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Zusammenfassung

v

Das Ulcus cruris stellt ein hdufiges Krankheitsbild
in der Bevolkerung der westlichen Welt dar. Bei
den Betroffenen fiithren die chronischen, nicht
heilenden Wunden zu einer erheblichen Ein-
schrankung der Lebensqualitdt. Zusétzlich verur-
sachen sie betrachtliche Kosten im Gesundheits-
system. Als hdufigste Ursache werden vaskuldre
Grunderkrankungen mit ca. 80-90% angegeben.
In ca. 10% der Fille entsteht ein chronisches Ulcus

cruris auf dem Boden seltener Erkrankungen wie
beispielsweise im Rahmen von metabolischen
Grunderkrankungen, Vaskulitiden, hdmatologi-
schen Erkrankungen, Gerinnungsstérungen und
Infektionen aber auch als Folge verschiedenster
Dermatosen, von Malignomen, exogenen Fakto-
ren und genetischen Defekten. Die Kenntnis der
vielfiltigen Differenzialdiagnosen spielt bei der
Diagnostik und Therapie eines chronischen Ulcus
cruris eine entscheidende Rolle.

Einleitung

v

Das chronische Ulkus der unteren Extremitdt ist
ein hdufiges Krankheitsbild in der Bevélkerung
der westlichen Welt, das die Lebensqualitdt der
Betroffenen in vielen Fallen deutlich einschrankt
und erhebliche Kosten im Gesundheitssystem
verursacht. Die Prdvalenz des Ulcus cruris wird
in Europa mit ca. 1% in der erwachsenen Bevolke-
rung bzw. mit ca. 3-5% in der Bevolkerung iiber
65 Jahre angenommen [1-3].

In der Atiologie des Ulcus cruris nehmen die Ge-
faRerkrankungen einen wesentlichen Stellenwert
ein. Als hdufigste Genese wird die chronische Ve-
neninsuffizienz mit 70-80% der Fille angege-
ben. In 10% liegt eine arterielle Verschlusskrank-
heit zugrunde, 10% haben einen gemischten arte-
rio-vendsen Ursprung. In 10% der Fdlle liegt aller-
dings eine andere Ursache vor [3,4]. Angesichts
der atiologischen Vielfalt der Erkrankung kommt
der Kenntnis und Diagnostik der relevanten Dif-
ferenzialdiagnosen insbesondere bei therapiere-
fraktdren Fdllen oder atypischen Verldufen eine
entscheidende Rolle zu (© Tab. 1).

Differenzialdiagnosen

v

Venoses Ulcus cruris

Das vendése Ulcus cruris entsteht auf dem Boden
einer chronisch venosen Insuffizienz (CVI), die
wiederum hauptsdchlich aus einem postthrom-
botischen Syndrom, einer primdren Varikose
oder seltener aus einer vendsen Malformation re-
sultiert. Zu den pradisponierenden Faktoren zah-
len u.a. ein héheres Lebensalter, genetische Fak-
toren, Schwangerschaft und iiberwiegend ste-
hende oder sitzende Tatigkeiten. Pathogenetisch
kommt es bei einer CVI durch Klappeninsuf-
fizienz, Klappendestruktion oder -obstruktion
(z.B. bei einer Thrombose) zu einer vendsen
Abflussstérung mit pathologischem Reflux, der
eine durch das Gehen bedingte ambulatorische
Hypertonie des Venensystems mit einhergehen-
der vendser Hypervoldmie der unteren Extremi-
titen verursacht. Es kommt zu einer morpholo-
gischen Verdanderung der Hautkapillaren (Dilata-
tion, Deformierung, Rarefizierung) mit vermehr-
ter transendothelialer EiweifSpassage, die eine
Mikrolymphangiopathie bedingt. Infolge des er-
hoéhten Venendrucks vermindert sich der Perfu-
sionsdruck und damit die FlieBgeschwindigkeit
in den Kapillaren. Leukozyten kénnen mit dem
Endothel in Kontakt treten, was zu deren Aktivie-
rung und Induktion einer Entziindungsreaktion
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Abb.1 Chronisch-vendses Ulkus des mediodorsalen Unterschenkels bei kompletter Stammvarikosis der V. saphena parva Stadium Ill nach Hach. b Nahezu
vollstandige Abheilung 4 Wochen nach erfolgter Schaumsklerosierung (3% Aethoxysklerol, DSS-Methode) der V. saphena parva. ¢ Duplexsonografische
Darstellung der nach Schaumsklerosierung okkludierten V. saphena parva, A-Sound.

