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Zusammenfassung

v

Das Scleroedema adultorum ist eine sklerosieren-
de Hauterkrankung, die meistens in Assoziation
zu Diabetes mellitus, Infektionen (vor allem
Streptokokken-Infektionen der oberen Atem-
wege) oder monoklonaler Gammopathie auftritt.
Klinisch zeigen sich symmetrische, brettharte
Hautindurationen, die initial typischerweise im
Bereich des oberen Rumpfes und Nackens sowie
bei postinfektiosen Formen im Gesichts- und
Halsbereich auftreten. Der klinische Verlauf vari-
iert je nach Subtyp stark. Spontane Remissionen
treten hdufig bei Streptokokken-assoziierten For-
men auf, wiahrend die Erkrankung bei Patienten
mit Diabetes mellitus oder monoklonaler Gam-
mopathie hdufig einen chronisch progressiven
Verlauf nimmt. Die Diagnose wird durch Anam-

nese, korperliche Untersuchung und Hautbiopsie
gestellt. Serologische Untersuchungen sind sinn-
voll, um assoziierte Erkrankungen nachzuweisen.
Es existieren bisher keine evidenzbasierten The-
rapiestandards. Eine physikalische Therapie sollte
allen Patienten zur Verbesserung der Beweglich-
keit angeboten werden. Derzeitig ist die Fotothe-
rapie, insbesondere die UVA1-Fototherapie, in
vielen Zentren die Therapie der ersten Wahl.
Alternativ kann auch die PUVA-Therapie oder
Schmalband-UVB mit 311 nm als Behandlungsop-
tion in Erwdgung gezogen werden. Auch der Ein-
satz von Immunsuppressiva oder Strahlenthera-
pie mit schnellen Elektronen wurde bei Sclero-
edema adultorum beschrieben, sollte jedoch nur
bei Patienten mit schwerem Verlauf und Kontra-
indikationen gegen eine Fototherapie in Erwa-
gung gezogen werden.

Einleitung

v

Das Scleroedema adultorum ist eine sklerotische
Hauterkrankung, die durch symmetrische, brett-
harte, nicht wegdriickbare Indurationen der
Haut charakterisiert ist. Primdr sind der obere
Rumpf sowie der Nacken- und Gesichtsbereich
betroffen, die Erkrankung kann sich jedoch auch
auf die Arme und Beine ausdehnen. Hinde und
Fiil3e zeigen in der Regel keinen Befall. Bei ausge-
prigten Formen des Scleroedema adultorum
kann es zu Bewegungseinschrankungen der
Arme und des Nackens kommen, bei sehr schwe-
rem Befall ist sogar eine Beeintrachtigung der
Atemexkursion moglich. Eine Beteilung der inne-
ren Organe ist sehr selten. Die Erkrankung ist in
der Regel mit einem Diabetes mellitus, Infektio-
nen (insbesondere Streptokokkeninfekte des obe-
ren Respirationstraktes) oder einer monoklona-
len Gammopathie assoziiert. Der Verlauf variiert
von spontanen Riickbildungen innerhalb einiger
Monate bis hin zu persistierenden bzw. langsam
progressiven Kklinischen Verdnderungen. Auf-

grund der Seltenheit der Erkrankung beschran-
ken sich Angaben iiber mogliche Therapieoptio-
nen auf einzelne Fallberichte bzw. kleinere Fall-
sammlungen, Evidenz-basierte Behandlungsstan-
dards fehlen dementsprechend. Im Folgenden
werden die klinischen Merkmale des Scleroede-
ma adultorum dargestellt sowie Vorschldge zum
diagnostischen und therapeutischen Vorgehen
besprochen. Zudem werden andere sklerosie-
rende Erkrankungen der Haut wie die systemi-
sche Sklerose und das Skleromyxddem differenzi-
aldiagnostisch abgegrenzt.

