierte, flichenhafte, teilweise
schuppende, rote bis rot-braune, raue Plaques, die mit einer
gesteigerten Lichtsensitivitdt einhergehen. Pathognomonisch als
sog. Casalsches-Halsband ist ein ringformiges Erythem im Halsbe-
reich. Eine Stomatitis und Glossitis mit hochroter, glatt-atropher
Zunge (,,sog. Beafsteakzunge“) sind zudem kennzeichnend [3].
Die Behandlung erfolgt in erster Linie mit Nicotinamid 400 -
500mg/d p.o., worunter die Hauterscheinungen in der Regel rela-
tiv kurzfristig abheilen. Zudem sollte eine proteinreiche Dit ein-
gehalten werden. Im Falle der vorgestellten Patientin empfiehlt
sich eine dauerhafte Prophylaxe mit 30mg/d p.o. sowie das
Einhalten eines konsequenten Lichtschutzes, da andernfalls vor
allem zur Sommerzeit mit einem Rezidiv zu rechnen ist.
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Remicade-Infusionstherapie bei Pityriasis rubra pilaris
v
M. Klingner, R. Straube, G. Hansel, U. Wollina

Anamnese: Seit 2006 leidet die 71-jdhrige Patientin an einer ge-
neralisierten Dermatitis mit ausgepragten Hyperkeratosen und
schmerzhaften Rhagaden der Handfldchen und FuRsohlen. Eine
auswadrtige Histologie ergab die Diagnose einer Pityriasis rubra
pilaris. Bisherige interne Therapien mit Acitretin, Prednisolon
und zuletzt auch Etanercept brachten keine Besserung.
Allgemeinbefund: In der klinischen Untersuchung sahen wir eine
Patientin in reduziertem Allgemeinzustand. Es fanden sich pal-
pable Lymphknoten axilldr und zervikal beidseits.

Hautbefund: Es lag eine Erythrodermie mit feinlamelldrer Schup-
pung und bis zu 1cm groBen Aussparungen am Stamm (Islands
of sparing) vor. Palmar, plantar und an den Helices zeigten sich
massive gelbliche Hyperkeratosen und schmerzhafte Rhagaden
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Abb.7 Pityriasis rubra pilaris mit massiven Palmarkeratosen und Rhaga-
den.

(© Abb.7). Zudem waren beidseits ein Ektropium und eine kon-
junktivale Rétung auffallig.

Histologie: Die Epidermis zeigt sich akanthotisch verbreitert mit
flachenhafter Hypergranulose und Hyperparakeratose. Beglei-
tend liegt eine geringgradige, chronische, oberflachliche, perivas-
kuldre Dermatitis vor.

Laborbefunde: Eine kompensierte Andmie (Hb 7,3 mmol/l; Ery-
throzyten 4,08 Tpt/l), Lymphopenie (Lymphozyten 17 %) und Eosi-
nophile von 13,1 % lagen vor. Der T-Spot-Test war negativ.
Bildgebende Diagnostik: Rontgen-Thorax in zwei Ebenen: Unauf-
fallig.

Therapie und Verlauf: Wir fithrten zundchst eine Lokaltherapie
mit steroidhaltigen Externa am Korper und eine keratolytische
Therapie mit Salizylvaseline 5% fiir Hinde und FiiRe durch. Die
Hyperkeratosen wurden regelmdRig abgeschliffen. Aufgrund des
ausgepragten, therapieresistenten Hautbefundes begannen wir
eine Remicade-Infusionstherapie mit 5 mg/kg Korpergewicht i.v.
nach TB-Ausschluss. Bereits nach der ersten Infusion stabilisierte
sich der Hautbefund, die Schuppung war riickldufig und die Ery-
throdermie blasste leicht ab.

