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Unilaterales navoides Teleangiektasie-Syndrom

G. Wagner

Unilateral Nevoid Teleangiectasia Syndrome

Zusammenfassung

Wihrend ihrer ersten Schwangerschaft entwickelte sich bei der
hier vorgestellten Patientin ein unilaterales ndvoides Teleangiek-
tasie-Syndrom. In der 29. SSW kam es zum intrauterinen Frucht-
tod, dessen Ursache nicht geklart wurde. Mit einer Ausnahme
fanden sich in der Literatur keine Berichte iiber kindliche Kom-
plikationen bei schwangeren Frauen mit einem unilateralen na-
voiden Teleangiektasie-Syndrom.

Abstract

During her first pregnancy the patient presented here developed
a unilateral nevoid teleangiectasia syndrome. In the 29t week of
pregnancy intrauterine foetal death occurred. The cause of death
was not determined. With a single exception, no reports were
found in the literature of fetal complications in pregnant women
with unilateral nevoid teleangiectasia syndrome.

Einleitung

Das unilaterale ndvoide Teleangiektasie-Syndrom ist ein selten
beschriebenes Krankheitsbild, das innerhalb der Gruppe der Te-
leangiektasien zu den primdren oder idiopathischen Formen ge-
zdhlt wird. Klinisch entwickeln sich streng einseitig, hdufig im
Bereich definierter Dermatome disseminiert stehende Telean-
giektasien, die nebeneinander in Form zahlloser Einzelherde in
punktférmigen, linearen oder verzweigten Strukturen angeord-
net sein konnen. Gelegentlich finden sich in den betroffenen
Arealen zusdtzlich auch einzelne Naevi aranei. Dabei sind das
Gesicht, der Hals sowie die Thoraxregion und die oberen Extre-
mitidten am hiufigsten betroffen [1]. Die Atiopathogenese der Er-
krankung ist nicht geklart. Auffillig ist die gehdufte Manifesta-
tion in der Schwangerschaft und bei alkoholtoxischen Hepatopa-
thien, so dass eine hormonelle, méglicherweise 6strogenabhdn-
gige Auslosung diskutiert wird [2,3]. Das unilaterale ndvoide Te-
leangiektasie-Syndrom ist eine Dermatose sui generis. Viszerale
Manifestationen oder systemische Komplikationen gehdren
nicht zum typischen Krankheitsbild [1].

Kasuistik

Anamnese

In der 16.-17. Woche ihrer ersten Schwangerschaft bemerkte die
hier vorgestellte 31-jdhrige Patientin erstmals Hautverdanderun-
gen, die sich ausschlieBlich rechtsseitig am Arm und thorakal
manifestiert hatten. Die Vorstellung in der Klinik erfolgte in der
25. SSW, wobei die Patientin zu diesem Zeitpunkt keine weitere
Zunahme des Befundes mehr bemerkt haben wollte.

Die {ibrige Anamnese war vollstandig unauffallig.

Dermatologischer Befund

Rechtsseitig in den Dermatomen Cs_g und Th;_; fanden sich am
Ober- und Unterarm einschlie8lich des Handriickens und der
Fingerstreckseiten sowie am vorderen Dekolletee und {iber der
Schulterblattregion disseminiert stehende oder auch auf um-
schriebenen Arealen zu grofReren Gruppen zusammentretende
Teleangiektasien. In die betroffenen Regionen vereinzelt einge-
streut zeigten sich zusatzlich typische Naevi aranei (Abb.1, 2).
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Abb.1 Unilaterales ndvoides Teleangiektasie-Syndrom.

Abb.2 Detailaufnahme vorderes Dekolletee.

Histopathologischer Befund

Bei unauffalliger Epidermis im oberen und mittleren Corium ek-
tatische GefdRe. Vereinzelt umschrieben sehr diskretes, iiber-
wiegend lymphozytéres perivaskuldres Infiltrat.

Laborbefunde

Unauffdlliges Blut- und Differenzialblutbild. Bilirubin und Leber-
transaminasen ohne pathologische Befunde. Antinukledre Anti-
kérper nicht nachweisbar.

Verlauf

In der 29. SSW kam es zum intrauterinen Fruchttod, dessen Ursa-
che nicht abgekldrt wurde. Im Verlauf der ndchsten 3 Monate
entwickelten sich die Teleangiektasien fast vollstandig zuriick.