Epidemiologie

v

Die Erkrankung wurde nach dem deutschen Der-
matologen Abraham Buschke (1868-1943) be-
nannt, welcher das Krankheitsbild im Jahre 1900
erstmals klar gegeniiber der systemischen Sklero-
dermie abgegrenzt hat [1]. Die genaue Prdvalenz
des Scleroedema adultorum ist unbekannt. Ob-
wohl das Scleroedema adultorum als eine seltene
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Eine Klinik im Blickpunkt

Krankheit angesehen wird, scheint es viele unerkannte Fdlle zu
geben. Dafiir spricht eine prospektive Studie aus Kalifornien, in
der 484 Patienten mit Diabetes mellitus untersucht wurden, bei
denen sich wiederum eine Pradvalenz des Sclereodema adultorum
von 2,5% nachweisen lief8 [2]. In einer kleineren Studie mit 100
Diabetikern aus Kuwait lag die Pravalenz sogar bei 14% [3]. Es
findet sich keine klare Geschlechtsbevorzugung, und die Alters-
verteilung variiert deutlich innerhalb der einzelnen Subgruppen
[4-6].

Atiologie

v

Das Scleroedema tritt in der Regel in Assoziation mit einer der

drei folgenden Erkrankungen auf:

» Diabetes mellitus (Synonym: Scleroedema diabeticorum)

» Infektionen (in der Regel fieberhafte Streptokokken-Infek-
tionen der oberen Atemwege)

» Monoklonale Gammopathie (z.B. monoklonale Gammo-
pathien unklarer Signifikanz, multiples Myelom, Morbus
Waldenstréom)

Die hdufigste Subgruppe ist das mit einem Diabetes mellitus-

assoziierte Scleroedema adultorum und betrifft vor allem tiber-

gewichtige Personen mittleren Alters. Im Gegensatz dazu treten

Infekt-assoziierte Fille vor allem bei jiingeren Erwachsenen und

Kindern auf. Deutlich seltener findet sich eine assoziierte mono-

klonale Gammopathie beim Scleroedema adultorum, wovon

nahezu ausnahmslos Erwachsene betroffen sind. Weitere verein-
zelt beschriebene assoziierte Erkrankungen sind HIV-Infektion,

AlDS-assoziierte Lipodystrophie, Karzinoide, maligne Insulino-

me, Gallenblasen-Karzinome, rheumatoide Arthritis, Sjogren-

Syndrom sowie primdrer Hyperparathyreoidismus [7 - 13].

Pathogenese

v

Die Pathogenese des Scleroedema adultorum ist weitestgehend
unbekannt. Bei Diabetes mellitus-assoziierten Fdllen fiihren
moglicherweise eine irreversible Glykosylierung des Kollagens
sowie Verdnderungen der Aktivitdt verschiedener Matrixmetal-
loproteinasen zu einer exzessiven Akkumulation von Kollagen
und Muzin {14].

Klinische Merkmale
v
Beim Scleroedema adultorum zeigt sich zumeist eine ausgedehn-
te, symmetrische, brettharte Induration der Haut (© Abb.1). Die
betroffene Haut weist eine wachsartige, zum Teil livid-rétliche,
Orangenhaut-artige Oberfliche auf, die nicht eindriickbar ist
und sich nicht in Falten abheben ldsst [15]. Die Ausprdgung vari-
iert zwischen milder, kaum merkbarer Hautverhdrtung bis hin
zur extensiven Hautinduration mit daraus resultierenden Ein-
schrankungen bei der Atmung und der Beweglichkeit der Extre-
mitdten.

Klinik und Verlauf unterscheiden sich dabei deutlich innerhalb

der einzelnen Subgruppen:

» Assoziation mit Diabetes mellitus: Der Beginn der Erkrankung
ist in der Regel schleichend. Typischerweise sind der Nacken,
die Interskapuldr-Region, der obere Riicken und die Brust
betroffen, wahrend die Extremitdten in der Regel ausgespart
werden. Der Verlauf ist meistens chronisch [4].
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Abb.1 Typisches klinisches Bild eines Patienten mit Scleroedema adulto-
rum. Klinisch zeigen sich flachige Rotungen im Bereich des oberen Riickens
und des Nackens. Zudem besteht eine deutlich tastbare Verhartung der
gesamten Haut des Riickens. Nebenbefundlich besteht ein Diabetes melli-
tus Typ 2 sowie ein metabolisches Syndrom.