Kommentar: Die Pityriasis rubra pilaris (PRP) gehort zu den
entziindlichen, papulosquamdésen Hauterkrankungen und hat
eine Inzidenz von 1:5000 bis 1:50000 [1]. Der Erkrankungsbe-
ginn der Dermatose hat einen Hohepunkt im Kindesalter und in
der 5.-6.Dekade, kann jedoch in jedem Lebensalter auftreten. Es
sind 6 Typen der PRP bekannt, wobei Typ I und Il eher im Erwach-
senenalter und Typ III bis V vor allem bei Kindern auftreten. Typ
IV ist HIV-assoziiert und selten. Typ I ist die hdufigste Auspra-
gungsform und geht mit Erythrodermie, follikuldren Papeln und
gelblichen, palmoplantaren Hyperkeratosen einher. Typisch sind
Inseln gesunder Haut, sog. ,,nappes claires” (islands of sparing)
[2]. Die PRP kann mit rheumatologischen oder kardiovaskuldren
Erkrankungen assoziiert sein, ein Ektropium tritt haufiger auf[1].
Die Therapiemdglichkeiten der PRP, insbesondere der adulten
Formen, sind insgesamt begrenzt. Eine Lokaltherapie mit hoch-
potenten steroidhaltigen Externa ist meist nicht ausreichend
und das Ansprechen gegeniiber einer Lichttherapie ist eher
schlecht. Positive Effekte wurden nach einer systemischen Thera-
pie mit Retinoiden, vor allem mit Acitretin, beobachtet [3].
Methotrexat ist Therapie der zweiten Wahl. In letzter Zeit wurde
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zunehmend eine gute Wirkung von TNF-Inhibitoren bestétigt.
Infusionstherapien mit Infliximab zeigten bei dem Grof3teil der
Patienten eine Remission nach einer Behandlungsdauer von 5
Monaten [1].
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Schnitzler-Syndrom, Therapie mit Anakinra (Kineret®)
v
A. Meseg, S.GroBmann, G. Hansel

Anamnese: Seit 2005 leidet die 82-jdhrige Patientin unter einer
rezidivierenden, generalisierten, prurigindsen Urtikaria mit
Fieberschiiben, brennenden tibialen Knochenschmerzen und
Arthralgien in den Knie- und Ellenbogengelenken. Es kam zu
einem Gewichtsverlust von 10kg in einem 3 Jahr.

2008 wurde in unserem Hause die Diagnose eines ,Schnitzler-
Syndroms* gestellt und eine systemische Therapie eingeleitet.
Desloratadin, Ranitidin, Prednisolon sowie Ciclosporin A wurden
eingesetzt. Unter Steroiden entwickelte die Patientin ein Glau-
kom, Ciclosporin A erhohte den Blutdruck. Beide Medikamente
mussten abgesetzt werden. Antihistaminika - auch in Kombina-
tion H1 und H2 - erwiesen sich als nicht ausreichend.
Allgemeinbefund: Die Patientin befand sich bei Aufnahme im Juli
2012 in gutem Allgemein- und Erndhrungszustand. Ein erhohter
Blutdruck von 170/90 mm Hg lag vor.

Hautbefund: Es imponierten disseminierte Urticae am gesamten
Integument (© Abb.8).

Histologie: Die Epidermis war unauffdllig. Im Papillarkérper und
oberen Korium waren zahlreiche Angiektasien und ein mittel-
dichtes, tiberwiegend perivaskuldr lokalisiertes, aber auch inter-
stitielles Infiltrat aus Lymphozyten, zahlreichen neutrophilen
Granulozyten, einzelnen Eosinophilen sowie wenigen Mastzellen
und monozytoiden Zellen nachzuweisen (© Abb.9). Kein Nach-
weis spezifischer Immunreaktionen fiir IgA, IgM, IgG, C3, C4, Clq.
Laborbefunde: Es lagen eine kompensierte Andmie (Erythro-
zyten: 4,18 Tpt/l), eine Leukozytose (13,3 GpT/l) und erh6hte Ent-
ziindungsparameter (CRP 37,7 mg/l, BSG 59 mm) vor. Im Serum,
nicht aber im Urin fand sich eine monoklonale IgM-Gammopathie
Typ kappa. Die Eiweil3elektrophorese zeigte Verschiebungen:
Albumin 59,3% !, Alpha-1-Globulin-Fraktion 3,0% 1, Alpha-2-
Globulin 14,3% ! . Die LDH (6,05 pkat/1) und die Nierenretentions-
parameter (Kreatinin 111,9 umol/l, GFR 44,2) waren erh6ht.
Bildgebende Diagnostik: Sonografie des Abdomens unauffdllig.
Therapie und Verlauf: Unter Beriicksichtigung des bisherigen Ver-
laufs begannen wir mit dem Interleukin-1-Rezeptorantagonisten
Anakinra (Kineret® 1xtgl. 100mg s.c.). Die Patientin war nach
der 1.Injektion innerhalb von 24h erscheinungsfrei. Es traten
unter laufender Therapie bis heute keine erneuten kutanen und
systemischen Symptome auf. Im Verlauf wurde die Dosierung
reduziert (Anakinra 1x alle 2 Tage 100 mg s.c.). Sie befindet sich
weiterhin in Remission.
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Abb.8 Generalisierte Urtikaria bei Schnitzler-Syndrom.