fithrt. Die chronische leukozytdre Entziindung fiihrt zu einem
protrahierten Bindegewebsumbau mit Sklerosierung der Dermis
und Subkutis. Im Verlauf kdnnen auch Faszien und Ligamente
von der Sklerosierung betroffen sein (funktionelles Kompart-
mentsyndrom, arthrogenes Stauungssyndrom). Es wird zudem
angenommen, dass durch den vermehrten Austritt von Fibrino-
gen aus dem Kapillarraum eine perikapilldre Fibrinmanschette
entsteht, die eine funktionelle Barriere fiir Permeabilitdt und
Diffusion darstellt und eine lokale Hypoxie verursacht. Beide
Mechanismen - Sklerose und Hypoxie - fiihren schlieBlich zur
Entstehung eines vendsen Ulcus cruris [3-5]. Klinisch ist das
Ulcus cruris venosum durch einen Substanzdefekt in patholo-
gisch verdndertem Gewebe des Unterschenkels charakterisiert.
Seine Ausprdgung reicht von einer umschriebenen Ulzeration
v.a. im Bereich des Innenkndchels bis zu ausgedehnten, zirkula-
ren gamaschenartigen Ulzerationen mit Dermatolipofaszioskle-
rose (© Abb.1a-c).

Arterielles Ulcus cruris

Das arterielle Ulcus cruris entsteht auf dem Boden einer peri-
pheren arteriellen Verschlusskrankheit (pAVK), die in den meis-
ten Fallen durch eine Arteriosklerose bedingt ist. Zu den hadufigs-
ten Risikofaktoren gehdren Rauchen, Diabetes mellitus, arteriel-
le Hypertonie und Hypercholesterindmie. In Deutschland leiden
etwa 20% der iiber 65-Jdhrigen an einer pAVK, wovon aber nur
ca. ein Drittel klinische Symptome ausbildet.

Kardinalsymptom vor Auftreten klinisch fassbarer Ulzerationen
ist die Claudicatio intermittens. Das Ulcus cruris arteriosum ent-
steht vor allem an den Akren, am Unterschenkel ist meist die Re-
gion um den AuRenknéchel und die Tibiakante betroffen. Die
umgebende Haut fiihlt sich kalt an und zeigt ein graues Kolorit.
Patienten mit arteriellen Ulzera geben im Vergleich zu Patienten
mit vendsen Ulzerationen eine stirkere Schmerzsymptomatik
an [1,4,6,7].

Hypertensives Ulcus cruris

Das Ulcus cruris hypertensivum Martorell ist eine seltene, ex-
trem schmerzhafte Lasion mit typischer Lokalisation {iber der la-
teralen Kndchelregion. Es entsteht sekundar aufgrund einer Ge-
websischdmie bedingt durch einen erhéhten GefdBwiderstand
in der Folge chronisch erhohter diastolischer Blutdruckwerte
iiber 95 mm Hg. Frauen sind wesentlich hdufiger betroffen als
Madnner. Die meisten Patienten beschreiben das Auftreten von
lividen Makulae umgeben von einem entziindlichen Randsaum,
die bei Minimaltraumata spontan ulzerieren und im Zentrum
eine schwarzliche Nekrose ausbilden. Die distalen Arterienpulse

sind per definitionem erhalten, die Diagnose wird meist histolo-
gisch gestellt [1,4].