» Assoziationen mit Infekten: Diese Form zeigt in der Regel
einen plotzlichen Beginn wenige Wochen nach einer voraus-
gegangenen Infektion [16,17]. Betroffen ist dabei vor allem
die zervikofaziale Region, im Verlauf konnen aber auch
Korperstamm und die oberen Extremitdten betroffen sein.

Bei schweren Verldufen ist eine Beteiligung des Mundes und
Pharynx méglich, was zu Dysphagie und Dysphonie fithren
kann. Haufig kommt es bei dieser Form nach einigen Monaten
zu einer vollstindigen Remission [18].

» Assoziationen mit monoklonaler Gammopathie: Die Klinik
entspricht der bei Diabetes mellitus-assoziierten Formen des
Scleroedema adultorum. Der Erkrankungsbeginn wie auch der
Verlauf ist in der Regel schleichend. Spontane Remissionen
treten in der Regel nicht auf [19,20].

Bei den meisten Patienten beschrankt sich das Scleroedema adul-

torum auf die Haut. Eine Systembeteiligung ist selten und tritt

nur bei schweren Verldufen auf. Dabei wurden eine okulére (Ldh-
mung der Augenmuskeln), gastrointestinale (Dysphagie), respi-
ratorische (Dysphonie), muskuldre (Myositis) und kardiale Mit-
beteiligung in der Literatur beschrieben [4,5,21-23]. Eine kar-
diale Mitbeteiligung kann zu Arrhythmien, schwerer Kardiomyo-
pathie mit Alteration des Herzmuskels bis hin zum Herzversagen
fiihren [24].

Histopathologie

v

Das histopathologische Bild des Scleroedema adultorum ist nicht

pathognomonisch, liefert jedoch im Zusammenhang mit der ent-

sprechenden Klinik niitzliche Anhaltspunkte zur Diagnosestel-

lung (© Abb.2). Folgende histopathologische Verdnderungen

kénnen im Allgemeinen beobachtet werden:

» oftmals komplett unbefallene Epidermis

» verdickte retikuldre Dermis mit geschwollenen Kollagenfaser-
biindeln, die durch eine unterschiedliche Menge von Muzin
voneinander getrennt sind

» fehlende Fibroblastenproliferation

» leichte Reduktion der elastischen Fasern

» gering ausgeprdgte perivaskuldre und periadnexielle
lymphozytdre Entziindungsinfiltrate
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Abb.2 Charakteristischer histopathologischer Befund einer Exzisions-
biopsie aus ldsionaler Haut bei Scleroedema adultorum. Hierbei zeigt sich
massenhaft Muzin eingelagert zwischen den Kollagenfasern (Hdmatoxylin-
Eosin-Routinefarbung).

» gegebenenfalls Ersatz des Fettgewebes durch verdickte
Kollagenfasern

Waihrend die Epidermis in der Regel unbefallen ist, zeigt sich die
Dermis bis zu 3-fach verbreitert. Das Fehlen einer Fibroblasten-
proliferation in der Dermis kann hilfreich sein, um eine Abgren-
zung zum Skleromyxddem und der nephrogenen systemischen
Fibrose zu treffen. Im Falle einer Systembeteiligung finden sich
Muzinablagerungen auch in den betroffenen Organen (z.B. Ske-
lettmuskel oder Herz) [25,26].

Diagnosestellung

v

Charakteristische klinische Anzeichen (hélzerne Hautinduration
am oberen Nacken oder Stamm) in Kombination mit einer weg-
weisenden Anamnese (Vorliegen eines Diabetes mellitus, voraus-
gegangene Streptokokkeninfektion oder Bestehen einer mono-
klonalen Gammopathie) fithren zur Verdachtsdiagnose eines
Scleroedema adultorum. Eine Hautprobe sollte zur Diagnose-
sicherung erfolgen, und serologische Untersuchungen kénnen
helfen, um die meist vorhandene assoziierte Erkrankung zu iden-
tifizieren.

