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Sporotrichoide atypische Mykobakteriose
M. Gruner, J. Schonlebe, J. Prinz

53-jihrige Patientin

Anamnese: Drei Monate vor der ersten Vorstellung in unserer
Klinik bemerkte die Patientin zwei erythematose Plaques an der
rechten Handkante, die sehr langsam an Gréfe zunahmen
(Abb.1a). Vier Wochen spdter traten schmerzlose subkutane
Knoten an der Oberarm-Innenseite auf (Abb.1b). Weitere Be-
schwerden oder Allgemeinsymptome bestanden nicht. Sie hat
seit etwa 6 Jahren ein Warmwasseraquarium, welches sie regel-
maRig selbst reinigt.

Allgemeinbefund: guter Allgemein- und Erndhrungszustand.
Kardial, pulmonal sowie abdominal bestanden keine Auffallig-
keiten. Laborbefunde inkl. Entziindungsparametern unauffallig.

Hautbefund: zwei bis ca. 3 cm im Durchmesser grof3e erythema-
tose Plaques an der rechten Handkante. Zwei subkutane derbe
kirschgroRe Tumoren an der rechten Oberarm-Innenseite.

Histologie: Befund einer umschriebenen granulomatdsen Ent-
ziindung mit mehreren konfluierten Epitheloidzellgranulomen,
teilweise vom Sarkoidose-Typ, teilweise bestehend aus palisa-
denférmig um eine zentrale, Leukozytenkernschutt einschlie-
Bende Nekrose angeordneten Histiozyten mit wenigen mehrker-
nigen Riesenzellen vom Fremdkérper- und Langhans-Typ, umge-
ben von wechselnd breiten Lymphoidzellwdllen. Pilznachweis
negativ. Kein Nachweis sdurefester Stabchen (Abb. 2).

Mikrobiologie: kultureller Nachweis von Mycobacterium mari-
num, Resistenzbestimmung: empfindlich gegeniiber Clarithro-
mycin und Rifampicin, resistent gegeniiber Doxycyclin.

Therapie: anfangs Doxycyclin 200 mg/d, nach Erhalt der mikro-
biologischen Befunde einschlieBlich der Resistenzbestimmung
Clarithromycin 2 x 250 mg/d {iber 4 Wochen.

Kommentar: Mycobacterium marinum wird sowohl durch Siil3-
als auch durch Salzwasserfische {ibertragen [7]. Die Infektion er-
folgt iiber Bagatellverletzungen, in der Regel an den Hdnden.
Dort bildet sich eine rétliche Papel, ein verrukdser Plaque oder
Knoten. Im weiteren Verlauf kommt es (seltener) zur sporotri-
choiden Knotenbildung bzw. Lymphangitis. Fortschreitende In-
fektionen (Phlegmone, disseminierte Aussaat) sind typisch fiir
immunkompromittierte Patienten [3].

Der Nachweis von M. marinum erfolgt mittels Kultur (Resistenz-
bestimmung!) oder PCR. Positive Tuberkulintest-Reaktionen
sind typisch. Die Histologie ist hilfreich bei der Einordnung der
Erkrankung. Die Befunde sind vom Immunstatus des Patienten
abhangig [3].

Die Therapie sollte immer antibiotisch erfolgen. Es werden Clari-
thromycin, Tetracycline, Trimethoprim/Sulfamethoxazol und Ri-
fampicin im Mittel {iber einen Zeitraum von mindestens vier
Wochen empfohlen. Wahrend in Deutschland eine Monothera-
pie ausreichend zu sein scheint [4-6], wird beispielsweise in
den USA eine Zweierkombination bevorzugt [2,7].
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Abb.1 Atypische Mykobakteriose, sporotrichoide Form. a Knotiger
Plagque am Handriicken und b subkutane Knoten entlang der Lymph-
bahnen am Oberarm.

Abb.2 Atypische Mykobakteriose, Histologie (HE x 4): Dermal ausge-
dehnte Granulombildung.

Bei Lymphangitis oder sporotrichoider Ausbreitung ist nach kli-
nischer Abheilung noch eine weitere medikamentdse Behand-
lung iiber zwei Monate empfehlenswert. Abszedierungen wer-
den zusatzlich chirurgisch behandelt [1].
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Lentigo-maligna-Melanom der Stirn
G. Hansel, J. Schonlebe, J. Schorcht

65-jihrige Patientin

Anamnese und Hautbefund: Seit ca. 20 Jahren bestand an der
Glabella ein 90 x 70 mm grofRer, flacher, asymmetrischer, unre-
gelmdfig begrenzter und pigmentierter Tumor mit einem links-
lateral der Mittellinie gelegenen knotigen Tumoranteil von
12 x 8 mm Grof3e (Abb. 3a).

Laborbefunde: einschlieflich Tumormarker S100 und LDH
samtlich im Referenzbereich.

Bildgebende Diagnostik ohne Anhalt fiir Metastasierung.

Histologie: invasives Lentigo-maligna-Melanom, Clark level IV,
Tumordicke 1,92 mm. Exzision in toto.

Therapie und Verlauf: Es erfolgte die operative Entfernung des
knotigen Tumoranteils, bei dessen histologischer Untersuchung
sich der Verdacht auf Vorliegen eines Melanoms bestatigte. Auf-
grund der grofRflichigen Tumorausdehnung war weder die gefor-
derte Einhaltung des Sicherheitsabstandes noch die operative
Behandlung des sich in situ verhaltenden Tumoranteils méglich.
Es wurde die Indikation zur kurativen adjuvanten Radiatio ge-
stellt. Nach individueller CT-gestiitzter 3D-Bestrahlungsplanung
erfolgte die Bestrahlung am Linearbeschleuniger in einer Ge-
samtbehandlungszeit von 45 Tagen mit 66 Gy fiir die Narbenre-
gion und 60 Gy Gesamtdosis fiir das Lentigo-maligna-Areal. Un-
mittelbar nach Bestrahlungsende bestand eine ausgeprigte
Strahlendermatitis, die anfanglich mit Prednicarbat-Creme, spd-
ter mit Dexpanthenol-Salbe behandelt wurde (Abb. 3b).

Bei einer Kontrolluntersuchung im Mdrz 2006 fanden wir keine
Anhaltpunkte fiir eine Metastasierung. An der Glabella persis-
tierte lediglich eine blasse grau-braune Pigmentierung. In der
histologischen Untersuchung lieR sich kein vitales Tumorgewebe
mehr nachweisen.
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Abb.3 Lentigo-maligna-Melanom. a Ausgangsbefund, b unmittelbar
bei Abschluss der Radiotherapie.

