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Lupuspannikulitis (Lupus erythematodes
profundus)

v

P. Weber

Ananmese: Die konsilarische Vorstellung der da-
mals 24-jdhrigen Patientin erfolgte zur weiteren
Abkldrung einer seit 3 Monaten bestehenden
und trotz antibiotischer Therapie persistierenden
Schwellung der rechten Gesichtshdlfte (v.a. im
Bereich der Parotis).

Die im Vorfeld durchgefiihrte Lymphknoten-
exstirpation und die MR-Untersuchung waren
gut vereinbar mit einer chronisch-phlegmondsen
Entziindung.

Untersuchungsbefund: Unscharf begrenzter, in-
durierter Plaque mit Uberwirmung und Schwel-
lung fazial und zervikal rechts. Narben praauriku-
lar und zervikal rechts (© Abb.1a).

Diagnostik: Die Histologie zeigte junktional und
in der Dermis ein lymphozytenreiches, perivasku-
lar akzentuiertes Infiltrat. Vereinzelt fanden sich

zytoide Korperchen in der basalen Epidermis. Im

tiefen Bindegewebe und im Fettgewebe sah man
ein dichtes gemischtes Infiltrat aus Lymphozyten,
Makrophagen, Epitheloidzellen, Plasmazellen so-
wie Kernfragmenten. In der Alcian-PAS-Farbung
sichtbare Muzinanreicherung. Labor: ANA-Titer:
1:160, anti-Ro/SSA 52-60: positiv, Proteinurie
(312mg/24h).

Therapie und Verlauf: Unter der Diagnose einer
Lupuspannikulitis (4/11 ARA-Kriterien positiv)
leiteten wir nach nephrologischer Vorstellung
eine Kombinationstherapie mit Methylpredniso-
lon in ausschleichender Dosierung (Anfangsdosis
60mg/d) sowie Chloroquin (3,5mg/kg KG 1x/d)
ein. Dies erwies sich im Verlauf als nicht ausrei-
chend. Daher wurde die Methylprednisolondosis
erhoht, Chloroquin beibehalten und zusdtzlich
mit Methotrexat (MTX) 15mg s.c. pro Woche be-
handelt. Darunter kam es zum deutlichen Anstieg
der Leberwerte, sodass die Dosis von Methotrexat
auf 10mg s.c. pro Woche reduziert wurde. Es kam
erneut zu einer Ausbreitung der klinischen Indu-
ration von der Wange auf den Hals. Bei Nebenwir-
kungen und unzureichender Wirksamkeit von

Abb.1 Lupuspannikulitis.

a Initialstadium: Schwellung,
R6tung und Uberwarmung der
rechten Gesichtshalfte.

b Im Verlauf: Atrophie der rech-
ten Gesichtshdlfte.
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MTX wurde dieses abgesetzt und stattdessen Dapson zusatzlich
zu Chloroquin und systemischen Steroiden verabreicht. Inzwi-
schen manifestierte sich eine Atrophie der Wange (© Abb.1b).
AuBerdem entstanden zunehmend neue Knoten. Deshalb wurde
die Therapie um Azathioprin (100-0-50 mg) erweitert. Darunter
konnte schlieBlich eine Stabilisierung des Befundes erzielt wer-
den.

Kommentar: Die Lupuspannikulitis wurde erstmals 1875 von Ka-
posi beschrieben. Die Erkrankung ist eine seltene Manifestation
des kutanen Lupus erythematodes (ca. 2 -3 % der Fdlle). Sie zeich-
net sich durch dermale und subkutane schmerzhafte entziind-
liche Knoten aus. Héufig erfolgt eine Abheilung mit atrophen
Narben.

Das Krankheitsbild wird tiberwiegend bei weiblichen Erwachse-
nen zwischen dem 20. und 60.Lebensjahr beobachtet. In der
Literatur werden erfolgreiche Therapien mit Steroiden, Anti-
malariamitteln, Dapson, Azathioprin, Cyclophosphamid, MTX,
Mycophenolat Mofetil, Tacrolimus, monoklonalen Antikérpern,
Immunoglobulinen, Etanercept und Rituximab beschrieben.

Bei therapierefraktdrem Verlauf und der Gefahr der Fettgewebs-
atrophie ist der frithzeitige Beginn einer suffizienten systemi-
schen Therapie essenziell, um Folgeschdden zu vermeiden. Auch
bei unserer Patientin wurde die Erkrankungsaktivitdt nach the-
rapierefraktirem Verlauf erst durch eine Kombinationstherapie
aus Steroiden, Dapson, Resochin und Azathioprin gebremst. Eine
unilaterale Fettgewebsatrophie der rechten Gesichtshdlfte
konnte dennoch nicht verhindert werden.
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Gesichtsédeme - seltene Differenzialdiagnosen
v
W. Hofmann

Fall 1

Anamnese: Ein 34-jdhriger Patient berichtete tiber seit 5 Wochen
bestehende, rezidivierende Odeme des Gesichtes, Schluckbe-
schwerden und Atemnot. Es erfolgten in der Vergangenheit unter
dem Verdacht auf allergische Angioddeme mehrfach not- und
fachdrztliche Behandlungen mit Glukokortikoiden und Antihista-
minika.

Befunde: Klinik: generalisierte Gesichtsschwellung (© Abb.2a),
Uvula leicht geschwollen, keine Urtikae, keine Zungenschwel-
lung, verschadrftes expiratorisches Atemgerdusch, feine Gefal3-
erweiterungen im Bereich der unteren Thoraxapertur (Sahlischer
Venenkranz) (© Abb.2b); Labor: keine Auffdlligkeiten; Bild-
gebung: CT-Thorax: 82x111x114mm grofRe Raumforderung im
oberen Mediastium mit Uberschreitung der Mittellinie, sub-
totaler Kompression der V. cava superior und Kompression des
rechten Vorhofes, basaler Perikarderguss, Pleuraerguss rechts,
Kompressionsdystelektasen im rechten Unterlappen und Mittel-
lappen, keine Lymphadenopathie.

Abb.2 Obere Einfluss-
stauung.

a Diffuses Odem des
Gesichtes mit Lippen-
und Augenschwellung.
b Sahlischer Venen-
kranz: feine GefdRer-
weiterungen im Bereich
der unteren Thorax-
apertur als Zeichen der
intrathorakalen Druck-
steigerung.

Therapie und Verlauf: Nach histologischer Sicherung eines grof3-
zelligen B-Zell-Non-Hodgkin-Lymphoms im oberen vorderen
Mediastinum erfolgte eine Chemotherapie mit Cyclophospha-
mid, Methotrexat, Cytarabin, Vincristin, Etoposid, Ifosfamid,
Adriamycin, Rituximab sowie eine konsolidierende Radio-
therapie.

Diagnose: Das Mediastinallymphom verlegte neben der Vena
cava superior auch den rechten Vorhof und bedingte somit eine
intrathorakale Drucksteigerung (klinisches Zeichen u.a. Sahli-
scher Venenkranz) sowie eine obere Einflussstauung, die sich
unter dem Leitsymptom ,Gesichtsschwellung* prasentierten.

Fall 2

Anamnese: Ein 34-jdhriger Patient wurde uns konsiliarisch zur
weiteren Einordnung einer ausgepragten postoperativen infra-
orbitalen Schwellung vorgestellt. Vorausgegangen war eine CT-
gesteuerte Entfernung eines eingesprengten Metallspanes. Die
Wundhohle wurde im Rahmen der Operation mehrfach mit
Octenidin-haltigen Losungen gespiilt.

Befunde: Klinik: rechtsseitige Gesichtsschwellung infra- und su-
praorbital mit zentralem Gewebsdefekt, kein Fieber (© Abb.3);
Labor: keine Auffdlligkeiten, CRP, BB normwertig; Bildgebung:
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Abb.3 Aseptische
Gewebsnekrose:
Schwellung der rechten
Gesichtshalfte und
periorbitale R6tung
nach Spiilung mit einer
Octenidin-haltigen
Losung.

CT Kopf: Ausschluss einer retroorbitalen Schwellung oder Augen-
affektion.

Therapie und Verlauf: Unter kiihlender Lokaltherapie, korper-
licher Schonung und langfristiger Antibiose mit Cephalosporinen
nach bislang ca. 3 Monaten insgesamt nur langsame Besserung.
Diagnose: Nach Ausschluss einer infektiésen Genese (z.B. Orbi-
taphlegmone) konnte die Diagnose einer aseptischen Gewebs-
nekrose mit chronischer Entziindung und persistierender subku-
taner Odembildung nach Spiilung eines engen Wundkanals mit
Octenidin-haltigen Losungen gestellt werden. Octenidin ist ent-
sprechend der Fachinformation als Antiseptikum zum Aufsprii-
hen oder Auftragen auf Schleimhaut und angrenzende Haut
zugelassen. Es sollte unter keinen Umstdnden mit Druck ins
Gewebe (z.B. Hohlraumwunden oder Stichkandle) eingebracht
werden, v.a. wenn ein Abfluss in Form einer Lasche oder Drai-
nage nicht sicher gewdhrleistet werden kann. Die zytotoxischen
Effekte von Octenidin (aseptische Fettgewebsnekrose, subkutane
Odeme) bei unsachgemiRer Anwendung in Form ausgeprigter
und langwieriger Schwellungen des Umgebungsgewebes sind
bekannt und mehrfach beschrieben. Bei ausgepragter Gewebe-
schadigung und ungiinstiger Lokalisation kann es durch Erho-
hung der Kompartmentdriicke zu Durchblutungsstérungen, ner-
valen Irritationen, Kontrakturen oder fibrotischem Muskelum-
bau kommen. Eine Besserung auf Antibiotika, Kortikosteroide
oder operative Revisionen wurde bislang nicht beschrieben.
Kommentar: Odeme des Gesichts lassen zundchst an hiufige
Differenzialdiagnosen allergologischer (Angio6deme, Typ-I- oder
Typ-IV-Allergien, irritative Dermatitiden) oder infektidser
Genese (Erysipel, Weichteilabszesse, Herpesvireninfektionen)
denken. Weitere dermatologische Erkrankungen mit dhnlicher
Symptomatik stellen der M. Morbihan, Kollagenosen wie Der-
matomyositis, granulomatdse Entziindungsreaktionen wie die
Cheilitis granulomatosa beim Melkersson-Rosenthal-Syndrom
und das weite Spektrum der kutanen Neoplasien (v.a. Adenome,
Adenokarzinome, Lymphome) dar. Die beiden Kasuistiken pra-
sentieren zwei seltene Manifestationen aus dem internistischen
bzw. chirurgischen Krankheitsspektrum, welche durch Affektion
und Odembildung der Gesichtshaut in den dermatologischen
Fokus geriickt sind.