Ulcus cruris bei metabolischer Grunderkrankung

Eine Reihe von metabolischen Grunderkrankungen kénnen zum
Auftreten eines Ulcus cruris metabolicum fithren, wobei der Dia-
betes mellitus die hdufigste Ursache darstellt. Beim klassischen
diabetischen FuBsyndrom kommt es zu einer peripheren seno-
motorischen und autonomen Neuropathie, die meist mit einer
arteriellen Insuffizienz durch Arteriosklerose kombiniert ist.
Hinzu kommen hdufige und prolongierte Infektionen durch den
chronisch erhohten Blutzuckerspiegel und eine prolongierte
Wundheilung durch eine verminderte Kollagensynthese. Es re-
sultieren trophische, kreisrunde, scharf abgegrenzte plantare Ul-
zera vor allem in der Mitte des VorfuR3es, die durch eine neuro-
pathisch bedingte Fehlhaltung bedingt sind (Malum perforans
pedis). Nicht selten kommt es nach banalen Traumata zu einer
akut auftretenden, lividroten Verfirbung und Schwellung v.a.
der Akren, die in eine Nekrose und anschlieend in eine feuchte
oder trockene diabetische Gangran tibergehen kann [1,4].

Die Necrobiosis lipoidica ist eine entziindliche granulomatése Er-
krankung unbekannter Atiologie, die in Form von unregelmaRi-
gen, gelblich-brdunlichen Hautverdnderungen an den Unter-
schenkelstreckseiten auftritt. In ca. 60% der Fdlle ist sie mit
einem Diabetes mellitus assoziiert und geht in bis zu 35% der Fal-
le mit schmerzhaften, therapierefraktaren Ulzerationen einher
[8].

Die Calciphylaxie ist durch die Anwesenheit von Kalziumablage-
rungen innerhalb der Tunica media von kleinen und mittelgro-
Ben Gefdfden mit konsekutiver Intimaproliferation definiert. Sie
tritt mit einer Hdufigkeit von 1-4% bei Patienten mit dialyse-
pflichtiger terminaler Niereninsuffizienz und Dysregulation des
Kalzium-/Phosphatstoffwechsels auf, ist assoziiert mit einem er-
hohten Parathormonspiegel im Serum und stellt eine lebensbe-
drohliche Erkrankung dar. Klinisch imponieren zundchst lividro-
te Erytheme v.a. an den unteren Extremitdten, die sich in extrem
schmerzhafte chronische Ulzerationen umwandeln (© Abb. 2)
[1,9].

Zu den selteneren Ursachen eines Ulcus cruris metabolicum ge-
horen z.B. Hyperhomocysteindmie, Amyloidose, Morbus Gau-
cher, Porphyrien und Hyperurikdmie.

Ulcus cruris bei Vaskulitis

Eine Vaskulitis ist definiert als eine Entziindung von GefiRen
mit Alteration oder Zerstoérung der GefiBwand. Die Vaskulitis
kann kleine, mittlere und grofSe GefiRRe des arteriellen und/
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Abb.2 Ausgedehnte Ulzerationen bei terminaler Niereninsuffizienz und
Calciphylaxie.

oder des vendsen Systems eines jeden Organs des Korpers be-
treffen [10,11]. Primdre systemische Vaskulitiden werden nach
der sog. Chapel-Hill-Klassifikation eingeteilt (internationale
Konsensuskonferenz von 1992) [12]. Sekunddre Vaskulitiden
sind mit anderen Grunderkrankungen wie Kollagenosen, Arznei-
mittelreaktionen, Infektionen, rheumatischen Erkrankungen
(© Abb. 3) oder Neoplasien assoziiert [1,4,13,14].

Die fiir den Dermatologen relevanten kutanen Vaskulitiden der
kleinen und mittelgrofRen Gefdf3e sind zwar in der Mehrzahl der
Fdlle auf die GefdBe der Haut begrenzt, konnen aber auch Vorbo-
te oder Ausdruck einer lebensbedrohlichen Systembeteiligung
sein. Ziel der Diagnostik muss daher sein, zwischen lokalisierten
kutanen und systemischen Vaskulitiden mit kutaner Beteiligung
zu unterscheiden. Ulcera cruris, die im Zusammenhang mit Vas-
kulitiden auftreten, sind oft multilokuldr angeordnet und sehr
schmerzhaft mit bizarren Konfigurationen und umgeben von ei-
nem lividen Erythem und Petechien [1,4]. Persistierende oder
progressive Ulzerationen auf dem Boden einer histologisch gesi-
cherten Vaskulitis stellen neben der Therapie der ggf. zugrunde
liegenden Erkrankung eine Indikation fiir eine immunsuppres-
sive Therapie dar.