Kommentar: Beim malignen Melanom stellt die schnittrandkon-
trollierte operative Tumorentfernung die Therapiemethode der
ersten Wahl dar. Insbesondere beim Lentigo-maligna-Melanom
und dem Vorldufer, der Lentigo maligna, kann die Strahlenthera-
pie als alleinige kurative Therapie angewendet werden, vor allem
dann, wenn es sich um sehr groRe Lisionen, operativ schlecht
zugdngliche Korperregionen oder inoperable dltere Patienten
handelt. Die kosmetischen und funktionellen Ergebnisse sind
wie auch bei der vorgestellten Patientin in der {iberwiegenden
Mehrheit gut [1-3].
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Endangiitis obliterans (Winiwarter-Buerger)
A. Koch, L. Unger, J. Schonlebe

36-jihriger Patient

Anamnese: Nach Angaben des Patienten traten wahrend eines
Skiurlaubs im Frithjahr des Jahres 2005 an den Endphalangen
der Finger Ulzerationen auf, die eine schlechte Heilungstendenz
aufwiesen. Unter lokaltherapeutischen MaRRnahmen lief8 sich
auch in den Folgemonaten keine Besserung erzielen. Im Juli des
gleichen Jahres erfolgte die stationdre Einweisung. Seit dem 17.
Lebensjahr war der Patient starker Raucher mit einem Konsum
von ca. 30 Zigaretten pro Tag. Bereits als Kind neigte der Patient
zu rezidivierenden Verfdarbungen der Finger, ohne dass weitere
krankhafte Verdnderungen hinzukamen. Nebenbefundlich be-
stand eine arterielle Hypertonie.

Hautbefund: An den Fingerkuppen D II rechts und D III der lin-
ken Hand fielen centgroBe rattenbiss-artige Ulzerationen auf.
Die Digiti III bis V rechts sowie IV u. V links zeigten stecknadel-
kopfgroRe streifige Nekrosen an den Fingerspitzen (Abb.4). Die
Zehen waren jeweils unauffallig.

Konsile: Diabetologe: Diagnose einer gemischten Hyperlipopro-
teindmie. Medikament6se Therapie mit CSE-Hemmer empfoh-
len. Angiologe: Nachweis einer Mikrozirkulationsstorung mittels
Lichtreflex-Rheographie.

Labor: BSG 27 mm, C3 1,21 g/l, C4 0,17 g/I, ANA 1:160; ANCA,
Cardiolipin-AK, Hepatitis-Ak/-Ag negativ, TPHA negativ; zirku-
lierende Immunkomplexe 114 pug/ml, Cholesterol 10,12 mmol/l,
Triglyceride 6,72 mmol/l.

Histologie: Biopsie vom 3. Finger rechts (HE, PAS, Pappenheim):
Epidermis mit schwielenartig kompakter Hyperorthokeratose.
Vereinzelt nachweisbare Angiektasien. Schiitteres perivaskuldr
lokalisiertes lymphomonozytoides entziindliches Infiltrat mit
einzelnen Mastzellen in der oberfldchlichen retikuldren Dermis.
Direkte Immunfluoreszenz (IgA, IgM, IgG, C3, C4, C1q) negativ.

Therapie und Verlauf: Anhand des typischen klinischen Bildes,
der Anamnese sowie des Nachweises von zirkulierenden Im-
munkomplexen wurde die Winiwarter-Buerger-Krankheit diag-

Abb.4 Endangiitis obliterans der Finger.
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nostiziert. Lokal kamen zundchst fiir die Ulzerationen antibioti-
sche Externa zur Anwendung. Im Anschluss wurde eine 14-tdgi-
ge Prostavasin-Infusionsserie (12-stdl. 2 Amp. in 250 ml NaCl-
Lsg.) durchgefiihrt und ASS 100 verordnet. Wir empfahlen die
strikte Meidung von Nikotin und Alkohol sowie das Tragen von
Handschuhen in der kalten Jahreszeit.

Kommentar: Die Endangiitis obliterans ist eine entziindliche
GefdRBerkrankung mit segmentalem Befall der kleinen und mitt-
leren Arterien und Venen sowie folgendem Verschluss dersel-
ben. Die Krankheit verlduft sowohl akut, subakut sowie chro-
nisch. Bei den akuten Verlaufsformen finden sich oft periphere
Nekrosen, die bei fulminantem Verlauf zur Amputation der be-
troffenen GliedmaRen fithren. Die Entziindungsreaktion ist auf
die Gefdl3e begrenzt, wobei die GefiBwand mit Entziindungszel-
len durchsetzt wird. Der strukturelle anatomische Aufbau der
einzelnen GefdRe bleibt dabei erhalten. Gleichzeitig ldsst sich
ein thrombotischer Verschluss der Gefdf3e finden, wobei nicht si-
cher gekldrt ist, ob die Entziindung oder die Obliteration ursdch-
lich ist [2]. Serologische und histochemische Untersuchungen
sprechen fiir eine Immunpathogenese. Es lieSen sich u.a. Auto-
antikoérper gegen Elastin, Kollagen I und III sowie antinukledre
antiarterielle Immunkomplexe finden.

Das Manifestationsalter der Endangiitis obliterans liegt meistens
unter 40 Jahren. Manner sind hdufiger betroffen als Frauen. Der
vermehrte Tabakkonsum muss als ein Triggerfaktor fiir die En-
dangiitis obliterans angesehen werden. Durch die Zunahme des
Nikotinkonsums bei Frauen in den letzten Jahrzehnten ist in Mit-
teleuropa eine deutliche Verschiebung der Geschlechtervertei-
lung von urspriinglich 99:1 bei Buerger iiber 10:1 in den 70er
Jahren des letzten Jahrhunderts auf nunmehr 3,4: 1 zu verzeich-
nen. Nach statistischen Erhebungen aus dem Jahr 2003 rauchen
in Deutschland ca. 18 Millionen Menschen (27 %). 35% der Mdn-
ner und 22 % der Frauen sind Raucher [4,5].

Die Diagnostik der Endangiitis erfolgt primdr klinisch und an-
amnestisch. Rheographie und Venenverschlussplethysmogra-
phie sowie selektive Feinnadel-DSA konnen die Diagnostik kom-
plettieren. Bei fast allen Patienten findet sich der Befund multi-
pler, segmentaler oder fokaler Lasionen mit interkurrierenden
glattwandigen GefiR3strecken im Bereich der peripheren Blut-
bahn [3].