Abstracts

Abb.4 Morbus
Morbihan. Zentro-
faziales Erythem und
Odem mit Betonung
der rechten Gesichts-
halfte.
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Unilateraler Morbus Morbihan
v
G. Ghulam

Anamnese: Ein 47-jdhriger Patient stellte sich mit seit ca. 9 Mo-
naten bestehender, persistierender, unilateraler, periorbitaler
Schwellung zur weiteren Abkldrung vor. Augendrztliche Vor-
untersuchungen sowie Laborwerte waren anamnestisch unauf-
fallig, ebenso ein CT des Schiddels. Im MRT des Schddels zeigte
sich ein Lidédem. Ein Therapieversuch mit systemischen Stero-
iden fiihrte nur zu einer minimalen Besserung. Bei dem Patienten
ist seit Jahren eine Rosazea bekannt.

Untersuchungsbefund: Unilateral periorbital rechts fand sich ein
diffuses, nicht eindriickbares Odem. Weiterhin stellte sich eine
zentrofaziale Rotung dar (© Abb.4).

Diagnostik: Labor: keine wegweisenden Auffdlligkeiten. Histo-
logie: Man sieht ein intaktes Epithel mit orthokeratotischer
Verhornung. In der leicht aufgelockerten Dermis kommt ein mil-
des lymphohistiozytéres Infiltrat zur Darstellung, des Weiteren
Angiektasien.

Therapie und Verlauf: Unter der Diagnose M. Morbihan wurde
nach Ausschluss weiterer Differenzialdiagnosen einer Gesichts-
schwellung eine kombinierte systemische Therapie mit Isotreti-
noin (30mg/d) und dem Mastzellstabilisator Ketotifen (2 mg/d)
sowie manueller Lymphdrainage iiber mehrere Monate durchge-
fithrt. Der Verlauf ist bis zum heutigen Tage therapierefraktdr.
Kommentar: Namensgebend fiir dieses Krankheitsbild ist die Re-
gion Morbihan in Westen der Bretagne, aus der der erste, 1957
von Robert Degos beschriebene Patient stammte. Die Atiologie
des M. Morbihan ist bislang ungekldrt. Der M. Morbihan gilt
auch als die 6dematdse Verlaufsform der Rosazea. Er ist gekenn-
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zeichnet durch ein persistierendes und nicht eindriickbares
Odem der oberen Gesichtshalfte. Charakteristisch sind das klini-
sche Bild mit chronischem Verlauf und eine weitgehende Thera-
pieresistenz. Es gibt keine diagnostisch wegweisende Labor-
untersuchung; auch das histologische Bild ist eher unspezifisch.

Unilaterale Verlaufsformen des Morbus Morbihan sind zwar
selten, aber ebenso beschrieben wie die einseitige Manifestation
der Rosazea. Differenzialdiagnostisch miissen ein Erysipel, Quin-
cke-Odem oder Melkersson-Rosenthal-Syndrom ausgeschlossen
werden. In der Literatur werden Clofazimin (Lamprene, 4 x/Wo-
che p.o.) oder Thalidomid (Off-Label-Use, 100 mg/Tag) als wei-
tere mogliche Therapieoptionen erwdhnt. Die Kombination von
Isotretinoin und Ketotifen wird als die am hdufigsten wirksame
Therapie beschrieben. Allerdings bleibt die medikament&se The-
rapie hdufig sehr unbefriedigend. Bei persistierender Augenlid-
schwellung besteht die Moglichkeit, durch eine Blepharoplastik
eine Besserung der Beschwerden zu erzielen. Dies kam bei unse-
rem Patienten bei insgesamt sehr diffusem Odem nicht in Frage.
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Staphylococcal Scalded Skin Syndrome oder
Toxisch Epidermale Nekrolyse?

v

P. Kleimann

Anamnese: Durch die Kollegen der Pddiatrie erfolgte die notfall-
madRige Vorstellung eines reifen, weiblichen Neugeborenen. Der
Sdugling entwickelte innerhalb der ersten Lebenstage am gesam-
ten Integument zahlreiche Blasen und Erosionen. Da die Mutter
trotz eines Substitutionsprogrammes wahrend der Schwanger-
schaft zahlreiche psychotrope und plazentagdngige Substanzen
zu sich genommen hatte, musste der Sdugling aufgrund der Ent-
zugssymptomatik intensivmedizinisch behandelt werden.
Untersuchungsbefund: Im Bereich der Wangen, Ohrhelices, am
Abdomen und an den Hdnden fanden sich flache Erosionen auf
erythematdsem Grund, die Mundschleimhaut war ebenfalls mit-
betroffen (© Abb.5a). Im Verlauf zunehmende Erythrodermie
und Entwicklung von Pusteln in den Intertrigines.

Diagnostik: Um eine méglichst schnelle Differenzierung zwischen
dem Staphylococcal Scalded Skin Syndrom und einer toxisch epi-
dermalen Nekrolyse zu erzielen, wurden das Blasendach sowie
eine Probebiopsie der Haut des Unterbauchs histologisch unter-
sucht. In der Kryo-Schnellschnittdiagnostik des Blasendachs fand
sich kompaktes Hornmaterial, angelagert vereinzelt Zellen des
Stratum granulosum und Bakterienkolonien. In der vom Unter-
bauch entnommenen Haut zeigte sich eine eindeutige subkor-
neale Spaltbildung bei vitalen Keratinozyten und erhaltener Inte-
gritdt der Epidermis, sodass die Diagnose eines Staphylococcal
Scalded Skin Syndroms gestellt werden konnte (© Abb.5b).
Therapie und Verlauf: Es erfolgte umgehend die Einleitung einer
systemischen Antibiotika-Therapie. Der Sdugling erhielt Cefuro-

im Bereich von Gesicht, Abdomen und Handen. b Subkorneale Blasen-
bildung, HE-Farbung 200-fache VergréRerung.

xim i.v. iber 12 Tage. Darunter besserte sich der Befund bis zur
Restitutio ad integrum. Nach abgeschlossenem Entzug konnte
die kleine Patientin im Alter von etwa drei Monaten in gutem All-
gemeinzustand entlassen werden.

Kommentar: Das Staphylococcal Scalded Skin Syndrome (SSSS)
ist auch als Dermatitis exfoliativa neonatorum Ritter von Ritters-
hain oder staphylogenes Lyell-Syndrom bekannt. Die Staphylo-
kokkentoxin-bedingte Dermatose betrifft vor allem Sduglinge
und Kleinkinder. Ausldser ist meist eine extrakutane Infektion
mit Staphylokokkus aureus, zum Teil sind auch klinisch unauffal-
lige Staphylokokken-Nischen Ausgangsherd der Erkrankung. Es
kommt zu einer massiven Ausschiittung der Staphylokokken-
toxine Exfoliatin A und B in die Blutbahn und zu einer Ablosung
der oberen verhornten Epidermisschichten. Dies beruht auf der
spezifischen Aufspaltung des Desmoglein 1 der Desmosomen
durch die als Serinproteasen wirkenden Exfoliatine, wodurch
eine Auflésung der Zell-Zell-Kontakte des Stratum granulosum
und die fiir das Krankheitsbild typische schlaffe Blasenbildung
bewirkt wird. Die Diagnose ldsst sich anhand des klinischen
Bildes und histologisch anhand der typischen subkornealen
Spaltbildung stellen. Blutkulturen und Abstriche auf Staphylo-
kokken sind ebenfalls wegweisend. Differenzialdiagnostisch
kommt, insbesondere im oben beschriebenen Fall, aufgrund der
prdnatalen Intoxikation des Sduglings durch die Mutter und der
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manifesten Schleimhauterosionen die toxische epidermale
Nekrolyse (TEN) in Betracht. Im Gegensatz zum SSSS zeigt sich
bei der TEN eine breitflachige Nekrose der Epidermis. Die Thera-
pie des SSSS besteht aus hochdosierten staphylokokkenwirk-
samen Antibiotika und symptomatischer antiseptischer Lokal-
therapie. Die rasche Diagnosestellung ist entscheidend, da durch
eine frithzeitige Behandlung dieses potenziell sehr bedrohliche
Krankheitsbild (Gefahr des hypovoldmischen Schocks, Pneumo-
nie, Sepsis) gut therapierbar und die Prognose der Kinder gut ist
(Letalitdt 3%).
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Stevens-Johnson-Syndrom

bei Mykoplasmen-Pneumonie
v

A. Messerschmidt

Anamnese: Die Vorstellung der 21-jdhrigen Patientin erfolgte
notfallmafSig aufgrund von Erosionen und Bldschen oral und ge-
nital. In der Woche zuvor hatte die Patientin unter einem grippa-
len Infekt mit produktivem Husten gelitten.
Untersuchungsbefund: Initial zeigten sich enoral und genital
multiple Erosionen und Bldschen. Erst im Verlauf entwickelten
sich am gesamten Integument disseminierte Bldschen, Erytheme
und kokardenartige Hautverdnderungen (© Abb.6).