Ulcus cruris bei hamatologischen Erkrankungen

Hdmatologische Erkrankungen kénnen bei der Entstehung eines
Ulcus cruris eine wesentliche Rolle spielen. Sie bedingen eine
Storung der Mikrozirkulation und kénnen dadurch zu thrombo-
embolischen Ereignissen fiihren, die wiederum die Entstehung
von Ulzerationen meist auf dem Boden eines postthromboti-
schen Syndroms begiinstigen. Dies ist beispielsweise der Fall
bei der essentiellen Thrombozytdmie, der thrombotisch throm-
bozytopenischen Purpura, der Polycytimia vera, Leukdmien
und Dyslipoproteindmien. Bei der Sichelzellenandmie hingegen,
einer autosomal-rezessiven Erbkrankheit, wurde eine erhéhte
Anzahl von aktivierten Endothelzellen gefunden. Es wird vermu-
tet, dass es durch die Interaktion zwischen Sichelzellen und En-
dothelzellen zu einer vermehrten Expression von Adhdsionsmo-
lekiilen am Endothel kommt, was zu vermehrten thromboti-
schen GefdBverschliissen fiihrt. Bei den hereditiren Thalassa-
mien handelt es sich um quantitative Stérungen der Himoglo-
binsynthese, die mit hamolytischer Andmie und Hepatospleno-
megalie einhergehen. 27% aller Patienten mit B-Thalassimie
entwickeln meist zwischen dem 20. und 30. Lebensjahr Ulzera-
tionen insbesondere im Bereich des Malleolus medialis, deren

Ubersicht

Abb. 3 Chronisches
Ulkus des FuRriickens
mit zusatzlicher akraler
Nekrose der Digiti Il
und IV bei rheumatoi-
der Arthritis.

Ursache vermutlich in einer schlechten Sauerstoffversorgung
augrund der bestehenden hamolytischen Andmie liegt. Die auto-
somal dominant vererbte Spharozytose fiihrt ebenfalls zu einer
hdmolytischen Andmie. Ulzera der unteren Extremitdten sind
seltene Komplikationen (2%) der Spharozytose und treten v.a.
in der Innenknochelregion bei dlteren Patienten auf. Ursdchlich
scheint auch hier eine verminderte Sauerstoffversorgung zu
sein [15,16].

Bei der Kryoglobulindmie kommt es durch zirkulierende Kryo-
globuline oder -agglutinine bei Temperaturabfall zu Prazipitati-
on und Thrombusentwicklung. Eine Kryoglobulinimie kann
nach Infektionen wie Hepatitis C oder im Rahmen von Neopla-
sien auftreten [4].

Ulcus cruris bei Gerinnungsstorungen

Erkrankungen, die mit einer Hyperkoagulabilitit einhergehen,
kénnen entweder indirekt in Folge einer vendsen Thrombose
oder direkt in Folge einer Thrombusentwicklung in kleineren Ar-
terien, Arteriolen, Kapillaren und Venolen zur Entstehung eines
Ulcus cruris fithren. Zu den bisher bekannten hereditdren und
erworbenen Gerinnungsstérungen gehoren beispielsweise das
Antiphospholipid-Syndrom, Antithrombinmangel, Protein-C-
oder Protein-S-Mangel, Prothrombinmutation, Mutationen von
Faktor V (Leiden) oder Faktor II.

Differenzialdiagnostisch miissen Marcumar-induzierte Nekro-
sen oder Heparin-Nekrosen ausgeschlossen werden [1,4,6,16].