Das therapeutische Konzept umfasst in erster Linie die strenge
Nikotinkarenz. Als medikamentdse MaBnahmen kommen Vaso-
dilatantien, Antikoagulantien und Thrombozytenaggregations-
hemmer in Frage [1]. Bei den operativen Vorgehensweisen wer-
den die thorakale und lumbale Sympathektomie bevorzugt. Die
Amputation stellt die letzte therapeutische Moglichkeit bei fou-
droyant verlaufender Erkrankung dar. Ein Zusammenhang der
Hyperlipoproteindmie (HLP) mit der Endangiitis obliterans liel3
sich nicht herstellen.
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Persistent pigmentierte purpurische Mycosis fungoides
A. Koch, G. Haroske, U. Wollina

71-jdhriger Patient

Anamnese: Nach Angaben des Patienten fielen im Friihjahr des
Jahres 2005 asymptomatische rétliche Flecken an den Beinen
auf. In den folgenden Monaten wurden die Hautverdnderungen
dunkler und breiteten sich aus. Aufgrund des unklaren Lokalbe-
fundes wurde im Juli 2005 eine Borrelienserologie veranlasst, die
positive Titer erbrachte. Eine daraufhin eingeleitete Antibiose
mit Doxycyclin fiihrte nicht zur Besserung des Hautbildes, wes-
halb die stationdre Einweisung zur Abkldarung erfolgte. Weitere
Erkrankungen: arterielle Hypertonie, Diabetes mellitus.

Hautbefund: Bevorzugt an den Beinen, aber auch an den oberen
Extremitdten sowie am Stamm zeigten sich purpurische Haut-
verdnderungen mit einer atrophischen Oberfliche (Abb.5). An
den Oberarmen fiel eine epidermale Komponente im Sinne von
Ekzemmorphen auf. Insgesamt kann man von einem poikiloder-
matischen Hautbild sprechen. Die Lymphknotenstationen in
Axillen und Leisten sowie zervikal zeigten leicht vergroferte
Lymphknoten mit annehmbar reaktiv verdnderter Binnenstruk-
tur.

Labor: BSG 26 mm, Lymphozyten 2,79 Gpt/l, Borrelien-AK-IgM
6,4U/ml; Borrelien-AK-IgG 292,5U/ml, Interleukin-2-Rezeptor
753 U/ml, CD4/CD8-Ratio 4,3.

Histologie: Biopsie vom Oberschenkel (HE, PAS, Eisen, Pappen-
heim, CD3, CD4, CD8, CD20, CD30): Geringe epidermale Akan-
those. Im angrenzenden Korium geringe bis mafige bandartige,
perivaskuldr betonte lymphozytdre Entziindungszellinfiltration.
In der epidermalen Junktionszone einzelne, teils linienférmig
angeordnete Lymphozyten mit chromatindichten Kernen, die
von einem optisch leeren Saum umgeben werden (Halo-Zellen).
Es besteht ein Epidermotropismus durch gleichartige chromatin-
dichte Zellen, die geringe Zellatypien aufweisen. Im Stratum pa-
pillare sind kleinere Fibrosierungen und Kapillarektasien nach-
weisbar (Abb. 6).

Immunbhistologisch stellen sich die lymphoiden Zellen mit CD4,
CD3 und CD8 dar, wobei die CD4/CD8-Ratio zu Gunsten von
CD4 verschoben ist. Daneben einzelne CD30-positive lymphoide
Zellen.

Therapie: Creme-PUVA und topische Steroide.

Kommentar: Dieser Patient verweist auf die Vielgestaltigkeit
von Lymphomen der Haut. Unter dem Bild einer purpurischen
Dermatose, hier wurde an eine Purpura pigmentosa progressiva
gedacht, konnte anhand des typischen histologischen Abbildes
die Diagnose einer malignen Hauterkrankung gestellt werden.
Die Morphologie dieser Dermatose ist wechselnd. Es werden
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Abb.5 Persistent purpurische Mycosis fungoides.

By R s N e R = o =
Abb.6 Persistent purpurische Mycosis fungoides, Histologie (HE 4 x):
In der oberen Dermis perivaskuldr konzentriertes lymphozytéres Infil-
trat, dezente epidermale spongiotische Entziindungsreaktion.

mehrere Unterformen gefiihrt. Als wichtigste Differenzialdiag-
nose der Purpura pigmentosa progressiva werden die Stauungs-
purpura, aber auch die Mycosis fungoides (M.f.) genannt. Sowohl
die M.f. als auch die chronische Pigmentpurpura kdnnen klinisch
und histologisch nur schwer in ihren Anfangsstadien unterschie-
den werden, so dass der Verlauf oftmals erst zur Diagnose fiihrt.
Pruritische purpurische Veranderungen konnen einer M.f. {iber
Jahre vorausgehen [1,3,4]. Histologisch ist ein lichenoides Ent-
ziindungsmuster hiufiger anzutreffen. Papillire Odeme, ansons-
ten nicht typisch fiir die Mycosis fungoides, sind nicht selten [2].
Die Besonderheit in unserem Falle ist das Auftreten nicht pruriti-
scher Verdnderungen bei persistent pigmentierter purpurischer
Mycosis fungoides.
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Cyclophosphamid-Pulsbehandlung des subakut-kutanen
Lupus erythematodes
A. Gemmeke, U. Wollina

52-jahriger Patient

Anamnese: Der Patient stellte sich erstmals vor 2,5 Jahren mit
seit 4 Jahren bestehenden brennenden Erythemen vor. Zundchst
waren lediglich die sonnenexponierten Areale von Gesicht, De-
kolletee und Armen, im Verlauf aber auch des Stammes, betrof-
fen. Der Patient klagte seitdem auch tiber erhéhte Lichtempfind-
lichkeit. Der Patient ist seit vielen Jahren wegen einer medika-
mentds eingestellten Epilepsie in drztlicher Behandlung.

Hautbefund: Es zeigten sich anuldre, polyzyklische, schuppende
Erytheme mit z.T. zentraler Atrophie und erythematosquamé-
sem Randsaum vor allem der lichtexponierten Kérperareale von
Gesicht, Dekolletee und Armen, aber auch ein ausgeprdgter Be-
fund am Kérperstamm (Abb. 7 a).

Laborbefunde: ANA 1:640, SSA-Antikérper 1,7 U/ml.

Histologie: teils gering verschmadlerte und gering hyperorthoke-
ratotische Epidermis. Herdférmige Basalzellalteration mit Nach-
weis einzelner Dyskeratosen. Geringe bis maRige perivaskuldre
und perifollikuldre sowie fokal auch interstitielle lymphohistio-
zytdre Infiltrate im oberen und mittleren Korium. An der Basal-
membran sowie perivaskuldr herdférmige Ablagerung von IgG
und C3.

Apparative Untersuchungen: unauffillig.

Therapie und Verlauf: Initial stellten wir den Patienten auf Me-
thylprednisolon mit einer Erhaltungsdosis von 16 mg taglich ein.
Aufgrund des progredienten und ausgeprdgten Hautbefundes
entschlossen wir uns zur Durchfiihrung einer dreitdgigen Puls-
therapie mit Cyclophosphamid 1000 mg als intravendsem Bolus.
Gleichzeitig erhielt der Patient beim ersten Zyklus 80 mg Predni-
solon oral, das wir im Verlauf auf eine Erhaltungsdosis von 10 mg
taglich reduzierten. Das Blutbild, die Leber- und Nierenwerte so-
wie der Urin wurden regelmdRig kontrolliert.