Abb.9 Schnitzler-Syndrom, Histologie mit tiberwiegend perivaskuldren,
gemischtzelligen Infiltraten (HEx 10).

Kommentar: Das Schnitzler-Syndrom ist eine seltene Erkran-
kung. Sie wird durch eine Kombination von Urtikariaschiiben
bei monoklonaler IgM-Gammopathie und Allgemeinsymptomen
charakterisiert. Die Erstbeschreibung geht auf die franzosische
Dermatologin L. Schnitzler zuriick [1]. Das durchschnittliche
Erkrankungsalter liegt bei 52 Jahren, M:F=1,6: 1. Rezidivierende
Fieberschiibe (90% der Patienten) mit Temperaturen >40°C und
Gewichtsverlust werden regelmaRig beobachtet, ebenso Kno-
chenschmerzen v.a. der Tibiae und der Ossa ilia (45%) sowie
Arthralgien (80%), die v.a. die groBen Gelenke wie Knie-, Hiift-,
Hand- und Sprunggelenke betreffen. Zusatzlich kénnen Lymph-

knotenschwellungen und eine Hepatosplenomegalie auftreten.
Laborchemisch sind Andmien, Leukozytosen, Thrombozytosen
und BSG-Erhéhungen typisch. Die Erkrankung verlduft chro-
nisch. In ca. 15 % der Falle entwickelt sich im Verlauf eine lympho-
proliferative Erkrankung. Lymphome oder ein Morbus Walden-
strom treten meist jedoch erst 10-20 Jahre nach Beobachtung
der Erstsymptome auf [2]. Differenzialdiagnostisch sollten lym-
phoproliferative Erkrankungen, ein adulter Morbus Still, ein
Hyper-IgD-Syndrom und andere rezidivierende Fiebererkran-
kungen ausgeschlossen werden.

In der Pathophysiologie des Schnitzler-Syndroms spielt Interleu-
kin-1 eine zentrale Rolle. Es wird heute in die erworbenen auto-
inflammatorischen Erkrankungen eingeordnet [2].

Die Therapie des Schnitzler-Syndroms ist schwierig. Der Interleu-
kin-1-Rezeptorantagonist Anakinra (Kineret®) fiihrte sehr effek-
tiv und innerhalb von 24-48h zur Komplettremission, eine Er-
haltungstherapie ist iiber Monate erforderlich [3]. Als Alternative
stellt sich Canakinumab aufgrund einer lingeren Halbwertszeit
von 28 Tagen dar [4]. Die Behandlung ist bei dieser Orphan Dis-
ease off-label.
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Petrified ears
v
A. Bennewitz, E. Nawalaniec, ]. Schénlebe

Anamnese: Der 82-jdhriger Patient stellte sich mit einer seit eini-
gen Wochen nicht heilenden Wunde an der rechten Ohrhelix vor.
Insbesondere in der Nacht kdme es zu wiederholten Blutungen
an dieser Stelle mit anschlieBendem Verkleben des Hautareales
am Kopfkissen. Dies sei mit starken Schmerzen verbunden. Er
berichtete weiterhin von zahlreichen Erfrierungen der Ohren im
Kindes- und Jugendalter. Da er in der Landwirtschaft tdtig war,
kam es zusitzlich zu rezidivierenden Entziindungen der Ohren
wahrend der Feldarbeit, insbesondere bei feuchtkalter Witterung
in den Friihjahrs- und Herbstmonaten. Erst nach beruflicher Um-
setzung in einen Kuhstall habe sich die Beschwerdesymptomatik
deutlich gebessert.

Allgemeinbefund: 82-jdhriger Patient in sehr gutem Erndhrungs-
und Allgemeinzustand. Keine Vorerkrankung bekannt.
Hautbefund: An den Ohrhelices sahen wir eine gespannte Haut
mit multiplen, weiRlich durchschimmernden, Kkalzifizierten
Knétchen und einzelnen kleinen Erosionen und Ulzerationen
(© Abb.10).

Histologie: Weitgehend ossdre Metaplasie des Helixknorpels und
benachbarte granulierend-fibrosierende Entziindungsreaktion
(© Abb.11).