Korperliche Untersuchung

Eine vollstindige korperliche Untersuchung ist wichtig, um das
Ausmalf3 der Hautbeteiligung zu beurteilen und differenzialdiag-
nostisch in Frage kommende andere sklerosierende Hauterkran-
kungen auszuschlieBen. Zudem sollten gegebenenfalls bereits
bestehende Bewegungseinschrankungen dokumentiert werden.

Hautbiopsie

Eine Hautprobe hilft, die klinische Diagnose zu bestdtigen und
andere differenzialdiagnostisch relevante Erkrankungen auszu-
schlieBen. Da das Scleroedema adultorum primdr die Dermis
und gelegentlich auch die Subkutis involviert, sind entsprechend
ausreichend tiefe Exzisionsbiopsien unter Mitnahme des subku-
tanen Fettgewebes notwendig.

Eine Klinik im Blickpunkt

Tab.1 Empfehlungen zur Diagnostik bei Verdacht auf Scleroedema
adultorum.

Serologische Diagnostik

- Antistreptolysin O (ASO)-Titer

- HbA1c

- Serumproteinelektrophorese

- Immunfixation im Serum

Weiterhin (differenzialdiagnostisch)

- Differenzialblutbild

- Klinische Chemie (mit Kreatinin und Kreatinkinase)

- Autoantikorperprofil (ANA, ENA)

- TSH, fT3, T4

- 24-h-Sammelurin und Kreatinin-Clearance

Weiterfithrende Diagnostik

- Augenarztliche Vorstellung*

- Elektrokardiogramm und Echokardiogramm*

- Lungenfunktionstest™

- Osophagogastroduodenoskopie*

Histologische Diagnostik

- Hautbiopsie (inklusive Subkutis)

* bei entsprechender klinischer Symptomatik

Laboruntersuchungen

Es existieren keine spezifischen serologischen Marker, die die

Diagnose eines Scleroedema adultorum sichern kénnen. In Anbe-

tracht der drei hdufigsten assoziierten Erkrankungen sind aber

serologische Untersuchungen sinnvoll, um diese zu identifizie-

ren:

» Antistreptolysin-O-Titer (Nachweis einer vorausgegangenen
Streptokokkeninfektion)

» HbA1c und Blutzucker-Tagesprofil (Nachweis eines Diabetes
mellitus)

» Serumprotein-Elektrophorese und Immunfixation (Nachweis
einer monoklonalen Gammopathie; das assoziierte Parapro-
tein ist im Grof3teil der Fdlle IgG kappa)

Apparative Diagnostik

Wie oben bereits beschrieben, kann es in seltenen Féllen auch zu
einem Befall innerer Organe (z.B. Pharynx, Lunge, Herz) kom-
men. In diesen Fallen konnen weiterfiihrende apparative Unter-
suchungen notwendig werden. In © Tab.1 sind Empfehlungen
zur Diagnostik bei Verdacht auf Scleroedema adultorum darge-
stellt.

Differenzialdiagnosen

v

Verschiedene andere sklerosierende Hauterkrankungen kom-
men differenzialdiagnostisch beim Scleroedema adultorum in
Betracht. Eine sorgféltige klinische Untersuchung, der histo-
pathologische Befund sowie ggf. weiterfiihrende serologische
Diagnostik sind daher hilfreich, um andere Erkrankungen abzu-
grenzen. Zu den wichtigsten Differenzialdiagnosen zdhlen die
systemische Sklerodermie, das Skleromyxddem, die generali-
sierte zirkumskripte Sklerodermie (Morphea), die eosinophile
Fasziitis (auch Shulman-Syndrom genannt) sowie die nephro-
gene systemische Fibrose (© Tab.2) [27].
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Eine Klinik im Blickpunkt

Tab.2 Differenzialdiagnosen des Scleroedema adultorum.