Die Behandlung wurde von dem Patienten ohne Auftreten von
Nebenwirkungen sehr gut vertragen. Nach drei Zyklen war der
Hautbefund deutlich gebessert. Die Erytheme waren abgeblasst.
Zur Sicherung des unter der Cyclophosphamid-Therapie erreich-
ten Behandlungserfolges stellten wir den Patienten abschlieBend
auf 200 mg Hydroxychloroquin taglich ein.

Nach Absetzen dieser Medikation kam es zu einem prompten
Rezidiv der Hautverdnderungen, so dass wir zwei weitere Zyklen
der Cyclophosphamid-Bolustherapie durchfiihrten. Erneut kam
es bei guter Vertraglichkeit zu einer raschen, deutlichen und sta-
bilen Besserung des Hautbefundes (Abb. 7 b), so dass wir auf eine

Kostler E et al. Dresdner Dermatologische Demonstration 2006... Akt Dermatol 2006; 32: 388 -399

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



Abb.7 Ausge-
dehnter therapie-
resistenter sub-
akut-kutaner Lupus
erythematodes

a vor Behandlung,
b nach Cyclophos-
phamid-Pulsthera-
pie (3 Tage).

weitere Nachbehandlung bei engmaschigen Verlaufskontrollen
verzichteten.

Kommentar: Der Lupus erythematodes ist eine Multisystemer-
krankung unbekannter Atiologie mit einer gegen verschiedene
korpereigene Zellantigene gerichtete Regulationsstérung der
zelluldren und humoralen Immunantwort. Ausgehend von der
kutanen Beteiligung lassen sich drei klinische Hauptmanifestati-
onsformen unterscheiden: der chronisch-diskoide LE, der syste-
mische LE und der subakut-kutane LE [6].

Am subakut-kutanen Lupus erythematodes erkranken dreimal
mehr Frauen als Manner, das Hauptmanifestationsalter liegt
zwischen dem 30. und 50. Lebensjahr. Meist bestehen kutan dis-
seminierte SCLE-Ldsionen in lichtexponierten Hautarealen, die
meist ohne Narbenbildung abheilen. Bis zu 60-70% der betrof-
fenen Patienten zeigen eine erhohte Photosensitivitdt. Relativ
charakteristisch sind zirkulierende Anti-SSA/Ro-Antikorper [5].

In der Regel bedarf der SCLE neben der milden lokalen Korti-
koidsteroidanwendung mit ausreichendem Lichtschutz einer

oralen Therapie mit Antimalariamitteln wie Hydroxychloroquin,
eventuell in Kombination mit systemischen Kortikosteroiden
[2]. Bei akuten Exazerbationen oder einem Ubergang in einen
systemischen LE ist der Einsatz von Cyclophosphamid zu erwa-
gen.

Cyclophosphamid gehért zu den alkylierenden Zytostatika mit
phasenunspezifischer Wirkung auf die Alkylierung der Nuklein-
sduren. Eingesetzt wird Cyclophosphamid bei lymphoblasti-
schen Leukdmien und Lymphomen, aber auch bei der rheuma-
toiden Arthritis erzielt Cyclophosphamid gute Erfolge. In der
Dermatologie wird Cyclophosphamid insbesondere in der Thera-
pie des Lupus erythematodes und des Pemphigus vulgaris ange-
wendet [1].

Die Cyclophosphamid-Pulsbehandlung wird wesentlich besser
vertragen als eine low-dose-Therapie [4]. Als wichtigste uner-
wiinschte Wirkung kommt es zur allgemeinen Knochenmarkde-
pression mit folgender Panzytopenie. Das Maximum liegt in der
Regel zwischen dem 9. und 12. Tag nach Therapiebeginn. Zusadtz-
lich kénnen Gastroenteritiden oder eine himorrhagische Zystitis
auftreten. Cyclophosphamid wirkt reversibel toxisch auf die Go-
naden und kann zu Amenorrhoe bzw. Azoospermie fiihren. Aller-
gische Reaktionen kénnen auftreten und das Absetzen des Medi-
kamentes erforderlich machen. RegelmaRige Blutbild- und Urin-
untersuchungen sowie Kontrollen der Leber- und Nierenwerte
sind daher erforderlich. Zur Minderung der Nebenwirkungen
der zytostatischen Immunsuppression hat sich die Pulstherapie
in 4-wdéchigen Abstinden durchgesetzt.
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Pachydermoperiostosis (Touraine-Solente-Gole-Syndrom)
C. Nelskamp, U. Wollina

24-jihriger Patient

Familienanamnese: Der vier Jahre dltere Bruder zeigt eine dhn-
liche Symptomatik mit noch starker ausgeprdgter Faltenbildung
im Gesicht. Die {ibrigen 5 Geschwister (4 Schwestern, ein Bru-
der) sind erscheinungsfrei.

Anamnese: Der Patient berichtete iiber eine zunehmende Verdi-
ckung und Faltenbildung der Gesichtshaut etwa seit dem 17. Le-
bensjahr mit begleitendem Spannungsgefiihl der Kopfhaut. Zu-
sdtzlich bemerkte er eine vermehrte Schweibildung palmar,
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plantar und fazial. Seit mehreren Jahren bestehen Gelenkbe-
schwerden (besonders Kniegelenke), welche lange Zeit als Folge
einer seronegativen Rheumatoidarthritis angesehen wurden.

Hautbefund: Pachydermie der Gesichtshaut mit Ausbildung tie-
fer Falten an Stirn, Glabella und nasolabial (Abb. 8). Auch an den
Extremitdten findet sich eine Pachydermie, jedoch in geringerer
Ausprdagung. Es fielen zudem eine palmoplantare und axilldre
Hyperhidrose (Minor-SchweifStest positiv), Seborrhoe sowie an-
gedeutete Trommelschlegelfinger mit Uhrglasndgeln (Abb.9),
hypermobile Gelenke (Uberstreckbarkeit der Fingergelenke)
und Schwellung groBer Gelenke (Knie) auf.

Rontgen Hande: Deutliche Cutisverdickung vor allem im Be-
reich der Grundphalangen II-IV, aber auch Mittelphalangen, zu-
dem diaphysare Kortikalisverdickungen. Beckeniibersicht: Korti-
kalisverdickung an den proximalen Femuren. Knie bds.: Keulen-
artig verbreiterte Femurmetaphysen und exostosenartige Kno-
chenappositionen an distalem Femur und proximaler Tibia, Kor-
tikalisappositionen am proximalen Fibulaschaft bds. Kein Anhalt
fiir Polyarthritis oder degenerative Veranderungen. OSG bds.:
Deutliche Verbreiterung und Verplumpung der distalen Ab-
schnitte der Unterschenkelknochen.

Rontgen FiiRe: Analog zu Hdnden diaphysdre Kortikalisverdi-
ckung vor allem Ossa metatarsalia V.

Echokardiographie und Bodyplethysmographie: unauffallig.