Diagnostik: Rontgen-Thorax: zundchst basal retrokardial links
diskrete infiltrative Veranderungen, vier Tage spater Progredienz
des Infiltrats und neues Thoraxwandemphysem sowie Pneumo-
thorax. HIV-, Hepatitis-, Lues-Serologie und ANAs waren negativ.
Im Sputum kein Nachweis von Bakterien. SchlieSlich serologi-
scher Nachweis einer Mykoplasmen-Infektion (IgG und IgM posi-
tiv).

Therapie und Verlauf: Unter dem initialen Verdacht auf das Vor-
liegen einer Herpesinfektion wurde zundchst eine Therapie mit
Aciclovir und Analgetika eingeleitet. Nach Auftreten kokarden-
artiger Hautverdanderungen am gesamten Integument wurde die
Diagnose eines medikamenten- oder infektassoziierten Stevens-
Johnson-Syndroms gestellt und eine Therapie mit systemischen
Glukokortikoiden begonnen. Aufgrund des pneumonischen Infil-
trates initiierten wir eine Therapie mit Ceftriaxon und Clarithro-
mycin. Zusitzlich erfolgte enoral und genital eine supportive
antiseptische und andsthesierende Lokaltherapie. Zur intensive-
ren Uberwachung wurde die Patientin bei Pneumothorax und
Thoraxwandemphysem auf die Intermediate Care Station verlegt.
SchlieRlich konnte durch serologischen Nachweis einer Myko-
plasmen-Infektion der Ausléser des Stevens-Johnson-Syndroms
diagnostiziert werden. Nach Therapie mit Levofloxacin zeigt
sich eine deutliche Besserung der Infektparameter und der klini-
schen Beschwerden, sodass die Glukokortikoide rasch reduziert
werden konnten.

Kommentar: Beim Stevens-Johnson-Syndrom handelt es sich um
eine mitunter schwer verlaufende Erkrankung der Haut und
Schleimhdute, die hiufig medikamentds induziert ist oder im Ge-

Abstracts

Abb.6 Mykoplasmen-
induziertes Stevens-
Johnson Syndrom.
Kokardenférmige exan-
thematische Efflores-
zenzen und Erosionen
der Mundschleimhaut.

folge einer Herpes-simplex-Typ-1-Infektion auftritt. Meist gelan-
gen Patienten unter dem klinischen Bild eines postherpetischen
Erythema exsudativum multiforme zur stationdren Aufnahme.
Assoziationen mit anderen Infektionen wie z.B. Streptokokken,
Mykoplasmen, Herpes simplex Typ 2, Orf-Virus sind méglich.
Das klinische Bild ist gepragt durch makuldse, teils grof3flachige
Erytheme, typische Kokardenldsionen, Ausbildung von Bldschen
sowie hdamorrhagische Erosionen der Schleimhdute (Stomatitis,
Balanitis, Kolpitis, Konjunktivitis und Blepharitis). Hdufig sind
Fieber und Unwohlsein die ersten Symptome der Erkrankung.
Als Komplikation kann es durch die Epidermisablésung zu
Fliissigkeits- und Elektrolytverlust sowie Infektionen bis hin zur
Septikdmie kommen. Histopathologisch zeigt sich eine zyto-
toxische Interface-Dermatitis.

Neben dem Herpes-simplex-Virus miissen insbesondere im Kin-
des- und Jugendalter sowie im jungen Erwachsenenalter auch
Mykoplasmen als zugrunde liegende Infektionen in Betracht ge-
zogen werden. Bei unserer Patientin wurde die Mykoplasmen-
Pneumonie durch einen Pneumothorax kompliziert und die
Diagnose erst im Rahmen des stationdren Aufenthaltes gestellt.
Bei zugrundeliegender Infektion wird diese entsprechend anti-
biotisch bzw. antiviral behandelt. Des Weiteren erfolgt die Thera-
pie mit systemischen Steroiden. Alternativ kdnnen intravendse
Immunglobuline verabreicht werden. Die Erosionen werden
antiseptisch behandelt, Blasen kénnen steril abpunktiert werden.
Bei Augenbeteiligung oder Befall der Genitalschleimhdute sollte
wegen der Gefahr der Entstehung von Strikturen eine konsiliari-
sche Vorstellung bei den Kollegen der Ophthalmologie bzw.
Gyndkologie/Urologie erfolgen.

Literatur
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drome and toxic epidermal necrolysis. Expert Rev Clin Immunol 2011;
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Erfolgreiche Therapie einer Epidermolysis bullosa
acquisita mittels Plasmapherese in Kombination
mit Rituximab

v

I. Hrgovic

Anamnese: Wir berichten iiber einen 48-jdhrigen Patienten mit
seit ca. zwei Monaten bestehenden, gréf3enprogedienten, bull6-
sen Hautverdnderungen an Stamm, Extremitdten und enoral der
Mundschleimhdute. Als relevante Nebendiagnose ist eine Nie-
rentransplantation (NTX) bekannt. Die begleitende immunsup-
pressive Therapie erfolgte mit Cyclosporin A.
Untersuchungsbefund: Es finden sich an Stamm und Extremi-
tdten sowie vereinzelt enoral multiple, disseminierte, kleine bis
mittelgroRe, straffe, meist mit klarem Inhalt gefiillte, z. T. hamor-
rhagische Blasen auf erythematésem Grund. Weiterhin bestehen
multiple kleine Erosionen und Krusten (© Abb.7a).

Diagnostik: In der direkten Immunfluoreszenz zeigten sich ent-
lang der Basalmembranzone linedre IgG- und Cs;-Ablagerungen,
die in Zusammenschau mit dem eosinophilen Entziindungs-
infiltrat gut vereinbar mit einem bullésen Pemphigoid waren.
Uberraschenderweise gelang im Immunoblot der Nachweis von
zirkulierenden Antikérpern gegen Typ-VII-Kollagen, sodass die
Diagnose einer Epidermolysis bullosa aquisita gestellt werden
konnte.

Therapie und Verlauf: Unter einer Glukokortikoid-Monotherapie
(2 mg/kg Prednisolondquivalent) kam es zu keiner Kontrolle der
Krankheitsaktivitdt, sodass die Behandlung um die i.v.-Gabe von
Immunglobulinen (0,2 g/kg) und Colchicin (2 mg/die) erweitert
wurde. Aufgrund des weiterhin nur unzureichenden Therapie-
ansprechens und dem Auftreten von Nebenwirkungen erfolgte
die Umstellung des Therapieregimes auf Plasmapherese-Behand-
lungen (12 Behandlungen in 16 Tagen), gefolgt von einer einma-
ligen Gabe von Rituximab (375 mg/m2 KOF). Hierunter kam es zu

einer kompletten Abheilung des Hautbefundes, die bereits seit 12
Monaten anhdlt (© Abb.7b).

Kommentar: Die Epidermolysis bullosa acquisita (EBA) ist eine
seltene, erworbene, blasenbildende Autoimmundermatose. Bei
der EBA sind typischerweise Autoantikérper gegen Typ-VII-Kolla-
gen, dem Hauptbestandteil der Verankerungsfibrille in der der-
moepidermalen Junktionszone, nachweisbar. Klinisch und histo-
logisch kann eine groRe Ahnlichkeit zum bullésen Pemphigoid
bestehen. Die Inzidenz in Westeuropa liegt bei 0,25/1 Million
Einwohner/Jahr. Die Besonderheiten in unserem Fall sind zum
einen das therapeutische Regime bestehend aus Plasmapherese
in Kombination mit Rituximab sowie die Erstmanifestation einer
EBA trotz bestehender gewichtsadaptierter Immunsuppression
mit Ciclosporin A. Die EBA ist insgesamt durch eine ausgeprdgte
Therapieresistenz gekennzeichnet. Zur Behandlung werden kor-
tisonhaltige Externa, lokale Antiseptika sowie interne Kortikoste-
roide, Colchicin, Dapson, Cyclosporin A, IVIG und Plasmapharese
empfohlen. In mehreren klinischen Fallserien konnte der erfolg-
reiche Einsatz von Rituximab, einem chimdren monoklonalen
CD20-Antikorper, bei unterschiedlichen Formen bulloser Auto-
immundermatosen nachgewiesen werden.

Literatur

1 Hassan G, Khalaf H, Mourad W. Dermatologic complications after liver
transplantation: a single-center experience. Transplant Proc 2007; 39:
1190-1194
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Abb.7 Epidermolysis bullosa acquisita.

a Ausgepragte Blasenbildung im Bereich des
Rumpfes. b Zustand nach Plasmapherese und
einmaliger Rituximab-Gabe.