Diskussion

Das unilaterale ndvoide Teleangiektasie-Syndrom ist eine selten
beobachtete, wenig bekannte und doch unverwechselbare Der-
matose. Innerhalb der von Raff und Bardach zusammengestell-
ten klinischen Kriterien ist die streng unilaterale Anordnung der
Teleangiektasien fiir die Diagnose entscheidend. Typischerweise
erkranken junge Erwachsene, seltener hingegen Kinder und Ju-

gendliche. Neben zeitlich begrenzten oder chronisch-rezidivie-
renden Exazerbationen wurden auch spontane Riickbildungen
der Teleangiektasien beobachtet. Viszerale Manifestationen ge-
héren nach den Kriterien von Raff und Bardach nicht zum typi-
schen Bild der Erkrankung [1].

Die Atiologie und die Pathogenese des unilateralen nivoiden Te-
leangiektasie-Syndroms konnten bisher nicht gekldrt werden.
Das gehdufte Auftreten bei Frauen in der Schwangerschaft, die
postpartale Riickbildung der Teleangiektasien und Rezidive bei
erneuten Schwangerschaften sowie die Manifestation bei zu-
meist alkoholtoxischen Hepatopathien lassen an eine hormon-
abhingige Auslésung denken, wobei insbesondere den Ostroge-
nen eine pathogenetische Bedeutung zugeschrieben wird [2 - 5].
Auch das vereinzelte Auftreten der Erkrankung bei Jugendlichen
in der Pubertdt unterstreicht die mogliche Bedeutung der Sexu-
alhormone [6]. Die Untersuchungen von Uhlin et al. unterstiitzen
ebenfalls die Theorie der endokrinologischen Induktion der Tele-
angiektasien. So konnten die Autoren eine deutliche Vermeh-
rung der Ostrogen- und Progesteronrezeptoren in den betroffe-
nen Hautarealen bei unauffilliger Verteilung der Rezeptoren in
normaler Haut nachweisen [2]. Allerdings konnten andere Auto-
ren diese Befunde bei ihren Untersuchungen nicht nachvollzie-
hen [7,8]. Unbekannt ist ferner der pathogenetische Mechanis-
mus, der erkldren wiirde, auf welche Weise Sexualhormone die
Dilatation der GefdBe verursachen. Mdéglich erscheint dabei eine
von Wilkin postulierte genetisch bedingte Verteilungsstorung
Ostrogen-empfindlicher Target-Zellen, die bei ansteigendem Os-
trogenspiegel fiir die Ausbildung der Teleangiektasien verant-
wortlich sein kénnten [3]. Raff und Bardach halten dariiber hi-
naus auch eine Dysfunktion vegetativer Nerven fiir moglich, da
sie bei histologischen Untersuchungen weder cholinerge noch
adrenerge Nervenfasern in den betroffenen Arealen eines Patien-
ten nachweisen konnten. Des Weiteren diskutieren die Autoren
die Bedeutung vasoaktiver Prostaglandine fiir die Pathogenese
des unilateralen ndvoiden Teleangiektasie-Syndroms [1].

Innerhalb der Gruppe moglicher Differenzialdiagnosen ist an
den Morbus Osler, an den Naevus teleangiectaticus, an das Tele-
angiektasie-Ataxie-Syndrom sowie an essenzielle Teleangiekt-
asien zu denken. Das unterschiedliche Manifestationsalter, die
Verteilung der Morphen sowie das Auftreten assoziierter syste-
mischer Erkrankungen erlauben im Allgemeinen jedoch eine si-
chere Abgrenzung der genannten Differenzialdiagnosen [6].

Nachdem es bei der hier vorgestellten Patientin zu einem intra-
uterinen Fruchttod gekommen war, wurde von Seiten der behan-
delnden Gyndkologen die Frage aufgeworfen, ob ein ursdchlicher
Zusammenhang zwischen diesem Ereignis und dem unilateralen
ndvoiden Teleangiektasie-Syndrom bestehen kdnnte. In der uns
zuganglichen Literatur fand sich nur ein Bericht {iber eine Pa-
tientin, deren Kind unmittelbar nach der Geburt an den Folgen
kardialer Fehlbildungen verstarb [9]. Da einerseits die moglichen
Ursachen eines intrauterinen Fruchttodes auf3erordentlich viel-
filtig sein konnen und andererseits systemische Beteiligungen
bei Patienten mit einem unilateralen ndvoiden Teleangiektasie-
Syndrom nicht beschrieben wurden, muss letztendlich auch bei
betroffenen schwangeren Frauen die Gefahr kindlicher Kompli-
kationen verneint werden.
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Preisausschreibung

Berliner Stiftung fiir Dermatologie

Die Berliner Stiftung fiir Dermatologie, die im Dezember 1999 ge-
griindet wurde und ihren Sitz an der Klinik und Poliklinik fiir Der-
matologie am Universitctsklinikum Benjamin Franklin, Berlin, hat,
vergibt ihren jdhrlichen Forschungspreis sowie Stipendien und
unterstiitzt Forschungsprojekte, um die Wissenschaft auf dem
Gebiet der Dermatologie und ihrer Grenzgebiete zu fordern.