Sonographie Knie- und Sprungelenke: Kniegelenkserguss links
und massive Synovialproliferation Knie bds. und Sprunggelenk
bds.

Labor: BSG 20 mm/h. Im Referenzbereich: Elektrophorese, Ci-
trullin-Antikorper, Rheumafaktor, ANA (mit Differenzierung),
HLA-B27 negativ. Mikrobiologie vom Punktat des Kniegelenks
steril.

Histologie (parietal links): akanthotisch verbreiterte Epidermis.

Abb.8 Pachyder-
moperiostose: Pro-
minente persistente
Faltenbildung.

Abb.9 Pachydermoperiostose: Uhrglasndgel und gering ausgeprdg-
ter Trommelschlegelfinger.

Therapie und Verlauf: Eine effektive Behandlung der Haut-
symptomatik besteht in plastisch-kosmetischen Eingriffen. Ent-
sprechende Aktivititen wurden wegen der dominierenden Ge-
lenksymptomatik zuriickgestellt.

Aufgrund zunehmender Gelenkbeschwerden der Knie erfolgte
die Kniegelenkpunktion durch unsere rheumatologischen Kolle-
gen. Es fand sich reichlich klare und niedrig-viskése Fliissigkeit
mit nur geringer Anzahl von Entziindungszellen, so dass von Kor-
tikoidinjektionen abgesehen und die Indikation zur offenen Syn-
ovektomie gestellt wurde.

Kommentar: Die Pachydermoperiostosis (McKusick 167 100) ist
eine seltene Genodermatose mit autosomal-dominantem oder
rezessivem Erbgang [1]. Die Erkrankung, erstmals 1868 von
Friedreich beschrieben [2], betrifft vorwiegend Minner und
geht mit einer Verdickung der Haut (Pachydermie, Cutis verticis
gyrata) und des Periostes der Rohrenknochen (Hyperostose) ein-
her. Weitere in unterschiedlicher Auspragung auftretende Symp-
tome sind Seborrhoe, Hyperhidrosis, Trommelschlegelfinger,
Akromegalie und Spongiosa-Umbau [1]. Es werden nach Tourai-
ne et al. (1935) drei Formen unterschieden: kompletter Typ mit
Pachydermie und Periostose, inkompletter Typ ohne Pachyder-
mie und eine forme fruste (Pachydermie mit minimalen Skelett-
verdnderungen [4]. Die sekunddre Pachydermoperiostose geht
mit Erkrankungen innerer Organe (hdufig Lungentumoren) ein-
her (Bamberger-Pierre-Marie-Syndrom). Eine kausale Therapie
ist nicht moglich. Die rheumatologischen Symptome kdnnen
durch Steroide, nichtsteroidale Antirheumatika und Colchicin
gemildert werden. Die dermatologischen Symptome konnen
mit Hilfe der plastischen Chirurgie verbessert werden [3].
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Proteus-Syndrom
C. Nelskamp, E. Kostler

67-jihrige Patientin
Familienanamnese: unauffillig hinsichtlich méglicher Dyspla-
sien

Anamnese: Die Patientin stellte sich mit einem seit einer Woche
bestehenden, grof3flachigen, stark sezernierenden erosiven Areal
am linken distalen Unterschenkel vor. Es imponierte eine ausge-
pragte Stammuvarikosis, welche sich bereits wahrend der Adoles-
zenz entwickelte. Seit Geburt ist eine Schddelanomalie auffillig,
es bildeten sich im Laufe ihres Lebens riesige Exostosen der Ka-
lotte aus, welche klinisch als faustgrofSe knécherne Tumore im-
ponieren.

Allgemeinbefund: Kachektischer Erndhrungszustand. Im Rah-
men der korperlichen Untersuchung fielen eine Extrasystolie
und Hepatomegalie auf.

Hautbefund: Am linken distalen Unterschenkel, oberhalb des
Malleolus lateralis, zeigte sich ein ca. 11 x 7 cm groRes, erosives,
leicht iiberwdrmtes und stark sezernierendes Areal. Der linke
Unterschenkel erscheint zudem kraftiger und derber als der
rechte (Abb.10). Das linke Bein ist ca. 2 cm ldnger, woraus ein
funktioneller Beckenschiefstand resultiert. Auch die massive
Stammvenenvarikosis ist stdrker linksseitig ausgeprdgt. Die
FiiBe sind beidseits kraftig, sehr gro und zeigen neben einer
Onychogryphose aller Zehenndgel besonders plantar massive
papillomatése Hyperkeratosen.

Am behaarten Kopf imponieren drei bis 12 x 10 cm grof3e, kno-
cherne, nicht verschiebliche Tumore (Abb.11).

Rontgen Fii3e: keulenartige Auftreibung der distalen Abschnitte
der Unterschenkelknochen sowie massive Verdickung der Cutis
im Bereich beider Sprunggelenke und FiiRe, vor allem im Bereich
der GroRzehen.

Rontgen Schddel: Bds. temporal bis okzipital reichende ausge-
dehnte Exostosen der Schddelkalotte. Eine dritte lingliche exo-
stosenartige Ausbuchtung liegt links hochparietal. Die Verdnde-
rungen sind teils ineinander flieBend und {ibergehend, jedoch
glatt begrenzt ohne Anhalt fiir maligne Entartung.

Labor: CRP 18,8 g/l und pathologisches Urinsediment (Ery 50,
Leu > 100, Bak ++).

Therapie: Die Behandlung der grofflichigen Wunde am linken
Unterschenkel erfolgte mit Gentamycin und Ringer-Lésung, spa-
ter mit Varidase-Salbe und Kompression. Die Wunde am Unter-
schenkel war bei Entlassung nahezu abgeheilt. Nekrosen und Ke-
ratosen an den FiiBen wurden abgetragen. Zudem wurde die
Onychogryphose mechanisch beseitigt.

Abb.10 Proteus-
Syndrom: partieller
Riesenwuchs und
massive Stammwvari-
kosis.

Abb. 11

Proteus-Syndrom: massive Exostosen.

Kommentar: Das Proteus-Syndrom beschreibt ein seltenes
Krankheitsbild (ca. 100-200 Fille in der Literatur beschrieben)
mit verschiedenen Wachstumsanomalien unter hdufiger Beteili-
gung vaskuldrer und skelettaler Strukturen. Beziiglich der Gene-
tik wird ein Mosaizismus favorisiert [1]. Im Rahmen der vaskula-
ren Anomalien sind Mutationen des Tumorsuppressorgens PTEN
(Phosphatase- und Tensin-Homologes auf Chromosom 10) be-
kannt [4]. Da PTEN-Mutationen auch bei Polyposis beobachtet
wurden, verwundert es nicht, dass die Polypose auch im Rahmen
des Proteus-Syndroms vorkommt [3].