Laborbefunde: Parathormon minimal erhéht: 91,8 ng/l. Restliche
Laborparameter im Normbereich.
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Abb.10 Klinisches Bild der Petrified ears mit dystoper Kalzifizierung.

Abb.11 Petrified ear - Histologie mit ossarer Metaplasie (HE% 10).

Bildgebende Diagnostik: Rontgen des Schddels in 2 Ebenen: Es
findet sich eine Chondrokalzinose der linken Ohrmuschel,
rechtsseitig finden sich keine Verkalkungen.

Therapie und Verlauf: Zum Ausschluss assoziierter Endokrino-
pathien fiihrten wir eine umfangreiche Labordiagnostik durch.
Hierbei ergab sich ein leicht erhéhtes Parathormon bei Normo-
kalzdmie. Dies konnte am ehesten durch einen Vitamin-D3-Man-
gel bedingt sein. In der Zusammenschau aller Befunde haben wir
die Petrified ears als Folge einer sich tiber Jahre wiederholenden
Kalteexposition mit Erfrierungen angesehen.

Die sehr schmerzhaften Ulzerationen im Bereich der rechten
Ohrhelix haben wir mit Anteilen des kalzifizierten Knorpels ent-
fernt und anschlieRend die dariiberliegende Haut vernaht.
Kommentar: Die Kalzinosen werden entsprechend ihrer Patho-
genese in eine metastatische oder dystrophische Kalzinose ein-
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geteilt. Die metastatische Kalzinose ist die Folge einer Stérung
im Kalzium- und Phosphatstoffwechsel, wobei die Hyper-
kalzamie und Hyperphosphatdmie nicht immer nachweisbar
sind. Als Grunderkrankung liegt am hdufigsten eine chronische
Niereninsuffizienz mit Dialysepflichtigkeit vor.

Im Gegensatz dazu entsteht die sekundare Kalzifikation, also die
dystrophische Kalzinose, bei normalem Stoffwechsel in geschd-
digten Geweben als Folge eines Traumas, einer Entziindung oder
eines neoplastischen Ereignisses.

Das klinische Bild eines verkalkten Ohres (im Englischen ,verstei-
nertes Ohr* - petrified ear) wurde erstmals 1866 beschrieben [1].
Viele Patienten bleiben asymptomatisch, sodass hdufig keine
Therapie vonnéten ist [2]. Wiederholte Traumata mechanischer
oder thermischer Art (z.B. Headsets) sind typische Ausloser bei
non-familidrem Vorkommen [3]. Ein Pseudohyperparathyreo-
idismus sollte ausgeschlossen werden. Bei familidrem Vorkom-
men und Manifestation im Kindesalter ist vor allem an das
Keutel-Syndrom zu denken, hier in Kombination mit Horverlust
[4]. Beziiglich der Behandlung gibt es in der Literatur nur wenig
Informationen. In Féllen mit deutlicher Symptomatik kann ein
operatives Vorgehen, z.B. eine Keilexzision, versucht werden.
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Erythema dyschromicum perstans
nach Granuloma anulare

v

J. Strehle, G. Scheibner, G. Hansel

Anamnese: Ein 64-jdhriger Patient stellte sich mit seit 2 Jahren
bestehenden, braunlich bis graulich pigmentierten Maculae vor.
Allgemeinbefund: Unauffillig.

Hautbefund: Es fanden sich an Nacken, Riicken und Extremitdten
beidseits lividbraun-grauliche, mehrere Zentimeter grof3e, schei-
benartige, atroph erscheinende Maculae (© Abb.12).

AufRerdem fanden sich an den Schlifen granulomatdose, erythe-
matdse Areale. An den Handriicken finden sich kleinere granulo-
matos-knotige, anuldr angeordnete Effloreszenzen (© Abb.13).
Histologie: 1.Lumbale Makula: Eine diskrete Atrophie der Epi-
dermis mit diskreter rundzelliger intra- und subepidermaler ent-
ziindlicher Infiltration liegt kombiniert mit auffdlliger Pigmen-
tinkontinenz mit zahlreichen Melanophoren im Stratum papil-
lare und Stratum reticulare des Koriums vor. Es finden sich keine
auffdllige Vermehrung von Melanozyten oder Melanozytenaty-
pien. 2.Knotiger Herd von der Stirn: Hier sind Palisadengranulo-
me und Kollagenfasernekrobiose im mittleren und unteren
Korium sowie einzelne Riesenzellen vom Langhans- und Fremd-
kérpertyp zu beobachten.