Erkrankung

Scleroedema adultorum

Systemische Sklerodermie

Nephrogene systemische

Fibrose

Eosinophile Fasziitis
(Shulman- Syndrom)

Skleromyxédem

Klinische Charakteristika

Hautbefund: Brettharte, livid-rétliche, orangenhautartige
Hautoberflache, die Haut ist nicht eindriickbar und lasst sich
nichtin Falten abheben; Beginn der Induration zumeist im
Bereich des oberen Riickens und Nackens.

Besonderheiten: Assoziation mit Diabetes mellitus, Strep-
tokokkeninfekten oder monoklonaler Gammopathie; selten
Organbeteiligung

Hautbefund: Hautsklerose zumeist mit Beginn im Bereich
der oberen Extremitdten (Akrosklerose, ggf. Fingerkuppen-
nekrosen), typischerweise vorausgehendes Raynaud-Phano-
men, im Verlauf zunehmende Veranderungen des Gesichtes
(Maskengesicht, Mikrostomie, Teleangiektasien)
Besonderheiten: charakteristische Organbeteiligung (Oso-
phagus, Lunge, Niere); spezifisches Autoantikérperprofil
(ANA, hochspezifische ENA, insb. Antikérper auf Antitopo-
isomerase-1 oder Zentromere)

Hautbefund: Flichige Fibrose der Haut mit Betonung der
Extremitaten, oftmals Immobilitdt durch Kontrakturen,
keine Raynaud-Symptomatik, keine Kuppennekrosen,

kein Gesichtsbefall

Besonderheiten: Exposition mit Gadolinium-haltigen
Kontrastmitteln bei Niereninsuffizienz

Hautbefund: Teigig-6dematose Schwellung der oberen
Extremitdten, spater Orangenhautphdnomen
Besonderheiten: Negatives Venenzeichen, oft akut nach
Traumata oder Uberanstrengung auftretend; meist initial
ausgeprdgte Bluteosinophilie, CRP- und BSG-Erhdhung und
Hypergammaglobulindmie

Hautbefund: Linear angeordnete, haut- bis elfenbeinfarbene
Papeln, welche zu indurierten Plaques konfluieren, typischer
Befall des Gesichtes (tiefe Furchen im Bereich der Glabella;
periorale Bldsse bei der Mundoffnung) und der Extremitdten
(sklerodermieartige Bewegungseinschrankungen der Finger)
Besonderheiten: monoklonale Gammopathie, nicht selten
Organbeteiligung (Herz, Lunge, Niere, Gastrointestinaltrakt,
ZNS)

Histopathologische Charakteristika

Durch Muzinablagerungen auseinander gedrangte,
6dematos verquollene Kollagenfasern in Dermis
und Subkutis, geringe perivaskuldre Entziindungs-
infiltrate, eher verminderte als vermehrte Zelldichte

Vor allem im tiefen Korium verdichtetes Bindegewebe
mit homogenisierten, verbreiterten Kollagenfaser-
biindeln, interstitielle lymphozytare sowie super-
fizielle und tiefe perivaskuldre Entziindungsinfiltrate,
Verbreiterung der subkutanen Septen mit Homogeni-
sierung und Verplumpung der Kollagenbiindel

Ausgeprdgte Fibrose der Dermis sowie des subkuta-
nen Fettgewebes, vermehrte CD34-positive Fibro-
blasten und CD68- und Faktor-Vllla-positive dendri-
tische Zellen

Verdickung und Sklerosierung der Faszien zwischen
Fettgewebe und Muskeln, verplumpte Kollagen-
biindel, lymphozelluléres Infiltrat mit Infiltration von
Eosinophilen

Massive Muzinablagerung in der oberen und mittleren
Dermis, Fibroblastenproliferation und Kollagenver-
mehrung, Verminderung und Fragmentierung der
elastischen Fasern, lymphohistiozytare Infiltrate

