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Zusammenfassung

v

Das Erythema gyratum repens (EGR) ist eine sel-
tene kutane Paraneoplasie, die in etwa 80% der
Fdlle mit internen Neoplasien vergesellschaftet
ist. In den meisten Féllen liegen dem EGR Karzi-
nome des Bronchialsystems, gefolgt von Magen-/
Osophagus-, Mamma- und Pharynx-Karzinomen
zugrunde. Bei einem kleinen Prozentsatz der in
der Weltliteratur beschriebenen Fille konnten
auch andere, nicht neoplastische Ursachen wie
z.B. Lungentuberkulose, verschiedene Formen

des Lupus erythematodes oder die Einnahme be-
stimmter Medikamente identifiziert werden. Bei
unserem Patienten wurde nach klinischer Diag-
nose eines EGR im Rahmen der Tumorsuche ein
grofRzelliges B-Zell-Non-Hodgkin-Lymphom des
Hodens diagnostiziert. Unserer Kenntnis nach
handelt es sich um den ersten Fall einer Assozia-
tion zwischen einem EGR und einem hochmali-
gnen B-Zell-Lymphom. Nach Orchiektomie und
6 Zyklen einer Polychemotherapie nach R-CHOP-
Schema kam es zu einer kompletten Remission
der Hautverdnderungen.

Einleitung

v

Das Erythema gyratum repens (EGR) ist ein du-
Berst seltenes dermatologisches Krankheitsbild
und gehdrt zu den obligaten kutanen Paraneo-
plasien. Es manifestiert sich bevorzugt in der 4.
und 6. Lebensdekade; Mdnner sind hdufiger be-
troffen [1]. Das klinische Bild ist relativ typisch
mit anuldr oder girlandenférmig konfigurierten,
an eine Holzmaserung erinnernde, meist infil-
trierten Lisionen, die in der Regel generalisiert
auftreten, Doppelkonturen ausbilden und rand-
standig schuppen. Charakteristischerweise wan-
dern die Hautverdnderungen mit einer Ge-
schwindigkeit von etwa 1 cm/Tag iiber den Kor-
per. Im Jahre 1953 wurde das Krankheitsbild
erstmals von Gammel bei einer Patientin mit me-
tastasiertem Adenokarzinom der Mamma be-
schrieben [2]. Die beschriebenen Hautverdnde-
rungen waren alleinig durch Mastektomie und
Entfernung der Lymphknotenmetastasen in der
ispilateralen Axilla binnen Wochen komplett
riickldufig [2]. Bei Auftreten EGR-typischer Haut-
verdnderungen sollte sofort eine Tumorsuche
initiiert werden, da die Therapie des zugrunde
liegenden Tumors die einzig kausale Therapie
darstellt.

Anamnese

v

Ein 66 Jahre alter Patient stellte sich im April
2005 erstmals in unserer dermatologischen
Hochschulambulanz vor. Er berichtete iiber seit
etwa einem halben Jahr bestehende, streifig-
ringférmige Hautverdnderungen im Bereich des
rechten Beines (© Abb. 1a), die an GroRe zuge-
nommen und sich langsam nach proximal hin
ausgebreitet hatten. Kiirzlich sei iiber Nacht eine
ringférmige Hautverdnderung um die linke Ma-
mille hinzugekommen (© Abb. 1 b). Die Hautver-
dnderungen seien stets symptomlos gewesen
und hdtten weder Schmerzen noch Juckreiz ver-
ursacht. Da der Patient in den letzten Jahren mul-
tiple Zeckenstiche erlitten hatte, war bereits vor
Wochen unter der Verdachtsdiagnose eines Ery-
thema chronicum migrans eine Antibiose mit
Doxycyclin 200 mg/d iiber 30 Tage durchgefiihrt
worden, die jedoch zu keiner Befundbesserung
fithrte. Eine externe Therapie war noch nicht er-
folgt. An Grunderkrankungen gab der Patient
eine Epilepsie an, fiir die in der Vorgeschichte
keine Ursachen gefunden werden konnten, ferner
sei eine arterielle Hypertonie und eine Hyperuri-
kdmie bekannt. Seit Jahren bestand eine Dauer-
medikation mit Carbamazepin, Metoprolol, Allo-
purinol und Acetylsalicylsdure, die nicht ver-
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dndert worden war. Malignome hdtten in der Vorgeschichte
nicht bestanden.

Befunde

v

Klinischer Befund

Im Bereich des rechten Beines zeigten sich anuldre, teils girlan-
denférmig konfigurierte rotlich-livide Erytheme, die teils rand-
stdandig lokalisierte coleretteartige Schuppenkrausen aufwiesen.
Die Erytheme bildeten teils holzmaserungsartige Doppelstruk-
turen. Um die linke Mamille herum bestand ein anuldr konfigu-
riertes gleichartiges Erythem.

Die korperliche Untersuchung war bis auf eine weiche, nicht
druckdolente Raumforderung im Bereich des linken Hodens un-
auffallig.

Laborbefunde

Blutbild, Differenzialblutbild unauffallig. Die Lymphozytensub-
population zeigte eine normale Verteilung der B- und T-Lym-
phozyten.

Tumormarker (CEA, CA 19-9, CA 72-4, CYFRA 21-1, B-HCG,
B ,-Mikroglobulin und PSA, anti-p53) normwertig.
Hepatitisserologie: abgelaufene Hepatitis A-Infektion, keine He-
patits B- oder C-Infektion nachweisbar.

In der Borrelienserologie keine erh6hten Antikorpertiter nach-
weisbar (ELISA fiir IgG 0.06 (Norm 0.19-0.24), fiir IgM 0.08
(Norm 0.4-0.45).

U-Status unauffillig. Gesamt-IgE im Serum mit 68U/ml norm-
wertig.

Mykologische Untersuchung des Schuppenmaterials
Nativ und kulturell negativ.

Bakteriologischer Abstrich vom rechten Bein
Kein Wachstum pathogener Keime.
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Abb.1 aIm Bereich des rechten Beines zeigen
sich girlandenférmig konfigurierte, leicht infiltrier-
te, rotlich-livide Erythemstreifen, teilweise mit
charakteristischen randstandigen Doppelstruktu-
ren. Die Hautverdnderungen weisen eine colerette-
artige Schuppung auf (Inset). b Gleichartige Haut-
veranderungen im Bereich des Stammes mit einem
anular konfigurierten, perimamillar lokalisiertem
Erythem.

Histologie Probebiopsie vom rechten Bein

Flache unauffillige Epidermis. Ausgepragte oberfldchliche und
tiefe, vorwiegend perivasculdr, teils auch interstitiell lokalisierte
lymphohistiozytdare Entziindung. Einzelne perivasculdr lokali-
sierte Granulozyten. Odem der oberen Dermis (© Abb.2a).
Kein weiterfiihrender Aspekt in der immunbhistologischen Un-
tersuchung (5100, CD68). Das histologische Bild war bei entspre-
chender Klinik gut vereinbar mit einem EGR.

Histologie Hoden

Neben regelrechtem Nebenhodenparenchym sah man Hoden-
parenchym mit vereinzelten, teils fibrosierten Tubuli, zum Teil
mit noch regelrechter Architektur, zum grofSten Teil aber mit dif-
fuser Infiltration durch atypische, lymphoide, teils blastédre Zel-
len mit groBen blasigen Zellkernen und deutlich prominenten
Nukleolen (© Abb. 2 a). Inmunhistochemisch ausgeprdgte Ex-
pression der Tumorzellen von CD20 (© Abb.2b) und CD79a,
hingegen nur geringe Reaktion einzelner Lymphozyten mit CD3
(© Abb.2d) und CD5. Deutliche Proliferationssteigerung nach-
weisbar (mindestens 50% der Zellen Mib-1/Ki 67 positiv;
© Abb.2c). Der histologische Befund entsprach einem hoch-
malignen, diffusen gro3zelligen B-Zell-Non-Hodgkin-Lymphom
des Hodens.

Verlauf und Therapie

v

Aufgrund des auffdlligen Palpationsbefundes im Bereich des
Hodens stellten wir zundchst die Verdachtsdiagnose eines Ho-
denkarzinoms, die nach veranlasster Vorstellung in der urologi-
schen Klinik sonographisch bestdtigt wurde. Unter der Ver-
dachtsdiagnose eines Hodenkarzinoms erfolgte in der Klinik fiir
Urologie eine Orchiektomie, die feingewebliche Untersuchung
des Exzisates ergab jedoch ein hochmalignes, grofRzelliges
B-Zell-Non-Hodgkin-Lymphom. Im daraufhin durchgefiihrten
Staging (Lymphknotensonographie, CT-/NMR-Diagnostik und
Knochenmarksbiopsie) wurde kein Anhalt fiir eine weitere Or-
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ganbeteiligung oder eine Knochenmarksinfiltration durch Lym-
phomzellen gefunden.

Im Mai 2005 wurde in kurativer Intention eine Polychemothera-
pie in Kombination mit dem CD-20-Antikérper Rituximab
(R-CHOP) begonnen. Nach 6 Zyklen dieser Therapie befindet
sich der Patient bis heute in kompletter Remission. Die Hautver-
dnderungen bildeten sich bereits nach zwei Zyklen dieser Thera-
pie und unter externer Therapie mit einem triamcinolonaceto-
nidhaltigen Externum vollstdndig zuriick.

Diskussion

v

Obwohl das EGR bis heute als obligate kutane Paraneoplasie gilt,
konnten nur in etwa 80% der Fille zugrunde liegende Neo-
plasien identifiziert werden [3]. Am hdufigsten ist das EGR mit
Bronchialkarzinomen (50 %) oder Karzinomen des Gastrointesti-
naltraktes und der Mamma assoziiert [2,3]. Sofern kein Mali-
gnom dem EGR zugrunde lag, konnte in Einzelféllen eine Lun-
gentuberkulose [2,3], verschiedene Formen des Lupus erythe-
matodes [6,7] oder die Einnahme von Medikamenten [8,9] als
ursdchlich identifiziert werden. Das EGR geht der Manifestation
der zugrunde liegenden Neoplasie in den meisten Fallen um ei-
nen Monat bis zu zwei Jahren voraus [10]. Dies muss im Rahmen
der Tumorsuche stets bedacht werden. Durchuntersuchungen
miissen, falls diese zundchst unauffillig ausfallen, wiederholt
werden. Therapie der Wahl bei einem dem EGR zugrunde liegen-

. Abb. 2 a Unauffdllige Epidermis. Vorwiegend
perivascular lokalisiertes lymphozytares Infiltrat.
HE, x 200. b Diffuses groBzelliges B-Zell-Non-
Hodgkin-Lymphom des Hodens. HE, x 200; Inset-
# VergroRerung: Giemsa, x 400. ¢ Kraftige Expression
der Tumorzellen durch CD 20, x 200. d Deutliche
Proliferationssteigerung der Tumorzellen, mindes-
tens 50% der Zellen sind Mib-1-positiv. x 200.

e Geringes, reaktives T-Lymphozyten-Infiltrat,
Immunhistologie mit CD3-Antikdrper. x 200.

den Tumor ist dessen vollstindig Entfernung bzw. ein grofit-
mogliches Debulking, da hierdurch innerhalb von etwa sechs
Wochen ein komplettes Verschwinden der holzmaserungsarti-
gen Hautverdnderungen und des haufig begleitenden quédlenden
Juckreizes erreicht werden kann [11]. Ein erneutes Auftreten
gleichartiger Hautverdnderungen ist stets verddchtig auf das
Vorliegen eines Rezidives oder einer Metastasierung.

Bei Vorliegen eines figurierten Erythems muss differenzialdiag-
nostisch stets an ein EGR gedacht werden. Die Diagnose wird in
erster Linie klinisch anhand der typischen gyrierten Hautver-
dnderungen gestellt, die charakteristischerweise einen an eine
Holzmaserung erinnernden Aspekt aufweisen, wie er auch in
unserem Fall vorlag. Durch eine Probebiopsie aus befallener
Haut kann die Diagnose histologisch untermauert werden,
wenngleich die feingewebliche Untersuchung fiir verschiedene
figurierte Erytheme Ahnlichkeiten aufweist [12]. Sowohl kli-
nisch als auch histologisch kommt als Differenzialdiagnose ein
Erythema anulare centrifugum infrage, wobei dieses nicht zu
den klassischen kutanen Paraneoplasien gehort. Ein EGR zdhlt
bis zum Beweis des Gegenteils hingegen als obligate kutane
Paraneoplasie. Eine umfangreiche Tumorsuche ist aus diesem
Grunde zwingend indiziert. Wie in dem von uns demonstrierten
Fall kénnen auch ungewdéhnliche Tumoren der Ausbildung eines
EGR zugrunde liegen.
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Erythema Gyratum Repens in a Patient with Large
B-Cell Lymphoma of the Testicle

v

Erythema gyratum repens (EGR) is a rare cutaneous paraneo-
plastic syndrome that is associated with internal malignancies
in about 80%. In most cases the neoplasms associated with EGR
are bronchial carcinoma and cancers of the stomach/ oesoph-
agus and pharynx or breast cancer. In a minority of the cases re-
ported in the literature other non-neoplastic reasons as lung tu-
berculosis, different forms of lupus erythematodes or drugs ad-
ministered for the treatment of other diseases could be identi-
fied. The tumor search in our patients with EGR led to the diag-
nosis of a large cell Non-Hodgkin-B-cell lymphoma of the testi-
cle. To our knowledge this is the first case of EGR associated with
high-grade B-cell lymphoma. Orchiectomy and 6 cycles of a po-
lychemotherapy according to the R-CHOP scheme resulted in a
complete remission of the cutaneous disease.
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