Ulcus cruris bei Pyoderma gangranosum

Das Pyoderma gangranosum ist eine nichtentziindliche, neutro-
phile Dermatose, die mit einer umschriebenen Gewebedestruk-
tion einhergeht und deren Atiologie letztlich noch ungeklirt ist.
In vielen Fillen ist das Pyoderma gangranosum mit chronischen
Erkrankungen wie Colitis ulcerosa, Mobus Crohn, rheumatologi-
schen Erkrankungen, myeloproliferativen Erkrankungen und
Neoplasien assoziiert. Klinisch ist das Pyoderma gangranosum
charakterisiert durch initiale erythematdse Papeln oder sterile
Pusteln, die ulzerieren und sich rasch in grofSe, polyzyklische,
sehr schmerzhafte Ulzerationen mit unterminiertem, lividem
Randsaum umwandeln. In einigen Féllen ist der Verlauf der Er-
krankung selbstlimitierend und die Ulzerationen heilen nach
Wochen spontan unter Narbenbildung ab. Meist aber kommt es
zu einem chronisch-progredienten Verlauf, der den Einsatz von
Immunsuppressiva und ggf. operativer Ulkusdeckung notwen-
dig macht. Die Diagnose eines Pyoderma gangranosum wird kli-
nisch gestellt, da eindeutige histologische und serologische
Parameter noch nicht zur Verfiigung stehen (© Abb.4)
[1,4,17,18].
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Abb.4 Pyoderma gangrdnosum mit charakteristischem rot-lividem
Randsaum. Daneben und am dorsalen Unterschenkel abgeheiltes Pyo-
derma gangranosum mit atropher, hypopigmentierter, ,wie gestrickt“
wirkender Narbe.

Ulcus cruris bei infektiosen Erkrankungen

Eine Reihe von Mikroorganismen haben die Fahigkeit zur nekro-
tischen Gewebezerstérung und kénnen damit groRflichige Ul-
zerationen hervorrufen. Infektionen mit dem B-hdmolysieren-
den Streptokokkus pyogenes konnen unterschiedliche klinische
Symptome vom Erysipel {iber ausgestanzte Ulzerationen (Ecthy-
mata) bis hin zur tiefen nekrotisierenden Fasziitis mit nachfol-
gender Sepsis und Multiorganversagen hervorrufen.

Bei gleichzeitiger HIV-Infektion sollte differenzialdiagnostisch
auch an seltene sekunddr ulzerierende Infektionskrankheiten
wie z.B. die ulzerierende Tuberkulose, syphillitische Gummata
oder ulzerierende Herpes-simplex-Infektionen gedacht werden.
Bei kurz zuriickliegenden Fernreisen sollten auBerdem seltene
Erreger wie z.B. die kutane Leishmaniasis, atypische Mykobak-
teriosen und tiefe Pilzinfektionen differenzialdiagnostisch in Be-
tracht gezogen werden [1,4].

vaskuldre Ursachen
venos/arteriell

' Abb.5 Ausgedehnte
Druckulzera Grad Il1-1V
bei einem bettldge-
rigen Patienten.

Malignome

Die beiden hdufigsten ulzerierenden Tumore der Haut sind das
Basalzellkarzinom und das Plattenepithelkarzinom. Dariiber
hinaus ist die maligne Transformation auf langzeitig bestehen-
den Ulzerationen eine gravierende Komplikation der chroni-
schen Wundheilungsstérung. Ulzeration und Blutung stellen oft
die ersten klinischen Symptome von verschiedenen Tumoren
und Metastasen dar, sodass die histologische Sicherung die
wichtigste diagnostische MaBnahme darstellt [1].

Genetische Defekte

Das Klinefelter-Syndrom (1:590 mdnnliche Neugeborene) ist
von den zahlreichen genetischen Erkrankungen, die mit einem
Ulcus cruris einhergehen kénnen, am besten beschrieben. Cha-

chronisch venése Insuffizienz (postthrombotisches Syndrom, Varikosis, Dyspla- Tab.1 Ursachen des Ulcus
sie), periphere arterielle Verschlusskrankheit, arterielle Hypertonie, arteriovendse  cryris [1-4].