Laborbefunde: Unauffillig.

Therapie und Verlauf: Fiir das Granuloma anulare wurde eine
Lokaltherapie mit Glukokortikoiden eingeleitet.

Kommentar: Das Granuloma anulare ist eine gutartige, entziind-
liche Erkrankung der Haut, welche Patienten aller Altersgruppen
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Abb.12 Erythem chronicum perstans.

Abb.13 Granuloma anulare des Handrtickens.

betreffen kann. Atiologie und Pathogenese sind ungeklirt. Eine
gehdufte Assoziation zu Diabetes mellitus, Autoimmunthyreodi-
tis, HIV oder Malignomen wird beschrieben [1].
Differenzialdiagnostisch ist neben der Sarkoidose auch das
anuldre elastolytische Riesenzellgranulom zu bedenken [2]. Bei
Letzterem sind vor allem die lichtexponierten Areale betroffen.
Klinisch imponieren 3mm bis 5cm groe anuldre Herde mit
erhabenem, erythemat6sem Rand sowie zentraler Atrophie und
Abblassung, die meist an Kopf oder Hals auftreten.

Histologisch findet sich ein granulomatoses Infiltrat im oberen
und mittleren Korium aus vielen mehrkernigen Riesenzellen,
Histiozyten, Lymphozyten und wenigen Epitheloidzellen. Diag-
noseweisend ist der Nachweis von phagozytierten elastischen
Fasern. Palisadengranulome und Nekrobiosen fehlen [2].

Beim Granuloma anulare liegen in der Dermis Kollagennekrobio-
sen, Palisadengranulome sowie gelegentlich Muzin vor. Epithe-
loidzellen und Riesenzellen kénnen auftreten.

Bemerkenswert ist in unserem Fall eine spontane, postinflamma-
torische Hyperpigmentierung bei dieser Dermatose. Lediglich
nach Lasertherapie des Granuloma anulare wurden Hyperpig-
mentierungen gehduft beobachtet [3].
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Sekundire Vaskulitis bei Osteomyelitis
v
B. Heinig, . Schonlebe, T. Kittner

Anamnese: Etwa drei Wochen nach korperlicher Belastung klagte
der 53-jdhrige Patient {iber Schiittelfrost und Abgeschlagenheit,
einhergehend mit schmerzhafter, bldulicher Verfirbung der
Zehen und blasig-entziindlichen Hautdefekten der Unterschen-
kel. Anamnestisch bekannt war eine Hyperurikdmie mit rezidi-
vierenden Schwellungen der linken Grof3zehe, therapiert mit
Allopurinol.

Allgemeinbefund: Es fanden sich palpable Lymphknoten (@ ca.
1,5cm) inguinal beidseits.

Hautbefund: Teigig geschwollene, livide VorfiiRe boten sich mit
erythematosen - teils schuppenden, teils knotigen - Arealen.
Nekrosen und Bullae mit putridem oder himorrhagischem Inhalt
lagen plantar und an distalen Unterschenkeln vor. Es bestand ein
indolentes Odem der 2. Zehe links (© Abb.14).

Histologie: Unter einer epidermalen Ulzeration mit granulo-
zytenreicher Kruste fanden sich im Korium Kapillarektasien
und perivaskuldre lymphohistiozytdre und granulozytdre Ent-
ziindungszellinfiltrate mit Mastzellen, Siderinpigmentablage-
rungen und eosinophilen Granulozyten. Der Befund deutet auf
eine partiell ulzerése Dermatitis mit vaskulitischer Kompo-
nente, wobei eine primdre Vaskulitis der kleinen GefdRBe mog-
lich ist (© Abb.15).

Laborbefunde: Pathologisch waren Leukozyten 11,42 Gpt/1 1, Ery-
throzyten 4,15Tpt/l |, Himoglobin 7,60 mmol/l |, Himatokrit
0,3971/1 |, Thrombozyten 689,0 Gpt/l T, Neutrophile 8,00Gpt/l T,
Eosinophile 0,70Gpt/l T, Fibrinogen n. Clauss 7,03g/l T, Gam-
ma-Globulin 21,9% 17, BSG 1h 81mm 1, CRP von 198,2mg/1 1,
IgG 18,8g/1 1, C3-Komplement 1,82g/l T. Die Rheumaserologie
war komplett negativ (ANA, HLA-B27, ACE, ANCA, RF, CCP).
Mikrobiologie: Abstrich von der Blase am rechten Unterschenkel:
Kultur steril, kein Wachstum.