Aufgaben und finanzielle Mittel

GemadfR ihrer Satzung hat die Stiftung als besonderes Ziel, finan-
zielle Ressourcen zu biindeln und die dermatologische For-
schung, insbesondere auf dem Gebiet der Molekularbiologie
und der Dermatopharmakologie, voranzutreiben. Ebenso soll
die Umsetzung von neuen Erkenntnissen zur Diagnose und Be-
handlung von Hautkrankheiten in der Klinik geférdert werden.

Das Stiftungskapital betrdgt derzeit ca. 650 000 € ; davon steht
eine jahrliche Férderungssumme von ca. 25000 € fiir zeitlich
befristete Forschungsvorhaben klinischer und experimenteller Art,
die jeweils durch das Kuratorium gepriift werden, zur Verfii-
gung. Ein weiteres Ziel der Stiftung ist es, den internationalen
Austausch von Wissenschaftlern auf dem Gebiet der dermatologi-
schen Forschung zu férdern; dazu werden beispielsweise Stipen-
dien fiir eine Weiterbildung in Deutschland iiber eine befristete
Zeit vergeben.

Eine wichtige Aufgabe der Berliner Stiftung ist die Vergabe
eines Stiftungspreises - mindestens alle 2 Jahre - in H6he von
15000 € an jiingere Wissenschaftlerinnen und Wissenschaftler,
die sich aufgrund personlicher und wissenschaftlicher Leistun-
gen in der Dermatologie hochrangig qualifiziert haben.

Bewerbungen

Bewerbungen um den Stiftungspreis und/oder um eine Unter-
stiitzung geeigneter wissenschaftlicher Projekte (Stipendien,
Forschungsprogramme, Seminare) sind zu richten an das Kurato-
rium {iber seinen Geschéftsfiihrer, Herrn Prof. Dr. Dr. C. C. Geilen,
oder seinen Stellvertreter, Herrn Prof. Dr. C. E. Orfanos, beide in
Berlin. Formlose Bewerbungen sind moéglich, doch Antrdge und
weitere Informationen sind im Sekretariat oder iiber die Home-
page der Stiftung zu erhalten, um den Vorgang zu vereinfachen
(www.stiftung-dermatologie.de).

Einsendeschluss fiir Bewerbungen ist der 31. August 2003.
Bewerbungen um den jahrlichen Stiftungspreis sollten méglichst
das Curriculum und die neueste Publikationsliste des Bewerbers
beigefiigt werden.
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Mitteilung

In einer akademischen Feierstunde hat am 29. Mai 2003 die Uni-
versitdt fiir Medizin und Pharmazie ,Carol Davila“ in Bukarest
(Rumédnien) Herrn Prof. Dr. C. E. Orfanos, Direktor der Universitiits-
hautklinik im Klinikum Benjamin Franklin der FU Berlin, die Eh-
rendoktorwiirde verliehen. Die Zeremonie fand im Festsaal im
Hauptgebdude der Universitdt unter der Leitung des Rektors,
Professor L. M. Popescu MD, PhD statt, der auch die Laudatio
hielt. In Anwesenheit des Dekans, mehrerer Prodekane und Mit-
glieder der Fakultit sowie vieler Studenten wurden die Verdiens-
te des Laureaten gewiirdigt und ihm die Urkunde {iberreicht. In
seiner Antwort auf die Ehrung wies Prof. Orfanos auf die Bedeu-
tung und den Vorbildcharakter eines wissenschaftlich orientier-
ten akademischen Lebens fiir die heranwachsende junge Arzte-
generation in einem vereinigten Europa hin. In der Liste der ins-
gesamt 27 ,Doctores honoris causa“ in der Universitdt Bukarest
sind unter anderem A. Butenandt (Deutschland) und Luc Mon-
tagnier (Frankreich) aufgefiihrt.
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