Shunts, arterielle Thrombose, Thrombangitis obliterans, GefdRmalformationen

lymphatisch Lymphédem, Dysplasie

Vaskulitis rheumatoide Arthritis, leukozytoklastische Vaskulitis, Polyarterits nodosa, Wege-
ner Granulomatose, Churg-Strauss-Syndrom, Erythema induratum Bazin, systemi-
scher Lupus erythematodes, Sjogren Syndrom, Sklerodermie, Morbus Behget

mikroangiopathisch Diabetes mellitus, Livedovaskulitis

neuropathische Ursachen

Diabetes mellitus, Alkohol, Medikamente, Tabes dorsalis, Myelodysplasie,

Syringomyelie, Spina bifida, Poliomyelitis, Multiple Sklerose

metabolische Ursachen

hamatologische Ursachen

Diabetes mellitus, Morbus Gaucher, Amyloidose, Calciphylaxie, Porphyrie,
Hyperhomozysteindmie, Hyperurikdmie
Sichelzellandmie, Thalassdmie, Spharozytose, Polyzythdamia vera, Leukdmie,

Thrombozytamie, Kryoglobulinamie, Lymphome, Gerinnungsstorungen

exogene Ursachen

Hitze, Kdlte, Druck, ionisierende Strahlung, Artefakte, Chemikalien, Allergene
Basalzellkarzinom, Plattenepithelkarzinom, malignes Melanom, Angiosarkom,

Neoplasien
kutanes Lymphom, Langerhanszellhistiozytose, Papillomatosis cutis carcinoides,
Keratoakanthom, Metastasen

Infektionen Furunkel, Ecthymata, Mykobakteriosis, Syphilis, Erysipelas, Anthrax, Diphtherie,

chronisch vegetierende Pyodermien, Herpesinfektionen, Varizellen, Cytomegalie,
Sporotrichose, Histoplasmose, Blastomykose, Coccidiomykose, Leishmaniasis

Medikamente

Hydroxyurea, Leflunomid, Methotrexat, Halogene, Coumarine, Vakzine,

Ergotamine, Extravasate von zytostatischen Medikamenten

genetische Defekte
defizienz-Syndrom, Faktor V-Mutation
Hauterkrankungen

Klinefelter-Syndrom, Felty-Syndrom, TAP-Mangelsyndrom, Leukozytenadhdsions-

Pyoderma gangranosum, Necrobiosis lipoidica, Sarkoidose, perforierende

Dermatose, Papulosis maligna atrophicans, bullése Dermatosen
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Tab.2 Diagnostik der hdufigsten Differenzialdiagnosen des Ulcus cruris.

Differenzialdiagnose

chronisch-vendse
Insuffizienz

periphere arterielle
Verschlusskrankheit

Pyoderma
gangranosum

Vaskulitis

Labordiagnostik

Basisdiagnostik™®

ggf. Thrombophilie-Screening

(u.a. AT-lIl, Protein C, Protein S, APC-Resistenz,
Mutationen von Faktor V (Leiden), Prothrombin, PAI-1-,
MTHFR; Homocysteinspiegel, Antiphospholipid-AK)
Basisdiagnostik*

Basisdiagnostik*
Rheumafaktoren, EiweiR- und Immunelektrophorese
(Paraproteine), Bence-Jones-Proteine i. U.

Basisdiagnostik*
ANCA, ANA, ENA, dsDNA-Antikorper, zirkulierende

apparative Diagnostik

DPPG, LRR, VVP

Dopplersonografie (vends und arteriell) Duplex-
sonografie

ggf. Phlebodynamometrie

ggf. Phlebografie

Dopplersonografie einschlieBl. Messung der
arteriellen Verschlussdriicke (TBQ)
Duplexsonografie