Das Kklinische Bild ist sehr vielgestaltig, Symptome wie partieller
Riesenwuchs im Bereich der Hinde und FiiBe, Hemihypertro-
phie, subkutane und abdominelle Tumore, pigmentierte Naevi
und Exostosen (Ossifikationsstérung einzelner Knochen) sowie
vaskuldre Malformationen sind méglich [1,2]. Differenzialdiag-
nostisch ist das Proteus-Syndrome von einem Klippel-Trénau-
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nay-Syndrom (hier obligater Naevus flammeus) und der Neuro-
fibromatose zu unterscheiden.
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Morbus Galli-Galli
C. Kronert, J. Schonlebe

38-jihriger Patient
Familienanamnese: Vater zeigte dhnliche pigmentierte Haut-
verdnderungen.

Anamnese: Aufgetreten in der dritten Lebensdekade, bestehen
seit ca. 15 Jahren am Oberkoérper makuldse, zum Teil papulése
brdunliche Hautverdnderungen, die im Sommer (Schwitzen) v.
a. submammadr vereinzelt zu erosiven entziindlichen Papeln fiih-
ren.

Hautbefund: An Stamm/Oberkorper finden sich zahlreiche dis-
seminiert stehende, ca. 3-4 mm grofSe, mittelbraune, unregel-
mdRig begrenzte und pigmentierte Makulae und vereinzelt
brdunlich-rétliche, zum Teil etwas keratotische Papeln (Abb. 12).
Keine Bldschen und Blasen. Hals und Beugen frei. Schleimhdute
unauffillig.

Histologie: umschriebene Verbreiterung der Epidermis mit klei-
nen pseudozystischen intraepidermalen Keratineinschliissen,
Ausbildung wechselnd stark pigmentierter, langer, schlanker,
teils bizarr verzweigter Reteleisten, herdbetont rundzellig ent-
ziindliche Begleitreaktion im oberen korialen Bindegewebe, fer-
ner in oberen Epidermisschichten mehrere umschriebene Akan-
tholysen.

Therapie: keine erforderlich.

Kommentar: Erstmals 1982 bei dem Briiderpaar Galli diagnosti-
ziert, gehort der Morbus Galli-Galli neben dem Morbus Dowling-
Degos, dem Morbus Kitamura, dem Haber-Syndrom, der symme-
trischen Akropigmentierung (Dohi) u.a. zur seltenen autosomal
dominanten Gruppe der Genodermatose aus dem Formenkreis
der umschriebenen retikuldren Hyperpigmentierungen. Diese
mannigfaltigen Erscheinungsformen des komplexen Krankheits-
bildes wurden frither als eigenstindige Entititen aufgefasst
[1,6,8].

Die Hautverdnderungen manifestieren sich im zweiten oder drit-
ten Lebensjahrzehnt bevorzugt in den groRen Beugen und im
Nacken. Es handelt sich eher um kosmetisch stérende Verdnde-
rungen ohne pathologische Relevanz. Gelegentlich konnen War-

Abb.12 Morbus Galli-Galli: Kleine hyperpigmentierte Makeln und Pa-
peln.

me und Schwitzen jedoch zu entziindlichen Veranderungen mit
Juckreiz und Brennen fiihren [2,7].

Die Histologie zeigt eine dem Morbus Dowling-Degos vergleich-
bare Befundkonstellation: Verbreiterung der Epidermis, pseudo-
zystische intraepidermale Keratineinschliisse, Ausbildung lan-
ger, schlanker, teils bizarr verzweigter hyperpigmentierter Rete-
leisten, entziindliche Begleitreaktion, jedoch zusatzlich die fiir
den Morbus Galli-Galli typischen Akantholysen. Diesem feinge-
weblichen Bild liegt wahrscheinlich eine Proliferation der basa-
len Epidermisschichten mit einer stark gesteigerten Melanoge-
nese zugrunde [3,4].

Differenzialdiagnostisch miissen Erkrankungen mit Hyperpig-
mentierungen und Lentigines beriicksichtigt werden. Eine The-
rapie ist nicht erforderlich, ggf. kénnen fiir die entziindlichen
Verdnderungen lokale Steroide zum Einsatz kommen. Der Ver-
such mit externen und systemischen Retinoiden fiihrte nicht
zum Erfolg [5].
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Vernarbendes Schleimhautpemphigoid
K. Hasendhrl, J. Schonlebe, H. Pigors, E. Kostler

43-jihriger Patient

Anamnese: Anamnestisch berichtet der Patient iiber eine Binde-
hautentziindung, welche seit drei Jahren nie vollstindig abheilte.
Vor zwei Jahren kam es erstmals zu krustigen Hautverdnderun-
gen an Extremitdten und Kopfhaut. Im Februar 2005 erfolgte die
Einweisung in die Hautklinik unter dem klinischen Bild eines im-
petiginisierten Ekzems.

Histologisch fiel eine subepidermale Spaltbildung auf, jedoch
keine Blasenbildung. Auch unter Beriicksichtigung der Immun-
fluoreszenz mit fraglichem IgG-Nachweis entlang der epiderma-
len Basalmembran konnte eine blasenbildende Dermatose nicht
sicher diagnostiziert werden. Die Konjunktivitis mit Symblepha-
ronbildung fiihrte zum dringenden Verdacht eines vernarbenden
okuldren Schleimhautpemphigoids. Die stationdre Behandlung
in der Augenklinik erfolgte aber erst im November 2005. Zur er-
neuten Aufnahme in die Hautklinik aufgrund verschlechterten
Haut- und Augenbefundes kam es im Februar 2006.

Aufnahmebefund: Synechien der Augenlider, Skleren gerdtet,
Kornea getriibt, Lichtempfindlichkeit (Abb.13). An Unterarmen,
nuchal, Kopfhaut, Kinn multiple nummuldre, krustig belegte
Areale; an Stamm und unteren Extremitdten: fleckige Hyperpig-
mentierungen (Abb.14).

Laborparameter: Blutsenkung 29 mm/h, Leukozyten 22 Gpt/l,
Thrombozyten 377 Gpt/l, ANA 1:320, Pemphigoid-Antikorper
1:20.

Histologie: Hauterosionen bzw. Ulzerationen partiell abgedeckt
von leukozytenhaltigem Fibrinschorf und gesaumt von gefdRrei-
chem Granulationsgewebe. Bedeckende Epidermis am Rand hy-
perplastisch mit Hypergranulose und Hyperortho- sowie herd-
formiger Hyperparakeratose. Epidermis stellenweise schiitter
granulozytdr durchsetzt. Im dermalen Bindegewebe in der Um-
gebung ein oberflichlich perivaskuldres, teils betont rundzelli-
ges, teils gemischtzellig entziindliches Infiltrat mit wechselnder
Zahl beigemischter Plasmazellen. Keine Infiltrateosinophilie.

Direkte Immunfluoreszenz: perildsional linear positive bzw. li-
near schwach positive Immunreaktion entlang der epidermalen
Basalmembran fiir IgG und C3. IgA, IgM, (4, C1q negativ, unspe-
zifische Fibrinogenreaktion.