Bildgebende Diagnostik: Rontgen VorfiifSe in zwei Ebenen: Links:
Die Schwellung des zweiten Strahles mit zystischer Lision der

Abb.14 Schwellung der 2. Zehe links bei VorfuRodem und Erythem.
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Abb.15 Vaskulitis-Histologie (HEx 10).

Grundgliedbasis (8 x 10mm) und aufgelockerter Kortikalis ist er-
kennbar (© Abb.16).

MRT des linken FuRes: Es liegt eine Osteomyelitis der Grund-
phalanx DII mit Osteitis und begleitendem Markraumddem im
Os matatarsale II vor. Des Weiteren findet man ein Empyem des
MTP-II-Gelenkes mit Ausweitung der Gelenkkapsel nach dorsal.
Therapie und Verlauf: Wir begannen mit einer internen Antibiose
mit Doxycyclin 2x100mg/d. Offenbar stellten jedoch die im
Rontgen/MRT gezeigten osteomyelitischen Verdnderungen im
Strahl DII des linken FufRes mit Empyem des MTP-II-Gelenkes
den Fokus fiir die Entwicklung einer infektallergischen Vaskulitis
mit entsprechenden Hautverdnderungen dar. Entsprechend der
orthopddischen Empfehlung erfolgten die Umsetzung der Anti-
biose auf Cefuroxim 2 x 500 mg fiir mindestens 12 Wochen sowie
die adjuvante Gabe von Ibuprofen 400. Die Versorgung mit einem
lokal entlastenden Verbandschuh links sowie Unterarmstiitzen
ermdglichten die Mobilitdt. Engmaschige dermatologische und
chirurgisch-orthopddische Befundkontrollen wurden angeraten.
Kommentar: Infektiose Prozesse wie z. B. Osteomyelitis mit Betei-
ligung von Myelon und Kortikalis [1], aber auch allergische, auto-
immune und maligne Erkrankungen konnen Gefdfentziindun-

Tagungsbericht

gen auslosen. Einmalige und selbstlimitierende Verldufe sind
bekannt. Zirka 22 % aller kutanen Vaskulitiden gelten als sekun-
ddr infektios induziert, wobei es sich zumeist um neutrophile
Entziindungen der superfiziellen kleinen GefdRe handelt [2].
Dagegen sind primadre, leukozytoklastische Vaskulitiden haufig
ANCA-assoziiert und im Rahmen von Systemerkrankungen oder
Kollagenosen auftretend. Die Chapel-Hill-Classification (1994)
fiir Vaskulitiden berticksichtigt speziell dermatologische Aspekte.
Palpable Purpura, Lividitdt, Blasenbildung und Nekrosen sind
typische vaskulitische Hautbefunde. Begleitend konnen lokale
Schmerzen und Pruritus sowie allgemeine Infektzeichen auftre-
ten. Organmanifestationen sind zumeist als Folge des entziind-
lichen GefidRgeschehens zu werten. Diagnostisch relevant sind
Anamnese, Hautbefund, Organdiagnostik, Histologie und Im-
munfluoreszenz sowie laborchemische und mikrobiologische
Befunde. Als prognostisch und therapeutisch bedeutsam gilt der
Nachweis von zirkulierenden Immunkomplexen, Kryoglobulinen
oder ANCA [3]. Neben der Vermeidung ausldsender Noxen und
der Behandlung von Grunderkrankungen kommen therapeutisch
entsprechend der Auspragung von Lokal- und Allgemeinbefund
nichtsteroidale Antirheumatika, Acetylsalizylsdure, Antihistami-
nika, Colchicin, Dapson, Prednisolon, Methotrexat oder Azathio-
prin zum Einsatz. Als Standardtherapie fiir systemische Vaskulitis
mit interner Organbeteiligung gilt die Kombination von Predni-
solon und Cyclophosphamid. Intravendse Gaben von Immunglo-
bulin und Plasmapherese werden ebenfalls diskutiert. Infliximab
ist zur Therapie von ANCA-positiven Vaskulitiden beschrieben.
Explizit bei digitaler Manifestation sind gefdf3-dilatatorisch wirk-
same Substanzen wie Bosentan und Iloprost empfohlen worden
[2].
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Abb.16 Rontgenbefund des linken FuRBes mit
Osteomyelitiszeichen.
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