Angiografie (DSA, MR-Angio)

ggf. in Interventionsbereitschaft
Pathergie-Test

Histologie

ggf. Gastroskopie, Koloskopie

ggf. Rontgen (,,Pariser Schema“)

ggf. Knochenmarksbiopsie

Histologie, direkte Immunfluoreszenz
Rontgen-Thorax

Immunkomplexe,

ggf. Nierenbiopsie bei renaler Beteiligung

Komplementfaktoren, AT-III, Protein C, Protein S,
Antiphospholipid-AK, Kryoglobuline, Kilteagglutinine,

U-Status, Proteinei. U., Himoccult
Basisdiagnostik*

Kalzium, Phosphat, Parathormoni.S.
Basisdiagnostik*

Transaminasen, Vitamine
TPPA/TPHA

Basisdiagnostik*

Parathormon, Homozystein, Porphyrine,
Enzymfunktionsdiagnostik
Basisdiagnostik*

Blutausstrich

Calciphylaxie

neuropathische Ursachen

metabolische Ursachen

hamatologische Ursachen

Neoplasien Basisdiagnostik*
Tumormarker

Infektionen Basisdiagnostik*
TPPA/TPHA,

ggf. weitere spez. Serologien
Basisdiagnostik*

PAI-1,

genetische Diagnostik

genetische Defekte

Rontgen, Sonografie (Nachweis von Weichteil-
verkalkungen)

kranielles, spinales CT, MRT,

ggf. Knochenmarksbiopsie

Histologie

ggf. Knochenmarksbiopsie

Histologie

Sonografie, Rontgen, CT, MRT
Erregernachweis

ggf. Histologie
Rontgen-Thorax, MRT

*Differenzial-Blutbild, Serumchemie, insb. CRP, EiweiR, Glukose, HbA1c, Blutfette, Gerinnungsstatus, bakteriologischer Abstrich.

AK = Antikorper, ANA = Antinukledre Antikorper, ANCA = Antineutrophile zytoplasmatische Antikorper, APG-Resistenz = Aktiviertes Protein C-Resistenz, AT-/Il = Anti-
thrombin 11l, BSG = Blutsenkungsgeschwindigkeit, CRP = C-reaktives Protein, DPPG = Digitale Photoplethysmografie, DSA = Digitale Subtraktionsangiografie,
dsDNA = Doppelstrang DNA, ENA = Extrahierbare nukledre Antikorper, LRR = Licht-Reflexions-Rheografie, MTHFR = Methyltetrahydrofolat-Reduktase, PAI-7 = Plas-
minogen-Aktivator-Inhibitor 1, TBQ = Tibio-brachialer Quotient, VVP = Venenverschlussplethysmografie.

rakteristisch fiir das Klinefelter-Syndrom ist eine im Vergleich
zur Normalbevoélkerung 20-fach erhéhte Inzidenz von Phlebo-
thrombosen. Ulzera der Unterschenkel auf dem Boden eines
postthrombotischen Syndroms werden beim Klinefelter-Syn-
drom mit ca. 6-13 % angegeben. Pathogenetisch werden sowohl
eine erhohte Konzentration des Plasminogen-Aktivator-Inhibi-
tor-1 als auch vaskuldre Deformitdten, eine erhdhte Thrombozy-
tenaggregation und eine erhéhte Faktor-VIII-Aktivitdt diskutiert.
Angeborene Defekte der Immunabwehr wie das Leukozytenad-
hdsionsdefizienz-Syndrom und das TAP (transporter associated
with antigen presentation)-Mangel-Syndrom duRern sich an
der Haut hdufig durch rezidivierende abszedierende Infekte
und nekrostisierende granulomatdse Lasionen mit chronisch ge-
storter Wundheilung [16,19,20].