Valesky E et al. Frankfurter Dermatologentagung... Akt Dermatol 2012; 38: 443-458

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



Stellenwert der Labordiagnostik bei bullésen
Dermatosen

v

A. Clouth

Anamnese: Wir berichten {iber zwei mannliche Patienten, wel-
che sich jeweils aufgrund therapierefraktarer, juckender, urtika-
rieller Papeln und Plaques bei uns vorstellten. Patient 1 litt seit 2
Jahren an schubweise auftretenden, stark juckenden Hautveran-
derungen an den Armstreckseiten, gluteal sowie an den Ober-
schenkelinnenseiten (© Abb.8a). Unter topischen Steroiden
zeigte sich keine zufriedenstellende Besserung. Patient 2 stellte
sich ebenfalls mit roten Makulae, teils urtikariellen Papeln sowie
einzelnen, stammbetonten Krusten unbekannter Atiologie vor
(© Abb.9a). Auch er klagte iiber Juckreiz und Schmerzen. Unter
einer Systemtherapie mit Steroiden war der Befund zeitweise re-
gredient.

Diagnostik: Die Histologie ergab in beiden Fillen neutrophilen-
reiche Infiltrate. Eine direkte Immunfluoreszenz war jeweils un-
spezifisch (© Abb.8b, © Abb.9b).

Unter Annahme der Erstmanifestation einer Dermatitis herpeti-
formis Duhring bei Patient 1 erfolgte die entsprechende Antikor-
perdiagnostik mit positivem Befund fiir anti-Gliadin-AK sowie
anti-Transglutaminase-AK. Bei Patient 2 zeigte sich die Diagnos-
tik diesbeziiglich negativ mit Ergdnzung derselben um weitere

Abb.8 Dermatitis herpetiformis Duhring. a Stark juckende erythematose,

teils urtikarielle Papeln und Plaques. b Mikroabszess und neutrophilenrei-
ches Infiltrat in der oberen Dermis. HE-Farbung 400-fache VergroBerung.

Abstracts m

Biopsien und Untersuchung beziiglich weiterer Autoimmunder-
matosen. Hier konnte mittels Immunoblot die Diagnose eines
Laminin-y1-Pemphigoids iiber den Nachweis zirkulierender
IgG4-AK gegen die immunodominante Region von Laminin-y1
gestellt werden. In Zusammenschau der Befunde konnte bei
Patient 1 eine Dermatitis herpetiformis Duhring diagnostiziert
werden. Bei Patient 2 lief sich die seltene Diagnose eines Lami-
nin-y1-Pemphigoids sichern.

Therapie: In beiden Fillen zeigte sich unter einer Systemtherapie
mit Dapson eine Befundregredienz. Patient 1 wurde iiber die
Notwendigkeit einer lebenslangen glutenfreien Didt unterrichtet.
Diskussion: Bei der Dermatitis herpetiformis Duhring handelt es
sich um eine seltene Dermatose, welche in engem Zusammen-
hang mit der glutensensitiven Enteropathie (Zoliakie) steht. Sie
manifestiert sich klassischerweise in Form stark juckender sowie
brennender, praller Blasen im Bereich der Prddilektionsstellen
wie den Extremitdtenstreckseiten und dem unteren Riicken. His-
tologisch zeigt sich eine subepidermale Blasenbildung mit zu-
meist neutrophilenreicher Infiltration. Hierdurch alleine ldsst
sich jedoch keine Abgrenzung gegeniiber anderen Erkrankungen
wie dem bullésen Pemphigoid, der linearen IgA-Dermatose oder

Abb.9 Laminin-y1-
Pemphigoid.

a Rote Makulae, teils
urtikarielle Papeln.

b Subepidermale Bla-
senbildung mit ober-
flachlichem neutrophi-
lenreichem Infiltrat.
HE-Farbung 200-fache
VergroRerung.

e |
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der Epidermolysis bullosa aquisita treffen. Der Goldstandard be-
steht daher in der direkten Immunfluoreszenz mit dem Nachweis
granuldrer IgA-Ablagerungen in den Papillenspitzen oder aber
auch kontinuierlicher IgA-Ablagerungen im Bereich der Junk-
tionszone. Serologisch findet sich der Nachweis von IgA-Auto-
antikorpern gegen die epidermale Transglutaminase. Therapeu-
tisch kommt neben der Einhaltung einer lebenslangen gluten-
freien Didt Dapson zum Einsatz.

Das Laminin-y1-Pemphigoid, ehemals anti-p200-Pemphigoid,
geht ebenfalls mit einer subepidermalen Blasenbildung einher,
welche durch eine Antikérperbildung gegen ein 200-kDA Protein,
das Laminin-y1, im Bereich der Junktionszone entsteht. Klinisch
zeigen sich Verlaufsformen dhnlich dem bullésen Pemphigoid,
der linearen IgA-Dermatose und der Dermatitis herpetiformis
Duhring. Eine Schleimhautbeteiligung findet sich in etwa 20%
der Fille. Histopathologisch finden sich eine subepidermale
Blasenbildung mit Infiltraten von zumeist neutrophilen Granulo-
zyten, aber auch eosinophile Infiltrate dhnlich dem bullésen
Pemphigoid wurden beschrieben. Neben der direkten und indi-
rekten Immunfluoreszenz kommt der Immunoblot-Diagnostik
eine entscheidende Bedeutung zur Differenzierung zu. Die
Therapie orientiert sich an der Behandlung des bullésen Pemphi-
goids und erfolgt mit Prednisolon, Azathioprin oder auch Dap-
son. Bei mildem Verlauf ist auch eine topische Steroidtherapie in
Erwdgung zu ziehen.

Literatur
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minin y1 pemphigoid. Journal of Dermatology 2010; 37: 231-238
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Terra Firma: Atypische Hyperpigmentierungen
v
A. Pinter

Anamnese: Die Vorstellung der 16-jdhrigen Patientin erfolgte
aufgrund von seit 2 Jahren bestehenden, therapierefraktiren
und dtiologisch bislang ungekldrten Hyperpigmentierungen im
Bereich des Halses und des Abdomens. Nur unter intensivstem,
teils schmerzhaftem Reiben kam es bislang zu einer Aufhellung
dieser schmutzig wirkenden Braunverfarbungen.
Untersuchungsbefund: Retroaurikuldr, zervikal, abdominal,
umbilikal sowie im Bereich des Mons pubis zeigten sich zahlrei-
che zu Plaques konfluierende, wenig erhabene, hellbraune
Papeln, die wie oberfldchliche Schmutzauflagerungen wirkten
(© Abb.10a).

Diagnostik: Es zeigt sich eine ausgeprdgte Orthohyperkeratose.
Das Epithel weist eine geringe Akanthose mit teils verldngerten
Reteleisten auf. Kein Entziindungsinfiltrat. Kein Nachweis intra-
kornealer Pilzhyphen.

Therapie und Verlauf: 70 %-Ethanollésung wurde unter leichtem
Reiben mit einem Tupfer im Bereich der Hyperpigmentierungen
aufgetragen. Innerhalb von wenigen Sekunden verschwanden die
Verfarbungen und Keratosen komplett. Nach der Alkoholbehand-
lung verblieb fiir wenige Minuten ein leichtes, reaktives Erythem.
Rezidive sind auch mehrere Monate nach dieser einmaligen Be-
handlung nicht aufgetreten (© Abb.10b).

Abb.10 Terra Firma. a Hellbraune Papeln zu Plaques konfluierend.
b Nach einmaliger Behandlung mit 70% Ethanollosung.

Kommentar: Der Name dieser Dermatose — Terra Firma - leitet
sich vom Lateinischen fiir ,trockene Erde* ab. Beschrieben haben
diese Hautverdnderung 1987 Dr. W.C. Duncan et al., sodass diese
Erkrankung im angloamerikanischen Raum auch als ,Duncan’s
Dirty Dermatosis“ bezeichnet wird. Charakteristisch fiir diese
Dermatose ist, dass eine normale Korperhygiene diese ,,Schmutz-
auflagerungen” nicht beseitigen kann.

Histologisch zeigen sich eine Akanthose und Hyperkeratose,
jedoch kaum entziindliches Infiltrat. Als Differenzialdiagnose
der Terra Firma kommen eine Akanthosis nigricans, die konfluie-
rende retikuldre Papillomatose (Gougerot-Carteaud-Syndrom),
Pityriasis vesicolor, Morbus Darier, selten auch ein epidermaler
Ndvus oder ein Omphalit (Nabelstein) in Betracht.

Terra Firma ist eine seltene, harmlose, hdufig aber kosmetisch
storende und sehr einfach zu therapierende Dermatose, die vor-
nehmlich im Kindes- und Jugendalter auftritt. Eine Assoziation
zu internistischen Erkrankungen ist nicht bekannt.
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Neurothekome
v
J- Ter-Nedden

Anamnese: Seit dem ersten Lebensjahr kommt es bei der heute
25-jdhrigen Patientin zur Ausbildung rétlicher kleiner Papeln.
Da der Vater der Patientin an einer manifesten Neurofibromatose
leidet, wurde bei unserer Patientin ebenfalls ein moglicher Zu-
sammenhang zwischen den Hautverdnderungen und einer Neu-
rofibromatose vermutet.

Untersuchungsbefund: Es finden sich verteilt iiber das gesamte
Integument mehr als 50 roétlich- bis hellbraune, stecknadelkopf-
grof3e Papeln (© Abb.11a).

Diagnostik: Es zeigten sich in der Dermis myxoide Spindelzell-
proliferate. Das Vorliegen von Neurofibromen konnte ausge-
schlossen werden (© Abb.11b).

Therapie und Verlauf: Wegen des gutartigen Charakters der
Erkrankung, der multiplen Lokalisationen und der moglichen
Narbenbildung aufgrund der Ausdehnung bis zur mittleren Der-
mis bei operativer oder lasertherapeutischer Entfernung wurde
eine abwartende Haltung gegeniiber den invasiven Mafnahmen
verfolgt.

Kommentar: In dem beschriebenen Fall war die endgiiltige Ein-
ordnung des Befundes zwischen oberflachlichem Angiomyxom
und multiplen, zellreich-myxoiden Neurothekomen nicht mit
letzter Sicherheit moglich. Auch die histologische Referenzunter-
suchung konnte keine abschlieRende Einordnung erbringen.

Das Neurothekom ist als eigenstandiges Krankheitsbild erstmals
von Gallager und Helwig im Jahre 1980 beschrieben worden. Das
Neurothekom ist ein gutartiger Tumor mit bis heute nicht genau
geklirter Atiologie. Hiufig ist dessen Diagnose eine histologische
Zufallsdiagnose auf der Suche nach der Ursache des festen, meist
jedoch singuldr auftretenden brdunlich-roten Tumors. Es gibt
S100-positive Neurothekome (Nervenscheidenmyxom) und
S100-negative Formen (zellreiche Neurothekome). Vereinzelte
Berichte von kleinen, papul6sen und multipel auftretenden Haut-
verdnderungen von Neurothekomen finden sich ebenfalls. Die
mit Abstand hdufigste Lokalisation des Tumors ist das Kapilliti-
um, GroRRendurchmesser reichen von wenigen Millimetern bis
hin zu einigen Zentimetern. Eine familidre Haufung ist bekannt,
diese seltenen Fille sind histologisch von familidren Angiomyxo-
men abzugrenzen. Hierbei ist die Differenzierung durch ein
gleichartiges immunhistochemisches Ansprechen erschwert.
Wegweisend fiir ein Angiomyxom ist die vermehrte Darstellung
von Muzin in der Alcian-PAS-Fiarbung.

Fiir beide Differenzialdiagnosen (zellreiches Neurothekom, An-
giomyxom) ist charakteristisch, dass sie sich, wie auch im vorlie-
genden Fall, fiir S100 negativ zeigen. Eine Farbereaktion von der-
malen dendritischen Zellen auf F XIIla ist in beiden Fallen positiv.
Durch dieses nicht spezifische Firbemuster und das histologische
Bild der im Bereich von kleinen BlutgefiRen akzentuierten,
myxoiden Ladsion aus spindeligen Zellen ist in dem vorliegenden
Fall weiterhin die Differenzialdiagnose eines oberfldchlichen
Angiomyxoms zu diskutieren.

Literatur
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Abb.11 Neuro-
thekome (Mischform).
a Multiple, ca. 2mm
groRRe, symptomlose,
erythematds-braunliche
Papeln. b Dermale
Spindelzellproliferation
mit interstitiellem
Muzin. HE-Farbung
100-fache Vergro-
RBerung.

Psoriasis vulgaris - Eine therapeutische Heraus-
forderung auch im Zeitalter von Biologika

v

B. Malisiewicz

Anamnese: Die Patientin wurde erstmals im Februar 2006 mit
dem Neuauftreten palmoplantarer Pusteln bei einer seit 2002
vorbestehenden Psoriasis vulgaris vorstellig. Therapeutisch ka-
men diverse topische Antipsoriatika, systemische Steroide sowie
Fumarsdureester zum Einsatz. An Vorerkrankungen waren eine
arterielle Hypertonie sowie eine Hypothyreose bekannt. Trotz
eines cushingoiden Habitus lagen weder ein Diabetes mellitus
noch eine Dyslipiddmie vor. Eine Gelenkbeteiligung wurde aus-
geschlossen.

Therapie und Verlauf: Nach Einleitung einer Acitretin-Therapie
und initialem Ansprechen kam es im Verlauf zu einer erneuten
Exazerbation, sodass eine zusitzliche PUVA-Therapie durch-
gefithrt wurde. Eine Kontrolle der Krankheitsaktivitdt konnte
nicht erzielt werden, sodass das Therapieregime gewechselt wer-
den musste (© Abb.12a). Der schlecht einzustellende arterielle
Hypertonus stellte eine Kontraindikation fiir Ciclosporin A dar.
Aufgrund mangelnder Wirksamkeit und Nebenwirkungen wurde

Valesky E et al. Frankfurter Dermatologentagung... Akt Dermatol 2012; 38: 443-458
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Abb.12 Langzeitmanagement der Psoriasis. a Vor Therapie mit Biologika.
b Unter Therapie mit Biologika.

Acitretin abgesetzt. In den nachfolgenden Jahren folgten Thera-
pien mit diversen Biologika (Etanercept, Adalimumab, Infliximab)
teilweise in Kombination mit Methotrexat. Erfolge waren aller-
dings nicht dauerhaft, was zu wiederholten Umstellungen der
Therapieschemata fiihrte. Zuletzt erfolgte die Einstellung auf
Ustekinumab (90 mg alle 12 Wo.) in Kombination mit Methotrexat
(20mg 1 x/Wo.) und der Addition steroidhaltiger Externa mit bis-
lang gutem Ansprechen und guter Vertraglichkeit (© Abb.12b).
Kommentar: Die Psoriasis als chronische Erkrankung bedarf in
aller Regel einer lebenslangen Therapie. Ungefdhr 20-30% der
Erkrankten benétigen sogar eine dauerhafte systemische Be-
handlung zur Erzielung einer addquaten Kontrolle. Da die Psoria-
sis - als eigenstandiger Risikofaktor — mit einem signifikant er-
hohten Risiko an kardiovaskuldren Komorbidititen einhergeht,
sollten diese regelmdRig evaluiert werden. Konventionelle syste-
mische Therapien wie Methotrexat, Ciclosporin A, orale Retino-
ide und PUVA sind Grundbausteine der Therapie. Sie zeigen gute
Ergebnisse in der Kurz- und Langzeittherapie. Nichtsdestotrotz
sind sie durch eine Assoziation mit ernsten Toxizitdten und dem
Nachteil des hdufigen Monitorings der Patienten oder der haufi-
gen suboptimalen Krankheitskontrolle in ihrer Anwendung, ins-
besondere in der Langzeitanwendung, limitiert.

Die Biologika, als modernste systemische Therapieoption, konn-
ten in Kurz- und Langzeitstudien eine starke Wirksamkeit mit
gutem Sicherheitsprofil zeigen. Sie stellen eine heterogene
Gruppe spezifischer antipsoriatischer Immunsuppressiva dar.
Neben der Zusammensetzung der Antikoérper (vollhuman oder
humanisiert) spielen der Wirkmechanismus (direkter Antikérper
vs. l6slicher Rezeptor bzw. TNF-a-Inhibition vs. IL-12/23-Inhibi-
tion) und die Applikation (subkutan vs. intravends) eine Rolle.

Da Biologika derzeitig nicht zu den First-Line-Therapien zdhlen,
sollten sie erst nach Ausschopfung der konventionellen Therapie-
optionen eingeleitet werden. In diesem Fall empfiehlt sich eine
frithzeitige Behandlung. Bei inaddquater Krankheitskontrolle be-
steht des Weiteren die Moglichkeit, das Biologikum zu wechseln
oder es mit einem konventionellen Immunsuppressivum wie Me-
thotrexat zu kombinieren. Nur so konnte auch im hier besproche-
nen Fall letztlich eine Kontrolle der Erkrankung erreicht werden.
Zusammenfassend spielen im modernen Langzeitmanagement
der Psoriasis die regelmdRige Krankheitsevaluation mit konseku-
tiver Therapieanpassung sowie ein begleitendes Screening nach
kardiovaskuldren Komorbiditdten und einer Psoriasisarthritis
eine zentrale Rolle. Neben den klassischen Immunsupressiva
stellen die Biologika einen modernen und individualisierten Bau-
stein der Therapie dar.
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Ehlers-Danlos-Syndrom - Klassischer Typ
(Il, Mitis-Variante)

v

T. Weberschock

Anamnese: Ein 25-jdhriger Patient stellte sich vor mit seit der
Kindheit bekannten schlecht heilenden Wunden auch nach Mini-
maltraumen. Ein hidufigeres Auftreten von Himatomen wurde
verneint. Der Patient lebt seit 4 Jahren in Deutschland. Auf geziel-
te Nachfrage gab der Patient an, dass der Vater dhnliche Probleme
mit der Wundheilung habe.

Untersuchungsbefund: Es fanden sich extremitdtenbetont fisch-
maulartige, atrophe Narben und eine deutliche Gelenkiiber-
streckbarkeit sowie eine ungewohnliche Uberdehnbarkeit der
Haut (© Abb. 13). Insgesamt zeigte der Patient einen sportlichen
Habitus ohne sichtbare Skoliose oder Gelenkdeformitéten.
Therapie und Verlauf: Nach klinischer Diagnosestellung eines
Ehlers-Danlos-Syndroms Typ II (klassischer mitigierter Typ)
wurde der Patient iiber seine Erkrankung aufgeklart und eine
humangenetische Beratung ggf. in Kombination mit einer mole-
kularpathologischen Analyse empfohlen.

Kommentar: Beim Ehlers-Danlos-Syndrom (EDS) werden auf-
grund klinischer und genetischer Unterschiede insgesamt sechs
verschiedene Haupttypen Kklassifiziert. Der klassische Typ mit
seinen Gravis (Typ I)- und Mitis (Typ II)-Varianten stellt mit einer
geschdtzten Prdvalenz von 5/100000 die hdufigste Form dar und
wird autosomal-dominant vererbt. Beide Auspragungen weisen
Genvarianten auf dem langen Arm des Chromosoms 9 auf,
welche in einer defizienten Form von Kollagen V resultieren. Die
Klassifizierung dient klinisch vor allem zur Planung der weiteren
Abkldrung und zur Risikoabschatzung fiir die Patienten. Die Leit-
symptome des EDS Typ I sind Uberstreckbarkeit der Gelenke, die
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Abb.13 Ehlers-Danlos-Syndrom, klassischer Typ: Hyperelastizitat der
Haut, Gelenkiiberstreckbarkeit, fischmaulartige, atrophe Narben.

Uberdehnbarkeit der Haut sowie die erhéhte Fragilitit der Haut
mit weiten, atrophen Narben. In diesem Zusammenhang ist
auch das vermehrte Auftreten von Hernien beschrieben.
Prospektive Daten einer kleinen Kohorte von 42 Patienten mit
klassischem EDS (Typ I und II) wiesen bei einem Drittel eine
Dilatation des Aortenbogens nach. Eine aortale Beteiligung sollte
daher auch bei diesem Typ ausgeschlossen werden. Eine umfas-
sende Patienteninformation zur Pravention und eine genetische
Beratung zur Familienplanung werden deshalb empfohlen, ins-
besondere da eine kausale Therapie absehbar nicht zur Verfii-
gung stehen wird.
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Koagulationsnekrose nach Warzenbehandlung
v
C. Schopper

Anamnese: Es erfolgte die notfallmdRige Einweisung einer 70-
jdhrigen Patientin mit einer tiefreichenden Ulzeration im Bereich
des vierten Zehenzwischenraums des rechten FuR3es. Die Patien-
tin berichtete, etwa drei Wochen zuvor eine Warze einmalig be-
handelt zu haben, indem sie eine Wattekugel mit einer freiver-
kduflichen Monochloressigsdure (MCA)-haltigen Warzentinktur
trankte und mit einem Pflaster fixierte. Nach ca. 20 Minuten trat
ein leichtes Brennen auf, worauf die MCA-getrinkte Kugel
entfernt wurde. Im Verlauf entwickelte sich eine Ulzeration mit
Schwellung und Rotung des VorfulZes. Der zundchst konsultierte
Hausarzt verordnete eine orale Antibiose mit Penicillin V 1,5
Mega 2 x/d. Hierunter zeigten sich Schwellung und Rétung riick-
ldufig, die Ulzeration jedoch progredient.

Abstracts

Untersuchungsbefund: Es zeigte sich zwischen D IV und D V eine
tiefe, fibrinbelegte, bis auf den Knochen reichende Ulzeration,
mit freiliegenden Beugesehnen von D IV und D V. Die Umgebung
war reizlos (© Abb.14a u. b). Ansonsten gab die Patientin Wohl-
befinden an. Auffallig war, dass der Defekt fast vollig schmerzlos
war.

Diagnostik: Radiologisch ergab sich kein Anhalt fiir eine akute
Osteomyelitis. Die Entziindungswerte waren leicht erhéht (CRP
im Serum: 1,16 mg/dl [<0,5]).

Therapie und Verlauf: Unter der Diagnose einer Koagulations-
nekrose durch Monochloressigsdure folgte bei freiliegenden
Knochen und Sehnen die Einleitung einer prophylaktischen anti-
biotischen Therapie mit Clindamycin 300mg 3x/d und die um-
gehende chirurgische Vorstellung. Die Kollegen der Chirurgie
stellten die Indikation zur Teilamputation der Zehe (D V).
Kommentar: MCA wird verwendet zur Herstellung von Car-
boxymethylcellulose, Mercaptoessigsdure sowie fiir Pflanzen-
schutzmittel, Farbstoffe und als Arzneimittel zum Verdtzen von
Warzen. Ab einer Konzentration von 1% wirkt MCA reizend und
dtzend auf Haut und Schleimhdute. Durch Resorption von MCA
kann es zu einer systemischen Vergiftung kommen. Eine Benet-
zung von 6 bis 10% der Kérperoberfliche mit 80 %iger Losung
kann bereits zum Tode fiihren. Die endgiiltige Ausdehnung der
Verdtzung ist schwer einzuschdtzen, da es durch die irreguldre
Vasokonstriktion, welche typisch fiir MACG-Verdtzungen ist, zu
einer bis zu 50%-VergroRerung der urspriinglichen Lidsion nach
2 -3 Tagen kommen kann. In der Literatur sind bereits mehrere
Fille beschrieben, bei denen im Rahmen von Warzenbehandlun-

Abb.14 aundb
Koagulationsnekrose
nach Warzenbehand-
lung mit Monochlor-
essigsdure.

Wirkstoff:
Monochlor-
essigséaure

e zum Betupfen
der Warzen
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Abstracts

gen mit hochprozentigen (98,6 %), aber auch in der Verwendung
von niedrigprozentigen MAC-Prdparaten tiefreichende Verdtzun-
gen auftraten. Bei unserer Patientin kam es letztendlich durch die
nicht sachgerechte Anwendung einer freiverkduflichen, niedrig-
prozentigen Tinktur zum Teilverlust einer Zehe. Dies zeigt, dass
auch bei der Anwendung niedrigprozentiger MCA besondere
Vorsicht geboten ist. Der geschilderte Fall wirft die Frage auf, ob
Prdparate dieser Art frei verkduflich sein sollten. Eine medizini-
sche Anleitung zur Anwendung und Kontrolle wéahrend der
Therapie ist dringend erforderlich.
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Defektverschluss mithilfe dermaler Hautersatz-
prdparate

v

C. Gieding

Fall 1

Anamnese: Ein 73-jdhriger Patient stellte sich mit einem ulzerier-
ten Plattenepithelzellkarzinom, Typ Bowen-Karzinom, G2-3,
Tumordicke 16 mm am Kapillitium vor. Nach mikrografisch kon-
trollierter Exzision zeigte sich im Bereich des Kapillitiums ein
Enddefekt von 10x 8 cm mit freiliegender Tabula externa bei feh-
lendem Periost. Ein Defektverschluss mittels Nahlappenplastik
war nicht moglich (© Abb.15a).

Therapie und Verlauf: Eine Verkleinerung des Skalpdefektes
konnte mittels Verschiebelappenplastik von lateral, dorsal und
frontal erzielt werden. Im Bereich des zentralen Restdefektes
(2x3 cm) erfolgte bei fehlendem Periost mithilfe eines Rosenboh-
rers die flachige Abtragung der Tabula externa. Die leicht bluten-
de Diploe wurde mit dem dermalen Hautersatzpriparat Integra®,
einer zweischichtigen bovinen Kollagenmatrix (Silikonschicht
mit Folie oben, Kollagenschicht mit Glycosaminoglycanen unten)
steril abgedeckt. Nach 5 Wochen entwickelte sich eine gut
vaskularisierte Neodermis, sodass die schiitzende Silikonfolie
entfernt und der Defekt simultan mittels Spalthaut gedeckt

Abb.15 Einsatz von
Dermisersatz in der
Dermatochirurgie.

a Skalpdefekt (10x 8 cm)
mit freiliegender Tabula
externa. b Postopera-
tives Ergebnis von a
nach Verschiebelappen-
plastik und Spalthaut-
transplantation in Kom-
bination mit einem
Dermisersatz. ¢ Defekt
im Nasenfliigelbereich
(2x2,5cm). d Postope-
ratives Ergebnis von ¢
nach Spalthauttrans-
plantation in Kombina-
tion mit einem Dermis-
ersatz.
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werden konnte. Im Verlauf von 5 Monaten zeigte sich ein allseits
vitales Transplantat (© Abb.15b).

Fall 2

Anamnese: Eine 74-jdhrige Patientin stellte sich mit einem skle-
rodermiformen Basalzellkarzinom des linken Nasenfliigels vor.
Die endgiiltige Defektgrof3e nach mikrografisch kontrollierter Ex-
zision betrug 2x2,5cm und reichte zur Tiefe bis in die oberen
Knorpelschichten (© Abb.15c).

Therapie und Verlauf: Aufgrund der Tiefe des Defektes erfolgte
zundchst seine Auffiillung mittels Dermisersatzprdparat (Inte-
gra®) als sog. ,Single Layer“ (Kollagenmatrix mit Glycosamino-
glycanen ohne Silikonschicht und ohne Folie). Dieses ,Single
Layer“-Produkt wurde bei entsprechender Wundtiefe doppelt in
die Wundhohle eingelegt. In gleicher Sitzung wurde die Spalt-
hauttransplantation durchgefiihrt. Es zeigte sich im Verlauf ein
vitales Transplantat mit sehr gutem kosmetischem Ergebnis.
Schrumpfungsphdnomene, wie sie nach Spalthauttransplanta-
tionen im Gesicht, v.a. an der Nase beschrieben werden, konnten
auch 17 Monate nach der Operation nicht festgestellt werden
(© Abb.15d).

Kommentar: Aufgrund der demografischen Entwicklung und den
damit einhergehenden zunehmenden Komorbiditdten der Pa-
tienten (z.B. vasoaktive und gerinnungshemmende Begleitmedi-
kationen, Immundefizienz, demenzielle Erkrankungen) gilt es,
Defektverschliisse moglichst zeitnah, einfach und sicher zu ge-
wadhrleisten. Nicht immer kann ein primdrer Wundverschluss
oder eine Nahlappenplastik zur Defektdeckung durchgefiihrt
werden. Voll- und Spalthauttransplantationen sind bei frei-
liegendem Kochen ohne Periost hdufig nicht moglich oder bediir-
fen nach erfolgter Trepanation einer wochenlangen Wundgrund-
konditionierung. Diese wie auch die Sekundarheilung tragen das
Risiko von Wundinfekten und der Chronifizierung der Wunden
gerade bei dlteren Patienten. Des Weiteren sind regelmadfSige
arztliche und pflegerische Konsultationen erforderlich.

Unser erster Fall veranschaulicht, wie groRBe Skalpdefekte mit
freiliegendem Knochen bei fehlendem Periost mithilfe dermaler
Hautersatzprdparate effektiv und schnell (hier innerhalb von 5
Wochen) verschlossen werden kénnen. Der zweite Fall zeigt
eine weitere Anwendungsmaoglichkeit von Dermisersatzprdpara-
ten als ,,Single Layer* zur Auffiillung von Wundhdéhlen mit simul-
taner Spalthautdeckung. Die Anzahl der Patientenvorstellungen
und Verbandswechsel wihrend der Phase der Wundgrundkondi-
tionierung lassen sich auf diese Weise minimieren sowie das
Risiko von Wundinfekten reduzieren.
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Ipilimumab und Vemurafenib - Eine Ubersicht
v
R. Schlosser

Diese Fallprdsentation ist Bestandteil einer gesonderten Publika-
tion im Rahmen einer klinischen Studie.

Abstracts

Dermatomyiasis
v
J- Ter-Nedden

Anamnese: Der 27-jdhrige Patient stellte sich wegen entziind-
licher Knoten an beiden Armen in unserem Notdienst vor. Unmit-
telbar vorausgegangen war ein Auslandsaufenthalt. In Namibia
sei es zu kleinen Papeln im Bereich beider Ellenbogen gekom-
men. Diese hdtten sich dann in den folgenden Tagen im mittleren
Osten weiter vergrofSert.

Trotz einer nach der Riickkehr in Deutschland begonnenen anti-
biotischen Therapie mit Cephalosporinen kam es zur Befundpro-
gredienz.

Untersuchungsbefund: Linker Ellenbogen: zwei ca. 1cm durch-
messende Nodi, rechts: ein etwa gleich groSer Nodus. Alle zeigen
eine umgebende Rétung. Zentral jeweils ein dunkler Porus, um-
geben von milchig-weiflichem, flexiblem Inhalt (© Abb.16a).
Das restliche Integument inklusive der Kopfhaut ist unauffallig.
Therapie und Verlauf: Zunachst erfolgte eine Abstrichentnahme
auf pathogene Erreger (Befund negativ); danach wurden (nach
Aufkldarung des Patienten) die Knoten jeweils mittels Stichinzi-
sion unter lokaler Betiubung erdffnet. Es konnten insgesamt
drei Larven mittels einer Pinzette entfernt werden (© Abb.16b).
Angestrebt wurde eine Sekunddrheilung unter Fortfithrung der
antibiotischen Therapie.

Kommentar: Die Tumbufliege (Cordylobia anthropophaga) lebt
im tropischen Afrika siidlich der Sahara. Das Fluginsekt (Pterygo-

7
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Abb.16 Dermatomyiasis. a Entziindlicher Nodus mit zentral gelegenem
dunklem Porus (Atemoffnungen). b Inzision und Exstirpation der Larve.
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Abstracts

ta) gehort zur Familie der Schmeiffliegen (Calliphoridae) und
zur Gattung Cordylobiae.
Thre Eier legt sie v.a. auf sandigen Boden. Nach dem Schliipfen
konnen die Larven bei direktem Korperkontakt in die Haut ein-
dringen. AnschlieBend Reifung innerhalb von etwa zwei Wochen
im subkutanen Gewebe. Ein alternativer Infektionsweg ist der
iiber die Eiablage in zum Trocknen auf dem Boden abgelegter
Wasche. Hier erfolgt das Eindringen in die Haut erst nach Tragen
der mit Larven infizierten Wasche. Die Dasselfliege (Oestridae)
aus der Ordnung der Zweifliigler (Diptera) zeigt bei einem unter-
schiedlichen Infektionsweg ein dhnliches klinisches Bild. Sie lebt
v.a. im mittleren und siidlichen Amerika. Hier erfolgt die Infek-
tion iiber direkte Ablage auf der Haut des Wirtes. Die Larven
sind immer parasitisch und entwickeln sich entsprechend der
unterschiedlichen Unterfamilien an unterschiedlichen Kérper-
regionen der Wirte (z.B. Hautdasseln [Hypodermatinae] oder
Rachendasseln [Cephenemyiinae]). Vor der Verpuppung werden
sie von ihrem Wirtstier ausgeschieden (oder wandern selbststan-
dig aus) und entwickeln sich im Boden weiter.
Bei beiden Fliegen bildet sich in den Tagen nach der Infektion um
die Larve eine derb-elastische, in der Regel nicht druckdolente,
wenige Millimeter bis mehrere Zentimeter durchmessende
Schwellung. Der zentrale Porus dient zur Atmung und nach ca.
acht bis zwolf Tagen als Schlupfkanal.
Vorwiegend im Bereich bedeckter Haut, wie z.B. am Rumpf und
den Beinen, bestehen meist mehrere Lasionen. Es konnen auch
mehrere Larven pro Wunde gefunden werden.
Die wahrscheinlich hdufigste Differenzialdiagnose ist die eines
infizierten Insektenstichs. In beiden Fallen ist die Komplikation
eines Erysipels zu bewerten und ggf. zu behandeln.
Folgende Therapieansdtze sind beschrieben:
» Chirurgische Erweiterung der Offnung und Entfernung der
Larve mit einer Pinzette.
» Bei entziindlichen Befunden kann die komplette Exzision der
Larve erwogen werden.
» OkKlusiver Film aus Ol oder Vaseline. Durch eine Hypoxie
kommt es zur Migration der Larven.
» Wasserbdder bewegen die Larven ebenfalls zur Migration.
» ,Kodertechnik* mit Aufbringen eines Speckstiickes auf die
Ateméffnungen. Hier kommt es nach ca. 1-2 Stunden zur
Migration der Larve in den Kéderspeck.
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Hereditdres Lymphodem mit Proteinmangelsyndrom
v
A. Pinter

Anamnese: Der 15-jdhrige Patient stellte sich zur Abkldarung
einer seit der Kindheit bestehenden, 6dematdsen Schwellung
beider Unterschenkel sowie einer seit 2 Jahren progredienten
Odemneigung des Skrotums mit einer lymphatischen Hydrozele
testis sowie rezidivierenden Nebenhodenentziindungen vor. Die
Odemneigung behindere den Patient in sportlichen Aktivititen

Abb.17 Hereditdres Lymphodem mit Proteinmangelsyndrom, Henne-
kam-Syndrom. Lymphddem im Stadium II.

oder beim Ankleiden. Eine manuelle Lymphdrainage der unteren
Extremitdten zeigte eine geringe Verbesserung des Befundes,
wurde aber nur unregelmdRig durchgefiihrt.

Weiterhin ist eine intestinale Lymphangiektasie mit Proteinver-
lust diagnostiziert worden, was in der Vergangenheit zu einer
klinisch relevanten Dysproteindmie mit Schwellung im Bereich
des Gesichtes und Gedeihstérung fiihrte. Nach Beginn einer ge-
zielten eiweiRreichen Erndhrung waren diese Symptome voll-
kommen regredient. Die korperliche und geistige Entwicklung
ist unauffallig.

Untersuchungsbefund: An den unteren Extremitdten zeigte sich
bis zum oberen Drittel der Unterschenkel ein mdRig ausgepragtes
Lymphédem Grad I-1I mit beginnender Dermatolipofaszioskle-
rose im Bereich beider distaler Unterschenkel (© Abb.17). Das
Stemmer-Zeichen war positiv. Zusatzlich fiel ein rechtsbetontes
Odem des Skrotums auf. Der restliche Haut- und Schleimhautbe-
fund stellt sich unauffallig dar.

Diagnostik: Eine chronische venose Insuffizienz bzw. vendse
Malformationen wurden duplexsonografisch ausgeschlossen.
Weitere Ursachen fiir ein sekundares Lymphodem wie Operatio-
nen, Traumata, Rontgenbestrahlung, Lymphadenopathie oder
rezidivierende Erysipele waren ebenso wenig nachweisbar. Das
Gesamteiweill und Albumin sowie Immunglobulin vom Typ IgG
waren unterhalb des Normbereiches. Bioptisch ergab sich kein
Anhalt fiir eine Zoliakie als Ursache des Proteinmangels.
Therapie und Verlauf: Aufgrund einer angeborenen Lymphangio-
dysplasie erfolgt eine symptomatische Behandlung der Lymph-
6deme mittels manueller Lymphdrainage und anschliefSender
Bandagierung sowie das kontinuierliche Tragen flachgestrickter
Kompressionsstriimpfe der Klasse II. Darunter stabilisiert sich
das periphere Lymphodem. Eine kausale Therapie zur Verbesse-
rung der Lymphabflussstérung existiert nicht. Dem Proteinman-
gel wurde durch eine eiweifreiche Erndhrung mit mind. 1,2g
Protein/kg KG entgegengewirkt. Diese zusdtzliche Substitution
verbesserte die klinischen Komplikationen des Eiweifdmangels.
Kommentar: Zusammenfassend ist in diesem Fall von einer here-
ditdren Lymphadenopathie auszugehen. In Kombination mit der
intestinalen Lymphadenopathie und daraus resultierender Dys-
proteindmie kann an ein Hennekam-Syndrom gedacht werden.
Das autosomal rezessiv vererbte Syndrom ist neben dem bereits
beschriebenen Lymphddem und den intestinalen Lymphangiek-
tasien zusdtzlich auch durch eine geistige Retardierung und
faziale Dysmorphien gekennzeichnet. Dysmorphien und geistige
Retardierung sind bei unserem Patienten nicht vorhanden, wer-
den aber in der Literatur als sehr variabel in ihrer Auspragung
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beschrieben. Die Odemneigung manifestiert sich beim Henne-
kamp-Syndrom im Sduglings- oder frithen Kindesalter und ist
an den unteren Extremitdten und im Gesicht besonders ausge-
pragt. Durch die Proteinverlust-Enteropathie kann es zu Wachs-
tumsretardierung, Aszites und Mangelerscheinungen kommen.
Physiognomisch werden teilweise ein flaches Gesichtsprofil,
breite und flache Nasenwurzel, Hypertelorismus, Epikanthus,
kleiner Mund und tiefsitzende Ohren mit engem Gehdérgang be-
schrieben. Die Atiologie der Mutation ist bis dato noch nicht
sicher bekannt, die Pravalenz der Erkrankung ist <1:1000000.
Ein weiteres hereditdres Lymphodem, das hdufig mit einer ‘loss-
of-funktion’-Mutation im VEGFR-3 (vascular endothelial growth
factor receptor-3) einhergeht, ist die Milroy-Krankheit. Durch
den Verlust der VEGFR-3-Aktivitdt entwickelt sich das Lymph-
system in der Embryogenese nur insuffizient. Dadurch kommt
es klinisch postpartal zu peripheren Odemen der unteren Extre-
mitdt sowie Hydrozelen, prominenten Venen, dysmorphen Fuf3-
ndgeln oder einer Papillomatosis. Diese Erkrankung wird auto-
somal-dominant vererbt.

Das Cholestase-Lymphédem-Syndrom (Aagenaes-Syndrom) fallt
ebenfalls durch ein hereditdres Lymphddem der unteren Extre-
mitdten und durch eine schwere Cholestase mit ausgepragtem
Ikterus im Neugeborenalter auf. Die Gallengdnge sind dabei ab-
norm erweitert. Die Symptomatik der Cholestase zeigt sich in
der Adoleszenz regredient, einzig das Lymphddem bleibt. Eine
begleitende Dysproteindmie wird nicht beschrieben. Diese Er-
krankung kommt gehduft in Norwegen vor.

Zusammengefasst stellt sich hier ein Fall eines primdren Lymph-
6dems dar. Es handelt sich am wahrscheinlichsten um eine milde
Ausprdgung des Hennekamp-Syndroms. Untersuchungen des
Exoms konnten zu einer genaueren Beurteilung der Mutation
und somit Sicherung des pathologischen Mechanismus fiihren.
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Pachydermodaktylie
v
K. Schultheis

Anamnese: Ein 18-jdhriger Patient berichtet tiber seit 3 Jahren
bestehende, schmerzlose, symmetrische Schwellungen der Fin-
ger mit bislang ungeklirter Atiologie. Relevante Grunderkran-
kungen sind nicht bekannt.

Untersuchungsbefund: Es zeigt sich eine symmetrische, derbe
Weichteilschwellungen bei fehlender Uberwidrmung und Rétung
zwischen den Metacarpophalangeal- und den proximalen Inter-
phalangeal-Gelenken der Digiti II-1V rechts und der Digiti I1-V
links (© Abb.18). Die Beweglichkeit der Finger ist uneinge-
schrankt moglich.

Abstracts

Abb.18 Pachydermodaktylie. Derbe Weichteilschwellungen im Bereich
der Metacarpophalangeal- und der proximalen Interphalangeal-Gelenke.

Diagnostik: Der Patient wurde im Vorfeld verschiedensten Fach-
disziplinen vorgestellt. Die bildgebende Diagnostik (Réntgen,
MRT, Sonografie der Hinde beidseits) sowie endokrinologische
und rheumatologische Abkldrungen erbrachten keine relevanten
pathologischen Befunde. Daraufhin erfolgte die Uberweisung in
die Dermatologie, sodass hier die klinische Diagnose einer Pachy-
dermodaktylie gestellt werden konnte.

Therapie und Verlauf: Uber die Méglichkeit einer Triggerung der
mechanischen Manipulation durch psychische Faktoren wurde
die Familie aufgekldrt. Dieses wurde vom Patienten verneint.
Auf eine Vorstellung in der Psychosomatik wurde daher verzich-
tet. Um zukiinftig unbewusste mechanische Irritationen zu ver-
meiden, wurde dem Patienten das Tragen von Fingerlingen ange-
raten.

Kommentar: Pachydermodaktylie (PD) ist eine erworbene, gut-
artige Dermatose mit symmetrischer, spindelférmiger Schwel-
lung der seitlichen Interphalangealgelenke, teilweise mit braun-
lichen, flichenhaften Hyperkeratosen der Palmae. Sie gehort zu
dem Formenkreis der gutartigen Fibromatosen. Die Mehrzahl
der in der Literatur beschriebenen Fdlle umfasst den klassischen
Typ. Hier sind vor allem mdnnliche Jugendliche betroffen. Ursa-
che ist meist die kontinuierliche mechanische Manipulation im
Rahmen emotionaler Belastungssituationen oder im Rahmen
neurotischer Erkrankungen. Bei eindeutiger Anamnese und klini-
schem Befund kann auf die Durchfithrung aufwendiger Unter-
suchungen verzichtet werden. Differenzialdiagnostisch kommen
die idiopathische juvenile Arthritis, Psoriasisarthritis, echte
(,knuckle pads“) und unechte Fingerkndchelpolster (z.B. Saug-
schwielen), Akropachie im Rahmen von Schilddriisenfunk-
tionsstorungen oder eine Pachydermoperiostose (primdr oder
sekundadr) in Betracht. Histologisch sind eine reaktive Hyper-
orthokeratose und eine Vermehrung der Fibroblasten zu erken-
nen. Therapieoptionen sind der Schutz vor mechanischer Mani-
pulation, ggf. lokale Steroidinjektionen oder bei Bewegungs-
einschrankungen plastisch-handchirurgische Eingriffe. Aufgrund
einer hohen Spontanheilungsrate ist zundchst immer eine ab-
wartende Haltung zu empfehlen. Eine psychologische Betreuung
der Patienten kann den Behandlungserfolg zusdtzlich unter-
stiitzen.
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Porokeratosis linearis unilateralis
v
P. Weber

Anamnese: Vorstellung eines 9-jahrigen Jungen zur Mitbeurtei-
lung aufgrund asymptomatischer, ,warzendhnlicher* Hautveran-
derungen am linken Bein, welche seit dem 4.Lebensjahr beste-
hen wiirden.

Dermatologischer Befund: Am linken Bein zeigten sich systema-
tisiert, den Blaschko-Linien folgend, vom proximalen Unter-
schenkel ventral bis zum mittleren Oberschenkel dorsal mehrere
rotliche bis braunliche, flache, zentral zum Teil atrophe Plaques
(bis ca. 4mm durchmessend) mit diskreter randstdndiger Schup-
penkrause (© Abb.19).

Histologie: Es findet sich eine kompakte orthohyperkeratotische
Verhornung mit abschnittsweise schlotformiger Parakeratose
(kornoide Lamelle). Im Bereich der Parakeratosebasis ist das Stra-
tum granulosum deutlich verschmadlert, Keratinozyten weisen
pyknotische Atypien und ein perinukleires Odem auf.

Therapie und Verlauf: In Zusammenschau von Klinik und Histolo-
gie wurde die Diagnose einer Porokeratosis linearis unilateralis
gestellt. Unter der konsequenten Pflege mit harnstoffhaltigen Ex-
terna und der Behandlung einzelner prominenter Plaques mittels
Kryotherapie konnte eine Besserung des Hautbefundes erzielt
werden.

Kommentar: Die Porokeratosis linearis unilateralis zdhlt zu den
sog. ,Porokeratosen*, einer Gruppe autosomal-dominanter Geno-
dermatosen. Wahrend die Porokeratosis Mibelli jedes Lebensalter
betreffen kann, tritt die eher seltene Form der Porokeratosis linea-
ris unilateralis bereits bei Geburt oder im Kindesalter auf. Die
Porokeratosis linearis unilateralis manifestiert sich bevorzugt mit
braunroten, zentral abgeflachten Papeln, die in ihrer Anordnung
den Blaschko-Linien folgen. Der Krankheitsverlauf ist chronisch
progredient. Wie bei der Porokeratosis Mibelli handelt es sich um
eine fakultative Prdkanzerose, da sich im spadteren Leben in etwa
10 Prozent der Flle auf dem Boden der Ldsionen Karzinome ent-
wickeln (spinozelluldre Karzinome, M. Bowen). Aufgrund dieser
potenziellen Entartungsmoglichkeit wird die prophylaktische Ex-
zision kleinerer Herde empfohlen. Bei groBeren Ldsionen kom-

Abb.19 Porokeratosis linearis unilateralis. Multiple, braune, atrophe
Papeln mit randstandiger Schuppenkrause, den Blaschko-Linien folgend.

men Kryotherapie, die Abtragung mittels Erbium-Laser oder die
lokale Anwendung von Imiquimod, Calcipotriol oder topischen
Retinoiden infrage. In ausgepragten Fdllen werden auch systemi-
sche Retinoide eingesetzt. Einige Kasuistiken beschreiben ein
gutes Ansprechen auf die photodynamische Therapie.
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