Therapie und Verlauf: Seit 11/2005 Dapson 150 mg/d; Cyclo-
phosphamid 150 mg/d. Ab 2/2006 Methylprednisolon 100 mg/d;
Mycophenolsdure 360 mg/d. Lokal Vidisic Edo Augengel und
Dexa Edo Augentropfen. Darunter erhebliche Besserung des Au-
genbefundes und Abheilung der Hautveranderungen.

Kommentar: Das vernarbende Pemphigoid ist eine seltene ei-
genstdndige bullése Dermatose.

Betroffen sind vorwiegend Erwachsene ab den mittleren Lebens-
jahren. Die Hauptlokalisation ist die Mundschleimhaut in 80%,
gefolgt von ein- oder doppelseitigem Befall der Konjuktiven.
Hautldsionen kommen in weniger als 20% der Patienten vor. Sie

Abb.13 Vernarbendes Schleimhautpemphigoid - Synechien an den
Augenlidern, Photosensitivitdt.

Abb.14 Vernar-
bendes Schleim-
hautpemphigoid -
kutane Manifesta-
tion mit krustésen
Herden, keine Bla-
sen.

dhneln milden Formen des bullésen Pemphigoids (BP) und hei-
len narbig ab. Eine Variante ist das chronisch lokalisierte vernar-
bende Pemphigoid mit alleiniger Hautmanifestation vorwiegend
am Capillitium (Brunsting-Perry-Typ). Genitale Ldsionen kdnnen
zu Strikturen fiithren (z. B. Urethralstenose, Phimose). Typisch
sind Bldschen und Erosionen der Mundschleimhaut mit Larynx-
und Osophagusbeteiligung. Narben kénnen zu Atembehinde-
rung und Problemen bei der Nahrungsaufnahme fiihren [2].

Augenbefall fiihrt zur subepithelialen fibrinésen Konjunktivitis
mit Erosionen, Photophobie. Im Verlauf Bildung fibrotischer Nar-
benstrange und Adhdsionen, Verlétung und Schrumpfung beider
Fornices, Verziehung der Lider, Entropium, Symblepharon und
Pannusbildung bis zur Erblindung.

Atiologisch kommt es zur Antikérperbildung gegen Autoantige-
ne wie beim BP (BPAG 1, BPAG 2) und gegen Epiligrin (Struktur-
protein der Ankerfilamente). Klinisch ist das vernarbende Pem-
phigoid jedoch eine eigenstdndige Dermatose. Die Vernarbung
scheint Folge der persistierenden Erosionen zu sein.
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Histologisch findet sich eine Spaltbildung in der tiefen Lamina
lucida. Die direkte Immunfluoreszenz weist IgG-, IgA- und
C3-Ablagerungen an der Basalmembran nach. Zirkulierende IgA-
Autoantikorper wurden in 20% gefunden, jedoch ohne prognos-
tischen Wert. Zusdtzlich konnten autoreaktive T-Zellen gegen
BPAG 2 im Serum einiger Patienten nachgewiesen werden [2].

Die Therapie des vernarbenden Pemphigoids ist unbefriedigend.
Die Augenbeteiligung erfordert eine interdisziplindre Betreuung.
Therapieresistente Patienten profitieren durch die immunsup-
pressive Behandlung mit Mycophenolatmofetil bzw. Mycophe-
nolsdure. Die Ansprechrate liegt bei 50% [1,2]. Bei unserem Pa-
tienten fiihrte die Gabe von Mycophenolsdure 360 mg tgl. kom-
biniert mit Prednisolon 100 mg tgl. in langsam absteigender Do-
sierung zu einer deutlichen Verbesserung des Lokalbefundes.
Eine operative Behandlung der Synechien am Auge ist geplant.
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Porokeratosis superficialis disseminata actinica
(Chernosky und Freeman)
K. Leonhardt, J. Schonlebe, U. Wollina

63-jihrige Patientin

Anamnese: Die Patientin berichtet iiber seit Anfang der 90er
Jahre bestehende, an sich asymptomatische Hautverdnderungen
an den Unterschenkeln sowie den Oberarmstreckseiten. Sie be-
stiinden ganzjdhrig.

Hautbefund: Hauttyp I-II nach Fitzpatrick. An beiden Armen, v.
a. den Unterarmstreckseiten, und den Unterschenkelstreckseiten
fallen multiple, einzeln stehende, leicht atrophische Makeln mit
leicht braunlicher Hyperpigmentierung auf. Die zirka 5 mm gro-
Ben Makeln haben einen rotlich-ringférmig Randsaum, zentral
liegt eine Eindellung und teilweise Abblassung vor.

Histologie: Man erkennt mehrere kleinherdig umschriebene fla-
che Einsenkungen der Epidermisoberfliche mit kurzstreckigen
Unterbrechungen des ansonsten regelrecht erhaltenen Stratum
granulosum mit hier entspringenden rauchsdulenartigen Para-
keratosen entsprechend sog. kornoiden Lamellen. Im Papillar-
korper und dem oberen Korium findet sich ein oberflachliches
perivaskuldres, lymphomonozytoides entziindliches Infiltrat
(Abb.15).

Therapie: topisch tretinoinhaltige Salben.

Kommentar: Die disseminierte aktinische Porokeratose wird
mit verschiedenen Mutationen der Zytoskelettbestandteile wie
Actin oder der adhdrenten Junktionen in Zusammenhang ge-
bracht. So wurden Mutationen und Variationen in den Genen
SSH1, ARPC3, SART3 nachgewiesen.

; Ny et —_—

Abb. 15 Porokeratose, Histologie: typische Kornoidlamelle (HE x 4).

Sie wird wahrscheinlich autosomal-dominant vererbt. Die Muta-
tionen sind den Chromosomen 12, 15 und 18 zuzuordnen. Die
Vererbung erfolgt autosomal-dominant [2,4,5].

Histologisch imponiert der scharf begrenzte Randwall mit einer
aufgeworfenen Hornlamelle, so genannte ,kornoide Lamelle”.
Diese ist Ausdruck einer klonalen Keratinozytenproliferation
mit DNA-Ploidie. In Zellkulturen konnte keine UV-Uberempfind-
lichkeit der Keratinozyten und Fibroblasten festgestellt werden.
P53-Mutationen waren nicht gehduft. Stattdessen ist das termi-
nale Reifungsprogramm der Keratinozyten gestort [1].