Exogene Faktoren

Multiple exogene Faktoren kénnen direkt oder indirekt zur Ent-
stehung von Ulzerationen fiihren. Zu den haufigsten zdhlt das
chronische Druckulkus oder Dekubitus, dessen Prdvalenz in
Deutschland mit ca. 2% der in Krankenhdusern stationdr behan-
delten Patienten angegeben wird. Druckulzera entstehen bei
dauerhaft erhéhtem Auflagedruck durch Gewebsschddigung
v.a. bei hospitalisierten, dauerhaft bettldgerigen Patienten. Pra-
dilektiosstellen sind die Ferse und die Malleolen, gefolgt von
der Sakralregion und der Trochanterregion. Das Druckulkus
wird in 4 Stadien eingeteilt: Stadium I: umschriebene Rétung,
Haut intakt; Stadium II: Abschiirfung, Blasenbildung, Epithelde-
fekt, Subkutis intakt; Stadium III: iiber Epidermis hinausreichen-
der Defekt, Knochen intakt; Stadium IV: zusitzlich Osteomyeli-
tis (© Abb. 5). Durch eine konsequente Prophylaxe ist das Druck-
ulkus fast immer vermeidbar [21,22].
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pe{q Ubersicht

Eine seltene Nebenwirkung einer Therapie mit Hydroxyurea ist
die Entwicklung von schmerzhaften Ulcera cruris vor allem im
Bereich der Kndchelregion. Typischerweise entwickeln sich die
Ulzerationen nicht sofort, sondern erst nach einem Intervall
von 2-15 Jahren nach Beginn der Therapie. Die Ulzerationen
gelten als sehr therapieresistent und machen haufig ein Pausie-
ren der Therapie notwendig [1].

Weitere exogene Ursachen sind beispielsweise ionisierende
Strahlung, Erfrierungen, Verbrennungen und Verdtzungen.

Diagnostik

v

Die vollstdndige und exakte kérperliche Untersuchung stellt den
ersten notwendigen diagnostischen Schritt in der Diagnostik
von Patienten mit Ulcus cruris dar. Dabei kann die Lokalisation
des Ulcus bereits erste Hinweise auf seine Genese geben. Neben
einer ausreichenden Labordiagnostik (Differenzial-Blutbild, CRP,
BSG, Gerinnungsstatus, HbA1c, Elektrolyte, Serumglukose, Cho-
lesterin, Triglyceride) wird bei klinischem Verdacht auf ein Ma-
lignom oder eine Vaskulitis eine Probebiopsie empfohlen. Je
nach Befund ist eine weiterfithrende apparative Diagnostik zu
erwdgen. Eine bidirektionale Doppleruntersuchung und die Be-
stimmung des Knéchel-Arm-Indexes gehdren zur Basisdiagnos-
tik. Zur weiterfiihrenden Diagnostik schwerwiegender vaskuld-
rer Erkrankungen kénnen die Farbduplexsonografie, Angiografie
und Phlebografie hinzugezogen werden.

Bei klinischen Zeichen einer Infektion ist eine entsprechende
bakteriologische Diagnostik indiziert. Meist ist eine interdiszip-
lindre Kooperation fiir die Durchfiihrung einer umfassenden Di-
agnostik erforderlich (© Tab. 2)[1,4].

Fazit fiir die Praxis

v

Neben den hdufigsten Auslosern chronischer Ulzera im Bereich
der Unterschenkel wie chronisch vendse Insuffizienz, periphere
Arteriosklerose und Diabetes mellitus kédnnen auch seltene Er-
krankungen Ursachen fiir Wundheilungsstorungen darstellen.
Fiir eine verldssliche Diagnostik v. a. therapierefraktarer und aty-
pischer Ulcera cruris ist die Kenntnis der Differenzialdiagnosen
von entscheidender Bedeutung, da eine falsche Diagnose
zwangsldufig zu einer falschen Therapie fiihrt, die ihrerseits
dem Patienten schaden kann.

Differential Diagnosis of Leg Ulcers

v

Chronic ulceration of the lower leg is a frequent condition in
western civilisation causing a substantial reduction of life quali-
ty in patients concerned and considerable costs for health care
systems.

Although most leg ulcers (approximately 80-90%) are caused
by vascular disorders, rare underlying diseases may exist in ap-
proximately 10%, e.g. metabolic diseases, vasculitis, haematolo-
gical disorders, clotting disorders and infections as well as ulce-
rating skin diseases, malignancies, exogenous factors and gene-
tic defects. Knowledge of these differential diagnoses is of cru-
cial importance for applying specific diagnostic procedures and
generating effective treatment strategies.
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