Therapie

v

Bis dato existieren keine Evidenz-basierten Therapiestandards
fiir das Scleroedema adultorum. Die bisher in der internationalen
Literatur beschriebenen Behandlungsansitze sind in © Tab.3
zusammengefasst. Bei einigen Formen ist unter Umstdnden gar
keine Therapie notwendig. Dies gilt vor allem fiir das Scleroede-
ma adultorum nach vorausgegangenen Infekten. Eine Therapie
sollte jedoch Patienten mit Beschwerden/Bewegungseinschran-
kungen oder systemischer Manifestation angeboten werden. Zu-
dem ist die Therapie auch in Abhdngigkeit von der assoziierten
Erkrankung zu wdhlen. Poststreptokokken-assoziierte Formen
eines Scleroedema adultorum bilden sich oft innerhalb weniger
Monate eigenstdndig zuriick. Daher ist hier eine abwartende
Haltung (,wait and see“) vertretbar. Eine physikalische Therapie
kann helfen, Bewegungseinschrankungen im Rahmen der Er-
krankung zu mindern. Zeigt sich innerhalb einiger Monate keine
Verbesserung der Symptome oder sogar eine Progredienz, ist
eine Therapie zu iiberdenken. In vielen Zentren gilt die Fotothe-
rapie als Therapie der ersten Wahl, oftmals kombiniert mit einer
physikalischen Therapie. Assoziierte Erkrankungen wie ein
schlecht eingestellter Diabetes mellitus sollten, soweit mdglich,
behandelt werden. Es ist jedoch noch unklar, ob dies einen posi-
tiven Einfluss auf den Verlauf der Erkrankung hat [17,28].
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Physikalische Therapie

Obwohl physikalische Therapien wie Krankengymnastik, Massa-
gen und Lymphdrainagen regelhaft bei Patienten mit skleroti-
schen Hauterkrankungen zum Einsatz kommen, gibt es wenig
Daten zu deren Nutzen bei Patienten mit Scleroedema adulto-
rum. Um funktionale Einschrankungen zu vermeiden, sollte
diese aber allen Patienten angeboten werden [29].

Fototherapie

Vor dem Hintergrund der in Fallserien bestdtigten Besserung der
Hautbeteiligung beim Scleroedema adultorum, dem erfolgrei-
chen Einsatz der Fototherapie bei anderen sklerosierenden Haut-
erkrankungen sowie der guten Vertraglichkeit ist die UV-Thera-
pie derzeitig die Therapie der ersten Wahl [30-36]. Dabei er-
scheint die UVA1-Fototherapie als effektivster Ansatz. Langwelli-
ges UVA-Licht dringt im Vergleich zu UVB deutlich tiefer in die
Dermis ein [37]. Des Weiteren konnte fiir UVA eine signifikante
Induktion von Matrixmetalloproteinasen gezeigt werden, wah-
rend sich unter UVB kein wesentlicher Effekt nachweisen lief3
[38]. Unter UVA1-Fototherapie zeigt sich, im Vergleich zu UVB,
eine deutlich geringere Erythem-Entwicklung, wodurch hohere
Bestrahlungsdosen toleriert werden koénnen [39]. Mehrere
Kasuistiken und kleine Fallserien beschrieben deutliche Befund-
besserungen sowohl unter einer Niedrigdosis (low-dose; 20 bis
30]J/cm?) als auch unter einer Mitteldosis (medium-dose; 50 bis

Heruntergeladen von: Selbsthilfegruppe SAB e.V.. Urheberrechtlich geschitzt.



Tab.3 Ubersicht iiber bisher beschriebene Therapieansitze beim Sclero-
edema adultorum.

Physikalische Therapie

- Krankengymnastik

- Massage

- Manuelle Lymphdrainage

Fototherapie

- UVA1-Fototherapie

Alternativ

- PUVA (Psoralen plus Ultraviolet A)

- Schmalspektrum UVB (311 nm)

Bestrahlung

- Schnelle Elektronen

Immunsuppressiva

- systemische Glukokortikoide

- Methotrexat

- Ciclosporin A

Weitere

- Extrakorporale Fotopherese

- optimale Einstellung bei bestehendem Diabetes mellitus

- Prostaglandin E1

- intravenose Immunglobuline (bei postinfektiosen Formen)

- Allopurinol (bei Diabetes mellitus-assoziierten Formen)

- Tamoxifen (bei Diabetes mellitus-assoziierten Formen)

- Bortezomib (bei Myelom-assoziierten Formen)

60]/cm?) UVA1-Fototherapie [31-35]. Ist eine UVA1-Fotothera-
pie nicht verfiigbar, kann alternativ eine PUVA-Therapie oder
Schmalband-UVB-Fototherapie mit 311 nm eingesetzt werden
[40-44].

Weitere Therapieoptionen

Neben den oben genannten Therapiemalinahmen wurden ver-
schiedene weitere Therapieansdtze wie der Einsatz von Immun-
suppressiva (Ciclosporin A oder Methotrexat), systemische Glu-
kokortikosteroide, Strahlentherapien mit schnellen Elektronen
sowie der Einsatz von Faktor XIII, Prostaglandin E1, Allopurinol
und Tamoxifen bei Diabetes-assoziierten Formen, intravendse
Immunglobuline bei Infekt-assoziierten Formen oder etwa Borte-
zomib bei Myelom-assoziierten Formen beschrieben [45-53].
Eine Bestrahlungstherapie mit schnellen Elektronen zeigte in
mehreren Fallserien auch bei therapieresistenten Verldufen eine
gute Befundbesserung [54-57]. Auch die extrakorporale Foto-
phorese wurde kasuistisch als Therapieansatz bei Scleroedema
adultorum beschrieben [58]. Aufgrund potenzieller Nebenwir-
kungen sollten diese Therapien Patienten mit schweren Verldu-
fen vorbehalten werden, die nicht auf eine Fototherapie ange-
sprochen haben oder Kontraindikationen gegen den Einsatz der
UV-Therapie aufweisen.

Prognose und Follow-up

v

Der Verlauf der Erkrankung ist, wie oben erwdhnt, abhdngig von
der assoziierten Grunderkrankung. Wéhrend Patienten mit
einem Scleroedema adultorum nach Streptokokkeninfektion oft
spontane Regressionen zeigen, besteht bei Patienten mit Diabetes
mellitus oder monoklonaler Gammopathie in der Regel ein lang-
sam progredienter Krankheitsverlauf. Je nach Schwere des Haut-
befalls konnen die Symptome von leichter Steifheit bis hin zu
stark eingeschrankter Mobilitdt und Invaliditdt reichen. Letale
Verldufe sind sehr selten und resultieren aus einer kardialen
oder respiratorischen Mitbeteiligung [23-24]. Patienten mit
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aktiver Erkrankung sollten regelmdRig etwa alle drei Monate zu
Verlaufskontrollen einbestellt werden, um eventuell notwendige
Anderungen des Therapieregimes friih festzulegen. Patienten mit
inaktiver Erkrankung sollten sich wenigsten einmal jahrlich vor-
stellen.
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Scleroderma adultorum - An Overview

v

Scleroedema adultorum is a sclerotic skin disease that predomi-
nantly occurs in association with diabetes, infections (mostly
streptococcal-infections of the upper respiratory tract) or mono-
clonal gammopathy. The disease is clinically characterized by a
symmetric, wooden induration of the skin that typically affects
the upper trunk and neck or the facial and throat area in case of
infection-associated types. The clinical course substantially dif-
fers depending on the subtype of disease. Spontaneous regres-
sion often occurs in streptococcal-associated types of disease,
whereas scleroedema in patients with diabetes or monoclonal
gammopathy usually show a chronic progressive course of dis-
ease. The diagnosis of scleroedema is made by anamnesis, skin
examination, and biopsy. Serological examinations are useful to
screen for associated diseases. To date, no evidence-based treat-
ment recommendations exist. Physiotherapy should be offered
to all patients in order to improve motility. Phototherapy, espe-
cially UVA1-phototherapy, is the first choice of treatment in
many centers. Alternatively, PUVA-therapy or narrow-band-UVB
with 311 nm might be considered. Immunsuppressive drugs or
radiotherapy have been reported for scleroedema as well, but
might be only considered for patients with a severe course of dis-
ease or contraindications against phototherapy.
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