Aufgrund des Vorkommens in sonnenexponierten Hautarealen
wird ein konsequenter Lichtschutz angeraten. Vor dem Hinter-
grund der wissenschaftlichen Daten ist diese Empfehlung jedoch
fragwiirdig [1]. Retinoide, 5-FU, photodynamische und Laserthe-
rapie sind geeignet, die Erkrankung zu behandeln.
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Ausgedehnte dystope Kalzifizierung bei Ulcus cruris und
chronisch-venoser Insuffizienz
B. Heinig, T. Kittner, E. Kostler

80-jihrige Patientin

Anamnese: Im Juli 2002 erfolgte erstmals die stationdre Aufnah-
me wegen eines therapieresistenten Ulcus cruris links, das in
wechselnder Intensitdt seit ca. 17 Jahren bestand. Im Rahmen
der Diagnostik fielen bereits damals rontgenologisch ausgedehn-
te Kalkeinlagerungen im umgebenden Weichteilgewebe auf.
04/2005 trat eine Becken-Beinvenenthrombose links auf, welche
die passagere Antikoagulation erforderte. Wegen ausgeprdgter
Stauungsdermatitis beider Unterschenkel mit stark sezernieren-
den Ulzerationen wurde die Patientin 10/2005 erneut aufgenom-
men. Die bekannten lokalen Kalkeinlagerungen in Kutis und
Subkutis waren als Kalkplatten palpabel und schrankten bei vor-
bestehender Cox- und Gonarthrose auch die Mobilitdt ein. Als
Begleiterkrankungen wurden ein insulinpflichtiger Diabetes
mellitus mit Retino- und Nephropathie, arterielle Hypertonie,
chronisch-ischdmische Herzkrankheit, Fettstoffwechselstérung
und Adipositas, chronisch-venose Insuffizienz, Cox- (TEP links
2003) und Gonarthrose sowie Z. n. Ablatio mammae bei Karzi-
nom 03/2003 registriert.

Allgemeinbefund: kardiopulmonale Kompensation bei gering
reduziertem Allgemeinzustand. Blutdruck 120/70 mm Hg. Hyp-
dsthesien im FufSbereich beiderseits im Sinne diabetischer Neu-
ropathie.

Hautbefund: Sklerosiertes Odem beider Unterschenkel mit RS-
tung und Hyperpigmentierung sowie plattenformig tastbare Ge-
webeverkalkungen im Ulkus- und Wundrandbereich. Rechts
mehrere schmierig belegte, ndssende Ulzerationen mit entziind-
licher Umgebung.

Duplexsonografie: periphere Venen links: V. iliaca externa und
V. femoralis communis rekanalisiert bei Z. n. Becken-Beinvenen-
thrombose 04/2005. Postthrombotische Verdanderungen in V. fe-
moralis superficialis und V. poplitea links.

Rontgen in 2 Ebenen (Abb.16): linkes Kniegelenk und Unter-
schenkel: Calcinosis cutis. Im Vergleich zur Voruntersuchung v.
06/2002 unverdnderte Ausdehnung der massiven, scholligen
konfluierenden Verkalkungen vor allem im Bereich der distalen
zwei Unterschenkeldrittel. Geringere Ausprdagung der Verdnde-
rungen im ventralen Anteil des proximalen Unterschenkeldrit-
tels. Im Zusammenhang mit der Klinik handelt es sich am ehes-
ten um kutane und subkutane Verkalkungen. MaRiggradige
Gonarthrose.

Rechtes Kniegelenk und Unterschenkel: keine wesentliche Be-
funddnderung zur Voruntersuchung von 06/2002. Bekannte aus-
gedehnte Weichteilverkalkungen im Sinne einer Calcinosis cutis
mit besonderer Auspragung in den distalen zwei Unterschenkel-
dritteln. Infolge von Summationseffekten ist eine genaue topi-
sche Zuordnung der Kalkeinlagerungen nicht moéglich. Gering-
gradige Gonarthrose.

Labor in SI-Einheiten: Blutzucker 6,74 mmol/l, HbA1c 9,1%, CRP
21,5 g/l

Abb. 16 Ausge-
dehnte dystope Kal-
zifizierungen bei Ul-
cus cruris und CVI.
Rontgen p. a. 2005.

Therapie: nach initialer Octenisept-Feuchtbehandlung der Un-
terschenkel befundadaptierte Unterschenkelkompressionsban-
dage und Hochlagerung. Nekrektomien im Ulkusbereich. Physio-
therapeutisch versorgten wir mit entstauender Kinesitherapie,
manueller Sprunggelenksmobilisation in PIR-Techniken sowie
Gangschulung. Bei gut gesduberten Wundverhdltnissen konnte
die Patientin mit der Empfehlung zur lokalen Behandlung mit
Pasta argenti nitrici 1% und Kompression in die ambulante Be-
treuung entlassen werden.

Kommentar: Dystope Kalkablagerungen kommen nicht nur im
Rahmen entziindlicher Systemerkrankungen, sondern auch bei
malignen und endokrinologischen Erkrankungen, Niereninsuffi-
zienz, posttraumatisch und bei entziindlichen Hauterkrankun-
gen vor. In Abhdngigkeit von der Grunderkrankung und Parame-
tern des Kalzium- und Phosphatstoffwechsels wird dabei die
dystrophische von der metastatischen Calcinosis cutis unter-
schieden. Charakteristika der dystrophischen Calcinosis cutis
(im Gegensatz zur metastatischen) sind normale Serumwerte
fiir Kalzium, Phosphat, Parathormon und alkalische Phosphata-
se. Kutane Kalkablagerung kann prinzipiell in allen Hautab-
schnitten erfolgen [1].

Im vorliegenden Patientenfall handelte es sich bei normalen Se-
rumkonzentrationen fiir Kalzium und Parathormon um eine un-
gewohnlich ausgedehnte dystope Calcinosis cutis bei chronisch-
vendser Insuffizienz. Die Verkalkungen sind ursichlich am The-
rapieversagen einer alleinigen Lokalbehandlung und Kompressi-
onstherapie eines Ulcus cruris beteiligt [1,3]. Deshalb empfehlen
wir in der Regel ein aktives chirurgisches Vorgehen mit tiefer
und ausgedehnter Shave-Exzision und Meshgraft-Deckung des
Defektes [2]. Wegen der plattenférmig ausgedehnten Ossifika-
tionen im Ulkus- sowie Umgebungsbereich bei eingeschrdankter
Operationsfahigkeit der Patientin entschlossen wir uns entgegen
des sonstigen Therapiekonzeptes zu einer konservativen Be-
handlung.

Literatur

1'Enoch S, Kupitz S, Miller DR, Harding KG. Dystrophic calcification as a
cause for non healing leg ulcers. Int Wound ] 2005; 2: 142 -147

2 Késtler E, Konrad H, Wollina U. Treatment of dystrophic calcification in
leg ulcers. Int Wound ] 2005; 2: 239

3 Turczanska E. Extensive calcification of the lower leg complicating ve-
nous ulceration. ] Tissue Viability 2004; 14: 102-103

Kostler E et al. Dresdner Dermatologische Demonstration 2006... Akt Dermatol 2006; 32: 388 -399

Iy
Q
c
=
Q
")
-2
[1-]
=l
o)
=
-

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebra



