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dieses studentennahe Buch soll Thnen einen Zugang zur Dermatologie ermdglichen und Thnen einen Uberblick iiber die Vielseitigkeit dieses einzigartigen
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allerneuesten Stand. In dieser Auflage werden auch sédmtliche Staatsexamens- und IMPP-relevanten Themen abgedeckt, sodass Sie sich hervorragend auf die
Priifungen vorbereiten konnen.

Ein Thema wird auf jeweils einer oder mehreren Doppelseiten dargestellt, sodass sich das Wichtigste schnell erfassen ldsst. Besonders die Dermatologie als
visuelles Fach profitiert von der reichen Ausstattung der Reihe BASICS — viele Fotos, Grafiken und Tabellen bringen das Wesentliche anschaulich auf den
Punkt. Ich hoffe, dass Thnen das Lesen dieses Buches Spafl macht und Lust auf mehr ,,Derma“ macht. Denn die Dermatologie ist ein faszinierendes,
begeisterndes Fachgebiet mit einem herausragenden Stellenwert in der interdisziplindren Kooperation.
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Berlin, im Sommer 2019
PD Dr. med. Dorothea Terhorst-Molawi
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Anatomie und Physiologie der Haut

Die Haut (Kutis) hat eine Gesamtfliche von 1,5-2 m 2, ein Gewicht von 3,5-10 kg und eine Dicke von 1,5-4 mm. Die Hautoberfliche zeigt ein individuell
unterschiedliches, genetisch festgelegtes Relief. Palmoplantar findet sich die unbehaarte Leistenhaut, wobei das sichtbare Relief dem Verlauf der
Papillarleisten entspricht. Die restliche Hautoberfliche ist durch Furchen, in denen die Haare stehen, in unregelméifBige, polygonale Felder unterteilt (
Felderhaut). Die Haut ist segmentér gegliedert in Dermatome, die den Zonen der radikuldren Innervation entsprechen ( ).

L3




Dermatome

Abb. 1.1 Dermatome

Die Schnittfiihrung bei Operationen sollte langs der biomechanisch bedingten Langer-Spaltlinien verlaufen, da die Wunden dann weniger klaffen und
diskretere Narben entstehen. Die Blaschko-Linien sind Ausbreitungswege von Zellen wihrend der Embryogenese, ihnen folgen oft segmentéire Dermatosen (

).
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Abb. 1.2 Makroskopische Struktur der Haut. Hautspaltlinien (a) und Blaschko-Linien (b).

Epidermis
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Abb. 1.3 Histologische Darstellung der Haut, Hematoxilin und Eosin (H&E)-Farbung: a) Fingerbeere. b) Haut mit dicker Hornschicht.

« Stratum basale: Schicht kubischer Keratinozyten mit groen Kernen und wenig Zytoplasma (Basalzellen)

* Stratum spinosum: Keratinozyten sind durch ,,stachelartige® Interzellularbriicken (Desmosomen) verbunden, weshalb sie ,,Stachelzellen* heif3en.
* Stratum granulosum: Keratinozyten enthalten basophile Keratohyalingranula (,,Kornerzellen*) und sind abgeflacht.

* Stratum lucidum: unterste Zelllage des Stratum corneum; Zellen erscheinen optisch dichter, palmoplantar besonders ausgepragt.

« Stratum corneum: flache, fest gepackte, kernlose Hornzellen

Stratum basale und Stratum lucidum bestehen im Gegensatz zu den anderen Schichten nur aus einer Zelllage.
erklart die wichtigsten Veranderungen des Aufbaus der Haut, die dermatohistopathologischen Grundbegriffe.



Tab. 1.1

Wichtige dermatohistopathologische Grundbegriffe

Akantholyse

Akanthose

Atrophie

Ballonierende
Degeneration
Dyskeratose
Epidermotropismus
Hypergranulose
Hyperkeratose

Interface-
Dermatitis

Koilozyten

Munro-
Mikroabszess

Orthokeratose
Papillomatose
Parakeratose

Pautrier-
Mikroabszess

Spongiose

Auflésung der Verbindung der Epidermiszellen untereinander, Bildung von
Einzelzellen und intraepidermaler Spaltbildung. Ursache:

* Verlust der Zellverbindung (z. B. Pemphigus)

* Verlust von Epithelzellen (z. B. Viruserkrankung)

Verbreiterung des Stratum spinosum
Substanzverlust von Epidermis und/oder Dermis

Ballonartige Schwellung der Epithelzellen mit nachfolgendem Verlust der
Interzellularbindungen und Ausbildung einer intraepidermalen Blase durch
Akantholyse

Verfrithte Einzelzellverhornung, stark geschrumpfte Zellen
Einwanderung von Entziindungszellen in die Epidermis
Verbreiterung des Stratum granulosum

Verbreiterung des Stratum corneum

Lymphozytires Infiltrat in der oberen Dermis mit apoptotischer, vakuolarer
(hydropischer) Degeneration der basalen Keratinozyten

Epithelzellen mit zytopathogenem Effekt durch HPV, grof3e perinukledre Vakuolen,

oft Doppelkernigkeit
Intraepidermale Ansammlung neutrophiler Granulozyten

Regelrechte Verhornung, bei der ein kernloses Stratum corneum entsteht
Proliferation der Reteleisten und dermalen Papillen

Verhornungsstorung der Epidermis mit Zellkernresten im Stratum corneum

Ansammlung atypischer Lymphozyten in der Epidermis

Auseinanderweichen der Epithelzellen durch interzellulires Odem mit nachfolgender

intraepidermaler Blasenbildung

Pemphiguserkrankung, Viruserkrankung
(Herpesinfektion), Tumoren (z. B.
Spinaliom)

Psoriasis

Senile Atrophie

Blasenbildung bei HSV-Infektion

Morbus Darier, Spinaliom
Kutanes T-Zell-Lymphom, Ekzem, Psoriasis
Lichen ruber

Verruca vulgaris

Lichen ruber planus, Lupus erythematodes

Alle HPV-bedingten Lasionen

Psoriasis vulgaris

Normalbefund
Psoriasis, chronische Ekzeme

Psoriasis

Kutanes T-Zell-Lymphom

Akutes Ekzem

Die Keratinozyten bilden den Hauptanteil der Epidermis und wandern unter Verénderung ihrer Struktur ( Basalzelle — Stachelzelle — Kornerzelle —
Hornzelle) zur Hautoberfléche, wo sie als Hornschuppen (Korneozyten) abgeschilfert werden. Die Turn-over-Zeit vom Stratum basale bis zum Stratum
granulosum betrégt normalerweise 2—3 Wochen, vom Stratum granulosum bis zur Hornschuppe nochmals 2 Wochen. Die basalen Keratinozyten sind kuboid,
klein und basal mit Hemidesmosomen an der Basalmembran verankert. Mitosen erfolgen normalerweise nur im Stratum basale. Bereits hier sind Keratine in
Form von Tonofilamenten vorhanden, die an den Desmosomen, den interzelluldren Haftstellen (), verankert sind. Tonofilamente und Desmosomen sind
wesentlich an der Widerstandsfdhigkeit der Epidermis beteiligt. Die Keratinozyten oberhalb des Stratum basale unterliegen der terminalen epidermalen
Differenzierung, d. h., die Teilung wird beendet, die Zellen werden spindelformig. So treten die typischen epidermalen Differenzierungsprodukte auf:
Tonofilamente, Keratinosomen, bei weiterer Differenzierung Keratohyalingranula.
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Abb. 1.4 Schematische Darstellung eines Desmosoms
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Abb. 1.5 Anatomischer Querschnitt der Haut: a) Epidermisschichten und andere Strukturen. b) Detailansicht der Basalmembranzone an der
dermoepidermalen Junktionszone.

Die Melanozyten wandern in der Fetogenese von der Neuralleiste in die Basalschicht der Epidermis und die Haarfollikel ein. Die grofien, hellen
dendritischen Zellen enthalten Melanosomen, in denen Melanin synthetisiert und gespeichert wird, und geben diese wiederum an die benachbarten
Keratinozyten ab.

Die Langerhans- Zellen ( ) sind dendritische Zellen, die suprabasal in der Epidermis und in der duBleren Wurzelscheide des Haarfollikels liegen. Sie werden
durch Birbeck-Granula charakterisiert und exprimieren CD1a auf ihrer Oberflache.



Zu den Zellen mit immunologischer Funktion zéhlen auflerdem die T-Lymphozyten, die vereinzelt in der Epidermis, v. a. aber perivaskuldr im Stratum
papillare der Dermis liegen und mit den Langerhans-Zellen kooperieren.

Aufbau und Zellen der Epidermis

Die aus der Neuralleiste abgeleiteten Merkel- Zellen finden sich in der Basalschicht und der duBleren Wurzelscheide und sind charakterisiert durch typische,
neurosekretorische Granula. Sie sind teils mit Neuriten synapsenartig assoziiert und vermitteln Tastempfindung.

Dermoepidermale Junktionszone

Epidermale Reteleisten ragen in die Dermis, dazwischen liegen bindegewebige, dermale Papillen. Die beiden Schichten der Kutis sind also eng miteinander
verzahnt. Eine Basalmembran kontrolliert den Austausch von Zellen und Molekiilen und ist in zwei Schichten unterteilt ( ). Die Lamina densa ist durch
Verankerungsfibrillen mit der Dermis verbunden. Die Lamina lucida ist durch Verankerungsfilamente mit der Plasmamembran der Basalzellen verbunden.

Hier findet die subepidermale Blasenbildung statt. Autoimmunologische Prozesse richten sich u. a. gegen Bestandteile der Hemidesmosomen: die Bullgses-
Pemphigoid-(BP)Antigene AG1 (BP230) und AG2 (BP180 oder Kollagen XVII).

Dermis

Der zweite Teil der Kutis, die Dermis (Corium, Lederhaut), ist das Bindegewebe unter der Epidermis und erstreckt sich in die Tiefe bis zum subkutanen Fett.
Das schmale Stratum papillare liegt oberfléchlich und erstreckt sich in die Rdume (Dermispapillen) zwischen den epidermalen Reteleisten. Es ist zell- und
gefidfreich und hat ein lockeres Fasergeflecht mit Verbindung zur Basalmembran. Das Stratum reticulare besteht aus einem zellarmen, straffen, dichten
Fasergeflecht, das eine mechanische Funktion hat. Im tiefen Stratum reticulare entspringen die Haarfollikel und SchweiBdriisen.

Zellen der Dermis

Fibroblasten, welche Fasern und amorphe Matrix synthetisieren, bilden den Hauptteil. Histiozyten sind ortsstindige Makrophagen, welche phagozytieren und
immunologisch aktiv sind. Mastzellen enthalten Histamin, Serotonin und Heparin und vermitteln allergische und entziindliche Reaktionen. AuBerdem finden
sich v. a. im Stratum reticulare vereinzelte Melanozyten und T-Lymphozyten. Unterschiedliche Subtypen von dendritischen Zellen bevolkern die Dermis.

Dermale Fasern

Die Hauptstrukturproteine des Bindegewebes sind Kollagenfasern, die ein Netzwerk parallel zur Hautoberflache bilden. Die Kollagenfasern bedingen
wesentlich die mechanische Stabilitit der Dermis. Elastische Fasern findet man in der gesamten Dermis, subepidermal bilden sie ein feines Netz, den
Elastikaplexus. In der tieferen Dermis bilden sie gewellt verlaufende Bander. Besonders zahlreich vorhanden sind sie im Gesicht und im Nacken. Sie sind fiir
Festigkeit und Elastizitdt der Dermis wesentlich verantwortlich, ihre Reduktion ab dem 30. LJ bedingt die schlaffere Altershaut. Retikulinfasern sind sehr zart
und umgeben die Hautanhangsgebilde und die Basalmembran. Verankerungsfibrillen zichen von der Lamina densa der Basalmembran zu den Kollagenfasern
in der obersten Dermis.

Dermale Matrix

Zellen und Fasern sind eingebettet in ein poréses Gel, das sich aus vielen Komponenten zusammensetzt. Das Geriist bilden Proteoglykane, fadenartige
Makromolekiile mit polysaccharidhaltigen Seitenketten. AuSerdem finden sich Wasser, Proteine, Kohlenhydrate, anorganische Ionen, Histamin und Serotonin.
Parallel zur Hautoberfliche sind zwei GefdBplexus in der Dermis vorhanden (): ein tiefer dermaler an der Grenze zur Subkutis und ein oberflachlicher
subpapilldrer Plexus. Sie dienen der metabolischen Versorgung der Haut sowie der Temperatur- und der Blutdruckregulation des Korpers. In Epidermis und
Dermis sind sensible und vegetative Nerven weitverzweigt vorhanden.

Epidermis -
0 Ny i “"'"" A————— T Kapillaren
Dermis ‘ ‘Vi m‘ ‘ ‘ /‘\M\ U i 4/ ¢
AR LY SS S Subepidermaler
S l NN\ A = Gefal3plexus
Arteriovendse Talgdriise
Anastomose
Tiefer dermaler
Subkutis Gefaliplexus
Schweil3driise
Vendser Abfluss Arterieller Zufluss

Abb. 1.6 Schema der GefaRBplexus

Subkutis



Dieses ,,Unterhautgewebe® schlieit an das Stratum reticulare des Coriums an und besteht aus lockerem Binde- und dem subkutanen Fettgewebe.

Funktionen der Haut
Schutz- und Abwehrfunktionen

* Zugfestigkeit, Dehnbarkeit und Elastizitdt der Haut bieten Schutz vor mechanischen Einwirkungen.

* Schutz vor Austrocknung: Die Wasserverdunstung bei einem Menschen ohne Epidermis wiirde 20 I pro Tag betragen.

* Die Haut reflektiert und absorbiert Licht und schiitzt so gegen Strahlennoxen. Weitere Schutzmechanismen sind Melaninsynthese, Reparatur der
lichtbedingten DNS-Schéden, Akanthose und Hyperkeratose der Epidermis.

* Der spezielle Aufbau des Stratum corneum und der Hautoberflachenfilm (z. B. Fettgehalt, pH 5,7, Séureschutzmantel) bilden eine
Penetrationsbarriere fiir chemische Noxen und mikrobielle Eindringlinge. Wenn doch Erreger oder Molekiile in die Haut eindringen, 16sen sie
immunologische Abwehrmechanismen aus.

» Haben Noxen die Schutzbarrieren tiberwunden, kann die Haut Inmunreaktionen einleiten: zuerst die angeborene, unspezifische Abwehrreaktion mit
Aktivierung der Makrophagen und Granulozyten als Entziindungseinleitung, dann die adaptive, spezifische Abwehrreaktion von T- und B-
Lymphozyten nach Antigenprésentation.

* Eine reaktive Temperaturregulation erfolgt durch Durchblutung (aus den dilatierten BlutgeféBen diffundiert Wasser an die Hautoberfléche) und
durch Schweif3bildung.

Reizaufnahme
In der Epidermis finden sich die oben beschriebenen Merkel- Zellen als Mechanorezeptoren fiir Berithrung.

In der Dermis liegen zahlreiche Nerven und Nervenendigungen. Freie Nervenendigungen (markhaltige und marklose Fasern) leiten Schmerz (Nozizeptoren),
Juckreiz und Temperatur. Es gibt Kilte- und Warmerezeptoren. In der behaarten Ko6rperhaut kommen auerdem Pinkus-Haarscheiben als Mechanorezeptoren
vor, in den Dermispapillen der unbehaarten Leistenhaut Meifiner-Tastkdrperchen, mit Nervenfasern assoziierte, birnenférmige Tast- und Druckrezeptoren.

Vater-Pacini- Lamellenkérperchen sind Mechanorezeptoren fiir Beschleunigung und Vibration, sie finden sich tief in der Dermis oder im palmoplantaren
tiefen Fettgewebe.

Zusammenfassung

« Epidermis besteht aus vier Schichten (von innen nach aufien): Stratum basale, Stratum spinosum, Stratum granulosum, Stratum corneum;
Hauptbestandteil sind Keratinozyten, weitere Zellen sind Melanozyten, Langerhans- und Merkel-Zellen.

» Dermoepidermale Junktionszone: Verzahnung von Papillen der Dermis und Reteleisten der Epidermis. In diesem Bereich der Basalmembran findet
sich eine mogliche Form der autoimmunologischen Blasenbildung.

* Dermis: besteht aus Stratum papillare (Verzahnung Epidermis und Dermis) und Stratum reticulare. Dermale Zellen sind v. a. Fibroblasten, dazu
Histiozyten, Mastzellen, Melanozyten und T-Lymphozyten. Diese sind mit Kollagenfasern (Hauptbestandteil der Dermis), Retikulinfasern und
elastischen Fasern in eine gelartige Matrix eingebettet.

 Funktion: Schutz vor chemischen und mikrobiellen Einfliissen, Strahlennoxen, mechanischen Einwirkungen, Austrocknung, au3erdem
Temperaturregulation und Einleitung von Immunreaktionen; des Weiteren sensorisches Organ zur Reizaufnahme von Beriihrung, Druck, Vibration,
Schmerz, Juckreiz und Temperatur.



Hautanhangsgebilde

Haar und Haarfollikel

Das Haar steckt in einer Invagination der Epidermis, dem Haarfollikel. Die Haarfollikel entwickeln sich im frithen Fetalstadium aus Epidermiszapfen, die in die
Dermis einsprossen, und aus mesenchymalen Verdichtungen, welche die dermale Haarpapille ergeben. Nach der Geburt entstehen keine neuen Haarfollikel
mehr. Die Gesamtzahl der Haare wird auf durchschnittlich ca. 5 Millionen geschétzt, davon ca. 100.000 Kopfhaare, die Haardichte der Kopfhaut betrdgt 250—
450/cm 2.

Die fetalen Lanugohaare werden nach der Geburt durch pigmentarme und marklose Vellushaare ersetzt. Vor allem im Bereich des Kapillitiums, der
Augenbrauen und Wimpern finden sich die dickeren und markhaltigen Terminalhaare. Im Laufe der Pubertit kommt es hormonabhéngig im Bereich der
Axillae und der Genitalregion zur Umwandlung der Vellushaare in Terminalhaare. Bei Méannern betrifft das zusétzlich noch die Gesichtsbehaarung (Bart) und
teilweise auch die Korperbehaarung.

Im Alter kann das Terminalhaar v. a. im Bereich des Kapillitiums hormonabhédngig durch Miniaturisierung der Haarfollikel zum Vellushaar werden
(androgenetische Alopezie). Aus der Haarmatrix entsteht durch Verhornung der sich etwa einmal pro Tag teilenden Zellen das Haar. Durch eingelagerte
Melanozyten wird Pigment an das Haar abgegeben. Ein sekundérer Melaninschwund bewirkt das Ergrauen. Das Haarwachstum unterliegt genetischen Faktoren
(Haarfarbe, ethnische, familidre Behaarungsmuster) und hormonellen Einfliissen (Androgene).

Aufbau des Haarfollikels

Der Haarfollikel besteht aus einer Einstiilpung der Haut ( Haarwurzel), aus der das &uB3erlich sichtbare Haar ( Haarschaft) herauswéchst (). An der tiefsten
Stelle der Kutiseinstiilpung befinden sich ein epithelialer Haarbulbus und die bindegewebige, dermale Papille. Am Haarbulbus befinden sich die Matrix, die
den Haarschaft bildet, und die Melanozyten, die durch Menge und Art der produzierten Melaninpigmente dem Haar die jeweils charakteristische Farbe geben.
Ein gerader Follikelkanal formt gerades Haar, ein gewundener Follikelkanal formt lockiges Haar. Am Haarbalg greift der M. arrector pili an, der fiir das
Génsehautphdnomen verantwortlich ist. Der Haarschaft ist dreischichtig aufgebaut (Mark, Rinde, Kutikula-Schutzschicht) und besteht aus zystinreichem
Haarkeratin.
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Abb. 2.1 Schematischer Aufbau einer Haarwurzel mit Talg- und Schweildriise

Die in den Follikel einmiindende Talgdriise fettet durch ihr Sekret Haar- und Hautoberfliache. Oberhalb der Talgdriisenmiindung verhornt das Plattenepithel
des Follikelkanals zum Infundibulum, unterhalb folgen Isthmus und epitheliale Wurzelscheide. In bestimmten Korperregionen (z. B. axial, genitoanal) miinden
apokrine Schweifidriisen in das Infundibulum.

Haarzyklus
Haare sind Mausergewebe, die sich asynchron in zyklischen Aktivitdtsphasen ( ) bewegen, der physiologische Haarverlust der Kopfhaut betrédgt bis zu 100/d.



Die Anagenphase ist die Wachstumsphase, in der sich 80-90 % der Follikel befinden und die meist Jahre anhilt. Die Wachstumsgeschwindigkeit ist regional
und individuell unterschiedlich und betrdgt ca. 0,34 mm/d. Die Katagenphase (Umwandlungsphase) dauert ca. 2 Wochen. Die Telogenphase (Ruhephase)
dauert — regional unterschiedlich — 3—8 Monate. Hier 19st sich das Haar aus dem Haarfollikel und féllt aus. Gleichzeitig beginnt eine neue Anagenphase.

4
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Abb. 2.2 Haarzyklus: Anagenphase (a), Katagenphase (b), Telogenphase (c), neue Anagenphase (d). 1 = bindegewebige Papille, 2 =
Haarmatrix, 3 = M. arrector pili, 4 = Talgdruse, 5 = Haarmatrixverhornung, 6 = Kolbenhaar.

Der Haarzyklus gliedert sich in drei Phasen: Anagenphase (Wachstumsphase), Katagenphase (Umwandlungsphase) und Telogenphase (Ruhephase).

Nagel

Vereinfacht sieht der Nagelaufbau wie folgt aus: Die Haut ist taschenartig eingestiilpt, die Hornschicht zur Nagelplatte (hartes Nagelkeratin) umdifferenziert.
Die Nagelplatte schiebt sich auf dem Nagelbett mit einer Geschwindigkeit von ca. 0,8—2 mm/Monat bei den Zehenndgeln und 2—6 mm/Monat bei den
Fingerndgeln vor. Den ndheren Aufbau beschreibt . Die Nagelplatte wird von der Nagelmatrix gebildet und wichst aus der Nageltasche heraus. Die
Nagelmatrix scheint als halbmondférmige helle Zone (Lunula) unterhalb der Nagelplatte hervor. Das Nagelbett schlieit sich der Nagelmatrix nach distal an, es
ist mit der Unterseite der Nagelplatte fest verhaftet. Die Nagelplatte wird proximal und lateral von einer Hautfalte (Syn. Nagelfalz, Nagelwall, Perionychium,
Paronychium) begrenzt. Der Spalt zwischen proximalem Nagelfalz und Nagelplatte wird durch das Nagelhdutchen (Eponychium, Kutikula) abgedichtet, der
Spalt zwischen Fingerbeere und distalem Ende der Nagelplatte durch die Hornschicht des Hyponychiums, den dorsalen Epidermisbereich zwischen
Fingerbeere und Nagelbett.
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Abb. 2.3 Aufbau und Anatomie des Nagels und des Nagelbetts

Drisen der Haut

Talg- und apokrine Driisen sind meist mit den Haarfollikeln verbunden, ekkrine Schweifdriisen davon unabhéingig.

Talgdriisen

Talgdriisen sind lobuldr aufgebaute Driisen ohne Lumen, die holokrin sezernieren und in den Haarfollikelkanal einmiinden. Sie finden sich am gesamten
Integument, am aktivsten und grofiten sind sie im Gesicht und am oberen Thorax. Der Talg, ein Gemisch aus Lipiden, Triglyzeriden, Wachsestern und Squalen,
dient der Einfettung der Hautoberfliche und der Haare. Bei verminderter Talgproduktion (Sebostase) trocknen Haare und Haut aus. Vermehrte Talgproduktion
heiBt Seborrhd und fiihrt zu fettigem Aussehen von Haut und Haaren. Androgene erhohen die Talgproduktion. Es gibt auch ektopische Talgdriisen, die nicht an
Follikel gebunden sind.

Apokrine Driisen

Apokrine Driisen gehoren auch zum Follikelapparat, kommen allerdings nur in bestimmten Korperregionen vor: genitoanal, axilldr, perimamilldr, um den
Nabel und im Gehorgang (). Die knéuelartig geformten Driisen sitzen in der tiefen Dermis und sezernieren hormonell abhéngig ein fettiges Sekret in das
Infundibulum des Haarfollikels. Das Sekret ist geruchlos, der typische apokrine Schweiigeruch entsteht erst durch bakterielle Zersetzung an der
Hautoberfléche.



Abb. 2.4 Verteilung der apokrinen Driisen

Ekkrine SchweiRdriisen

Ekkrine Schweifidriisen kommen am gesamten Integument vor, besonders zahlreich an Palmae und Plantae. Sie haben keine Beziehung zu Haarfollikeln. Die
stark geknduelten Endstiicke liegen in der tiefen Dermis ( ). Ekkrine Schweildriisen sezernieren den Schwei8, eine wissrige Natriumchloridlgsung. Das saure
Sekret (pH 4,5) bildet den ,,Sdureschutzmantel* und hemmt so das Bakterienwachstum auf der Haut. Sie dienen der Thermoregulation, werden aber auch durch
emotionale Reize aktiviert.

Talgdriisen kommen an der gesamten Korperoberflédche vor, sie sind am aktivsten im Gesicht und am oberen Thorax. Ekkrine SchweiBdriisen kommen
ebenfalls iiberall vor, vermehrt palmoplantar. Apokrine Driisen finden sich nur genitoanal, axilldr, perimamillar, um den Nabel und im Gehoérgang.

Zusammenfassung

* Haar und Haarfollikel: Der Haarfollikel besteht aus einer Einstiilpung der Haut, aus welcher der Haarschaft herauswéchst und in welche die
Talgdriise miindet. Auch der M. arrector pili greift dort an. Die Haare befinden sich asynchron in einem Haarzyklus, bestehend aus Anagenphase,
Katagenphase und Telogenphase.

 Nagel: besteht aus Nagelmatrix, Nagelplatte und umgebender Haut (Nagelfalz, Nagelbett). Die Nagelplatte wird von der Nagelmatrix gebildet und
wachst kontinuierlich aus der Nageltasche entlang des Nagelbetts heraus.

« Talgdiisen: sezernieren holokrin und miinden in Haarfollikel. Sie finden sich am gesamten Integument, besonders aktiv sind sie im Gesicht und am
oberen Thorax.



* Apokrine Driisen: miinden in Haarfollikel bestimmter Hautregionen (z. B. axilldr, genitoanal). Die bakterielle Zersetzung ihres Sekrets fithrt zum
typischen Schwei3geruch.
* Ekkrine Schweifldriisen: miinden unabhingig von Haarfollikeln an die Hautoberfléche. Thre Aufgabe ist u. a. die Thermoregulation.



Immunologie der Haut

Die Haut ist als Grenzorgan in permanentem Kontakt mit Stoffen aus der Umwelt wie potenziell schidlichen Mikroorganismen oder harmlosen Allergenen.
Der Haut kommt somit eine wichtige Schutzfunktion zu. Weiterhin reagiert sie als Effektororgan auch auf Stoffe, die ihr iiber das Blut zugefiihrt werden. Um
diesen Aufgaben gerecht zu werden, verfiigen sowohl Dermis als auch Epidermis iiber ein hochspezialisiertes dichtes Netz an Immunzellen.

Unter , Jmmunitdt” versteht man die Fahigkeit des Organismus, zwischen Fremd und Selbst zu unterscheiden. Fremdmaterial wird angegriffen, eigenes
Gewebe toleriert. Diese Fahigkeit muss vom Immunsystem erlernt werden. Immunzellen, die bei Kontakt mit kérpereigenen Substanzen oder Umweltstoffen
eine Immunreaktion provozieren, werden frith in der Entwicklung eines Organismus aussortiert. Funktioniert dies nicht, kann es zu Autoimmun- oder
allergischen Erkrankungen kommen. Immunzellen, die gegen Krankheiten schiitzen, konnen durch Impfungen stimuliert und zu Wachstum und Zellteilung
angeregt werden.

Allgemeine immunologische Begriffe im Uberblick

Man unterscheidet einen zelluldren und einen humoralen Zweig des Immunsystems. Die humorale Immunantwort wirkt iiber die Produktion und Ausschiittung
von Antikorpern/Immunglobulinen (IgM, IgG, IgA, IgE, IgD) durch B-Zellen. Die zellulire Immunantwort erfolgt zum einen durch den direkten Effekt
zytotoxischer T- und natiirlicher Killerzellen (NK-Zellen), zum anderen setzen T-Helferzellen Mediatoren zur Aktivierung anderer Immunzellen frei.

Antigene (Ag) Molekiile, die eine spezifische Immunantwort auslosen und mit gegen sie gerichteten Antikérpern (AK) oder T-Lymphozyten reagieren.

Toleranz: Das Ausbleiben einer Immunreaktion nach Gabe eines bestimmten Antigens. So wird durch komplizierte, ineinandergreifende Mechanismen die
spezifische Nichtreaktivitit des Immunsystems z. B. gegeniiber einem korpereigenen Ag erreicht.

Autoimmunitit Wenn diese Selbsttoleranz durchbrochen wird, kommt es moglicherweise zu einer Autoimmunerkrankung. Man weif}, dass autoreaktive T-
Helferzellen durch einen Defekt der antigenspezifischen Suppressorzellen getriggert werden konnen. Haufig scheint Autoimmunitit durch Infekte oder
Traumata ausgeldst zu werden. Auffallig ist auch die Assoziation von Autoimmunerkrankungen mit bestimmten HLA-Mustern (z. B. HLA-B8, HLA-DR3).

Dendpritische Zellen Dendritische Zellen nehmen Antigene in der Haut auf und werden dadurch aktiviert. Sie wandern dann iiber die Lymphwege in die
drainierenden Lymphknoten, wo sie die Antigene naiven T-Zellen préasentieren. Die dendritischen Zellen bestimmen {iber die weitere Differenzierung der T-
Zellen in Richtung Immunantwort oder Toleranz. Das dichte Netzwerk dendritischer Zellen in der Haut besteht aus den Langerhans- Zellen in der Epidermis (
) und mehreren weiteren Subtypen in der Dermis. Diese Subtypen nehmen unterschiedliche Funktionen in der kutanen Immunantwort wahr und lassen sich auch
phénotypisch unterscheiden. Kutane dendritische Zellen spielen sowohl bei Immunreaktionen vom Soforttyp (Typ-I-Reaktionen) als auch bei zellvermittelten,
verzogerten Immunreaktionen (Typ-IV-Reaktionen) wie der Sensibilisierung gegeniiber Kontaktallergenen eine besondere Rolle.

Abb. 3.1 Langerhans-Zellen, gefarbt mit einem monoklonalen HLA-DR-AK

Immunantwort Bei Erstkontakt mit einem Antigen kommt es mit einer gewissen Verzogerung (5-14 Tage) zur klonalen Proliferation sensibilisierter
Lymphozyten und Plasmazellen. Ist das Fremdantigen beseitigt, so fehlt der Proliferationsstimulus fiir die Vermehrung der spezifischen Lymphozyten, die
Mehrzahl der gebildeten Lymphozyten geht zugrunde, wenige bleiben als Gedichtniszellen zuriick. Bei Zweitkontakt mit dem gleichen Antigen setzt die
Immunantwort wesentlich schneller ein: nach Minuten (IgE), Stunden (IgG) und 1-2 Tagen (sensibilisierte T-Lymphozyten). Die wesentlich schnellere
Reaktion bei Zweitkontakt wird auch als Booster-Effekt bezeichnet.



Hypersensitivitatsreaktionen der Haut

Allergen Antigen, das Uberempfindlichkeitsreaktionen sowohl vom Soforttyp als auch vom verzdgerten Typ auslosen kann.

Allergie: Erworbene, immunologisch durch spezifische AK oder T-Lymphozyten vermittelte Uberempfindlichkeitsreaktion auf exogene Substanzen, die eine
asymptomatische Sensibilisierungsphase voraussetzt. Erst beim Zweitkontakt treten Symptome mit Krankheitswert auf. Allergien sind Immunreaktionen, die
keinen Schutz, sondern Schaden hervorrufen. Die besondere Empfindlichkeit gegeniiber Allergenen ist streng spezifisch und wird durch den Prozess der
Sensibilisierung erworben. Zirka 80 w aller Allergien spielen sich an der Haut und den angrenzenden Schleimhéuten ab.

Pseudoallergie: Nicht immunologisch ausgeloste Unvertréiglichkeitsreaktion ohne Sensibilisierungsphase, bei der es schon beim Erstkontakt zur Reaktion
kommt. Klinisch entsprechen Pseudoallergien Typ-I-Allergien, meist zeigen sich Urtikaria, Angioddeme, seltener Erytheme. Pathogenetisch sind direkte
Mediatorfreisetzung (z. B. Histamin), aber auch direkte Aktivierung von Komplement, der Fibrinolyse und des Kininsystems von Bedeutung. Ausléser sind z.

B. Muskelrelaxanzien, Rontgenkontrastmittel, Opiate, Lokalanésthetika, Nahrungsmittel und -zusatzstoffe.

Klassifikation pathogener Immunreaktionen

Die Uberempfindlichkeitsreaktionen sind 1963 von Coombs und Gell klassifiziert worden ( , ). Es lassen sich drei Friihtypen (humoral vermittelte Allergien)

und ein Spéttyp (zellvermittelte Allergie) abgrenzen.

Tab. 3.1 Einteilung der Immunreaktionen

Typ IAnaphylaktisch, Reaktion vom
Soforttyp

Medikamente, Pollen, Bienen-,

Antigene (Ag)  Wespengift, Nahrungsmittel bzw. -
zusitze, Fremdproteine

Al IgE, ﬁxnlert auf Mastz;llen;

bzw. beteiliste Uberbriickung von mind. 2 IgE-

Zell'en . Molekiilen durch ein Ag fiihrt zur
Degranulation der Mastzellen.

R Histamin, Serotonin, Bradykinin u. a.;

Mediatoren .
freigesetzt aus Mastzellen
Vor allem als Histamineffekt,
Vasodilatation (Erythem),

Gewebsreaktion Serumaustritt (Odem), Kontraktion
glatter Muskulatur (Bronchospasmus),
Hypersekretion der Schleimhéute,
Juckreiz

Re.aktlonszelt Sekunden, meist Minuten, evtl. bis

beim Stunden

Sensibilisierten
Allergische Rhinitis, allergisches

.. Asthma bronchiale, Urtikaria,
Klinische .
.. Nahrungsmittel- und
Beispiele

Insektengiftallergie, anaphylaktischer
Schock

Typ I1Zytotoxisch

Medikamente, die an
Zelloberflachen von Leuko-,
Erythro- oder Thrombozyten
fixiert sind

1gG; IgM

Aktivierte Komplementfaktoren
(besonders C5)

Zerstorung (Zytolyse) der Zellen,
auf denen das Ag sitzt, durch
neutrophile Granulozyten und
Makrophagen

Einige Stunden

Agranulozytose, (medikamentos
induzierte) hdmolytische Andmie,
thrombopenische Purpura,
wahrscheinlich auch bei LE,
Pemphigus vulgaris etc. beteiligt

Typ
IIIImmunkomplexreaktion

Medikamente, besonders
Depotpriparate,
mikrobielle Ag,
Fremdproteine

IgG, IgM, IgA, die mit
ihrem Ag 16sliche
Immunkomplexe bilden;
Ablagerung an
Blutgefdien oder anderen
Membranen

Aktivierte
Komplementfaktoren
(besonders C3a und C5a);
Aktivierung induziert
durch Immunkomplexe

Anlockung (Chemotaxis)
von neutrophilen
Granulozyten,
Gewebeschadigung durch
freigesetzte lysosomale
Enzyme

Minuten bis Stunden,
max. Reaktion nach 6-8 h

Vasculitis allergica,
Serumkrankheit,
hémolytische Andmie

Typ IV(Tuberkulintyp bzw.
Ekzemtyp) zellvermittelte,
verzogerte Immunreaktion

Kontaktallergene, z. B.
Medikamente, Metalle,
Kosmetika,
Salbengrundlagen,
Berufsstoffe, mikrobielle Ag,
Fremdgewebe

Spezifisch sensible T-
Lymphozyten; Ag-
Présentation durch
dendritische Zellen

Zytokine aus Th-
Lymphozyten

Lymphohistiozytére
Entziindung

12-72 h

Allergisches Kontaktekzem,
multiforme Erytheme,
Arzneimittelexanthem,
Virusexanthem, Lepra-
Reaktion,
Transplantatabstoung
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Abb. 3.2 Schema der vier Typen der Immunreaktion (nach Coombs und Gell)

Zusammenfassung

Unter Immunitdt versteht man die Fahigkeit des Organismus, zwischen Fremd und Selbst zu unterscheiden. Funktioniert dieser Mechanismus nicht,

kann es zu Autoimmun- oder allergischen Erkrankungen kommen.

+ Alle vier Uberempfindlichkeitsreaktionen nach Coombs und Gell kénnen in der Haut ablaufen. Es lassen sich drei Friihtypen (humoral vermittelt)

und ein Spéttyp (zellvermittelt) abgrenzen.



Effloreszenzen

Die Zahl der krankhaften Verdnderungen der Haut ist begrenzt und definierbar. Diese Hautveridnderungen werden als Effloreszenzen bezeichnet.

Primareffloreszenzen

Primareffloreszenzen sind Hautverdnderungen, die unmittelbar durch eine Krankheit hervorgerufen werden.

* Makula (Fleck): umschriebene, nicht tastbare Farbverdnderung ()

Abb. 4.1 a) Effloreszenz: Makula, b) klinisches Beispiel, Diagnose: Erysipeloid

* Papula (Knétchen, Papel): kleine, umschriebene Erhabenheit, kann sich zu plattenartigen, groeren Gebilden (Plaques) ausdehnen ()



Epidermale Papel

Abb. 4.2 a) Effloreszenzen: epidermale und dermale Papel, b) klinisches Beispiel, Diagnose: Acne vulgaris

* Plaque: groBflachige erhabene Substanzvermehrung der Haut
* Nodus (Knoten ): umschriebene Substanzvermehrung in oder unter der Haut, groler als eine Papel (grofer als erbsengrof3, > 0,5 cm)
« Urtica (Quaddel, Nessel): fliichtige, unscharf begrenzte, flache Erhabenheit, durch Odem in der Dermis entstanden (juckend; )

b kN

Abb. 4.3 a) Effloreszenz: Urtica, b) klinisches Beispiel, Diagnose: Urtikaria

* Vesicula (Blischen): mit Fliissigkeit gefiillter epidermaler Hohlraum ()



Intraepi- Subkorneale  Subepidermale
dermale Blase Blase
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Abb. 4.4 a) Effloreszenzen: intraepidermale, subkorneale und subepidermale Blase, b) klinisches Beispiel, Diagnose: bulldses
Pemphigoid mit subepidermaler Blasenbildung

* Bulla (Blase ): auch mit Fliissigkeit gefiillte, in der Regel erhabene Effloreszenz groBerer Art, entsteht oft aus Bldschen, > 0,5 cm
* Pustula (Pustel ): Ansammlung neutrophiler Granulozyten im epidermalen Hohlraum ()

Abb. 4.5 a) Effloreszenz: Pustula, b) klinisches Beispiel, Diagnose: Psoriasis pustulosa mit subkornealer Pustelbildung

Sekundareffloreszenzen

Sekundireffloreszenzen entstehen entweder aus einer Priméreffloreszenz oder durch duBere Schidigung der Haut.

* Squama (Schuppe ): verstarkte Ansammlung von Hornlamellen ( ), bei Serum weifllich, bei Pus gelblich und bei Blut rétlich



Abb. 4.6 a) Effloreszenz: Squama, b) klinisches Beispiel, Diagnose: Psoriasis vulgaris

* Crusta (Kruste ): Auflagerung von eingetrocknetem Sekret ()

Kruste

Rhagade

a

Abb. 4.7 a) Effloreszenzen: Kruste, Narbe, Rhagade; klinische Beispiele, Diagnosen: b) (gelbliche) Kruste; Impetigo, c) Narbe; Akne, d)
Rhagade; FuRekzem



* Cicatrix (Narbe ): Defektheilung, teils mit Atrophie, teils mit Hypertrophie der Haut ()
* Rhagade (Schrunde ): spaltformiger, bis in die Dermis reichender Riss, an nicht verhornten Haut-/Schleimhautregionen als ,,Fissur* bezeichnet ( )
* Erosion (Abschiirfung ): oberfléchlicher Substanzdefekt, heilt narbenlos ()

Ulkus Exkoriation

Erosion

Abb. 4.8 a) Effloreszenzen: Ulkus, Exkoriation, Erosion; klinische Beispiele, Diagnosen: b) Ulkus; Ulcus cruris, ¢) Erosion; toxische
epidermale Nekrolyse, d) Exkoriation; Prurigo

* Excoriatio (Exkoriation): Substanzverlust bis in die Dermis, heilt meist narbenlos ()
* Ulkus (Geschwulst ): tiefer reichender Substanzdefekt, heilt mit Narbe ()
* Atrophie: Gewebsschwund ohne vorherigen Substanzdefekt

Zusammenfassung

« Effloreszenzen beschreiben genormt und klar definiert alle sichtbaren Hautverdnderungen. Dies erleichtert die Diagnose sowie die
Verlaufsbeschreibung von Hauterkrankungen.

* Priméreffloreszenzen sind Verdnderungen, die unmittelbar durch die Erkrankung hervorgerufen werden, Sekundéreffloreszenzen gehen oft aus
Primiéreffloreszenzen hervor (z. B. Schuppe nach Entziindung).
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Anamnese und Untersuchung

Anamnese

Die Anamneseerhebung in der Dermatologie sollte immer folgende Punkte umfassen:

Derzeitige Symptome Wann, wo und wie begannen sie? Wie sahen die primédren Lésionen aus und wie entwickelten sie sich? Subjektive Beschwerden:
Juckreiz, Schmerzen, Hitze-/Kéltegefiihl? Mogliche Ursachen, begiinstigende Faktoren, z. B. Ansteckung (Umgebungsfille), erbliche Disposition, Einfluss von
Jahreszeit, Stress, Beruf?

Frithere/weitere ~ Erkrankungen Vorangegangene Hauterkrankungen? Atopiesymptome? Medikamenten- und Nahrungsmittelallergien? Innere
Erkrankungen? Diese konnen die Haut mit einbeziehen oder mit bestimmten Hauterkrankungen assoziiert sein.

Medik t nese Schr ausfiihrlich, auch selbst verordnete Arzneimittel, Kosmetika und Feuchtigkeitscremes?

Soziale und Familienanamnese Besondere Umweltfaktoren (z. B. bei Kontaktekzem)? Berufliche Faktoren (Besserung in der arbeitsfreien Zeit?)? Hobbys
mit Umgang mit z. B. Chemikalien? Sonnenbestrahlung? Reisen in tropische, subtropische Regionen (Infektionsgefahr, Sonneneinstrahlung)?
Familienanamnese: Hautkrankheiten bei anderen Familienmitgliedern, besonders Psoriasis, Atopie? Bei infektidsen Krankheiten: sexuelle Kontakte, dhnliche
Symptomatik in der Familie?

Psychosoziale Anamnese Probleme der Krankheitsverarbeitung, soziale bzw. berufliche Probleme?

Untersuchung

Die Untersuchung umfasst die gesamte Haut, Négel, Haare und angrenzende Schleimhdute und sollte auch bei scheinbar lokalisierten Dermatosen oder
isolierten Tumoren durchgefiihrt werden. Die Inspektion wird moglichst mit Tageslichtbeleuchtung durchgefiihrt.

Palpation Beurteilung der Konsistenz, der Dicke, des Tiefensitzes, von Empfindlichkeitsstérungen und Beriithrungsschmerz.

Reiben Beurteilung der Reaktion der Blutgefale (Dermografismus) und der Erektibilitit von Effloreszenzen.

Glasspateldruck Beurteilung der Eigenfarbe der Effloreszenz, nachdem die BlutgeféBe leer gedriickt sind.

Knopfsonde Priifung der Verletzlichkeit der Hautoberfliche und der Empfindlichkeit (Sondenphénomen).

Kratzen z. B. mit der Brocq-Kiirette: Priifung der Beschaffenheit, Haftung der Schuppung, Verletzlichkeit der Epidermis.

Allgemeinuntersuchung Neben einer orientierenden kardiovaskuldren, pulmonalen und neurologischen Untersuchung sollte besonderer Wert auf folgende
Punkte gelegt werden: Lymphknotenstatus bei Hautmalignomen und infektiosen Erkrankungen oder Erythrodermie. Palpation der Beinpulse bei Ulcus
cruris/chronisch-vendser Insuffizienz.

Spezielle Techniken

Lupenuntersuchung Auflichtmikroskopie (besonders zur Melanomfritherkennung); kapillarmikroskopische Untersuchung der Hautkapillaren, z. B. Nagelfalz
(besonders zur Frithdiagnostik von Kollagenosen).

Hautbiopsie Stanz- oder Spindelbiopsie in Lokalanésthesie zur histologischen Abklarung von Hautverdnderungen ( ).

UVA-Strahlung der Wood- Lampe Die Lampe erzeugt eine farbige Fluoreszenz der Haare und der Haut bei bestimmten Hautverdnderungen: Mikrosporie
(griin), Erythrasma (dunkelrot), tuberdse Sklerose (hypopigmentierte ,,Eschenlaubflecke®), Pityriasis versicolor (orange-rot).

Erregernachweis Mikroskopie, Kultur, serologische Tests, PCR etc.

Fotografie Zur Dokumentation von Verdnderungen.

Hautfunktionstest Bedeutsam zur Bewertung der intakten Schutzfunktion gegeniiber chemischen Noxen, z. B. beim kumulativ-subtoxischen Handekzem.

* Alkaliresistenztest: Reaktion auf Exposition mit 0,5 N NaOH?
« Nitrazingelbtest: Farbumschlag nach Auftragen der Nitrazingelb-Indikatorldsung?

Urtikariadiagnostik Druck-, Temperatur-, Schwitztest (testen Ausldsbarkeit physikalisch bedingter Urtikaria).
Dermografismus An der Riickenhaut z. B. mit Holzspatel fest entlang streichen:

* Dermografismus ruber: hellroter Streifen durch Vasomotorenldhmung (Normalreaktion)
* Dermografismus albus: weiller Streifen durch Vasokonstriktion als Hinweis auf ein atopisches Ekzem
* Urtikarieller Dermografismus: Rotung und Quaddelbildung ohne Juckreiz, auf Kratzstelle beschrinkt nach 5-10 min

Nikolski- Phiinomene Weisen Neigung zur Blasenbildung nach:

* Nikolski 1: Blasen lassen sich durch Schiebedruck auf gesunder Haut auslosen.
« Nikolski 2: Stehende Blasen lassen sich durch seitlichen Druck verschieben.

Tzanck- Test Zytologischer Nachweis von Tzanck-Zellen (Riesenzellen) im Blasengrundausstrich. Ein positiver Nachweis von Tzanck-Zellen ist ein Hinweis
fiir Pemphigus vulgaris oder Virusinfektionen durch HSV und VZV.

Allergologisch-immunologische Diagnostik Hauttestungen, Provokationstestungen, Immunfluoreszenz, Rast ( engl. radioallergosorbent test: Nachweis von
spezifischem IgE aus Patientenserum gegeniiber einer Vielzahl von Allergenen).

Lichtdiagnostik ()

Ultraschalluntersuchung Dickebeurteilung von Hautherden, Dignitétsbeurteilung, Lymphknotenstatus.

Hautbefund
Orientierender, allgemeiner Haut-Kérper-Befund

* Oberfliche (trocken, fettig, feucht, glatt, faltig)

* Farbe, Durchblutungszustand (z. B. Andmie, Hyperdamie)

* Pigmentierungs-/Lichttyp ()

« Konsistenz (straff, derb, weich, schlaff, 6dematés, exsikkiert)
* Temperatur (warm, kalt)

* Behaarungsmuster

* Alligemeiner Korperbefund (Erndhrungs-, Kriftezustand)
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Siehe dazu auch und die Beispiele in und .

Kriterium | Beispiel ‘ Erlauterung |

Grolke 2 x1.,3 cm
>
1 . 1 regelmaliig
Form
2 ‘ 2 unregelmaRig
1 ‘ 1 scharf
Begrenzung
2 . 2 unscharf
® g © °
1 ®9a ¢ o 1 disseminiert
U (ausgesat)
oqe
° @ w
Anordnung 2 % .:: 2 gruppiert
W’
2
o
3 e —¢» | 3 konfluierend




Ausdehnung

Abb. 5.1 Kriterien des Hautbefunds

D ™ >
TN o
- -

S Do

1 lokalisiert,
regionar

2 generalisiert,
universell

Abb. 5.2 Beispiel fur Hautbefund 1: Etwa 1 cm unterhalb des linken Augeninnenwinkels findet sich ein solitarer, derber Tumor, der sich aus

einzelnen, perlartig gldnzenden Kndtchen zusammensetzt. Er ist hautfarben, mit Teleangiektasien lberzogen und zeigt zentral Schuppung und

beginnende Ulzeration. GréRe ca. 2,0 x 1,5 x 0,5 cm. Beschwerden: keine; Diagnose: Verdacht auf Basalzellkarzinom.



Abb. 5.3 Beispiel fur Hautbefund 2: runde, teils konfluierende Quaddeln, die generalisiert am ganzen Kérper unter Bevorzugung von
Unterbauch, Gesaflt und Oberschenkeln auftreten, teils einzeln stehen. Beschwerden: starker Juckreiz; Anamnese: Penizillineinnahme seit 1
Woche wegen Grippe; Diagnose: Verdacht auf Urtikaria.

Lokalisation Korperregion.

Zahl Solitirer Herd; einzelne, mehrere oder zahlreiche Herde.

Morphologie der Einzelherde Effloreszenzenlehre, Farbe, Grofe, Form, Begrenzung; monomorph oder pleomorph; auch sekundére Verdnderungen.

Verteilung bzw. Anordnung der Lisionen Lokale Anordnung der Lésionen: linear, gruppiert, disseminiert (ausgesit), konfluierend? Generalisierte Formen:
symmetrisch? Peripher oder zentral lokalisiert? Erkrankung der Beugen oder Streckseiten? Beschrankung auf sonnenlichtexponierte Areale? Besteht
Linearitét? An Dermatom gebunden?

Ausdehnung (wird gemessen oder vergleichend angegeben); die Gesamtausdehnung mehrerer Herde kann haufig nur orientierend erfasst werden
(zirkumskript, regionér, generalisiert, universell).

Begrenzung und Farbe einer Hautverinderung Die Begrenzung ciner Effloreszenz ist bei oberflachlichem Sitz relativ scharf und wird deutlich unscharfer
bei tieferer Lokalisation. Sitzt eine Effloreszenz im subkutanen Fettgewebe oder tiefer, so ist die Haut dariiber verschieblich. Entziindliche Effloreszenzen der
oberen Dermis sind relativ scharf begrenzt und hellrot, solche der tieferen Hautschichten eher unscharf begrenzt und blaurot.

Wichtige dermatologische Begriffe sind in erldutert, weiterhin ist die topografische Verteilung der Dermatosen in im Anhang dargestellt.

Zusammenfassung

* Anamnese: Sie zeigt die Entstehung und den Verlauf einer Hautverdnderung und deckt Umstédnde der sozialen oder Familiengeschichte auf, die
moglicherweise Bedeutung fiir die Krankheit haben. Aulerdem sollen alle verwendeten Arznei- und Pflegemittel erfasst werden.

« Untersuchung: Die gesamte Hautoberfldche wird unter guter Beleuchtung untersucht, evtl. mit Dermatoskop und Palpation. Das Verteilungsmuster
und die Morphologie der Lasionen sind besonders wichtig.



Immunologische Tests

Klinische und Laboruntersuchungen immunologischer Art werden in der Diagnostik einer ganzen Reihe von Hautkrankheiten eingesetzt. Epikutantests dienen
der Aufdeckung eines Kontaktekzems, Prick-Tests und Intrakutantests der Abklérung von Urtikaria und atopischem Ekzem. Immunfluoreszenzuntersuchungen
an Hautbiopsien (oder Serum) sind fiir die Diagnosesicherung bulloser Autoimmunerkrankungen und anderer Krankheitsgruppen wie der Kollagenosen und
Vaskulitiden unverzichtbar.

Mit dem Epikutantest werden Typ-IV-Immunreaktionen erfasst, mit dem Prick- und dem Intrakutantest Typ-I-Immunreaktionen.

Der optimale Untersuchungszeitpunkt fiir Typ-I-Diagnostik liegt ca. 2 Wochen bis 3 Monate nach der allergischen Reaktion. Nach den Allergietestungen
muss der Patient mindestens 30 min iiberwacht werden, ggf. langer, angepasst an das Ausmal fritherer allergischer Reaktionen und an die getesteten
Substanzen.

Kontraindikationen gegen eine Hauttestung sind schwere Systemerkrankungen, akute allergische Symptomatik, infektiose Hauterkrankungen, schwere
Dermatitiden, Urticaria factitia und Schwangerschaft (wegen Gefahr einer systemischen Reaktion).

Bei Allergietestungen mit hohem Risiko fiir systemische Reaktionen muss Notfallbereitschaft herrschen.

Prick-Test

Der Prick-Test ist ein Kutantest zum Nachweis von Typ-I-Sofortallergien. Die Haut wird nach dem Auftragen des geldsten Antigens auf die
Unterarmbeugeseite durch den Tropfen hindurch angeritzt, sodass die Allergenlésung mit den papilldren Gefalen Kontakt hat ( ). Nach 20 min wird der Test
auf Rotung, Quaddelbildung und Pseudopodien abgelesen und mit einer gleichzeitig provozierten Positiv- (Histamin) und Negativkontrolle (z. B. Kochsalz)
verglichen (). Testsubstanzen sind diverse kommerzielle Allergenextrakte, z. B. Pollen, Tierepithelien, Hausstaubmilben, Schimmelpilze, Nahrungsmittel.
Arzneimittel wie Antihistaminika, Betablocker und Psychopharmaka konnen die Hautreaktivitit supprimieren, dann ist auch die Histaminkontrolle
beeintrachtigt.

Abb. 6.1 Durchflihrung des Prick-Tests



Abb. 6.2 Prick-Test mit positiven Ergebnissen auf verschiedene Nahrungsmittel. Beachte auch die Positivkontrolle mit Histamin und die
Negativkontrolle mit NaCl.

Intrakutantest

Der Intrakutantest dient ergédnzend zum Prick-Test der Diagnostik von Typ-I-Sensibilisierung. Er ist sensitiver als der Prick-Test, zeigt aber haufiger falsch

positive Ergebnisse.
Die Allergenldsung wird streng intrakutan mit einer Tuberkulinspritze appliziert; als Testsubstanzen werden z. B. Insektengifte, Penizillin, Lokalanésthetika
und Heparine benutzt. Ablesen nach 20 min, ggf. nach ca. 6 h (Typ-IlI-Reaktion oder spite Phase der Typ-I-Reaktion) und nach 24, 48, 72 h (zelluldr

vermittelte Spatreaktion).

Epikutantest (Patchtest)



Indikationen fiir den Epikutantest sind Diagnose bzw. Ausschluss von Typ-IV-Sensibilisierung, v. a. allergische Kontaktdermatitis und Sonderformen, auch
andere Ekzemformen, fotoallergische/fototoxische Reaktionen, fixe und makulopapuldse Arzneimittelexantheme und Kontakturtikaria.

Getestet wird immer eine Standardreihe der haufigsten Allergene (ca. 25), hinzu kommen weitere Spezialteststreifen je nach Fragestellung (z. B. berufliche
Stoffe, Kosmetika, bestimmte Substanzgruppen). Diese Substanzen werden in nicht toxischen Konzentrationen mithilfe eines Spezialpflasters auf den Riicken
aufgebracht (). Fiir die Zeit des Tests muss auf Duschen/Baden, Sport und UV-Bestrahlungen verzichtet werden. Das Testpflaster verbleibt 48 h, dann erfolgt
die erste Ablesung, eine weitere 72 h nach Aufkleben des Pflasters. Der Test ist positiv fiir die Substanz, bei der sich eine umschriebene Ekzemreaktion findet (
). Alle allergologischen Testungen weisen lediglich Sensibilisierungen nach und sind erst in Zusammenschau mit der anamnestischen Reaktion als Allergie zu
bewerten.

Abb. 6.3 Epikutantest. a) Ubertragung der Allergenzubereitungen auf runde Metallteller. b) 140 zu testende Allergene in Zehnereinheiten auf
einem Tablett. c) Aufbringen der Allergenserie auf den Riicken des Patienten. d) Entfernen der Pflaster und Metallteller nach 48 h. Im Anschluss
Beurteilung der Hautreaktion. Hilfreich ist hierbei der Einsatz einer Plastikschablone (leichteres Zuordnen von Hautreaktion und Allergen). e)
Positive Testung auf Diethylthiourea 1 % (+++) und N-(Cyclohexylthio-)Phthalimid (++) 48 h nach Anbringen des Kontaktallergens. Eine zweite
Beurteilung erfolgt nach 72 h.

Zur Diagnostik fotoallergischer und fototoxischer Reaktionen (Fotopatchtest, belichteter Epikutantest) werden die Substanzen zweifach aufgeklebt und
eine Testreihe wird nach 24 h mit UV-A bestrahlt, die andere bleibt unbestrahlt. Bei fotoallergischen Reaktionen zeigt die bestrahlte Seite die Morphe eines
Ekzems, bei fototoxischen Reaktionen gleicht die Reaktion einem Sonnenbrand.

Immunfluoreszenz
Direkte Immunfluoreszenz (DIF)

Die DIF dient dem Nachweis von Autoantikdrpern oder Komplementfaktoren, die in der Haut abgelagert sind. Ein Gewebeschnitt einer Hautbiopsie wird auf
einem Objekttrager mit einer Losung inkubiert, die einen definierten sekunddren Antikorper gegen menschliches Immunglobulin oder Komplementfaktoren
enthalt. Dieser zugegebene sekundére Antikorper ist mit einem fluoreszierenden Farbstoff gekoppelt (). Sind also z. B. bei einem Patienten mit Pemphigus
vulgaris Autoantikérper in den interzelluliren Rdumen vorhanden, so bindet der zugegebene tierische Antikorper daran. Sichtbar wird diese Reaktion (=
Nachweis von abgelagerten Autoantikdrpern) im Fluoreszenzmikroskop ().



a) Direkte Immunfluoreszenz b) Indirekte Immunfluoreszenz
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Abb. 6.4 Immunfluoreszenz

Abb. 6.5 Pemphigus vulgaris: DIF mit Anti-IgG. Zwischenzelluldre Ablagerungen von Autoantikérpern in der Epidermis.

Indirekte Immunfluoreszenz (lIF)

Die IIF wird benutzt, um im Patientenserum Auto-AK gegen bestimmte Gewebestrukturen oder Zellkerne nachzuweisen ( ). Zundchst wird ein Gewebeschnitt
meist von bestimmtem tierischem Material mit Patientenserum inkubiert. In einem zweiten Schritt werden die nun gebundenen Autoantikdrper aus dem
Patientenserum wie bei der DIF durch Zugabe eines fluoreszenzmarkierten (tierischen) AK sichtbar gemacht.

Zusammenfassung

» Mit dem Epikutantest werden Typ-IV-Immunreaktionen erfasst, mit dem Prick- und dem Intrakutantest Typ-I-Immunreaktionen.
« Die direkte Immunfluoreszenz weist Autoantikorper und Komplementfaktoren in der Haut nach. Die indirekte Immunfluoreszenz verwendet ein
tierisches Substrat zum Nachweis von Autoantikérpern im Serum.
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Dermatologische Lokaltherapie

Die dermatologische Lokaltherapie ermoglicht die gezielte Behandlung erkrankter Hautpartien unter Schonung anderer Organe. Diese Externa bestehen aus
einer Grundlage, in die verschiedene differente Wirkstoffe und weitere Hilfsstoffe (Konservierungsmittel, Emulgatoren) eingearbeitet werden konnen. Die
Grundlagen haben auch wichtige eigenstindige Wirkungen im Rahmen der Pflegebehandlung (indifferente bzw. blande Lokaltherapie). Die
Zubereitungsformen von Lokaltherapeutika basieren auf Grundstoffen der drei Zusténde fliissig, fett und fest bzw. deren Mischungen ( ). Die Auswahl ist
abhédngig von Korperregion, Krankheitssymptomatik und Hauttyp ( ).

z.B.: Talkum, Zinkoxid
Feststoff

Lésung Creme Salbe

Hydrophile Substanz Fettgrundlage
z.B.: Wasser, Alkohol z.B.: Fette, Ole, Paraffine

Abb. 7.1 Phasendreieck der Grundlagen zur lokalen Hautbehandlung

Tab.7.1 Galenische Grundsitze phasengerechter Behandlung. Beispiel: akutes Stadium eines Ekzems — Umschlage,
Lotionen, Cremes; subakutes Stadium — Salben; chronisches Stadium — Fettsalben

Trocken, nicht sprode Trocken

Trocken und sprode Fett

Nassend Feucht

Chronische Lisionen, weder ndssend noch sehr trocken Salben

Behaarte Bereiche Losungen oder auswaschbare Salben

Intertrigines Pasten, Puder oder austrocknende Losungen
Grundlagen
Puder

Es gibt reine Wirkstoffpuder oder Gemische mit mehreren Hilfsstoffen (z. B. Talkum, Zinkoxid). Puder wirkt je nach Zusammensetzung kiihlend, trocknend,
adsorbierend oder adstringierend.



Indikation Dermatosen in intertriginésen Arealen sowie bei Epithelverlusten.
Kontraindikation Nissende Dermatosen.

Schiittelmixtur (Lotio, Trockenpinselung)

Suspension von unldslichem Puder (ca. 40 %) in einer Fliissigkeit (meist Wasser, Glyzerin oder Athanol). Das Verdunsten der Fliissigkeit hat einen kiihlenden,
entziindungshemmenden Effekt und der Puder bleibt als Schutzschicht iiber der Haut mit aufsaugender, juckreizstillender und abdeckender Wirkung zuriick.
Indikation Nicht nissende, erythematose und prurigindse Krankheiten (z. B. Sonnenbrand, Urtikaria), Hautschutz.

Losung

Waissrige Losungen haben, als feuchter Umschlag appliziert, antientziindliche, austrocknende, kithlende sowie krustenlosende Wirkungen, die allerdings wegen
der Verdunstung nicht lange andauern.

Indikation Feuchte Umschlige bei akut entziindlichen, ndssenden oder ulzerdsen Erkrankungen; Spiilung und Reinigung von Wunden.

Losungen mit Alkohol werden Tinkturen genannt; sie wirken kiithlend, entfettend, austrocknend und desinfizierend.

Creme

Cremes sind Ol-in-Wasser-Emulsionen, in denen eine kleine Menge Fett in der wissrigen, duBeren Phase emulgiert. Fiir den Fettbestandteil gibt es eine groBe
Auswahl pflanzlicher (z. B. Kakaobutter), tierischer bzw. halbsynthetischer (z. B. Wollwachs [ Cave! Zunehmende Sensibilisierung]) und mineralischer (z. B.
Paraffin, Vaseline) Fette. Cremes haben einen anfénglich kiihlenden (Verdunsten des Wassers), dann gering fettenden Effekt, sie sind leicht entfernbar und
ziehen schnell ein. Wegen des hohen Wassergehalts haben sie eine quellende Wirkung auf die Hornschicht und fithren so zum schnelleren Austrocknen.
Durchsichtige Gele mit hoherem Wasseranteil und milchartige Emulsionen haben eine dhnliche Wirkung.

Indikation Cremes sind vielseitige Grundlagen fiir nahezu alle Hautsymptome und Lokalisationen.

Salbe

Salben sind Wasser-in-Ol-Emulsionen. Fettsalben sind wasserfrei, andere Salben gering wasserhaltig. Das von der Haut gebildete Exsudat wird aufgenommen,
so wird die Krustenbildung verhindert. Auferdem hemmen Salben die Warme- und Feuchtigkeitsabgabe der Haut. Je wissriger die Salbe ist, desto stirker ist
auch der Kiihleffekt durch Abdunstung der wissrigen Phase. Salben bilden einen Schutzfilm iiber der Haut, wodurch es zu einer Proliferationssteigerung der
Epidermis und einer Schmerzlinderung und somit zu einer schnelleren Wundheilung kommt.

Indikation Schuppende, keratotische Dermatosen, Verletzung der Integritét der Haut.

Kontraindikation Akut-entziindliche oder nassende Dermatosen.

Fettsalben
Fettsalben sind Wasser abstoBend, sehr stark fettend und von der Haut nur schwer entfernbar. Durch die behinderte Schweilabdunstung sammelt sich die
Feuchtigkeit in der Hornschicht, die aufquillt. So werden Keratosen und Schuppen sehr wirksam abgelost. Fettsalben koénnen also Austrocknung, Sprodigkeit
und auch trockene Schuppenbildung zumindest teilweise beheben.

Indikation Chronische, trockene Dermatosen, Hautschutz.

Pasten

Pasten bestehen aus festen Stoffen (meist Zinkoxid) und fettenden Grundstoffen (meist Vaseline), ziehen nicht richtig in die Haut ein und sind nicht
abwaschbar. In harten Pasten {iberwiegt der feste Anteil, sie wirken abdeckend, Wasser abweisend und hautschiitzend. Sie haften der Hautoberflache als
wasserundurchlassiger Film an und schiitzen die Korperstellen so vor irritierenden Fliissigkeiten (z. B. Windeldermatitis). Weiche Pasten (20-30 % fester
Bestandteil) haben kiihlende, sekretaufnehmende, aber auch fettende Wirkung.

Indikation Subakut-chronische Entziindungen, Intertrigines, Ulkusumgebung.

Dermatologische Verbande

Verbinde haben die Aufgabe, die geschddigte Haut zu schiitzen, den Kontakt der behandelten Haut mit den Externa zu gewéhrleisten und ein giinstiges Milieu
fiir die Wundheilung herzustellen.

Okklusivverbande

Behandelte Hautstellen werden mit einer Okklusivfolie umwickelt und dann mit einem Deckverband festgehalten (), bei den Hdnden mit Folienhandschuhen.
Das warme und feuchte Milieu fiihrt zu einer Aufquellung der Hornschicht und zu einer Penetrationssteigerung (). Okklusivverbiande sollten 12 bis maximal
24 h angewandt werden. Die Haut erscheint anschlieBend mazeriert und ist besonders anfallig fiir Superinfektionen.



Abb. 7.2  Okklusivverband

Tab. 7.2  Verstirkung des Wirkstoffeffekts durch die Verbandart (Bsp. antiphlogistischer Effekt eines Lokalsteroids)

Unbedecktes Auftragen 1
Mit Deckverband 2-4
Mit Okklusivverband 30-50

Kompressionsverbande

Kompressionsstriimpfe und -binden werden insbesondere bei chronisch-vendser Insuffizienz und Lymphddemen eingesetzt. Sie konnen auch iiber behandelte
Stellen und tiber Deckverbénde angelegt werden. Distal sollte die Kompression hoher sein als proximal.

Wundverbande

Fiir die moderne Feuchtbehandlung steht eine Reihe von Wundauflagen wie Hydrokolloide, Hydrogele und Alginate zur Verfiigung. Wundheilungsfordernde
Eigenschaften sind Feuchtigkeitserhalt, Wundschutz, Exsudatabsorption und Sauerstoffdurchldssigkeit.

Wirkstoffe
Topische Glukokortikoide

Glukokortikoide sind Steroide, die antiinflammatorisch, vasokonstriktiv, antiproliferativ und immunsuppressiv wirken. Nach der Initialtherapie mit einem
potenten Kortikoid wird ein ausschleichender, schrittweiser Ubergang auf weniger potente Wirkstoffe (Stufentherapie) angestrebt. Durch das Ausschleichen
statt eines plotzlichen Absetzens wird das Rebound-Phénomen verhindert, also ein iiberschieBendes Wiederaufflammen einer Dermatose nach dem abrupten
Absetzen der Medikamente. Alternative ist die Intervalltherapie mit wirkstofffreien Tagen, deren Anzahl schrittweise gesteigert wird.

In der intakten Hornschicht kann sich ein Wirkstoffdepot bilden, aus dem langsam und stetig absorbiert und resorbiert wird. Ist die Hornschicht aber gestort
oder diinn, kommt es zu einer beschleunigten Absorption und Resorption und damit auch zu einem schnelleren Auftreten von Nebenwirkungen. Deshalb
miissen, wenn {iberhaupt, Kortikoide auf diinner Haut (S#uglinge, Kinder, Altere, Gesicht, Intertrigines, Genitalien) sehr vorsichtig angewandt werden. Je
hoher die Haarfollikel- und Schweilidriisendichte und je diinner die Hornschicht bei ausreichender Hydration sind, desto besser ist die Penetration und damit
die Wirkung der Kortikoide. Durch einen Okklusivverband kann die Penetration gesteigert werden ( ). Auch Hornschicht erweichende Stoffe wie Harnstoff und
Salicylsdure verbessern das Eindringvermogen der Steroide.

Nebenwirkungen Sie sind abhéngig von der Stirke des Priparats, dem Ort und der Dauer der Anwendung. Mit der Anwendung muss aufgehort werden,
wenn die Erkrankungen persistieren und/oder steroidinduzierte Hautverdnderungen auftreten.

* Lokal: Hautatrophie mit Teleangiektasien, Purpura-Neigung durch erhohte Gefazerbrechlichkeit (), Striae ( ), Hypertrichose, Begiinstigung und
Maskierung von Infektionen, Dauererythem (besonders bei Anwendung im Gesicht), verzogerte Wundheilung, Provokation anderer Dermatosen:
periorale Dermatitis, Steroidakne; Rebound-Phdnomen (v. a. bei Psoriasis)



Abb. 7.3  Erscheinungsbild mit Purpura bei chronischem Gebrauch topischer Steroide
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Abb. 7.4 Striae cutis distensae, steroidinduziert

« Systemisch: Hemmung der Nebennierenrinde (nur bei groBfléchiger, lang dauernder Intensivbehandlung oder verstirkter Resorption bei potenten
Kortikoiden)

Indikation Entziindliche, hyperproliferative Hautverdnderungen (z. B. Ekzeme, Psoriasis).
Kontraindikation Hautinfektionen, Atrophie, Ulzera, periorale Dermatitis, Rosazea.
Lokale Glukokortikoide werden entsprechend der antientziindlichen Wirkung in vier Gruppen eingeteilt (), Gruppen 2—4 wirken auch antiproliferativ.

Tab. 7.3 Einteilung von lokalen Glukokortikoiden nach Wirkungsstarkegruppen

_ Gruppe 1 Gruppe 2 Gruppe 3 Gruppe 4

Wirkungsstirke Schwach Mittel Stark Sehr stark

Beispiele Hydrokortison, Dexamethason —Triamcinolonacetonid, Prednicarbat Betamethasonpropional, Mometasonfuorat ~Clobetasolpropionat

Calcineurin-Inhibitoren

Tacrolimus und Pimecrolimus hemmen durch die Inhibition von Calcineurin die Transkription von T-Zell- und proinflammatorischen Zytokinen und wirken so
immunsuppressiv. Sie stellen in der Therapie des atopischen Ekzems eine echte Alternative zu den Glukokortikoiden ohne die steroidtypischen
Nebenwirkungen und die Gefahr der Resorption dar.

Am Anfang brennt und juckt es oft beim Auftragen, was aber im Lauf der Behandlung abnimmt. Pimecrolimus wird weniger systemisch absorbiert und
eignet sich deshalb auch zur Behandlung von Kleinkindern (Zulassung ab 2 Jahren) sowie des Gesichts.

Polidocanol

Als Lokalanédsthetikum zur Schmerz- und Juckreizlinderung bei juckenden Dermatosen und Ekzemen.

Antimikrobielle Substanzen

Sie dienen der flichigen Desinfektion bei bakteriell, mykotisch oder viral bedingten oder superinfizierten Hauterkrankungen. Sie haben eine schwichere
Wirkung als Antibiotika, sind aber Mittel der ersten Wahl bei oberflachlichen bakteriellen Hautinfektionen:

* Farbstoffe, in 0,25-1,0-prozentiger, wissriger Losung: Eosin, Gentianaviolett; erschweren Beurteilung des Lokalstatus, potenziell irritierend

* Chloramin- oder Wasserstoffsuperoxid-Losungen (Spiilung oder Umschlége): desinfizierend, auch wirksam gegen gramnegative Keime

* Oxychinolinderivate: wirken ausgezeichnet, erschweren aber durch ihre gelbe Eigenfarbe evtl. die Beurteilung der Haut

* Weitere Desinfizienzien: Phenolderivate (Hexachlorophen), Polyvidon-Iod, Chinosol, Clioquinol, Kaliumpermanganat, Silbernitrat (auch gegen
gramnegative Keime), Chlorhexidin

Ektoparasitizide
Permethrin bei Scabies, Benzylbenzoat als Therapiealternative bei Schwangeren und Stillenden. Dimeticon als Lausemittel.

Lokale Virustatika

Unter den vielfaltigen Behandlungsmoglichkeiten fiir Viruswarzen finden sich auch salicylsdure- und fluorouracilhaltige Externa. Bei den ersten Anzeichen
einer HSV-Infektion sollte bereits mit einer Therapie mit Aciclovir begonnen werden.

Lokale Antimykotika

Bei oberflachlichen Mykosen werden verschiedene Stoffgruppen eingesetzt. Speziell gegen Dermatophyten wirkt z. B. Tolnaftat, gegen Hefen z. B.
Amphotericin B und Nystatin und als Breitspektrumantimykotika wirken z. B. Azole.



Lokale Antibiotika

Antibiotika sollten wegen moglicher Kontaktsensibilisierungen und zur Verhinderung unnétiger Resistenzentwicklung nur dann topisch verwendet werden,
wenn sie zur systemischen Gabe ungeeignet sind, z. B. Bacitracin, Mupirocin. Einige Anwendungsgebiete:

« Impetigo, Pyodermien, Superinfektionen — Bacitracin, Gramicidin, Erythromycin, Clindamycin, Fusidinsdure

» Follikulires Uberwuchern durch obligate Hautoberflichenkeime (Rosazea, Akne, Follikulitis) — Erythromycin, Clindamycin, Tetrazykline,
Metronidazol, Nadifloxacin

» Gramnegative Infekte (gramnegative Follikulitis, gramnegativer Fulinfekt) — Gentamycin, Neomycin

Akne- und Rosazeatherapeutika

Antibiotika Siche oben.

Retinoide Adapalen, Isotretinoin, Tretinoin: Vitamin-A-Sdure wirkt austrocknend und antiproliferativ. Eingesetzt wird sie bei Acne vulgaris,
Verhornungsstorungen (z. B. Morbus Darier), Prophylaxe und Therapie UV-bedingter Hautalterung. Nebenwirkungen: teratogen, irritativ, fotosensibilisierend.

Benzoylperoxid Die Talgdriisen werden verkleinert, weiterhin hilft ein antimikrobieller Effekt in der Therapie der entziindlichen Formen der Acne vulgaris.
Nebenwirkungen: Bleichung der Haut und Kleidung, Irritation.

Ivermectin In Deutschland oral zur Therapie der Krétze zugelassen, als Creme bei papulopustuléser Rosazea

Azelainsdure Wirkt antiproliferativ, antimikrobiell und antientziindlich.

Brimonidin Selektiver Agonist am o , -Adrenozeptor, symptomatische Behandlung des Gesichtserythems bei Rosazea

Immunmodulatoren

Imiquimod Provoziert iiber Toll-like-Rezeptoren eine Entziindungsreaktion. Lokal aktivierte Immunzellen greifen dann pathologisches Gewebe an und kdnnen
den Krankheitsprozess zum Abklingen bringen. Das Mittel wird v. a. zur Therapie von Condylomata acuminata, aktischen Keratosen und superfiziellen
Basalzellkarzinomen verwendet.

Ingenolmebutat In der Garten - Wolfsmilch vorkommende Substanz, die gegen aktinische Keratosen wirkt, wohl durch direkte Zelltoxizitét als auch durch
Forderung einer Entziindungsreaktion.

Antikeratolytika

Harnstoff Wirkt wasserbindend, keratolytisch, penetrationsférdernd, antipruriginds und ist eines der wichtigsten topischen Dermatika. Im Akutstadium von
entziindlichen Dermatosen sollte er allerdings nur vorsichtig zum Einsatz kommen.

Salicylsiure Sie ist stark keratolytisch, schwach entziindlich und antimikrobiell. Es entschuppt bei Psoriasis vulgaris (2-10 %) und bei palmoplantaren
Hyperkeratosen (5-20 %)

Antipsoriatika

Antipsoriatika sind Substanzen mit antiproliferativer und/oder immunmodulierender Wirkung, teils kombiniert mit Keratolytika, also Mitteln zur Erweichung
und Ablosung von Keratosen und Schuppen.

Dithranol Dieses klassische, antiphlogistische und antiproliferative Lokalantipsoriatikum wird mit steigender Dosierung bis zur lokalen
Vertréglichkeitsgrenze angewandt. Eine besondere Behandlungsform ist die Kurzzeit-(Minuten-)Therapie mit Steigerung der begrenzten Einwirkzeit und
Konzentration. Nebenwirkungen: lokale Hautirritation ( Cave! Psoriasisprovokation), Verfairbung

Vitamin D ; hemmt die Proliferation ldsionaler Haut und fordert die Differenzierung. Gute Compliance bei ambulanter Therapie. Applikation von
Calcipotriol auf max. 30 % der Koérperoberfliche

Teer In verschiedenen Grundlagen wird Teer zur antientziindlichen, antiproliferativen und juckreizstillenden Behandlung, auch bei chronischen Ekzemen
und Prurigo eingesetzt. Nebenwirkungen sind fotosensibilisierende bis fototoxische Wirkung, Hautreizung, Schmutz, Geruch und evtl. Resorption.

Balneotherapie

Béder sind ein wesentlicher Bestandteil der dermatologischen Lokaltherapie. Wirkstoffe konnen mit Voll- oder Teilbddern rasch ans Integument aufgebracht
werden. Der Einsatz von 3-5 % Natriumchlorid oder Natriumbikarbonat im Badewasser wirkt keratolytisch, der Zusatz von Bolus alba (weile Tonerde)
entziindungshemmend und antipruriginds. Gerbstoffe sind bei dyshidrotischen Hand-/FuBekzemen indiziert.

Lichttherapie

Zusammenfassung

* Grundlagen: In der dermatologischen Lokaltherapie werden die Wirkstoffe in bestimmte Trégersubstanzen (Grundlagen) eingearbeitet. Die
Zubereitungsformen von Lokaltherapeutika basieren auf den Grundstoffen der drei Zusténde fliissig (Losung, Tinktur), fett (Ol) und fest (Puder)
bzw. deren Mischungen. Die Verwendung ist abhidngig von Korperregion, Krankheitssymptomatik und Hauttyp.

« Verbiinde haben die Aufgabe, die Haut zu schiitzen, den Kontakt mit den Externa zu gewéhrleisten und ein giinstiges Milieu fiir die Wundheilung
herzustellen.

« Lokale Steroide: werden in vier Wirkungsklassen eingeteilt, wegen zahlreicher Nebenwirkungen ist ein vorsichtiger Gebrauch indiziert.

* Imiquimod: induziert in der aufgetragenen Hautstelle eine Entziindung, wird u. a. in der Therapie von Condylomata acuminata und aktinischen
Keratosen verwendet.

» Antimikrobielle Substanzen: Dafiir sollten vornehmlich Desinfizienzien verwendet werden, Antibiotika nur dann, wenn die Wirkstoffe systemisch
keine Anwendung finden.

* Klassische Antipsoriatika: Dazu gehoren keratolytische Substanzen wie Salicylsdure und Harnséure, Antiphlogistika wie Dithranol sowie
Teerpréparate.



Systemische und operative Therapie

Bei nicht suffizienter Lokaltherapie ist neben der systemischen medikamentdsen Behandlung bei manchen Krankheitsbildern alternativ oder zusitzlich eine
Lichttherapie () oder eine operative Therapie angezeigt.

Systemische medikamentose Therapie

Retinoide

Die Derivate der Vitamin-A-Séure wirken antikeratinisierend, antiseborrhoisch, antifibrosierend, antineoplastisch und chemotaxishemmend. Sie sind ein
wichtiger Baustein der Therapie bei Verhornungsstérungen und Acne vulgaris und werden auch in der Tumorprophylaxe (z. B. multiple aktinische Keratosen)
und Onkologie verwendet. Als typische Nebenwirkungen kann es zu einem Anstieg der Blutfettwerte und zu trockener Schleimhaut und Haut kommen.

Acitretin Beeinflusst die epidermale Zellproliferation und -reifung und wird bei schwersten, therapieresistenten Formen von Psoriasis vulgaris, Psoriasis
pustulosa, Ichthyosis und anderen Verhornungsstdrungen eingesetzt.

Isotretinoin Wirkt stark antiseborrhoisch und ist duBlerst wirksam bei Acne vulgaris und Rosazea.

Bexaroten Wird beim kutanen T-Zell-Lymphom angewandt.

Alitretinoin Wirkt beim schweren chronischen Handekzem.

Wichtigste Nebenwirkung ist die Teratogenitiit, weswegen bei Frauen im gebarfahigen Alter auf eine rigorose Kontrazeption geachtet werden muss.

Glukokortikoide

Systemische Glukokortikoide haben eine starke entziindungshemmende und immunsuppressive Wirkung. Meist werden Prednison/Prednisolon oral verwendet.
Die Initialdosierung ist hoch (iiber 100 mg/d), mittel (ca. 50 mg/d) oder niedrig (20-30 mg/d) bis zum Wirkungseintritt. Dann wird frithestmoglich mittels
Dosisreduktion mit dem Ausschleichen begonnen, bis die Erhaltungsdosis erreicht ist (mdglichst Nulldosis). Bei kurzfristiger Anwendung (bis 3 Wochen;
StoBtherapie) sind Nebenwirkungen selten.

DiecIndikation kann bei selbstlimitierten akuten Zustinden (z. B. akute, schwere Kontaktdermatitis) groBziigig gestellt werden. Bei
Autoimmunerkrankungen (z. B. LE) ist die langfristige Dauertherapie notig, bei der es durch die langfristige Unterdriickung der Hypophysen-Hypothalamus-
Achse zu beachtlichen Nebenwirkungen () kommt. Die Kontraindikationen miissen genau betrachtet werden. Durch Kombination mit anderen
Antiphlogistika und Immunsuppressiva konnen Steroide eingespart werden. Kontraindikationen sind Magen-Darm-Ulzera, schwere Osteoporose,
psychiatrische Erkrankungen, Glaukom, Rosazea, Hypertonie, Diabetes, begleitende Infektionskrankheiten etc.

Weitere Immunsuppressiva

Hauptindikationen fiir Inmunsuppressiva sind Autoimmundermatosen (z. B. Kollagenosen, bullése Erkrankungen), Systemvaskulitiden und Psoriasis. Sie
bewirken teils eine Dauerheilung, bei anderen zumindest das Einsparen von Steroiden. Hier einige Beispiele fiir den Einsatz:

* Azathioprin — bulldse Autoimmundermatosen, Kollagenosen

» Methotrexat — schwere, therapieresistente Psoriasis, bulloses Pemphigoid

* Cyclophosphamid — Systemvaskulitiden, Kollagenosen, Pemphigus vulgaris
« Ciclosporin — schwere, therapieresistente Psoriasis, atop. Ekzem

* Mycophenolatmofetil — bulloses Pemphigoid, Pemphigus vulgaris

Immunmodulatoren

Chloroquin Es handelt sich um ein Aminochinolin (Antimalariamittel), das auch antiinflammatorisch, immunmodulatorisch und replikations- und
transkriptionshemmend wirkt. Es wird z. B. bei LE, Antiphospholipidsyndrom und polymorpher Lichtdermatose verwendet. Gefiirchtet sind neben der
Leukopenie auch ophthalmologische Nebenwirkungen.

Dapson Wird u. a. bei Dermatitis herpetiformis Duhring und Pyoderma gangraenosum eingesetzt. Es hemmt die Chemotaxis und Adhédrenz von
Immunzellen. Nebenwirkungen sind Hadmolyse (besonders bei Patienten mit G-6-PDH-Mangel), Methdmoglobindmie, Agranulozytose und
Hypersensitivitidtssyndrome.

Biologika

Biologika:
Biologika haben die Therapie der Psoriasis und anderer entziindlicher Erkrankungen revolutioniert. Diese Substanzen blockieren immunassoziierte
Zytokine oder Oberflichenmolekiile.

* Monoklonale Antikérper sind durch die Endsilbe -mab gekennzeichnet und richten sich direkt gegen die Zielstruktur. Chiméare Antikorper enden
auf -ximab und haben einen humanen, aber auch einen relativ groen nicht humanen Anteil. Humanisierte Antikorper mit minimaler tierischer
Komponente enden auf -zumab, vollhumane Antikorper auf -umab.

« Fusionsproteine mit der Endung -cept sind meist 16sliche Rezeptoren, die die Zytokine abfangen.

Fiir die Psoriasistherapie sind zugelassen: TNF-o-Inhibitoren Infliximab, Etanercept und Adalimumab; Interleukin12/23-Ak Ustekinumab; Interleukin-
23-Ak Guselkumab; Interleukin-17-Ak Secukinumab und Ixekizumab; Interleukin-17-Rezeptor-A-Ak Brodalumab. Rituximab, ein CD20-AK, ergénzt die
Therapiemdglichkeiten beim kutanen B-Zell-Lymphom, SLE und Pemphigus vulgaris. Omalizumab, ein anti-IgE-Ak, hat die Therapie der chronisch
spontanen Urtikaria grundlegend verdndert. Dupilumab zur Therapie des atopischen Ekzems bindet an die a-Untereinheit des Interleukin-4-Rezeptors und des
Interleukin-13-Rezeptors. Fiir Biosimilars siche .

Small Molecules

Small Molecules sind Wirkstoffe mit einem Molekulargewicht von unter 800 g/mol. Durch ihre geringe GroBe konnen sie in der Zelle
Signaltransduktionswege beeinflussen.



» Apremilast, Phosphodiesterase-Hemmer, seit 2015 zugelassen zur Therapie der Psoriasis
« Eine Vielzahl der neuen Melanomtherapien gehéren zu den Small Molecules ()

Fumarsaureester

Die antiinflammatorische und antiproliferative Wirkung auf Keratinozyten wird fiir die Psoriasistherapie genutzt. Nebenwirkungen sind zu Beginn héiufig
Diarrh6 und Flushsymptomatik, weiterhin Lymphopenie und Kreatininanstieg.

Antihistaminika

Die in der Dermatologie verwendeten H1-Antagonisten sind indiziert bei allergischen Erkrankungen (Urtikaria, Akutbehandlung anaphylaktischer Reaktionen)
und anderen juckenden Dermatosen. Beachtet werden miissen Altersbeschrankungen bei Kindern und Wechselwirkungen mit anderen Medikamenten (z. B.
potenzielle Kardiotoxizitt).

Die klassischen Antihistaminika (der 1. Generation z. B. Dimetinden) haben auch zentralnervds sedierende, antiemetische und anxiolytische Wirkung.
Durch ihre parenterale Verabreichbarkeit werden sie bei akuten anaphylaktische Reaktionen (mit Steroiden und Adrenalin) eingesetzt.

Die Antihistaminika der 2. Generation (z. B. Loratadin) wirken nur peripher, also nicht sedierend. Sie werden nicht parenteral verabreicht.

Antibiotika

Antibiotika werden moglichst gezielt nach Erreger- und Resistenzbestimmung bei schweren bakteriell bedingten Hauterkrankungen z. T. auch wegen ihrer
antiphlogistischen Wirkung (z. B. Tetrazykline) eingesetzt.

Antimykotika

Systemische Antimykotika werden bei schweren Mykosen verwendet. Gegen Dermatophyten wirkt z. B. Griseofulvin, gegen Hefen z. B. Nystatin,
Breitspektrumantimykotika sind z. B. Azole und Amphotericin B.

Virustatika

Aciclovir und verwandte Virustatika (Valaciclovir, Famciclovir) werden bei HSV 1 und 2 und VZV eingesetzt.

Operative Therapie

Als Lokalanésthesie wird in der Regel eine 1-prozentige Lidocain-Losung, ggf. mit Adrenalin, verwendet.

Probeexzision Entnahme von Hautproben in Lokalandsthesie mit Stanze oder Skalpell bei unklaren Dermatosen, tumorverdéchtigen Lasionen und z. B. bei
der Hodenbiopsie (): Haut senkrecht zu Hautspaltlinien mit Fingern spannen, Stanzzylinder eindrehen und entfernen, Abschneiden des Stanzpréparats,
Hautnaht. Durch Anspannen der Haut senkrecht zu den Hautspannungslinien entsteht ein ovalédrer Defekt, der sich leicht verschlieBen lasst.

Abb. 8.1 Probebiopsie mit Stanze

Kiirettage (Exkochleation) Oberflichliche Entfernung kleiner Hautherde mit dem scharfen Loffel ( ).



Abb. 8.2 Kirettage mit dem scharfen Loffel

Exzision Hautherde werden meist mit dem Skalpell exzidiert, anschliefend primérer Wundverschluss oder Defektdeckung (Lappenplastik, Transplantat).

Dermabrasion Entfernung oberflichlicher Haut mittels hochtouriger Fréise oder Biirste in Lokalandsthesie, z. B. bei ausgedehnten Narben, epidermalen oder
ausgedehnten melanozytiren Navi.

Kryotherapie Schmerzhafte, bei richtiger Anwendung aber sehr effektive Zerstorung krankhafter Hautherde durch Einfrieren mit fliissigem Stickstoff, z. B.
Warzen, Papillome, Keloide, Prakanzerosen, Hauttumoren.

Laser Es gibt Lasersysteme mit unterschiedlichen Wellenldngen und dadurch bedingten verschiedenen Eindringtiefen und Zielstrukturen. Eine Auswahl sind
CO , -Laser (Vaporisation oberflachlicher Hautherde, z. B. bei Tatowierungen), Neodym-YAG-Laser (z. B. zur Koagulation knotiger Hautherde), Argon-Laser
und Farbstoff-Laser (z. B. Naevus flammeus).

Mikrografisch kontrollierte Chirurgie (MKC) Operationsverfahren beim Basalzellkarzinom () und anderen Formen des Hautkrebses, die wurzelartige
Ausléaufer unter der Hautoberfléche besitzen. Es zeichnet sich durch eine sparsame chirurgische Exzision des Tumors aus. Nach der chirurgischen Entfernung
werden die Randflédchen des Tumors farbig markiert und anschlieend liickenlos mikroskopisch untersucht (,,liickenlose Randschnitthistologie®). Ist der Tumor
randbildend, kann lokalisiert an eben dieser Stelle nachgeschnitten werden. So wird gerade so viel Gewebe exzidiert, um alle Schnittrander und die Tiefe von
Tumorgewebe zu befreien.

Zusammenfassung

* Zur systemischen medikamentdsen Therapie stehen verschiedenste Wirkstoffe bereit: Retinoide (Psoriasis und Aknetherapie); Steroide (kurzfristig z.
B. akute, schwere Kontaktdermatitis, toxische Exantheme, langfristig Autoimmunerkrankungen); Antihistaminika (allergische Krankheiten,
Pruritus) etc.

* Zur Dermatochirurgie gehdren Exzisionen, Dermabrasionen, Kryotherapie, Laser und Kiirettage.
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Bakterielle Infektionen

Normale Hautflora

Die Besiedlung der Haut beginnt mit der Geburt. Die Anzahl der Keime liegt zwischen 10 2 /cm 2 in trockenen und 10 ©/cm 2 in talg- und schweiBdriisenreichen
Regionen. Schwitzen und Seborrho férdern ihr Wachstum. Die Keime der residenten Flora leben permanent mit dem Organismus im Gleichgewicht, sie sind
nicht oder fakultativ pathogen und auf wenige Arten beschrinkt. Sie machen die Hautoberfliche weitestgehend unempfindlich gegeniiber der Invasion
pathogener Keime. Es gibt drei Hauptgruppen, Staphylokokken (koagulasenegativ), koryneforme Bakterien (Korynebakterien, Propionibacterium) sowie
Hefepilz Malassezia furfur (frither Pityrosporum ovale/orbiculare ), und die zwei kleineren Gruppen der Mikrokokken und gramnegativen Keime. Die
Verteilung am Korper ist von Keim zu Keim unterschiedlich, am stirksten sind die Haarfollikel besiedelt. Die transiente Flora stellt das Angebot der
Umgebung dar, welche die Haut nur fiir kurze Zeit und als Fremdkorper besiedelt. Trotz einer viel groBeren Artenvielfalt apathogener und pathogener
Mikroorganismen ist ihre Zahl viel kleiner.

Trichobacteriosis palmellina

Trichobacteriosis palmellina bezeichnet die weltweit haufige Inkrustierung der Achselhaare mit Bakterien (v. a. Corynebacterium tenue ) bei Hyperhidrose und
mangelnder Korperpflege auch bei sonst normaler Hautflora. Die Haare sind von gelbrotlichen (Bakterienpigment) Beldgen umgeben, es besteht tibler Geruch.

Therapie
Antiseptische Seifen, Rasur, Hygiene.

Pitted keratolysis

Die Pitted keratolysis (Syn. Keratoma sulcatum, griibchenférmige Keratolyse, Keratolysis sulcata plantaris) geht einher mit einem oder mehreren
umschriebenen, griibchenférmigen, stark brennenden Hornhautdefekten an den FuBsohlen ohne Entziindungsreaktion, die iibel riechen. Sie treten an den
belasteten Bereichen wie Ferse oder Grozehenballen auf. Die Proliferation residenter Keime, vor allem der Mikrokokken, wird durch starke Hyperhidrose und
Okklusion begiinstigt.

Therapie
Antiseptische Seifen, Beseitigung der Hyperhidrosis, antimikrobielle Lésungen.

Erythrasma

Oberflachliche, kaum entziindliche, scharf begrenzte, homogen bréunliche Verfirbung von Intertrigostellen, vor allem axilldr und inguinal. Warmestau,
mangelnde Hygiene und Schwitzen wirken begiinstigend. Die flichigen, symptomlosen Erytheme breiten sich langsam schuppend bei unverénderter Hauttextur
aus (). Es sind vor allem Ménner betroffen. Die Hautverdnderungen werden durch den rasenartigen Bewuchs verschiedener pigmentproduzierender
Korynebakterien ( Corynebacterium minutissimum ) hervorgerufen, deren karminrote Fluoreszenz (durch produziertes Porphyrin) im Wood-Licht nachweisbar
1st.



Abb. 9.1 Erythrasma

Differenzialdiagnosen: Epidermomykose und Intertrigo.

Therapie
Lokale Antibiotika und Antiseptika.

Streptokokken- und Staphylokokkeninfektionen

Therapie von staphylokokken- und streptokokkenbedingten Hauterkrankungen
Bei f-hdmolysierenden Streptokokken sind Penicilline nach wie vor Mittel der ersten Wahl. Bei Staphylokokkeninfektionen kommen
penizillinaseresistente Penicilline wie Flucloxacillin oder Dicloxacillin zum Einsatz, bei Penizillinallergie: Cephalosporine der 1. und 2. Generation oder
Makrolide, bei schwersten Infektionen Clindamycin.

Bei leichten Infektionen orale Gabe und ambulante Verlaufsbeobachtungen, bei Problemregionen (z. B. Gesicht), ausgedehnten Infektionen und
Hinweisen auf Sepsis stationdre Aufnahme und intravenose Gabe.

Nicht follikulare Pyodermien

Pyodermien sind héufige, meist durch Streptokokken und Staphylococcus aureus hervorgerufene Hautkrankheiten.

Impetigo contagiosa

Impetigo contagiosa ist eine hdufige, ansteckende, oberflachliche Infektion der Haut, die durch Schmierinfektion iibertragen wird, vor allem Kinder betrifft und
gerade in der warmen Jahreszeit zu kleinen Epidemien fithren kann. Frither wurde sowohl Streptococcus pyogenes (fiir die kleinblasige Form) als auch
Staphylococcus aureus (grofiblasig) eine wichtige Rolle in der Pathogenese beigemessen; heute weill man, dass Staphylococcus aureus die meisten Fille
verursacht.

Klinik

Die Erkrankung beginnt nach Bagatelltrauma und fithrt in 70 % bei der kleinblasigen Form zu oberflichlichen, kleinen, diinnwandigen Bldschen mit
entziindlichem Halo, die schnell pustulieren, eintrocknen und sich in honiggelbe Krusten umwandeln (). Die groBblasige Impetigo verlauft dhnlich, nur sind
die Blasen im Initialstadium groBer. Ursache sind Staphylococcus-aureus -Stimme, die exfoliatives Toxin produzieren. Auf der Hohe des Stratum granulosum
bewirkt das Toxin eine Spaltbildung mit Akantholyse und Blasenbildung. Bei Ablosen der Krusten entsteht ein ndssendes Ekzem. Die Weiterverbreitung von
der Erstlésion erfolgt durch Satellitenldsionen und Autoinokulation (Kratzen). Es treten keine Allgemeinerscheinungen auf, unbehandelt heilt die Impetigo
contagiosa nach einigen Wochen spontan.



Abb. 9.2 Impetigo contagiosa

Komplikationen

Geféhrlichste Komplikation bei Streptokokkeninfektionen ist die akute Glomerulonephritis. Komplikationen bei Staphylokokken sind selten; dazu gehoren
Lymphangitis und -adenitis, Phlegmone und Sepsis. Eine generalisierte bullose Impetigo kann zu einem SSSS-dhnlichen Bild fiihren.

Therapie

Wichtig ist strikte Hygiene! Die befallenen Hautpartien werden mit Mullgaze abgedeckt, um Autoinokulation durch Kratzen zu vermeiden. Die Krusten
konnen durch Salben aufgeweicht werden. Lokale Antiseptika und Antibiotika, bei ausgedehnten Herden ist eine systemische Antibiotikatherapie indiziert.

Erysipel
Das Erysipel ist eine hdufige, akute Infektion in den Lymphspalten der Dermis, haufig durch Streptococcus pyogenes ausgelost, seltener u. a. durch
Staphylococcus aureus und Streptokokken der Gruppen G, B, C und D.

Klinik und Komplikationen

Das Erysipel geht von einem Epitheldefekt aus, hdufig einer Interdigitalmykose. Die Infektion beginnt akut mit einer brennenden, erythematosen Schwellung.
Innerhalb von Stunden dehnt sie sich mit unregelméBigen, ,,flammenartigen* Ausldufern entlang den LymphgefédBen aus. Es zeigt sich eine scharf abgegrenzte,
hellrote, heifle, erhabene Schwellung der gespannten und glanzenden Haut (). Es kommt ein druckschmerzhaftes Spannungsgefiihl hinzu. Bei Koérperregionen
mit lockerem Bindegewebe (Gesicht, Skrotum) ist die Abgrenzung unscharf. Pridilektionsstellen sind Unterschenkel, Ful und Gesicht. Gleichzeitig mit
Beginn des Erysipels oder vorauseilend bestehen intensive Allgemeinsymptome wie hohes Fieber, Schiittelfrost, Nausea, regiondre Lymphadenitis. Weiterhin
finden sich paraklinische Entziindungszeichen (stark erhohte BSG und CRP-Erhéhung, evtl. eine Leukozytose).



Abb. 9.3 Erysipel

Bei besonders schwerem Verlauf finden sich Blasen in der Lasion (bulléses Erysipel), Einblutungen (hémorrhagisches Erysipel) und als schwerste Form
das gangriinisierende Erysipel. Bei chronisch-rezidivierendem Verlauf kann es zu einer Verltung der Lymphbahnen und zu einem Lymphddem kommen.
Akutkomplikationen sind eine Begleitthrombophlebitis, Sepsis, beim Gesichtserysipel eine Hirnvenenthrombose.

Therapie

Konsequente systemische antibiotische Therapie. Nach mehreren Rezidiven sollte iiber mehrere Monate prophylaktisch mit Antibiotika behandelt werden.
Weiterhin besteht Bettruhe; bei einem Gesichtserysipel sind weiche Kost und Sprechverbot indiziert. Zur Lokaltherapie sind antiseptische feuchte Umschliage
und eine Sanierung der Eintrittspforte angezeigt.

Nekrotisierende Fasziitis (Streptokokkengangran)

Meist Mischinfektion, die foudroyant verlduft, mit hochinvasiven und toxogenen A-Streptokokken. Sie breitet sich entlang der tiefen Faszien aus und kann in
einen septischen Schock mit Multiorganversagen iibergehen.

Klinik und Therapie

Hochakut treten hohes Fieber und vor allem an den Extremitdten gelegene, duflerst schmerzhafte, erysipeldhnliche, manchmal bulldse Lasionen auf, die sich
innerhalb von Stunden zu hédmorrhagischer Nekrose und Gangrdn wandeln. Therapeutisch erfolgen ein chirurgisches Débridement der betroffenen
Gewebspartien zur Elimination der Keime, systemische antibakterielle sowie eine Schocktherapie.

Ecthyma

Durch Superinfektion kleiner Verletzungen entstandene, meist an den Beinen lokalisierte, einzelne oder multiple, wie ausgestanzt wirkende, kreisrunde Ulzera
mit ger6tetem Rand. Erreger ist meist Streptococcus pyogenes. Ecthyma sind oft vergesellschaftet mit reduziertem Allgemeinzustand, mangelnder Hygiene,
Immundefekten und anderen Grunderkrankungen.

Therapie
Neben Behandlung der Grunderkrankung systemische Antibiotikatherapie und Lokaltherapie mit feuchten Umschlégen und Desinfizienzien.

Phlegmone

Bei Phlegmonen handelt es sich um eine diffus flachig ausgebreitete Infektion der Dermis und Subkutis, héufig entlang den Sehnen, Faszien und der
Muskulatur, hervorgerufen durch S. aureus, A-Streptokokken oder gramnegative Bakterien. Es zeigt sich ein livides, iberwérmtes, flichenhaftes Erythem mit
sehr schmerzhafter, teigiger Schwellung von Haut und Subkutis hdufig mit Lymphangitis. Begleiter sind Fieber, verschlechterter Allgemeinzustand und
paraklinische Infektzeichen. Immunschwache Menschen erkranken héufiger.

Therapie
Hochdosierte Antibiotika i. v. Bei fehlendem Ansprechen breite chirurgische Er6ffnung. Betroffene Extremitit ruhigstellen, kithlen und hoch lagern.

Panaritium und Paronychie

Das Panaritium ist eine durch Staphylokokken und Streptokokken ausgeloste, eitrige Entziindung in der Umgebung des Nagels, die schmerzhaft an einer Stelle
des Paronychiums beginnt und schlieflich den ganzen Nagel (Umlauf) und auch das Nagelbett beféllt. Eine Paronychie (Panaritium parunguale) ist eine
Entziindung im Bereich des Nagelwalls. Als Komplikation kann eine Osteomyelitis, vor allem bei Pseudomonas, auftreten.

Therapie



Zum Einsatz kommen antiseptische Umschldge und orale Antibiotika. Bei ausbleibendem Erfolg ggf. eine Nagelextraktion.

Erkrankungen durch Staphylo- und Streptokokkentoxine
Staphylococcal scalded skin syndrome (SSSS)

Die staphylogene toxische epidermale Nekrolyse (Syn. staphylogenes Lyell-Syndrom, Dermatitis exfoliativa neonatorum Ritter von Rittersheim) ist eine
schwere, durch Staphylokokkentoxine ausgeldste, blasige Ablosung der Haut, die unbehandelt hdufig zum Tod fiihrt. Die heute selten gewordene Erkrankung
betrifft Kinder (Altersgipfel bis 4 Jahre), nur vereinzelt immunologisch geschwichte Erwachsene, oft nach Kontakt mit einer bullosen Impetigo. Eine massive
Exfoliatinausschiittung in die Blutbahn fiihrt zu einer universellen, epidermalen Akantholyse. Der Sitz des Kokkeninfekts liegt heute meist im
Nasopharyngealbereich.

Klinik
Nach einem Beginn mit hohem Fieber, verschlechtertem Allgemeinzustand und scharlachartigem Exanthem kommt es zunéchst im Gesicht, dann an den
groflen Beugen und schlieBllich an der gesamten Haut zu diffuser R6tung und nach 1-2 Tagen zur Bildung von schlaffen Blasen, die schnell zerreilen und zu

flachen Erosionen und groBflachiger, blasiger Ablosung der Haut (,,Syndrom der verbriihten Haut®) fithren ( ). Als Komplikationen kann es zu Pneumonie,
Sepsis und Sekundérinfektionen kommen.

Abb. 9.4 Staphylococcal scalded skin syndrome

Diagnostik und Differenzialdiagnosen

Das Nikolski-Phdanomen ist positiv, sowohl in den erythematésen als auch in nicht befallenen Hautarealen. Die Schleimhéute sind nicht befallen. Bei der
toxischen epidermalen Nekrolyse (TEN, ) sind die hautnahen Schleimhédute mit betroffen. Zur differenzialdiagnostischen Abgrenzung kann eine Probeexzision
entnommen werden.

Histologisch findet sich beim SSSS eine subkorneale, intraecpidermale Blasenbildung, bei der TEN eine subepidermale nekrotisierende Hautablosung und
Keratinozytennekrosen in der gesamten Epidermis.

Therapie
Unter meist intensivmedizinischer Betreuung penicillinaseresistentes Penizillin in hoher Dosierung, Infusionstherapie, antiseptische Lokaltherapie.

Toxisches Schocksyndrom (TSS)

Konnen TSS-Toxin-1-bildende Staphylokokken in Abszesshohlen oder Fremdkorpern geschiitzt proliferieren, kommt es zu einer massiven Ausschiittung des
Superantigens; dadurch dann zur massiven Immunstimulierung und Zytokinausschiittung und schlieBlich zum TSS als Multiorganerkrankung mit einer
Mortalitdt von 5 %. Auch Streptokokken konnen ein TSS auslosen. In 80-90 % der Fille sind junge Frauen und Médchen wéhrend der Menstruation betroffen,
wobei lang liegende Tampons begiinstigend wirken.

Klinik und Differenzialdiagnose

Abrupter Beginn mit Fieber und Hypotonie bis hin zum protrahierten Schock, innerhalb von 1-2 Tagen ein diffuses, fleckiges Exanthem bis zur Erythrodermie,
vor allem an Palmar- und Plantarflichen. Begleitende Organsysteme sind ZNS, Niere, Leber und Skelettmuskel. 1-2 Wochen nach Krankheitsbeginn kommt
es zur groblamelldren Abschuppung der Haut. Differenzialdiagnostisch sind Scharlach, Kawasaki-Syndrom und Meningokokkensepsis abzugrenzen.

Therapie
Schocktherapie, hoch dosierte, penizillinasefeste Antibiotika, Fokusbeseitigung, evtl. i. v. Immunglobuline.



Scharlach

Klinik

B-hdamolysierende A-Streptokokken bilden ein erythrogenes Toxin, das als Antigen wirkt und vor allem bei Kindern zum typischen makulopapuldsen
Scharlachexanthem vor allem der Leisten und Armbeugen mit perioraler Bldsse, Himbeerzunge und Allgemeinsymptomen fiihrt. Nach lytischem Fieberabfall
klingt das Exanthem ab, die Haut schélt sich an Hénden und Fiilen ab. Die Inkubationszeit betrdgt 2—5 Tage, Ansteckungsgefahr besteht, wenn unbehandelt,
1-3 Wochen lang, der Schulbesuch sollte bis zur Besserung der klinischen Symptomatik unterbleiben.

Therapie
Orales Penicillin zur Vermeidung von Spatkomplikationen (Arthritis, Myokarditis, Glomerulonephritis: Urin-Stix-Kontrolle).

Follikulare Pyodermien
Follikulitis

Dies ist eine sehr haufige und oft eitrige Infektion des oberen Teils des Haarfollikels durch S. aureus. Pradilektionsstellen sind behaarter Kopf, Gesicht, Rumpf
und GesdB. Im Haarfollikel finden sich auch pathogene Staphylokokken, die unter giinstigen Umstdnden wie einer seborrhoischen Dermatitis, Acne vulgaris,
Okklusivverbanden, Schwitzen und Druck besonders gut proliferieren konnen.

Klinik und Therapie

Es zeigen sich multiple, follikuldr gebundene, entziindliche Pusteln ( ), die hdufig intensiv jucken. Es kommen desinfizierende und austrocknende Therapeutika
zur Anwendung, z. B. 2 % Erythromycin in alkoholischer Lsung lokal; evtl. Eroffnen der Pusteln.

Abb. 9.5 Follikulitis

Furunkel und Karbunkel

Furunkel sind haufige, sehr schmerzhafte, tiefe, abszedierende Entziindungen des gesamten Haarfollikels mit Matrix und umgebendem Gewebe. Disseminierte
Furunkel treten bei gestorter Immunabwehr, Diabetes mellitus und Atopikern gehduft auf. Karbunkel sind gleichzeitig an benachbarten Haarfollikeln
auftretende Furunkel, die zu Fisteln neigen. Sie sind grofer und schmerzhafter als Furunkel und haben eine groere Sepsisgefahr.

Klinik und Komplikationen

In Umgebung des Follikels kommt es innerhalb weniger Stunden zu einer tiefen Entziindung (Perifollikulitis) und einem druckschmerzhaften, erwirmten
Abszess mit Odem und regiondrer Lymphadenitis. Nach einigen Tagen kommt es zur Einschmelzung, Spontandffnung und AusstoBung eines zentralen
nekrotischen Pfropfs. Furunkel heilen unter Verddung des Haarfollikels aus, was zu einem irreversiblen Haarverlust fiihrt. Begleitende
Allgemeinerscheinungen sind Fieber und Leukozytose. Komplikation sind Sepsis, bei Lokalisation an Oberlippe und Nase eine Sinusvenenthrombose.

Therapie

Bei noch nicht eingeschmolzenem Furunkel wird Zugsalbe lokal aufgetragen, bei einem eingeschmolzenen Furunkel eine Stichinzision zur Eiterentleerung
durchgefiihrt. GroBere Lasionen und/oder Allgemeinsymptome erfordern systemische Antibiotikatherapie.

Weitere bakterielle Erreger



Gramnegativer FuBinfekt

Diese von den Zehenzwischenrdumen ausgehende exsudative und 6dematdse Entziindung des Vorfules wird von gramnegativen Bakterien, meist
Pseudomonas aeruginosa hervorgerufen. Haufig stellt eine Tinea pedis die Eintrittspforte fiir diese akute Entziindung dar. Hyperhidrose und okklusives
Schuhwerk wirken begiinstigend. Lokal antiseptische und austrocknende Mafinahmen, systemische antibiotische Therapie unter Beriicksichtigung des
Erregerspektrums bzw. nach Antibiogramm.

Whirlpool-/Hot-Tub-Dermatitis

Stark juckendes, stammbetontes, makulopapuldses Exanthem mit follikuldr gebundenen Papeln und z. T. Pusteln, welches in der Regel ca. 48 h nach einem
Bad in mit Pseudomonas spp. verunreinigtem Wasser, in der Regel eines Whirlpools, auftritt. Seltener treten schmerzhafte Papeln und Knoten an Handfldachen
und Fufisohlen auf (Hot-hands-/Feet-Syndrom).

Lyme-Borreliose

Bei der Infektion (Lyme-Krankheit, Borreliose) mit Borrelia burgdorferi handelt es sich um eine durch den Stich einer Zecke (in Mitteleuropa v. a. Ixodes
ricinus ) ubertragene, in Stadien ablaufende Systemkrankheit mit Hauptmanifestation an Haut, Nervensystem, Herz und Gelenken. Die Durchseuchung der
Zecken schwankt regional stark. Das Risiko, nach einem Zeckenstich tatsidchlich an einer Borreliose zu erkranken, liegt allerdings unter 1 %, in
Endemiegebieten bei ca. 5 %.

Die schnelle und sachgerechte Entfernung der Zecke kann die Infektion verhindern, denn der Ubertritt der Borrelien erfolgt nur selten innerhalb der ersten
26 h. So ist der Zeckenstich selbst keine Indikation fiir eine prophylaktische Antibiotikabehandlung. Die im Verlauf einer Borreliose produzierten Antikorper
bilden keinen Schutz vor Reinfektion.

Klinik
Die Borreliose hat einen stadienhaften Verlauf mit Ahnlichkeiten zu anderen Spirochitosen (Syphilis), wobei jedoch jedes Stadium ausbleiben bzw.
ibersprungen werden kann.

Stadium 1 (lokalisiert)

Nach einem Zeckenstich breiten sich die Borrelien zentrifugal in der Dermis aus (Erythema migrans), schon dabei ist eine Borrelidmie moglich (grippedhnliche
Symptome, disseminierte Erythemata migrantia). Die Symptome des Stadiums 1 klingen unbehandelt nach léngerem Bestehen ab.

Erythema (chronicum) migrans ist das haufigste und gleichzeitig Leitsymptom: Tage bis wenige Wochen nach Zeckenstich bildet sich um die Stichstelle
ein scheibenformiges Erythem, meist blass und subjektiv symptomlos, keine Schuppung! (); langsame periphere Ausbreitung, im Zentrum partielle oder
ginzliche Riickbildung. Der resultierende Ring kann im Extremfall iiber den gesamten Korper wandern, manchmal entstehen Rezidive vom Zentrum aus.
Fakultativ: regionale LK-Schwellung, eventuell Allgemeinzustandsverschlechterung. Manchmal entstehen mehrere, regellos disseminierte Herde.
Differenzialdiagnose: Erysipel, fixes Arzneimittelexanthem, gyrierte Erytheme.

Abb. 9.6 Erythema migrans

Stadium 2 (disseminiert/systemisch)
Wochen bis Monate nach dem Zeckenstich kommt es zu hdmatogener Aussaat mit charakteristischem Tropismus zu Haut, Nervensystem, Synovia und Herz:

* Lymphadenosis cutis benigna: friihes 6dematdses Stadium mit lymphozytérer Infiltration an Ohrldppchen, Mamillen, Wangen, Skrotum. Solide
lymphozytire Tumoren imponieren als rote bis blau-livide, 1,2 cm groBe, dermale Knoten mit glatter Oberflache ( ). Differenzialdiagnose:
Spindelzellndvus, Mastozytom, malignes Lymphom.



Abb. 9.7 Lymphadenosis cutis benigna

* Meningopolyneuritis Garin-Bujadoux-Bannwarth: Trias: sensomotorische Radikuloneuritis, Hirnnervenausfille (Fazialisparese), lymphozytire
Meningitis

* Unspezifische Exantheme, Wangenenanthem, Erythema nodosum

* Arthralgien, Myalgien, Myo-/Perikarditis, rezidivierende Hepatitis, Konjunktivitis, ggf. Panophthalmitis, LK- und Milzschwellung, schweres
Krankheitsgefiihl

Stadium 3 (persistierend/chronisch)
Jahre nach dem Zeckenstich kann die Erkrankung in ein chronisches Spétstadium tibergehen. Betroffen sind Gelenke, Haut und Zentralnervensystem.

* Acrodermatitis chronica atrophicans Herxheimer: hiufig einseitige, meist an der unteren Extremitét auftretende, livide, 6dematdse Schwellung (
). Nach Monaten schlaffe Atrophie von Haut und Weichteilgewebe; Haut zigarettenpapierartig faltelbar, Endstadium ist durch Antibiotikatherapie
nicht beeinflussbar. Fakultative Begleitsymptome sind fibromatose Verdickungen iiber den Ellbogen und Knien (,,Akrofibromatose*) und
pseudosklerodermatische Fibrosierung. Differenzialdiagnose: Perniones, chronisch-rezidivierendes Erysipel.






Abb. 9.8 Acrodermatitis chronica atrophicans Herxheimer

* Lyme-Arthritis: Oligoarthritis meist eines, manchmal mehrerer groBer Gelenke, typischerweise des Kniegelenks
* Progressive Enzephalomyelitis

Diagnostik

Bei der Anamnese sind Fragen nach einem Zeckenstich und Hautverdnderungen, die dem Erythema migrans entsprechen, zu stellen. Es folgen
dermatologische, ggf. neurologische, kardiologische und ophthalmologische Untersuchungen. Serologischer Nachweis von Antikorpern mittels ELISA und
Western-Blot: 3-4 Wochen nach dem Zeckenstich IgM; 4—6 Wochen nach dem Zeckenstich IgG, Erythema migrans in 50 % seronegativ, Acrodermatitis
chronica atrophicans hat in fast 100 % hohe IgG-Titer. Biopsie: PCR, (Immun-)Histologie, kulturelle Anzucht.

Therapie und Prognose

Im Stadium 1 wird fiir 2-3 Wochen Doxycyclin oder Amoxycillin oral gegeben, im Stadium II alternativ Ceftriaxon 2 g i. v. fiir 14 Tage oder Penizillin G 15—
30 IE i. v. fir 21 Tage, im Stadium 3 kommt nur noch eine intervendse Therapie mit Ceftriaxon oder Penizillin G infrage. Bei chronischer
Organmanifestationen insbesondere des ZNS ist hoch dosiert Penizillin i. v. indiziert. Bei Gelenk- und ZNS-Befall kommen Steroide und NSAID zum Einsatz.
Je frither therapiert wird, desto besser ist die Prognose, mit wenigen Ausnahmen kommt es dann zu einer vollstdndigen Abheilung.

Erysipeloid (Schweinerotlauf des Menschen)

Erysipelothrix rhusiopathiae befillt bestimmte Tiere, z. B. Schweine, und iiber diese den Menschen. Betroffen sind vor allem bestimmte Berufsgruppen wie
Fleischer und Tierérzte.

Klinik und Komplikationen
Der Schweinerotlauf des Menschen zeigt ein vor allem die Hande betreffendes, von Hautverletzungen ausgehendes, hellrotes, evtl. schmerzhaftes Infiltrat, das
sich langsam zentrifugal ausbreitet und schlieBlich zur flachigen, randbetonten Rétung wird. Das Allgemeinbefinden ist meist gut. Seltene Komplikationen
sind Arthritis und Endokarditis.

Differenzialdiagnose: Erysipel (Entwicklung stiirmischer, Fieber), Erythema migrans (Entwicklung langsamer).

Therapie
Die Behandlung erfolgt mit Penizillin und lokalen Umschlagen mit einem Haut-Antiseptikum.

Anthrax (Milzbrand)

Der Milzbrand der Haut ist die hiufigste Milzbrandform. Der Erreger Bacillus anthracis befallt Haus- und Wildtiere. Die meldepflichtige Ubertragung auf den
Menschen erfolgt meist durch Inokulation der sehr widerstandsfdahigen Sporen.

Klinik

An der Eintrittsstelle entsteht 2—3 Tage nach Infektion (v. a. Gesicht, Nacken, Hédnde) die meist schmerzlose Pustula maligna, eine sich schnell ausbreitende,
entziindliche Pustel mit derbem Infiltrat und hamorrhagischer Nekrose. Begleitend treten Fieber und toxischer Schock auf. Unbehandelt kann es zu todlicher
Sepsis und Dissemination kommen.

Therapie
Wichtig ist der frithzeitige Beginn. Es wird hoch dosiert Doxycyclin oder Ciprofloxacin gegeben, bei isoliertem Hautbrand alternativ Penizillin. Eine Exzision
ist kontraindiziert!

Mykobakterielle Infektionen
Tuberkulose (Tbc)

95 % aller Tbc-Fille weltweit finden sich in Entwicklungsldndern. Von allen mit M. tuberculosis infizierten Personen mit normaler Abwehrlage entwickeln nur
10 % eine Tuberkulose, die Haut ist mit < 0,5 % eher selten betroffen. Immunsupprimierte bilden die Hauptgruppe. Tbc ist hierzulande eine meldepflichtige,
vor allem in soziodkonomisch niederen Schichten in der Inzidenz steigende Krankheit.

Diagnostik und Therapie
Anamnese, Klinik, Thorax-Ro.
Erregernachweis: siurefeste Stdbchen (z. B. aus Gewebe, Sputum, Harn, Magensaft in Ausstrich oder Histologie durch Ziehl-Neelsen- bzw.
Auraminfarbung); in Hautbiopsien durch PCR; radiometrische Messung mit BACTEC (7-10 Tage), definitiver Nachweis erst durch Kultur (3—10 Wochen).
Zur Immunitiitsbestimmung gegen M. tuberculosis: Tuberkulintest mit gereinigtem mykobakteriellem Antigen.
Therapie: Wegen drohender Resistenzen konsequente Kombinationstherapie iiber 612 Monate mit Isoniazid, Rifampicin, Pyrazinamid, Ethambutol etc.

Pathogenese
Am Ort der Infektion (meist Tropfcheninfektion der Lunge) entwickelt sich eine in > 90 % asymptomatische, exsudative, leukozytenreiche Lasion, von der die
Erreger die regiondren LK befallen, in die Blutbahn gelangen und durch meist stumme Bakteridmie zahlreiche Organe besiedeln. Nach 2—8 Wochen entwickelt
sich eine zelluldre Immunitat: Der Tuberkulintest wird positiv, die Infektion wird kontrolliert, die Granulome heilen durch Fibrose und Kalzifikation spontan
aus. Die erworbene Immunitét besteht aber nur teilweise, bei massiver Exposition ist eine exogene Reinfektion die Regel.

Mykobakterien konnen in abgeheilten Granulomen oft jahrzehntelang iiberleben und bei Nachlassen der Wirtsresistenz zur Reaktivierung der Tbc fiihren —
zu iiber 80 % in der Lunge. Bleibt die Resistenz relativ hoch, entstehen chronische, lokalisierte Krankheitsbilder. Sinkt die Resistenz, konnen ernste,
disseminierte Verldufe resultieren.

Einteilung und Klinik der Hauttuberkulosen

Primére Hauttuberkulose (tuberkuléser Primarkomplex)
An der Infektionsstelle bildet sich eine Papel, die in ein Ulkus iibergeht und von einer schmerzlosen regioniren LK-Schwellung begleitet ist.

Prognose: manchmal Reaktivierung und Bildung eines Lupus vulgaris oder Skrofuloderms im Areal des Priméraffekts. Himatogene Aussaat mit
Organtuberkulose oder, bei extrem schlechter Abwehrlage, akuter Miliartuberkulose moglich.

Differnzialdiagnose: Primarsyphilis, superinfizierter Herpes genitalis, Pyodermie.

Postprimére Tuberkulose
Tuberculosis cutis verrucosa Exogene Reinfektion bei Patienten mit partieller Immunitét und guter Abwehrlage, die nicht mit Tbc anderer Organe assoziiert
ist. Berufsbedingt erworben beim Umgang mit infiziertem Gewebe (Schlachter, Anatom, Pathologe). Entziindliche, hyperkeratotische, derbe Papel mit
unregelméBiger Oberfldche, die langsam wiéchst und bei gewisser Ausdehnung zentral atrophisch abheilt.

Differenzialdiagnose: Verrucae vulgares, Lupus vulgaris, atypische Mykobakterien, Mykosen.



Therapie: tuberkulostatisch, Exzision kleiner Herde.

Lupus vulgaris (Tuberculosis cutis luposa) In kalten Landern héufigste, gyndkotrope Form der Hauttuberkulosen als chronische Infektion der Dermis meist
durch endogene Reaktivierung bei mittlerer bis guter Immunitétslage, die keine rasche Progression zuldsst. Der Erreger gelangt per continuitatem, lympho-
oder hiamatogen in die Haut, meist im Gesicht. Lupus vulgaris ist haufig (in 50 %) mit Tuberkulose anderer Organe assoziiert. Die Primareffloreszenz
(Lupusknotchen) ist ein planer bis leicht erhabener, polyzyklisch begrenzter, manchmal schuppender Herd, der ulzeriert und narbig-atrophisch abheilt ( ).
Destruktionen des darunterliegenden Binde- und Knorpelgewebes fithren zu Mutilationen (Verstimmelung, daher der Name Lupus, lateinisch Wolf)

Abb. 9.9 Lupus vulgaris

Histologie: tuberkuloide, selten verkdsende Granulome im Corium mit epitheloidzelligem Infiltrat und lymphozytirem Saum, Riesenzellen vom
Langerhans-Typ, wenige sidurefeste Stabchen.

Differenzialdiagnose: LE, tiefe Mykosen, Tertidrsyphilis.

Prognose: chronischer Verlauf, Lupusherde sind fakultative Prakanzerosen, nach langer Zeit kénnen sich Plattenepithelkarzinome entwickeln.

Diagnostische Hilfe: Driickt man mit einer Sonde auf das Lupusknotchen, bricht man in die im Inneren des Knotchens gelegene Nekrose ein
(Sondenphénomen); unter Glasspateldruck zeigt sich eine apfelgeleeartige braune Eigenfarbe. Bei der Differenzialdiagnose kutane Sarkoidose bricht die
Sonde nicht ein und die Eigenfarbe unter Glasspateldruck ist gelbbraun.

Skrofuloderm (Tuberculosis cutis colliquativa, tuberkulése Gumma) Extrem chronische, durch endogene Ausbreitung einer extrakutanen Tbc entstandene,
héufigste Form der Haut-Tbc in den Tropen und Subtropen bei geschwichter Abwehrlage. Von LK ausgehende, derbe, subkutane, knotige Infiltrate, anfangs
frei beweglich und teigig weich. Spéter kommt es zu einer eitrig abszedierenden Entziindung mit Neigung zu Perforationen und Fisteln und charakteristischer
Narbenbildung ().



Abb. 9.10 Skrofuloderm

Periorifizielle The (T. mucosae et cutis ulcerosa, T. orificialis) Seltene Schleimhautbeteiligung bei fortgeschrittener Organ-Tbc und méaBiger bis schlechter
Abwehrlage mit schmerzhaften, periorifiziellen Knoten.
Akute Miliartuberkulose der Haut Seltene Form der Haut-Tbc bei immungeschwiéchten Sauglingen und Kindern nach endogener Ausbreitung.

Impftuberkulose: milder tuberkuloser Primarkomplex der Haut
Durch Impfung mit Bazillus Calmette-Guérin (BCG) ausgelost, entsteht 2 Wochen nach Impfung normalerweise ein dem Priméraffekt der Haut
entsprechendes Bild: ulzerierte, langsam narbig abheilende Papel, oft mit milder Lymphadenitis.

Komplikationen: schwere Lymphadenitis, Lupus vulgaris, noch seltener: Skrofuloderm.

Tuberkulide

Oberbegriff fiir histologisch granulomatése, abakterielle Dermatosen, bei denen es sich um immunologische Reaktionen auf mykobakterielle Antigene handeln
konnte.

Lichen scrofulosorum (Tuberkulid des Kindesalters) 1 n entwickelten Léndern sehr seltene, lichenoide, stammbetonte Eruption, bestehend aus vielen
follikuldren und nicht follikuldren, derben Knétchen.

Papulonekrotisches Tuberkulid des Kindes- und Jug s MittelgroBe, teils zentral nekrotische Papeln, vor allem der Extremitétenstreckseiten.

Erythema induratum Vor allem bei Frauen mittleren Alters: knotige, z. T. exulzerierende, subkutane Knoten der Waden mit extrem chronischem Verlauf.

1T

Lepra
Atypische Mykobakterien

Atypische Mykobakterien besitzen weder die Merkmale von M. tuberculosis/bovis noch von M. leprae:

Schwimmbadgranulom Chronische Infektion mit Mycobacterium marinum, einem Saprophyten, der in natiirlichen und kiinstlichen Gewéssern lebt, in
Aquarien oder Schwimmbédern. Eintrittspforte sind meist kleine Verletzungen an Hénden. Nach ca. 3 Wochen treten hyperkeratotische Knoten oder Plaques
an Hand- oder Fingerriicken ( ), selten subkutane Knoten im Verlauf der ableitenden Lymphgeféaf3e auf, die unbehandelt nach 2—3 Jahren narbig abheilen.



Abb. 9.11 Schwimmbadgranulom




Therapie: Doxycyclin 2 x 100 mg/d fiir mindestens 8 Wochen, alternativ Ethambutol oder Rifampicin.
Buruli-Ulkus Das von M. ulcerans tibertragene Buruli-Ulkus tritt in tropischen Regionen auf. Die nahezu therapieresistenten, flichenhaften Ulzerationen mit
grofer Ausdehnung auch in die Tiefe heilen erst nach Jahrzehnten ab.

Aktinomykose

Aktinomyzeten sind grampositive Bakterien, die in stabchenformigen, teils verzweigten Strukturen wachsen und daher frither den Pilzen zugerechnet wurden.
Klinisch ist am Haufigsten der Zervikofazialbereich betroffen, es besteht ein Zusammenhang mit schlechter Zahnhygiene und Infektion der Zahnkanéle.
Klinisch imponiert eine erstaunlich schmerzlose, harte Induration mit Eiterbildung. Histologisch finden sich in der granulomatdsen Entziindung typische
Drusen (Bakterienkonglomerate).

Zusammenfassung
Bakterielle Infektionen
Normalflora

« Residualflora bis zu 10 ®/cm 2 bestehend aus koagulasenegativen Staphylokokken, koryneformen Bakterien, Hefepilz Malassezia furfur,
Mikrokokken, gramnegativen Keimen; die transiente Flora besiedelt die Haut nur fiir kurze Zeit als Fremdkorper.

* Durch pathologische Vermehrung der normalen Hautflora hervorgerufene Hautveridnderungen: Trichomycosis axillaris, Pitted keratolysis,
Erythrasma

Durch Staphylokokken/Streptokokken hervorgerufene Hautverdnderungen

+ Impetigo contagiosa: haufige, hochkontagiose, oberflachliche Erkrankung des Kindesalters, meist durch Staphylococcus aureus hervorgerufen

» Erysipel: akute, fieberhafte Infektion der Dermis meist mit Streptokokken, scharf begrenztes Erythem, Odem, Schmerzhaftigkeit

* Phlegmone: schwere Infektion mit diffuser Ausbreitung in den tiefen Hautschichten

* SSSS: epidermale Spaltbildung und groBflachige Epidermisablosung durch von Staphylokokken gebildetes Exotoxin

* Pyodermien: Follikulitis: akute, meist pustuldse Infektion einer oder vieler Haarfollikel; Furunkel: Abszessbildung benachbarter Haarfollikel;
Karbunkel: tiefer Abszess einer Follikelgruppe, der zur schmerzhaften eitrigen Einschmelzung fiihrt

Andere bakterielle Erreger

* Borreliose: Durch Zeckenstich iibertragene Systemkrankheit mit drei typischen Hautsymptomen: Erythema chronica migrans, Lymphadenosis cutis
benigna, Acrodermatitis chronica atrophicans

+ Erysipeloid: Schweinerotlauf des Menschen, Ubertragung von Tier auf Mensch durch Hautverletzungen, meist gutartiger Verlauf

« Anthrax: Ubertragung des Milzbrandes durch Inokulation. Kann unbehandelt todlich verlaufen.

» Hautmanifestationen der Tuberkulose: Lupus vulgaris (hdufigste Hautinfektion, rétlich-braune Plaques, meist im Gesicht, hinterldsst Narben und
Mutilationen), Skrofuloderm (in Tropen am haufigsten, von Lymphknoten ausgehende derbe Infiltrate), Tuberculosis cutis verrucosa. Tuberkulide
sind mit Tbc assoziierte, granulomatdse Dermatosen.

* Atypische Mykobakterien verursachen u. a. Schwimmbadgranulom und Buruli-Ulkus.
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Virusinfektionen

Vor allem drei Gruppen von Viren sind beféhigt, epidermale Zellen zu infizieren und in ihnen zu replizieren: Herpes-, Papilloma- und Pockenviren. Die
Infektion der Haut erfolgt tiber drei Wege: direkte exogene Infektion (z. B. Viruswarzen), Besiedelung aus einem extrakutanen Fokus (z. B. Herpes zoster),
hédmatogene Dissemination bei Systeminfektionen (z. B. Varizellen). Eine Ubersicht iiber die hdufigsten exanthematischen Viruserkrankungen findet sich in .

Tab. 10.1 Exanthematische Viruserkrankungen

Kiinisches Bild Verlauf und Therapie

Erythema Kleine Endemien bei Kindern von 3-12,

infectiosum Parvovirus Girland.e{lfdnniges Erythem. iiber den Schultern, Gesicht, Abblassen nach 7-10 d, keine

R . B19 Extremitéten, evtl. Arthralgien .
(Ringelrételn) Therapieindikation
Exanthema

Plotzlich hohes Fieber, nach 2-3 d Fieberabfall und Exanth .a. .
subitum HHV 6 OZACH N0Tes i er. ?ac teberabiatl und Bxantiem v 4 Spontane Abheilung nach 1 Woche
an Rumpf und Extremitéten

(Dreitagefieber)
Gianotti-Crosti- Hepatitis B, Kleine, lichenoide Papeln im Gesicht, am Gesél und an den Kleine Kinder (Gipfel 1-6 Jahre); Abheilung
Syndrom unklar Extremitéten nach 3 Wochen
Hand-FuB-Mund-  Coxsackie Orale Blaschen/Ulzera, Vesikel mit rotem Rand an Hianden und Epidemisch bei kleinen Kindern, Abklingen
Krankheit Al6 Fiilen; mildes Fieber innerhalb 1 Woche, keine Therapieindikation
Masern Paramyxovirus Kon.ﬂu1erendes, I?rlakulopapuloses Exanthen.l, “SopileEs s Hochkontagios, zuerst katarrhalisches Stadium
(weille Punkte mit rotem Hof, Wangenschleimhaut)
Roételn Toga-Virus Makulopapuloses Exanthem mit Lymphknotenschwellung Geringe Kontagiositét
. Polymorphes Exanthembild durch die gleichzeitig vorhandenen
v 11 \/A%
arizetien verschiedenen Entwicklungsphasen der Effloreszenzen (s. S. 35)
Pockenviren
Orthopoxviren

Die echten Pocken (Pocken-, Vaccinia-, Kuhpockenvirus) sind ausgerottet. Es gibt noch vakzinale Erkrankungen, durch Vacciniavirus (Impfvirus)
verursachte Impfkomplikationen (Vaccinia inoculata, translata, Eczema vaccinatum bei Ekzematikern).

Parapoxviren

Melkerpocken Kontaktinfektion, Knotchen an Inokulationsstelle.
Ecthyma contagiosum (Orf) Ubertragung durch Schmierinfektion auf Menschen, rétliche ndssende Knoten, harmlos, spontan abheilend.

Poxvirus mollusci

Molluscum contagiosum (Dellwarzen ) ist eine durch Schmierinfektionen verbreitete, vor allem Kinder mit atopischem Ekzem und Immunsupprimierte
betreffende, hdufige, benigne, streng epidermotrope Virusinfektion.

Klinik

Die Initialldsion ist eine wenige Millimeter grofle, hautfarbene, durchscheinende Papel mit glinzender Oberfldche, spéter zentrale Eindellung (). Durch
seitlichen Druck lassen sich Molluscumkdorperchen (Epidermiszellen voller Viren) exprimieren. Lokalisation: vor allem Gesicht (Augenlider), Rumpf, Beugen,
Genitalien.



Abb. 10.1 Molluscum contagiosum; der 8-jahrige Junge leidet auch an einem atopischen Ekzem.

Therapie

Exprimieren oder Entfernen mit scharfem Loffel. Kaliumhydroxid lokal 16st eine gewiinschte Entziindungsreaktion aus. Durch Autoinokulation Rezidivgefahr,
heilt aber immer spontan ab.

Humane Papilloma-Viren (HPV)

Es sind mehr als 100 Typen der HPV beschrieben, die nach ihrem Tropismus zur Haut bzw. Schleimhaut und nach onkogenem Potenzial (,,Low risk®, ,,High
risk*) unterteilt werden. Mit der Verleihung des Nobelpreises 2008 wurde der Nachweis der Auslosung des Zervixkarzinoms durch HPV 16 und 18 durch
Harald zur Hausen gewiirdigt. Infektionen durch HPV sind weltweit verbreitet und die héufigsten Virusldsionen. Es bestehen eine starke Durchseuchung und
hohe Manifestationsrate, der Inzidenzgipfel liegt im zweiten Lebensjahrzehnt. Die Infektion erfolgt durch Kontakt mit einem Warzentréiger oder iiber unbelebte
Vektoren, die Inkubationszeit betrédgt mehrere Wochen bis Jahre.

Eine Spontanregression erfolgt nach unterschiedlich langer Zeit (Wochen bis Jahre) und ist Resultat der zelluliren Immunantwort. Danach besteht meist
bleibende Immunitit. Dispositionsfaktoren (Abwehrschwiche, auch Durchblutungsstérungen) fithren zu einem chronisch-rezdivierenden Verlauf bzw.
Wiederauftreten, was von multiplen Warzen bis hin zur Epidermodysplasia verruciformis reicht. Die Viruslatenz nach klinischer Ausheilung einer HPV-
Infektion ist die Regel.

Einteilung und Klinik

Viruswarzen vom Hauttyp

Vulgire Warzen (Verrucae vulgares): v. a. HPV 1, 2, 3, 4 Bei diesem héufigsten Typ kommt es vor allem an den Dorsalseiten der Finger und Handriicken
durch Hyperkeratose und Hyperplasie der Epidermis mit vergrofierten, dermalen Papillen zu umschriebenen, derben, erhabenen, hautfarbenen Effloreszenzen
mit rauer, unregelméafBiger Oberfliche (), die zuerst einzeln stehen, dann konfluieren konnen. Durch Autoinokulation entstehen Tochterwarzen (,,Kissing
warts®), oft gruppiert auf der Haut. Beim atopischen Ekzem kommt es durch Autoinokulation zu zahlreichen Warzen am ganzen Kérper (Eczema verrucatum).
Dispositionsfaktoren sind periphere Durchblutungsstérungen und Hyperhidrose.



Abb. 10.2 Verruca vulgaris

Fufisohlenwarzen (Verrucae plantares): v. a. HPV 1, 2, 4 Einzeln stehende, endophytische, tiefe ( Dornwarzen, schmerzhaft) oder oberflichlich und zu
Beeten aggregierte Lasionen (Mosaikwarzen). Aufgrund dufleren Drucks ist kein exophytisches Wachstum moglich, die Lésionen werden in die Dermis
eingedriickt, umgestiilpt und dann als knotige Verdickungen tastbar. Oft ist ein zentraler Porus (Umstiilpstelle) sichtbar.

Charakteristische schwirzliche Punkte sind schlotartige kapilldre Einblutungen in das Warzenepithel.

Plane juvenile Warzen (Flachwarzen, Verrucae planae juveniles) HPV 3, 10 Multiple, kaum tastbare, flach erhabene, matte Lésionen, die Gesicht und
Handriicken befallen und artifiziell verteilt sind (strichformig durch Autoinokulation beim Kratzen). Eine Sonderform sind filiforme Warzen, diinne,
zapfenartige, verrukose Gebilde hauptsédchlich im Gesicht und am Hals.

Epidermodysplasia verruciformis, Verrucosis generalisata: v. a. HPV 5, 8 Exzessiv generalisierte, therapieresistente, familidr gehduft auftretende
Verrukose. Samtliche Warzentypen sind an jeder Korperstelle moglich. Besonders auffillig sind jedoch plane Warzen im Gesicht und Rumpf, Lasionen von
,.seborrhoischem* bzw. Pityriasis-versicolor-ahnlichem Aussehen. Haufig ist eine maligne Entartung der Virusldsionen (Plattenepithelkarzinome bis 30 %)
lichtexponierter Areale (kokarzinogener Effekt von UV-Licht bei erfolgter Tumorinitiation durch HPV).

Viruswarzen vom Schleimhauttyp

Condylomata acuminata (Feigwarzen, Feuchtwarzen) Vor allem HPV 6, 11 Genitoanal und intertriginds an mechanisch beanspruchten Stellen vorkommende,
durch extrem rezidivierenden Verlauf gekennzeichnete HPV-Infektionen. Es entstehen hautfarbene bis rétliche, multiple, weiche, warzige Gebilde, die sich
vermehren und zu gréBeren, papillomatosen Knoten oder plattenartigen Vegetationen anwachsen konnen ( ). Es besteht Neigung zu bakterieller Superinfektion
und schmerzhafter Entziindung. Differenzialdiagnostisch miissen sie von den Condylomata lata der Syphilis abgegrenzt werden. Condylomata acuminata
gigantea (Riesenkondylome Buschke-Léwenstein) sind eine extrem seltene , destruierend wachsende, gefihrliche Verlaufsform mit méglichem Ubergang in
ein wohldifferenziertes Plattenepithelkarzinom.



Abb. 10.3 Condylomata acuminata

Condylomata plana HPV 6, 11; in etwa 20 % zusitzlich High-Risk-Typen Sonderform von Condylomata acuminata. Multiple, unscheinbare, flach erhabene
Papeln genitoanal, oral, intravaginal und zervikal (zervikale Dysplasie), die histologisch hdufiger als Condylomata acuminata Kernatypien zeigen, nach deren
Ausmaf} die Gradeinteilung erfolgt (zervikale intraepitheliale Dysplasie = CIN 1-3). Sie sind Vorldufer genitoanaler Karzinome. In mehr als 90 % invasiv
wachsender Zervixkarzinome konnen High-Risk-HPV nachgewiesen werden. Die maligne Transformation ist allerdings kein frithes Ereignis, da die
Inzidenzgipfel von planen Kondylomen und Zervixkarzinomen 20-30 Jahre auseinanderliegen.

Schleimhautwarzen gehdren zu den sexuell iibertragbaren Infektionen (). Wichtig ist die Kontrolle und ggf. Therapie von sexuellen Partnern.

Diagnostik und Therapie

Bei flachen Kondylomen gelingt der Nachweis durch die Essigsdureprobe. Dariiber hinaus kommen Histologie, Virusnachweis durch Elektronenmikroskopie,
Immunzytochemie und PCR zum Einsatz. Ziel der Therapie ist die Warzenentfernung, eine Viruselimination ist nicht erreichbar. Meist sind Warzen benigne
und selbstlimitiert, deswegen nur in besonderen Fillen invasiv zu behandeln.

Konservative = Therapie: keratolytisch, Hauthobeln (besonders Plantarwarzen). Wirksam bei Condylomata acuminata ist Podophyllin und
Epigallocatechingallat (aus griinem Tee), bei é&lteren Kondylomen (hérter und warziger) Trichloressigsdure, sonst Imiquimod. Invasive Therapie:
Exkochleation, CO , -Laserablation, fliissiger Stickstoff (viele Rezidive). Als adjuvante Therapie sollten Dispositionsfaktoren (z. B. periphere
Durchblutungsstoérung) und Grundkrankheiten behandelt werden.

Die aktuellen Empfehlungen der stindigen Impfkommission des Robert-Koch-Instituts empfehlen die zweifache Impfung von Médchen und Jungen im
Alter von 9-14 Jahren mit einer gegen HPV 16 und 18 gerichteten bivalenten Vakzine oder mit einer gerade neu verfiigbaren nonavalenten Vakzine gegen
HPV 6, 11, 16, 18, 31, 33, 45, 52 und 58.

Herpesviren (HSV)

Zur Familie der Herpesviren gehoren acht humanpathogene Viren, die in drei Unterfamilien gegliedert werden:

* a (HSV 1, 2; VZV): breites Wirtsspektrum, schnelle Replikation, Persistenz in Ganglienzellen
* B (CMV, HHV 6, 7): schmales Wirtsspektrum, langsame Replikation
* v (EBV, HHV 8): sehr enges Wirtsspektrum, Infektion von B- und T-Lymphozyten, epithelialen und mesenchymalen Zellen

Wesentliches Merkmal der humanen Herpesviren ist die Latenz, d. h. das Verbleiben der Virus-DNA ohne Proteinsynthese in bestimmten Geweben. Eine
Reaktivierung ist durch Trigger oder Sinken der Immunititslage moglich. Alle Herpesvirusinfektionen treten daher bei Immundefizienz gehduft und
ausgepragter auf.

Herpes-simplex-Virus 1 und 2

Infektiose Erkrankung mit bevorzugtem Haut- und Schleimhautbefall (Typ 1 orofazial, Typ 2 genital), wobei HSV 2 etwas aggressiver, neurotroper und
rezidivfreudiger als HSV 1 ist. Die Ubertragung ist nur durch direkten Kontakt und iiber Eintrittspforten moglich, meist in der leichter penetrierbaren Mund-
und Genitalschleimhaut. Die Durchseuchung der Bevolkerung mit HSV 1 steigt wihrend der Kindheit an und erreicht in der Pubertdt 80 % (Hauptvektor
Speichel), mit HSV 2 steigt sie wihrend der Pubertit an und erreicht im Erwachsenenalter 20 %. Herpes genitalis gehort zu den sexuell iibertragbaren



Infektionen (Sexually transmitted infections).

Diagnostik

Meist ist die Klinik bereits zielfithrend. Histologisch zeigen sich intraepidermale Blédschen, ballonierende Degeneration, Virusakantholyse, Virusriesenzellen
durch Synzytienbildung und nukleére Einschlusskdrperchen. Der Virusnachweis gelingt mittels Kultur und DIF, Antigennachweis mit ELISA. Als Schnelltests
kommen Tzanck-Test (gefirbtes Ausstrichpraparat aus dem Herpesbldschen, zeigt typische akantholytische Virusriesenzellen, geringe Sensitivitit) und der
elektronenmikroskopische Nachweis von Viruspartikeln infrage.

Verlaufsformen und Klinik

Die Grundmorphe sind juckende bis brennende, in Gruppen stehende Bldschen auf entziindlicher Haut. Sie triiben nach einigen Tagen ein, verkrusten, trocknen
und bilden bei Immundefizienz Nekrosen und Geschwiire.

Priméarinfektion

Herpetische Primérinfektionen an gesunder Haut sind selten und verlaufen mild und héufig subklinisch. Geschddigte Haut und die Schleimhaut werden leichter
besiedelt. Die Viren gelangen durch Trépfchen- oder Kontaktinfektion in die Haut/Schleimhaut. Die Virusreplikation fithrt zur Zytolyse der Epithelzellen
(Blédschenbildung, ) und zu einer lokalen Entziindung mit Lymphadenitis. Die Viren breiten sich gleichzeitig iiber sensible Nervenfasern in sensible Ganglien
aus — Trigeminusganglien bei HSV 1, Lumbal- und Sakralganglien bei HSV 2. Dort bleiben sie zeitlebens in latenter Form liegen. Der Betroffene wird nun
entweder zum asymptomatischen Virustriger oder aber es kommt (bei etwa 50 %) zur Reaktivierung.

Abb. 10.4 Primarer Herpes simplex

Orofaziale Primdrinfektion Herpetische Gingivostomatitis ist eine vor allem im Kindesalter auftretende, diffuse, schmerzhafte Rotung meist der gesamten
Mundschleimhaut und des Pharynx. Die zahlreichen Bldschen wandeln sich um in belegte, konfluierende, oberflachliche Erosionen. Die Infektion ist begleitet
von hohem Fieber, Lymphadenitis, erschwerter Nahrungsaufnahme, Foetor ex ore und Sialorrhd. Spontanheilung erfolgt nach 2 Wochen.

Genitale Primirinfektion Herpetische Vulvovaginitis: Die Vulva ist diffus geschwollen und gerétet, es treten zahlreiche schmerzhafte Bldschen auf, die
aszendieren konnen; daneben Fieber und Lymphadenitis. Abheilung erfolgt nach 3 Wochen. Die analoge Balanoposthitis herpetica (Entziindung von Eichel
und Vorhaut) des Mannes manifestiert sich seltener.

Reaktivierung

Sie erfolgt durch exogene Triggerfaktoren wie UV-Licht, Fieber, Menstruation, Senkung der Abwehrlage, Stress. Die Virussynthese setzt erneut ein und die
Viren deszendieren wieder entlang den sensiblen Nerven in die Haut, replizieren und breiten sich iiber Zell-Zell-Kontakt aus. Die Rezidive, die auch
wiederholt auftreten (chronisch-rezidivierender Herpes simplex), werden mit den Jahren seltener. Ein rezidivierender Herpes simplex ist die bei Weitem
haufigste Manifestation der HSV-Infektion (,,Herpes labialis®; ,,Herpes genitalis“) und tritt bei 20 % der Bevolkerung auf.

Wegen der inkompletten Immunitét ist eine Reinfektion in allen Stadien moglich und dhnelt klinisch dem rezidivierendem Herpes. Sie unterscheidet sich
von der Primérinfektion in folgenden Aspekten: Die Lésionen sind weniger ausgedehnt, weniger schmerzhaft und heilen schneller ab (5-8 d); es treten keine
Allgemeinsymptome auf. Zunéchst erythematds-ddematdse, gruppierte Bldschen mit wasserklarem Inhalt, dann Eintribung, Eintrocknung, Verkrustung,
Riickgang der Entziindung und Abheilung. Sie sind nicht in Mund- und Genitalschleimhaut, sondern an Lippen und gluteal lokalisiert.

Komplikationen und Differenzialdiagnose
Neben einer schweren Verlaufsform mit Nekrosen und Ulzera kann es zu einer disseminierten HSV-Infektion, HSV-Enzephalitis oder Sekundarinfektionen
kommen. Differenzialdiagnostisch muss an Herpes zoster und Impetigo contagiosa gedacht werden.

Eczema herpeticatum HSV-Superinfektion des atopischen Ekzems als hochfieberhaftes, schweres, akutes Krankheitsbild. Zusétzlich zum atopischen Ekzem
finden sich multiple, disseminierte, konfluierende Herpesbldschen, die platzen und zu multiplen, kleinen, runden Erosionen fiihren ( ).



Abb. 10.5 Eczema herpeticatum

Therapie

Die primédre Infektion wird bei mildem Verlauf symptomatisch, bei schwer verlaufenden Erstmanifestationen und ausgedehnten Rezidiven systemisch
(Aciclovir, Valaciclovir, Famciclovir) behandelt. Rezidivprophylaxe: Ausschaltung von Provokationsfaktoren (z. B. Lippenlichtschutz). Bei héufigen,
schweren Rezidiven evtl. Suppressionstherapie oral mit niedrig dosierten Virustatika (ca. 1 Jahr) bzw. immunmodulierenden Medikamenten. Empféngliche
Personen (Neugeborene, Ekzempatienten, Inmunsupprimierte) miissen den Kontakt mit florid Erkrankten meiden.




Varicella-Zoster-Virus (VZV)

Weltweit besteht eine Durchseuchung von fast 100 %, die Ubertragung erfolgt meist als Kontaktinfektion. Die Primirinfektion beginnt mit der Virusreplikation
im oberen Respirationstrakt, dann Transport in Lymphozyten iiber die Blutbahn und Virusreplikation. Nach 2 Wochen folgt eine zweite Virdmie mit
Dissemination in innere Organe und Haut, eine fieberhaft exanthematische Erkrankung mit typischen, disseminierten Bldschen (Varizellen). Die Bldschen sind
intraepidermal. VZV replizieren in der Haut und aszendieren anschliefend iiber die sensiblen Hautnerven zu den regiondren Spinalganglien, die sie lebenslang
besiedeln. Es resultiert eine lebenslange Immunitit, bei guter zelluldrer Abwehrlage bleibt die Infektion latent. Bei Sinken der Abwehrlage kommt es zur
Virusreplikation, zu einer akuten, schmerzhaften Ganglionitis mit Untergang von Neuronen und — nach Deszension der VZV entlang der sensiblen Hautnerven
in die Haut — zu einem Herpes zoster im betroffenen Segment.

Verlaufsformen und Klinik

Varizellen (Windpocken, Chicken pox)

Diese Primérinfektion mit dem VZV tritt vor allem im Kindesalter auf: Nach einer Prodromalphase bildet sich ein generalisiertes, kleinherdiges, juckendes
Exanthem aus. Durch den schubweisen Verlauf treten die Einzeleffloreszenzen in allen Phasen (Flecken, Bléschen, Pusteln, Krusten) nebeneinander auf
(,,Heubner-Sternkarte*). Befallen sind Stamm (einschlielich Kopfhaut), Konjunktiven, Mund, Rachen- und Genitalschleimhaut; Handteller und FuB3sohlen
bleiben frei. Die Bldschen heilen nach 2—3 Wochen narbenlos ab, wenn keine Exkoriation mit anschlieBender Impetiginisation besteht. Bei dlteren Kindern und
Erwachsenen intensivere Krankheitssymptomatik mit Fieber und Abgeschlagenheit. Komplikationen sind Varizellenpneumonie, ZNS- und weitere
Organmanifestationen. Bei Erstinfektion der Mutter im ersten und zweiten Trimenon kann ein kongenitales Varizellensyndrom auftreten, bei einer Infektion
der Mutter in der Perinatalperiode ist der Verlauf fiir das Neugeborene sehr schwer und mit einer Letalitét von bis zu 30 % behaftet.

Herpes zoster (Giirtelrose, Zona, Shingles)

Diese Form ist immer eine Reaktivierung des VZV mit halbseitigem Befall eines oder mehrerer Hautnervensegmente, die durch schmerzhaft und gruppiert
stehende Bldschen auf gerdtetem Grund gekennzeichnet sind. Betroffen sind vor allem Erwachsene zwischen 50 und 70 Jahren. Herpes zoster ist weniger
ansteckend als Varizellen.

Nach einigen Tagen schmerzhafter Prodromalphase bilden sich mehrere erythematds-entziindliche Herde mit gruppierten, klaren Bldschen im betreffenden
Hautsegment (). Nach 2—7 Tagen triibt der Inhalt der Blischen gelblich ein, die Rotung klingt ab, die Haut wandelt sich pustulés und hamorrhagisch um und
die Austrocknung beginnt. Innerhalb von 2—-3 Wochen heilen die Herde unter Bildung leicht atrophischer, depigmentierter Narben ab. Gewohnlich wird nur ein
Segment befallen. Zoster bei HIV .



Abb. 10.6 Herpes zoster

Komplikationen, Differenzialdiagnosen und Therapie
Neurogene Ausbreitung Haufig subklinischer Befall der inneren Organe des Hautsegments; Augenbeteiligung; Befall der Ganglien der Nn. facialis und
vestibulocochlearis; motorische Ausfille bei lokaler Ausbreitung in das Vorderhorn.

Postzosterische Neuralgie Bohrend-brennende Dauerschmerzen und Schmerzattacken, die oft erst im Lauf der Jahre sistieren.

Komplikationen durch Immundefizienz Generalisierter Herpes zoster (exanthematisches, varizellendhnliches Bild); Dissemination in innere Organe (Gefahr
eines sepsisdhnlichen Zustands); gangranisierender Herpes zoster.

Differenzialdiagnostisch muss bei Windpocken an andere Virusexantheme und einen generalisierten Zoster gedacht werden, bei der Giirtelrose an eine
ausgedehnte Infektion mit HSV und ein Eczema herpeticatum.

Die Therapie erfolgt virostatisch mit Aciclovir i. v. (5-10 mg/kg KG 3 x tgl.,, je nach Immunstatus, innerhalb von 72 h nach Auftreten der Bldschen).
Weiterhin ist eine konsequente Schmerztherapie zur Verhinderung der Ausbildung eines Schmerzgedachtnisses im Sinne einer Neuralgie wichtig. Lokal
antiseptische Maflnahmen.

Seit 2004 ist die Varizellen-Schutzimpfung (aktive Immunisierung) von der STIKO (Stindige Impfkommission) fiir alle Kinder und Jugendlichen
empfohlen. Seit 2018 wird eine Standardimpfung gegen Herpes zoster mit Totimpfstoff fiir Personen ab 60 Jahren empfohlen.

Zusammenfassung
Virusinfektionen

* Pockenviren: Echte Pocken sind ausgerottet; von Tieren oder Menschen durch Schmierinfektionen iibertragene Infektionen mit Viren der
Pockengruppe sind Melkerpocken, Orf, Dellwarzen.

« HPV: weltweit verbreitete, haufigste Virusinfektionen. Hautwarzen verschwinden oft spontan, Schleimhautwarzen miissen immer behandelt werden
(Podophyllin, Laser-, Kryotherapie).

« HSV: charakterisiert durch hiufige Rezidive am gleichen Ort. Typ-1-Infektion: gewohnlich orofazial, Beginn in der Kindheit; Typ-2-Infektion: vor
allem genital, Beginn in Pubertét

« Herpes zoster: Reaktivierung des ruhenden Zoster-Virus, segmentale (Dermatom) Verteilung besonders thorakal und im Verlauf des Trigeminus,
Komplikationen: Neuralgie, Dissemination bei Immundefizienz
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Mykosen der Haut

Die dermatologisch relevanten Pilze werden im D-H-S-System in drei Gruppen eingeteilt: Dermatophyten — Hefen — Schimmelpilze.

Die meisten Pilze sind fakultativ pathogen und kdnnen nur bei gestorter Hautbarriere oder Immunabwehrstérungen eine Erkrankung auslosen. Besonders die
Schimmelpilze sind nur bei schweren Immunabwehrstérungen pathogen.

Pradisponierende Faktoren fiir eine Pilzinfektion sind Adipositas, Stoffwechselstérungen (Diabetes mellitus, Hormonstérungen), feuchtes Klima,
konsumierende Erkrankungen, Atopie und Mangelernahrung sowie lokal starkes Schwitzen, Warme, Seborrhd, enge Kleidung, Hautfalten.

Infektionen durch Dermatophyten (Tinea)

Dermatophyten besitzen Keratinasen, die humanes Keratin verdauen konnen, und befallen ausschlielich Haut, Haare und Négel. Sie werden in drei Gattungen
unterteilt: Trichophyton sp., Microsporum sp. und Epidermophyton sp. Trichophyton rubrum ( ) wird am héufigsten, in 60-80 % der Fille, isoliert. Die
Dermatophyten und ihre sehr resistenten Sporen werden aus dem Erdboden, von Tieren oder von Mensch zu Mensch iibertragen. Anthropophile
Dermatophyten fithren zu gering entziindlichen, langsam progredienten Herden, wihrend zoophile und geophile Dermatophyten stark entziindliche, aggressive
Verdnderungen auslosen. Dermatophyten breiten sich nach Eindringen in die Epidermis zentrifugal im Stratum corneum aus und rufen eine
Entziindungsreaktion hervor. Gelegentlich sieht man mehrere konzentrische Wachstumsringe. Trichophyton rubrum ruft meist nur eine geringe Entziindung am
Rand der Lision hervor, im Zentrum heilt die Mykose wieder ab. Man unterscheidet:

Abb. 11.1  Kultur von Trichophyton rubrum

Tinea superficialis Haufigste Form mit typischen randbetonten, langsam wandernden erythematosquamosen Herden; Pilze finden sich vor allem in der
oberen Schicht der Epidermis.

Tinea profunda Pilze wandern entlang den Haarfollikeln in die Tiefe, es entwickeln sich Pusteln mit entziindlichen Infiltraten. Pradilektionsstellen sind der
Bartbereich und der behaarte Kopf.



Formen und Klinik

Tinea corporis

Prédilektionsstellen sind Kontaktstellen an Armen, Oberkorper, inguinal, glutdal, Bartregion und Kapillitium. Die Pilze werden meist durch Tiere und Sport mit
engem Korperkontakt tibertragen, besonders Kinder sind betroffen. Die scheibenformigen Herde mit polyzyklischem Rand werden scharf von einem elevierten,
gerdteten, kleieformig schuppenden Randsaum begrenzt (). Das Zentrum ist eingesunken und wirkt normal.

Abb. 11.2 Tinea corporis durch Trichophyton rubrum

Differenzialdiagnose: chronisch-diskoider Lupus erythematodes, Pityriasis versicolor, Pityriasis rosea.

Tinea pedis

30-70 % der Menschen sind irgendwann einmal von dieser akuten oder chronischen Mykose der Zehenzwischenrdume, Fu3sohlen und ggf. des FuBriickens
betroffen. Sie stellt oft die Eintrittspforte fiir einen gramnegativen FuBinfekt oder ein Erysipel dar. Im feucht-warmen Klima zwischen den eng stehenden
Zehen ist die Haut weiBlich. Es kommt immer wieder zu stark juckenden Bldschenschiiben, Mazerationen sowie scharf begrenzten Erosionen mit bakteriellen
Superinfektionen ( ).



Abb. 11.3 Tinea pedis

Tinea palmoplantaris
Die Handfldchen und FuBlsohlen sind verdickt und schuppen. Meist sind nur eine Palma, aber beide Plantae befallen. An den Fiifien sieht die flachige juckende
Infiltration, deren seitliche Rander entziindlich infiltriert sind, wie ein Mokassin aus.

Differenzialdianose: chronisches irritativ-toxisches Hand- und FuB3ekzem, Psoriasis inversa.

Tinea capitis

Diese chronische follikuldre Dermatomykose des behaarten Kopfes kommt fast nur bei Kindern vor, die Haustieranamnese ist hier besonders wichtig.
Bei der oberfléchlichen Tinea capitis ist lediglich das Infundibulum des Haares befallen, bei der tiefen Tinea capitis dringen die Pilze in das Haar selbst ein.
Tiefe Tina capitis

* Nicht-entziindliche tiefe Tinea capitis, Mikrosporie, Ektothrixinfektion: kleinsporiger duflerer Befall des Haarschafts, rundliche, kaum
entziindliche Areale mit abgebrochenen, stumpfen Haaren, kein irreversibler Haarausfall, Bild der ,,geméhten Wiese®. Mikrosporumarten z. B.
Microsporum canis, hdufig durch Katzen iibertragen, charakteristische griine Fluoreszenz im Wood-Licht.

« Entziindliche tiefe Tinea capitis, Endothrixinfektion: Durch das Einwandern der Pilze in den Haarschaft bricht dieser direkt an der
Kopfoberflache ab. Trichophytoninfektion.

Kerion Celsi Sehr schmerzhafte, abszedierende Tinea capitis profunda mit Lymphknotenschwellung und vernarbender Alopezie.

Favus, Erbgrind: Chronische Tinea capitis in den Mittelmeerldndern (durch Trichophyton schoenleinii ) mit fest aufsitzenden, schuppenden Herden, die bis
in die Haarfollikel reichen und zur narbigen Alopezie fiihren kdnnen.

Differenzialdiagnose: seborrhoisches Kopfekzem (bei Tinea capitis leichte Epilierbarkeit der Haare), Psoriasis.

Tinea inguinalis

Leicht entziindliche Dermatophyteninfektion der Inguinal- und Glutdalregion, selten auch axilldr, vor allem bei Méannern. Beginn mit miinzgrofien, roten,
schuppenden Flecken an den Innenseiten der Oberschenkel, meist in Skrotumhohe. Die Herde dehnen sich rasch aus, das Zentrum blasst ab. Die Entziindung
ist randbetont, es besteht kaum Juckreiz.

Tinea unguium (Onychomykose)

Diese chronische, langsam die Nagelplatte zerstérende Dermatophyteninfektion der Finger- und/oder Zehennégel () neigt zu Rezidiven und betrifft 10 % der
Bevolkerung. Préadisponierend sind mechanisch und traumatisch bedingte Schiden an den Fiifien, Durchblutungsstérungen, genetische Disposition und
zelluldre Immundefekte. Die Haufigkeit nimmt mit dem Alter zu. Es werden verschiedene Typen unterschieden:



Abb. 11.4 Tinea unguium

« Distal-lateraler subungualer Typ: 95 %, meist Trichophyton rubrum, Infektion von distal nach proximal

* Proximaler subungualer Typ: selten, z. B. HIV-Infektion, Infektion vom proximalen Nagelwall aus

* Superfiziell weiler Typ (Trichophyton mentagrophytes): Pilzelemente dringen in die oberen Schichten der Nagelplatte, die durch Lufteinschliisse
weif} verfirbt ist.

* Totale Onychodystrophie: Befall des gesamten Nagels und der Nagelmatrix

Diagnostik

Pilzelemente (Hyphen und Sporen) werden mikroskopisch im Nativpriparat (in Kalilauge) bzw. in der Kultur nachgewiesen. Das Untersuchungsmaterial (z. B.
Hautschuppen) wird nach Abwischen von Anflugkeimen mit Alkohol aus dem Randbereich der befallenen Areale entnommen. Bei Microsporumbefall findet
sich eine gelbgriine Fluoreszenz im Wood-Licht.

Therapie
Allgemein Fiile trocken und warm halten; BarfuBlaufen auf Teppich und in Schwimmbéadern sowie feuchte Arbeiten bei Tinea manuum vermeiden.

Lokaltherapie Einzelne Herde einer Tinea superficialis konnen mit antimykotischen Losungen oder Cremes behandelt werden. Polyene (Nystatin,
Natamycin, Amphotericin B) wirken nur bei Hefen. Breitspektrumantimykotika gegen Dermatophyten, Hefen und grampositive Bakterien sind
Ciclopiroxolamin, Azole, Allylamine (lange Verweildauer im Stratum corneum), Morpholine, Amorolfin. Bei Tinea unguium sollte eine atraumatische
Keratolyse mithilfe von Harnstoff plus Auftragen eines ciclopiroxhaltigen Nagellacks erfolgen.

Systemische Therapie Tinea capitis und Tinea unguium mit Matrixbeteiligung sind nur durch eine systemische Therapie z. B. mit Terbinafin, Fluconazol,
Itraconazol oder Griseofulvin heilbar. Die systemische Therapie kann z. B. bei Tinea unguium der Zehennégel bis zu 12-18 Monate dauern. Die systemische
Therapie sollte mit einer Lokaltherapie kombiniert werden, um die Therapiedauer und das Risiko von unerwiinschten Wirkungen niedrig zu halten. Es bestehen
rigide Zulassungsbeschrankungen fiir systemische Antimykotika. Im Kindesalter sind nur Griseofulvin und Fluconazol zugelassen.

Infektionen durch Hefen

Hefen besiedeln vor allem das feucht-warme Milieu der Schleimhdute und Hautfalten. Bei angeborenen und erworbenen zelluldren Immundefekten konnen sie
zu schweren chronischen und granulomatdsen Mykosen der Haut und inneren Organe fiihren, bei Storung der Granulozytenfunktion auch zur Sepsis. Die
Candidose (Syn. Hefemykose, Soor) wird durch Hefen der Gattung Candida, in 90 % Candida albicans, hervorgerufen. Hefen besiedeln voriibergehend die
Schleimhéute der Mundhohle und des Gastrointestinaltrakts. Zu Infektionen kommt es v. a. bei abwehrgeschwichten Patienten (,,very old, very young, very
sick®).



Candidose
Formen und Klinik
Intertriginése Candidose

Im feuchtwarmen Milieu der Hautfalten entstehen zentrifugal ausbreitend auf mazerierter Haut aus Papulopusteln rote, ndssende Plaques mit randstédndiger
,.Collerette“-(Halskrausen)Schuppung; in der Umgebung Satellitenpusteln oder -papeln ( und ).

Abb. 11.5 Interdigitale Erosion



Abb. 11.6 Candida intertrigo

Orale Candidose

Der Soor betrifft haufig Sduglinge mit noch nicht voll ausgebildetem Immunsystem, bei Erwachsenen ist er Hinweis auf einen Immundefekt. Soor macht sich
durch eine Entziindung der Mundschleimhaut mit weilen abstreifbaren Beldgen bemerkbar. Er fiihrt zu pelzigem Gefiihl und Geschmacksstérungen. Haufig
sind auch die Mundwinkel betroffen (Perléche oder Angulus infectiosus). Es konnen sich Pseudomembranen, die iiber die Tonsillen bis in die Speiserdhre
gehen, ausbilden.

Genitale Candidose

Die Candida-Infektion der Vulva und/oder Vagina, der Glans penis und des inneren Préaputialblatts wird durch Geschlechtsverkehr iibertragen. Pradisponierend
sind Diabetes mellitus, Immunsuppression und Schwangerschaft. Der Genitaltrakt wird hdufig von Hefen besiedelt. Bei gestorter Vaginalflora und
verminderter Abwehr kann es zur Entziindung kommen. Diese dufert sich durch Juckreiz, verstirkten weifien und késigen Fluor, R6tung und eine 6dematose
Schwellung der Schamlippen. Beim Mann zeigen sich juckende Papeln, Vesikel und flachige Erosionen auf der Eichel ( ). Die akute Balanitis kann sich zur
Balanoposthitis ausdehnen.



Abb. 11.7 Candida-Balanoposthitis

Bei Sauglingen findet sich die genitoglutdale Candidose im Windelbereich, begiinstigt durch das Milieu der feuchten Kammer. An den Réndern der
intensiven Rotung finden sich ein feiner Schuppensaum und miinzgrof3e Satellitenherde.
Candida-Paronychie

Diese Entziindung des Nagelwalls durch Candida albicans, seltener auch C. parapsilosis wird durch Feuchtarbeiten begiinstigt. Der Nagelumlauf ist stark
schmerzhaft, anfangs eitrig entziindet und geschwollen. Die Néagel verfirben sich dunkel, die Nagelplatte wird wellig und briichig (sekundire

Nageldystrophie).
Chronisch-mukokutane Candidosen

Candidosen der Mundhohle und des Pharynx treten hdufig bei Sduglingen in den ersten 2 Lebensmonaten auf. Die kleinfleckigen, weillichen Beldge behindern
die Nahrungsaufnahme. Es handelt sich um eine seltene Erkrankung, die durch noch nicht ndher definierte, angeborene zelluldre Immundefekte zu einer



chronischen, sehr therapieresistenten Infektion von Schleimhaut, Haut und Négeln fithren kann. An der Mundschleimhaut finden sich weile bis blduliche, nur
schwer abstreifbare Beldge. Im Extremfall sind das dicke, geschlossene Membranen, die zu Mundtrockenheit und brennenden Schmerzen fiihren.
Endokrinologische Stérungen konnen assoziiert sein.

Diagnostik
Mit einem steril angefeuchteten Tupfer wird ein Abstrich entnommen, der im Phasenkontrastmikroskop untersucht und sofort auf Kulturagar tiberimpft wird.
Wenn ein Transport erforderlich ist, den Wattetrager anfeuchten und vor Austrocknung schiitzen.

Differenzialdiagnosen

Tab. 11.1 Differenzialdiagnosen der Candidose

Variante | Differenzialdiagnose

Genitalien  Psoriasis, Lichen ruber planus, Lichen sclerosus

Psoriasis, seborrhoisches Ekzem, bakterielle Sekundérinfektion, Intertrigo, Erythrasma (kleieformige Schuppung, Rotfluoreszenz im Wood-

Intertri
. Licht), kontaktallergisches Ekzem

Oral Lichen ruber planus, epitheliale Dysplasie

Paronychie Bakterielles Panaritium, Tinea unguium bzw. bei Schwarzverfarbung der Nagel eine Pseudomonasinfektion, chronisches Ekzem

Therapie

Therapeutisch kommen Triazolantimykotika (Itraconazol und Fluconazol) zum Einsatz, bei mukdsen Herden Nystatin-Haftsalben, bei Intertriginosa werden
Leinenlédppchen in die Hautfalten eingelegt. Unterstiitzend wirken auBlerdem Gewichtsreduktion, leichte, luftige Kleidung und die Therapie der
Grunderkrankung (v. a. Diabetes mellitus).

Pityriasis versicolor

Diese oberflachliche, nur das Stratum corneum betreffende und nicht entziindliche Mykose der Haut wird durch Malassezia furfur (parasitire Form des zur
Standortflora gehérenden Pityrosporum ovale) ausgelost. Betroffen sind in Europa 0,5-5 %, in den Tropen 60 % der Bevodlkerung, vor allem junge
Erwachsene. Pradilektionsstellen sind die talgdriisenreichen Hautareale des Stamms. Es bilden sich runde bis ovale, konfluierende Flecken mit typischer,
kleieformiger Schuppung (). Die Herde konnen hyper- und hypopigmentiert sein, da die Melaninbildung und -verteilung unter dem Einfluss des Pilzes gestort
ist. Die Herde verursachen keine subjektiven Beschwerden. Bei Diabetes und Immunsuppression kann es zu schweren, rezidivierenden Verldufen kommen.

Abb. 11.8 Pityriasis versicolor

Pityrosporum-Follikulitis Bei Inmunsuppression gehduft auftretende papulse Follikulitiden und kleine, pustuldse Einschmelzungen.

Diagnostik, Differenzialdiagnose und Therapie
Der Malassezia-Nachweis gelingt in kleinen, feinen glanzlosen Schuppen, welche mit einem Holzspatel abgeschabt werden konnen. Diese Erscheinung nennt
man ,,Hobelspanphédnomen “. Nach dem Aufrauen mit einem Holzspatel erfolgt der Tesafilmabriss, der Streifen wird 5 s mit Methylenblau geférbt. Im
Mikroskop erkennt man kleine Sporenhaufen und umgebende Pilzfaden (,,Spaghetti und Fleischbillchen®). Differenzialdiagnostisch abgegrenzt werden miissen
die Pityriasis rosea (Hautspaltlinien) und das seborrhoische Ekzem (Schweifirinne).

Es erfolgt eine Lokalbehandlung mit ketoconazol- und/oder selendisulfidhaltigen Shampoos. Wichtig: Die Kopfhaut stellt ein Erregerreservoir dar, deswegen
stets mitbehandeln. Bei sehr ausgepréigten Formen wird eine einwochige systemische Therapie mit Triazolantimykotika (Itraconazol, Fluconazol) durchgefiihrt.



Zusammenfassung

Mykosen der Haut

* Eine Infektion mit Dermatophyten (die sich vom Keratin der Haut erndhren) wird ,, Tinea® genannt. Haufigster Erreger ist Trichophyton rubrum.
* Hefen:
— Candida-Mykose (Erreger meist Candida albicans ): Soor, Intertrigo, Paronychie, genital, genitoglutaal
— Pityriasis versicolor (Erreger Malassezia furfur ): konfluierende Hypo- oder Hyperpigmentierungen am Stamm und im Nacken
— Schimmelpilze: nur sehr selten fiir oberflachliche Hautpilzkrankheiten und Nagelmykosen, jedoch fiir eine Reihe tiefer, tropischer
Mykosen mitverantwortlich
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Parasitare Hautkrankheiten

Pediculosis (Lausbefall)

Liuse sind fliigellose, blutsaugende Ektoparasiten, die ausschlieBlich den Menschen befallen. Sie werden von Mensch zu Mensch iibertragen, vor allem bei
engem korperlichem Kontakt. Lause saugen Blut. Die befruchteten Weibchen kleben Nissen, in denen sich die Eier befinden, an Kopfhaare, Schamhaare oder
in die Néhte der Kleider. AuBBerdem werden folgende Krankheiten durch Liuse iibertragen: Europdisches Riickfallfieber ( Borrelia recurrentis ), Flecktyphus (
Rickettsia prowazekii ), Finftagefieber ( Rickettsia quintana ).

Pediculosis capitis (Kopflause)

Der Kopflausbefall nimmt auch in westeuropdischen Landern wieder zu, besonders bei Schulkindern. Die Kopflaus lebt auf der Kopthaut, retroaurikuldr und
im Nacken, und saugt Blut. Das Weibchen legt seine Eier (weile Nissen) dicht oberhalb der Kopfhaut, wo sie sehr fest sitzen und sich im Gegensatz zu
Hautschuppen nicht abstreifen lassen ( ). Die Lause nehmen durch Stich Blut auf und geben hierbei Speichelsekret in die Haut ab.

Abb. 12.1 Pediculosis capitis

Klinik und Therapie
Typisch sind Juckreiz, Kratzeffekte, Ekzematisation, Sekundérinfektion, Lauseekzem (superinfizierte Dermatitis im Nackenbereich durch immunologische
Abwehrreaktion und Staphylokokkensuperinfektion), Lymphadenitis, Verfilzen der Nackenhaare (,, Weichselzopf™).

Es wird eine Kombination von nassem Auskdmmen (fein gezinkter Kamm) und einer topischen Behandlung mit pedikuloziden Substanzen wie Dimeticon,
Permethrinlosung, Goldgeistlosung und Rizinus- und Silikon6l empfohlen. Eine Wiederholung der Behandlung nach Ablauf der Reifungsphase der Nissen
(~10 Tage) wird empfohlen.

Kontaktpersonen (Familie, Spielkameraden, Sexualpartner) miissen auch untersucht werden.

Pediculosis vestimentorum (Kleiderlduse)

Die Kleiderlduse leben in der Kleidung und legen dort auch ihre Eier ab; die Haut suchen sie nur zur Nahrungsaufnahme auf.

Klinik

Durch den Stich wird starker Juckreiz mit Quaddel- und Knétchenbildung und nachfolgenden Kratzeffekten und Impetiginisation ausgeldst. Bei lange

bestehender Verlausung entsteht die sog. Vagantenhaut mit Kratzeffekten, Lichenifikation, Hyper- und Hypopigmentierung. Die Therapie besteht in der
Desinfektion; daneben werden die Sekundéarinfektionen behandelt.

Pediculosis pubis (Filzlause)



Hierbei handelt es sich um eine vor allem beim Geschlechtsverkehr iibertragene Infestation der Gebiete mit apokrinen Schweifldriisen.
Klinik
Es zeigen sich geringe ekzemartige Verdnderungen, meist der Genitalregion. Der Speichel der Laus verdndert das Hamoglobin, so bilden sich typische

blaugraue Makuld (Maculae caeruleae oder Taches bleues). Es besteht starker Juckreiz.

Diagnostik und Therapie
Die Diagnostik erfolgt durch Nachweis der Lause und Nissen, die Therapie wie bei Kopfldusen. An Partnermitbehandlung denken!

Cimicosis (Wanzen)

Wanzen sind flache, ovale Parasiten, die in Bettndhe leben und nachts zum Blutsaugen den Menschen aufsuchen.

Klinik

Das eingebrachte Speicheldriisensekret erzeugt Juckreiz und Quaddeln, in deren Mitte sich ein hdmorrhagischer Punkt bildet. Die Wanzenstiche finden sich
gruppiert oder linear hintereinander an unbedeckten Korperstellen.

Therapie

Neben Vernichtung der Wanzen durch Kammerjéger erfolgt eine symptomatische Lokaltherapie mit Antihistaminika und Steroiden.

Pulicosis (Flohe)

Flohe sind sprunggewaltige Arthropoden, die keine ausgeprigte Wirtsspezifitdt haben und beim Menschen haufig vorkommen.

Klinik

Heftig juckende, urtikarielle Papeln mit kleiner zentraler Himorrhagie sind gruppiert und asymmetrisch an bedeckten Korperstellen angeordnet. Haufig sind
drei Flohstiche zusammen angeordnet (Friihstiick, Mittagessen, Abendbrot), da die FIohe vor dem eigentlichen Saugstich Probestiche durchfiihren.

Therapie

Zur symptomatischen Juckreiztherapie kommen Polidocanol 2—-5 % in Lotio zinci, Menthol 1 % in Spiritus dilutus, Steroidcremes kombiniert mit internen
Antihistaminika oder Prednisolon zum Einsatz; daneben muss die Infektionsquelle beseitigt werden. Prophylaktisch wirkt das Einreiben mit Repellents.

Skabies/Kratze (Milben)

Der Erreger der Skabies ist die Kritzmilbe, die durch Korperkontakt iibertragen wird. Erwachsene weibliche Milben graben einen Gang zwischen Stratum
corneum und Stratum granulosum, in den sie Eier und Kot ablegen (klinisch: Milbengang). Bis die Infektion bemerkt wird, vergehen meist mehrere Wochen,
da zunéchst eine Sensibilisierung gegen die Milbenantigene erfolgen muss, die dann zu einem stark juckenden Ekzem fiihrt.

Klinik
Leitsymptom der ersten Wochen ist der Juckreiz besonders nachts in der Bettwirme. An den Pridilektionsstellen (Beugestellen, Interdigitalfalten,
Genitale) kann man bereits typische gangartige, langliche Papeln (Milbengénge) mit erhabenem Ende (hier sitzt die Milbe) erkennen. Nach Sensibilisierung

auf die Milbenantigene kommt es zu generalisiertem Juckreiz auch an Hautstellen ohne Milbenbefall und papulovesikulosen bis urtikariellen
Hauterscheinungen. Durch Kratzen und Sekundérinfektion entstehen neben den Ekzemen Exkoriationen und Impetiginisation (und ).

Abb. 12.2 Skabies: entziindete Gange und Papeln am Daumen



Abb. 12.3 Detailaufnahme Skabies

Scabies granulomatosa Entsteht vor allem bei Kindern; durch Kratzen werden Milbenpartikel in die Dermis verlagert und es bilden sich knotige, tiefere,
entziindliche Infiltrate.

Scabies norvegica Massiver, hochansteckender Milbenbefall, der einer psoriasiformen Erythrodermie &hnelt. Tritt bei Patienten mit Immunschwéche und bei
sehr schlechten hygienischen Verhéltnissen auf.

Scabies incognita Das klinische Bild ist durch lokale Steroide maskiert. Bei den meist sehr gepflegten Patienten (,,gepflegte Skabies*) fehlen entziindliche
Hauterscheinungen und der scheinbar grundlose Juckreiz steht im Vordergrund.

Diagnostik
Neben der Klinik, vor allem dem néchtlichen Juckreiz, gibt die Auflichtmikroskopie Aufschluss: Die Milbe ist am Gangende zu erkennen. Durch seitliches
Anbohren der Papel mit einer Nadel kann man die Milbe entnehmen und auf einen Objekttrager mit 15 % Kalilauge bringen.

Therapie

Eine Eintagetherapie mit dem gering toxischen Permethrin (5-prozentige Creme) hat eine Wirksamkeit von > 95 %. Die Creme wird am gesamten Korper mit
Aussparung des Kopfes aufgetragen und nach 12 h Einwirkzeit abgeduscht. Bei Kindern von 1-2 Jahren wird eine 2,5-prozentige Creme verwendet. Alternativ
kann bei Kindern und Schwangeren Benzylbenzoat 25 % eingesetzt werden. Ivermectin p. o. ist zur systemischen Therapie der Skabies zugelassen.

Kontaktpersonen miissen mituntersucht und -behandelt werden.

Weitere Milbenerkrankungen

Bei der Trombidiose (Erntekriitze) handelt es sich um durch Larven der Laufmilben verursachte Hautveranderungen. Die Erreger leben auf Pflanzen, in der
Sommerzeit befallen sie den Menschen. Einige Stunden nach Kontakt treten stark juckende, kleine, rote Papeln auf. Keine spezifische Therapie gegen Milben
erforderlich; sonst juckreizstillende Externa.

Weitere Milbenerkrankungen der Haut konnen durch Tiermilben und die zur Standortflora gehérende Haarbalgmilbe Demodex folliculorum (kann
rosazeadhnliche Hautverdnderungen hervorrufen) verursacht werden.

Zecken

Zecken sind grofie Milben, die im Laub, an Strduchern etc. leben und sich durch Blutsaugen an vielen verschiedenen Wirtstieren, vor allem Saugetieren,
erndhren. Der Stich erfolgt wegen des anisthesierenden Speichels meist unbemerkt. Zecken sind Vektoren von verschiedenen Krankheitserregern, u. a.
Arboviren (Frithsommermeningoenzephalitis = FSME ) und Borrelien (Lyme-Borreliose, Riickfallfieber ).

Therapie

Die Therapie besteht primér im Herausdrehen mit einer Pinzette, ggf. per Stanzbiopsie oder Kiirettage. Wenn Zeckenreste zuriickbleiben, entsteht meist ein
Zeckengranulom, ein iiber Wochen bis Monate persistierender, chronisch-entziindlicher Knoten.



Zusammenfassung
Parasitare Hautkrankheiten

* Pediculosis (Lausbefall): Kopflduse fallen besonders durch ihre fest sitzenden weiflen Nissen kurz oberhalb der Kopfhaut auf und befallen vor allem
Kinder. Kleiderlduse leben in der Kleidung, legen dort ihre Eier ab und suchen den menschlichen Kérper nur zum Blutsaugen auf. Filzlduse werden
beim Geschlechtsverkehr iibertragen und fiihren zu ekzemartigen Verdnderungen mit typischen Himatomen.

* Wanzen leben in Bettnidhe und suchen den Menschen nachts zum Blutsaugen auf, die Stiche finden sich gruppiert an unbedeckten Korperstellen.

* Nach Flohstichen treten heftig juckende, urtikarielle Papeln mit kleiner zentraler Himorrhagie auf, die gruppiert und asymmetrisch an bedeckten
Korperstellen angeordnet sind.

* Die Skabies wird iiber direkten Kontakt verbreitet und juckt intensiv, alle Kontaktpersonen miissen mitbehandelt werden.
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Tropische Infektionen und Infestationen

Leishmaniose

Leishmaniosen sind chronisch-granulomatdse Hautverdnderungen durch Protozoen der Gattung Leishmania. Der Mensch kann Zwischen- und Endwirt sein.
Nagetiere und Hunde bilden Haupterregerreservoirs, Ubertrdger sind Sandmiicken. 12 Mio. Menschen weltweit sind an Leishmaniose erkrankt, ca. 75.000/Jahr
sterben daran. Nach einer kutanen Leishmaniose entwickeln Betroffene eine permanente, aber wohl nur spezies- oder nur stammspezifische Immunitét.

Formen und Klinik

Kutane Leishmaniose der Alten Welt (Orientbeule)

Diese Form ist auf die Haut beschréinkt, Erreger sind L. tropica (Naher Osten, Mittelmeergebiet, Afrika, Indien) und L. mexicana (Zentral- und Siidamerika). In
Europa, insbesondere Mittelmeerraum, steigende Inzidenz. Nach den Insektenstichen treten eine oder wenige papuldse oder plaqueartige Effloreszenzen auf,
die sich meist in ein Ulkus mit aufgeworfenem Randwall umwandeln (). Nach Monaten tritt eine spontane Heilung mit atrophischer und hyperpigmentierter
Narbe ein. Bei der Leishmaniasis recidivans kommt es zu stindigen Rezidiven. Immunschwiche begiinstigt das Entstehen einer disseminierten kutanen
Leishmaniose, gekennzeichnet durch zahllose weiche Papeln mit gelegentlicher Konfluenz und klinischer Ahnlichkeit zur lepromatésen Lepra.

Abb. 13.1 Kutane Leishmaniose

Therapie: Paromycin, lokale Infiltration mit Antimonpréparaten (Pentostam), Exzision, Kryotherapie, Amphotericin B oder Ketoconazol p. o.

Mukokutane Leishmaniose der Neuen Welt
Diese auf Lateinamerika beschrinkte Infektion der Gesichtshaut mit anschlieBendem Schleimhautbefall des Nasen-Rachen-Raums und schweren Mutilationen
wird durch den Erreger L. brasiliensis hervorgerufen.

Viszerale Leishmaniose (Kala-Azar, Schwarzer Tod)
Diese Form ist eine systemische Infektion mit L. donovani, die im Mittleren Osten, Ostasien, Afrika siidlich der Sahara und Lateinamerika, aber auch in den
Mittelmeerldndern vorkommt. Die klinischen Symptome sind Fieber, Gewichtsverlust, Hepatosplenomegalie, Lymphadenopathie und Panzytopenie. Spéter
kommt eine schwarzgraue Hautpigmentierung, besonders im Gesicht, dazu. Unbehandelt tritt der Tod nach Monaten bis Jahren ein.

Therapie: liposomales Amphotericin B; fiinfwertige Antimonpréparate (Pentostam), auch kombiniert mit IFN-y; niedrig dosiertes orales Pentamidin, kleine



kutane Herde: Exzision, Kryotherapie, Hitzebehandlung.

Lepra

An dieser durch Mycobacterium leprae hervorgerufenen Infektionskrankheit der Haut und peripheren Nerven sind weltweit mehrere Millionen Menschen
erkrankt. Lepra verlduft langsam und ist gekennzeichnet durch periphere sensorische und motorische Neuropathie und deren Folgekrankheiten (Deformitéten,
Kontrakturen, Mutilationen, Paralyse etc.) sowie immunologische Begleitphdnomene. Die Kontagiositit ist nicht sehr hoch, eine Isolierung nur von Patienten
mit lepromatdser Lepra erforderlich, welche die wesentliche Infektionsquelle sind. Die Inkubationszeit dauert 2—5 Jahre.

Verlauf

M. leprae dringt ohne erkennbare Primérldsion in den Korper ein und proliferiert intrazelluldr in Makrophagen, Endothelzellen und Schwann-Zellen. Die

weitere Entwicklung héngt von der Fahigkeit des Organismus ab, eine zelluldre Immunitét gegen M. leprae auszubilden. Nur wenige Infizierte erkranken.
Zunichst kommt es zu einem uncharakteristischen Friihstadium mit Muskelschwiéche, Par- und Hypésthesien und wenigen, kleinen, unscharf begrenzten,

hypopigmentierten, hypésthetischen Flecken. Dies geht dann in eine der eigentlichen Lepraformen des Spektrums zwischen Lepra tuberculoides und Lepra

lepromatosa iiber.

Bei guter zelluldrer Immunitét entwickelt sich die Lepra tuberculoides ().
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Abb. 13.2 Tuberkuldse Lepra, anuldre, anasthetische, hypopigmentierte Maculae

Ist die zelluldre Abwehr vermindert, kommt es zu den Borderline-Formen, die zwischen den Formen der L. tuberculoides und L. lepromatosa liegen.
Innerhalb dieser Einteilung kann der Krankheitsverlauf bzw. Immunstatus spontan oder therapiebedingt schwanken (,,Upgrading®: Besserung der Immunlage,
,Downgrading®: Verschlechterung).

Die Lepra lepromatosa ist durch einen spezifischen Immundefekt noch unbekannter Natur gegen M. leprae gekennzeichnet ().




Abb. 13.3 Lepromatdse Lepra, Papeln und Knoten

Dieser Immundefekt verhindert die protektive Bildung von Epitheloidzellgranulomen durch die zelluldre Immunantwort. Die humorale Immunreaktion ist
die einzige spezifische Reaktion bei der L. lepromatosa. Die Antikorper sind aber nicht protektiv. Mit der Lepromin-(Mitsuda-)Reaktion wird das
Vorhandensein oder Fehlen dieses Immundefekts gemessen. Mit einem standardisierten Extrakt abgetoteter Leprabazillen misst man die Fahigkeit, eine
zelluldre Immunreaktion gegen M. leprae auszubilden.

Klinik
Haut- und Nervenldsionen erscheinen meist gleichzeitig. Bei der tuberkuloiden Lepra kommt es zu erheblichen Nervenausfillen durch umschriebene
oberflachliche Granulome, die auch Nerven befallen konnen. Fiir die lepromatdse Lepra typisch sind knotige bis diffuse Infiltrationen, vor allem an den
peripheren Teilen des Korpers. Durch die Infiltrationen werden die Nerven nur komprimiert. Bei der lepromatdsen Lepra kommt es durch eine Bazilldmie auch
zur Beteiligung innerer Organe wie Nieren (nephrotisches Syndrom), Testes (Hodenatrophie) und Augen (Iridozyklitis).

Als Folgeerscheinungen kann es zu Knochen- und Gelenkdestruktionen durch Polyneuropathie, Mutilation durch Verletzungen, Verbrennungen,
Gynédkomastie, systemische Amyloidose u. a. kommen.

Diagnostik, Differenzialdiagnose und Therapie

Anamnese, Klinik, Histo (bei der keimarmen tuberkuloiden Lepra), bei den keimreichen lepromatdosen Formen Erregernachweis, (Gewebssaftausstriche).
Differenzialdiagnose: anbehandelte Tinea corporis, Granuloma anulare oder multiforme, Pityriasis alba (Gesicht), Sarkoidose, Kaposi-Sarkom, Lues 2, anerge
Leishmaniose. Alle Félle miissen behandelt werden ().

Tab. 13.1 Behandlung der verschiedenen Lepraformen

Tuberkuloide Form Lep. atose Form Ein tuberkuloider Plaque
GManater L Rifunpicin 600 meMoat TS

Rifampicin 600 mg/Monat, Dapson 100 mg/Tag,
Dapson 100 mg/Tag Clofazimin 300 mg/Monat
(alternativ: Clofazimin 50 mg/Tag)

Ofloxacin 200 mg,
Minozyklin 100 mg

Weitere tropische Infektionen

Larva migrans Bezeichnet die Infestation der menschlichen Haut durch die Larven des Hunde- und Katzenhakenwurms. Die Larven schliipfen im Kot,
besonders in feuchten, tropischen Regionen am Strand und kénnen in die menschliche Haut eindringen. Nach einigen Stunden kommt es an der Eintrittspforte
héufig am FuB zu starkem Juckreiz und einer roten Papel. Nach einer Woche beginnt die Larve in der Haut zu wandern, es entstehen gerétete, bizarre
streifenformige Hautverdnderungen (). Die Larven sterben nach Tagen bis Wochen ab, denn der Mensch ist fiir sie Fehlwirt. Therapie: Thiabendazol lokal;
bei Versagen systemisch Albendazol (4 Tage).



Abb. 13.4 Larva migrans

Larva currens Sehr schnell wandernde, streifige, urtikarielle Hautverdnderung bei der Darminfektion mit dem Zwergfadenwurm Strongyloides stercoralis.
Mpyiasis Relativ haufige Infektion mit Fliegenlarven, die sich in der Subkutis entwickeln; Knoten mit Ulzerationen.
Kutane Schistosomiasis (Bilharziose) Weit verbreitet in den Subtropen/Tropen mit erheblicher Morbiditét und Mortalitét; initial Juckreiz, dann Papeln mit

Ulzerationen.
Zerkariendermatitis (Swimmer’s itch) Die infektiosen Schistosomenlarven ( Zerkarien) werden durch Wasserschnecken tibertragen. Die Zerkarien stammen

meist von vogelpathogenen Trematoden (z. B. Trichobilharzia sp. ), die im menschlichen Korper nach einigen Tagen absterben. In tropischen und geméBigten
Zonen ist diese harmlose Badedermatitis weit verbreitet, hier im Sommer nicht selten. Nach Baden in verseuchten Gewissern entwickeln sich juckende,
papuldse Hautverdnderungen an nicht bedeckten Korperstellen.

Zusammenfassung
Tropische Infektionen und Infestationen




* Leishmaniosen: chronisch-granulomatose Hautverdnderungen durch Leishmanien. Formen: kutane Leishmaniose der Alten Welt (Orientbeule);
mukokutane Leishmaniose der Neuen Welt in Lateinamerika; viszerale Leishmaniose (Kala-Azar)

* Lepra: chronisch-granulomatose Infektionskrankheit durch Mycobacterium leprae mit zwei klinischen Hauptformen sowie Zwischenformen (je
nach Immunitétslage des Patienten)

* Larva migrans: Larven dringen in die Haut ein und wandern dort oberfléchlich hin und her, Mensch ist Fehlwirt.
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Sexuell iibertragbare Infektionen

Venerologie ist die Lehre von den Geschlechtskrankheiten und den iibrigen genitalen Kontaktinfektionen. Genitale Kontaktinfektionen (Syn. sexuell
iibertragbare Infektionen, Sexually transmitted infections, STI) sind eine nicht streng abgrenzbare Gruppe von Infektionskrankheiten, die in der Regel sexuell
ubertragen werden. Die Erreger sexuell tibertragbarer Infektionen sind sehr empfindlich, konnen auerhalb des Organismus nur kurz iiberleben und sind relativ
gering infektiés (Ausnahmen: Herpes-simplex-Virus und humanes Papilloma-Virus). Sie brauchen zur Ubertragung linger dauernden physischen Kontakt und
ein feuchtwarmes Milieu. Bestimmte Bevolkerungsgruppen haben ein deutlich hoheres Infektionsrisiko, so tiberwiegt das ménnliche Geschlecht; der
Erkrankungsgipfel liegt bei 25-30 Jahren. Promiskuitét stellt einen wichtigen Risikofaktor dar.

» Mehrfach- und Mischinfektionen kommen sehr haufig vor und miissen immer bedacht werden!

» Wichtig ist weiterhin, evtl. infizierte Partner ausfindig zu machen und zu behandeln.

* Nach dem Infektionsschutzgesetz sind nur die Treponema-pallidum- und die HIV-Infektion an das Robert-Koch-Institut zu melden, und zwar nicht
namentlich.

Nicht gonorrhoische Urethritis und Zervizitis

Das obligat intrazellulédr lebende Bakterium Chlamydia trachomatis (Serotyp D-K) ist mit 40-60 % der héufigste Erreger einer nicht gonorrhoischen Urethritis
und Zervizitis (). Diese haufige Infektionskrankheit im Genitalbereich ist weltweit verbreitet. Komplikationen der Chlamydieninfektion konnen Perihepatitis,
Einschlusskorperchenkonjunktivitis und eine reaktive Arthritis (Reiter-Syndrom, ) sein.

Tab. 14.1 Infektionen mit Chlamydia trachomatis

A-C Trachom (Keratokonjunktivitis, kann zur Erblindung fithren, besonders in Entwicklungslédndern)
DK Okulogenitale Infektionen
L1-L3 Lymphogranuloma venereum

Klinik und Komplikationen

Beim Mann tritt 1-3 Wochen post infectionem eine serose Urethritis auf. Mogliche Komplikationen sind Epididymitis (durch Aszension) und Proktitis (bei
Analverkehr). Bei der Frau bleibt die Zervizitis meist unerkannt, durch Aszension kann es zur Salpingitis mit nachfolgender Verklebung der Eileiter und
Infertilitdt kommen. Beim Neugeborenen kann es zur perinatalen Chlamydieninfektion mit Konjunktivitis, Bronchitis und Pneumonie kommen.

Diagnostik und Therapie

DNA-Nachweis von Chalmydia trachomatis im Zervix-Abstrich, beim Mann auch im Morgenurin. Im Abstrich zeigen sich > 4 Granulozyten/Gesichtsfeld und
keine Gonokokken, auch ist der Antigennachweis mit monoklonalen Antikérpern im Ausstrich moglich. Therapeutisch werden Tetrazykline (Doxycyclin) und
Makrolide (Erythromycin) eingesetzt.

Lymphogranuloma venereum

Diese Erkrankung ist eine weitere durch Chlamydia trachomatis (Serotyp L1-L3) verursachte sexuell iibertragene Infektion mit Manifestation und
Spétkomplikationen im Genitoanalbereich. Sie ist endemisch in Lateinamerika, Indien, Siidostasien, West- und Ostafrika.

Klinik und Komplikationen

Die unscheinbare Primérldsion (herpeséhnliches Bldschen) heilt spontan ab. Nach 3—4 Wochen setzen ein allgemeines Krankheitsgefiihl und eine einseitige
Lymphadenopathie mit eitriger Einschmelzung ein (). Diese kann unbehandelt rupturieren und Fisteln bilden. Eine rektale Infektion geht mit Schmerzen,
Tenesmen, eitrig-blutigem Ausfluss und Allgemeinsymptomen einher. Die orale Infektion zeigt sich in einer VergroBerung der Halslymphknoten, spéter auch
der axilldren und thorakalen Lymphknoten. Spitkomplikationen sind Elephantiasis und Fistelbildung. Therapie der Wahl ist Doxycyclin.



Abb. 14.1 Lymphogranuloma venereum; linksseitige Schwellung der Leistenregion

Ulcus molle

Diese Geschlechtskrankheit (Syn. weicher Schanker, Chancroid) ist selten in Deutschland, aber endemisch in Siidostasien, Afrika und Zentralamerika und wird
verursacht durch Haemophilus ducreyi, ein gramnegatives Stabchen.

Klinik

Nach einer Inkubationszeit von 2—5 Tagen bildet sich an der Eintrittspforte aus kleinen, gerdteten Papeln ein weiches, schmierig belegtes, schmerzhaftes
Geschwiir mit iiberhdingendem Rand (). Nach 1-4 Wochen schwellen die regionalen Lymphknoten schmerzhaft an, sie konnen einschmelzen und nach auflen
durchbrechen (Bubo). Pradilektionsstellen sind beim Mann Glans penis, inneres Vorhautblatt und Frenulum, bei der Frau Labien, Perianalregion und Portio.



Abb. 14.2 Ulcus molle. a) Ulzeration am Penisschaft bei geschwollenen Lymphknoten; b) Pusteln, teilweise zu Ulzera erodiert.




Diagnostik und Therapie
Wichtig ist der mikrobielle Abstrich, eingesetzte Antibiotika sind Ceftriaxon, Erythromycin und Co-trimoxazol.

Granuloma inguinale

Chronisch verlaufende, durch Calymmatobacterium granulomatis (auch ,Donovania granulomatis“ genannt) verursachte Geschlechtskrankheit (Syn.
Donovanosis), die in bestimmten Regionen der Tropen und Subtropen endemisch ist.

Klinik und Komplikationen

Sie beginnt als Papel im Genitoanalbereich, nach einigen Tagen zeigen sich granulomatdse Ulzerationen, die sich ausbreiten. Mogliche Komplikationen sind
tiefe Ulzerationen, Ausbildung von Narbenplatten, Lymphddem und ausgeprégte Epidermisproliferationen.

Diagnostik und Therapie
Der Erreger wird direkt mit einer Biopsie nachgewiesen und mit Trimethoprim/Sulfamethoxazol behandelt.

Gonorrho

Durch Neisseria gonorrhoeae verursachte, fast ausschlieBlich sexuell Ubertragene mit global 25-60 Mio. Neuerkrankungen/Jahr weltweit haufigste
Geschlechtskrankheit (Syn. Tripper). Der Erkrankungsgipfel liegt zwischen dem 18. und dem 25. Lj. Vor der Antibiotika-Ara war die Gonorrhd eine der
haufigsten Infektionskrankheiten {iberhaupt, die wegen der Komplikation aszendierender Infektionen und entsprechender Folgeschaden (Sterilitét, Infertilitat)
gefiirchtet war. Epidemiologisch bedeutsam ist der hohe Anteil asymptomatischer Keimtréger. Das Krankheitsbild wird untergliedert in genitale, extragenitale
sowie himatogene Gonorrhd, es entwickelt sich keine Immunitit. Die Ubertragung der #uBerst empfindlichen Neisserien ist nur durch direkten
Schleimhautkontakt moglich. Wiahrend der Geburt ist eine Ubertragung auf die Konjunktiven der Neugeborenen mit nachfolgender eitriger
Blepharokonjunktivitis und Erblindung moglich. Dieses Krankheitsbild ist allerdings durch die Credé-Prophylaxe mit Silbernitrat weitestgehend
verschwunden. Diese Prophylaxe wirkt nicht gegen die viel hdufigere Chlamydieninfektion, deshalb werden heute meist Erythromycin-Augentropfen nach der
Geburt verabreicht.

Diagnostik und Differenzialdiagnosen

Abstriche werden von Urethra, Zervix, Rachen, Konjunktiven, Rektalbereich und Penissekret entnommen. Der mikroskopische Nachweis der gramnegativen,
intraleukozytdren Diplokokken in der Gram- oder Methylenblau-Farbung ist beim Mann Mittel der Wahl. Bei der Frau muss im Anschluss an die Gram-
Férbung noch eine Kultur angelegt werden, um die Wahrscheinlichkeit eines Nachweises zu erhohen. Differenzialdiagnose ist die nicht gonorrhoische
Urethritis (NGU, s. 0.). Unbedingt zu beachten ist die Moglichkeit von Mischinfektionen.

Klinik und Komplikationen

60-90 % der Frauen, aber lediglich 60 % der Manner infizieren sich beim Primérkontakt, die Inkubationszeit betrdgt 2—-8 Tage. Es kann auch primédr zur
extragenitalen Gonorrhd kommen. Dazu gehodren die anorektale und oropharyngeale Form und die Gonokokkenkonjunktivitis des Kleinkinds. In 1-3 % der
Erkrankungen kommt es durch hdmatogene Aussaat zu einer disseminierten Gonokokkeninfektion mit intermittierendem Fieber, Arthralgien und
hémorrhagischen Pusteln an den Akren.

Beim Mann verlduft die Gonorrho in 10 % asymptomatisch. Die haufigste Form der Gonorrhé des Mannes ist die Urethritis anterior, eine akute Entziindung
des vorderen Harnréhrenabschnitts mit Rotung der Urethraloffnung, Eiteraustritt und Dysurie (). Komplikationen durch Aszension und mangelnde Therapie
sind Prostatitis, Epididymitis, Infertilitét, Fibrose, Vernarbung und Strikturen.



Abb. 14.3  Urethritis bei Gonorrh6




Die Gonorrho bei der Frau verlduft meist symptomarm bis -frei. Bei geschlechtsreifen Frauen wird die Vagina grundsitzlich nicht befallen, denn die
Gonokokken adhirieren nicht auf Plattenepithel. Urethritis und Zervizitis verlaufen haufig unbemerkt, Ausfluss und Dysurie werden nicht als pathologisch
erkannt. Eine aufsteigende Infektion fiihrt zu Komplikationen wie Endometritis und Adnexitis. Salpingitis kann zu Tubenverschluss und Unfruchtbarkeit
fiihren.

Therapie

Bei unkomplizierter Schleimhautgonorrhd reicht die einmalige orale Dosis von Antibiotika, bei komplizierten, disseminierten Verldufen werden sie (z. B.
Spectinomycin, Ceftriaxon) hoch dosiert und parenteral verabreicht. Bei einer weltweiten Resistenzzunahme der Neisseria gonorrhoeae empfehlen wir die
Beachtung aktueller Leitlinien.

Syphilis
Diese durch Treponema pallidum verursachte, meist chronisch- stadienhaft verlaufende Geschlechtskrankheit (Syn. Lues) wird fast ausschlieSlich sexuell
ibertragen und hinterlédsst keine Immunitét. Im Lauf der Jahrhunderte wandelte sich die Syphilis durch abnehmende Virulenz des Erregers oder Selektion von
immunologisch kompetenteren Patienten von einer akuten, nahezu immer todlichen zu einer chronisch verlaufenden Krankheit. Gelegentlich kann man auch
heute noch bei immungeschwiéchten Patienten foudroyante Verldufe sehen (Lues maligna, z. B. bei HIV-infizierten Personen).

Die Syphilis verlauft meist stadienhaft (Stadium I-IV) mit wechselnder Krankheitsaktivitit. Zwischen den einzelnen Stadien kommt es zu unterschiedlich
langen Latenzphasen, eine spontane Heilung ist moglich. Stadium I und II werden als Friihsyphilis (bis 2 Jahre nach Infektion) zusammengefasst, Stadium III
und IV als Spétsyphilis (iiber 2 Jahre nach Infektion).

Klinik und Verlauf

Stadium |

Nach einer Inkubationszeit von 2—-3 Wochen wandelt sich an der Eintrittspforte die zunéchst vorhandene Papel in ein schmerzloses, oberflachliches Ulkus mit
derbem Rand um. Dieses harte Ulkus (Ulcus durum) wird als Priméraffekt oder harter Schanker bezeichnet ( ). Lokalisation ist meist genital (beim Mann v.
a. Sulcus coronarius), in 10 % extragenital (oral, anal etc.). Der Priméraffekt heilt spontan nach 6-8 Wochen ab. Etwa 1 Woche nach Auftreten des
Priméraffekts kommt es zur Lymphadenitis (,,Bubo®), einer derben, schmerzlosen, meist einseitigen Anschwellung regiondrer Lymphknoten ohne
Allgemeinsymptome. Differenzialdiagnosen des Priméraffekts sind Ulcus molle, Herpes genitalis, Morbus Behget und Karzinome.

Abb. 14.4 Primaraffekt

Stadium Il



Unbehandelt setzt 2-3 Monate nach der Infektion das Sekundérstadium mit generalisierter Aussaat des Erregers und immunologischen Reaktionen ein, die sich
klinisch in Krankheitsgefiihl, Arthralgien, Temperaturanstieg, Exanthemen und generalisiertem Lymphknotenbefall dufiern. Das Exanthem ist polymorph mit
kleinen rosa Flecken (Roseola), derben, kupferfarbenen Papeln, Krusten- und Schuppenbildung. Lokalisationen sind der Stamm, palmoplantar
(charakteristisch; ) und spéter auch die Mundschleimhaut. Die einzelnen Effloreszenzen werden auch Syphilide genannt. Das Exanthem klingt spontan ab, in
den folgenden 2 Jahren kommt es zu Rezidivexanthemen. Differenzialdiagnosen sind u. a. Psoriasis, Pityriasis rosea, Virus- oder Arzneimittelexantheme. Das

abheilende Exanthem kann ein postinflammatorisches Pseudoleukoderm hinterlassen, das besonders im Nacken auffillig ist ( Corona venerea = ,,Halsband
der Venus®). Weitere Symptome sind:

Abb. 14.5 Sekundérstadium — typische palmoplantare Papeln

* Condylomata lata: breitbasige nissende Papeln im Genitoanalbereich ()






Abb. 14.6 Condylomata lata

* Plaques muqueuses: erregerreiche, rotliche Maculae oder Papeln an der Mundschleimhaut
» Angina specifica: akute, meist einseitige Tonsillitis
« Alopecia areolaris: nach 5-6 Monaten auftretender, kleinfleckiger Haarausfall

Das Latenzstadium im Anschluss an die Sekundérphase kann viele Jahre oder lebenslang dauern. Die Patienten sind seropositiv, aber asymptomatisch, eine
Spontanheilung ist moglich.

Stadium Il

Die wenigen Erreger sind nicht mehr nachweisbar, die Erkrankung ist in diesem Stadium nicht mehr ansteckend. Diese Form tritt ebenso wie die Neurosyphilis
und kardiovaskulédre Syphilis nur noch sehr selten auf. Nach Jahren oder Jahrzehnten kommt es zu der granulomatésen Gewebereaktion (Syphilome, Gummen)
auf Treponema-Antigene mit ausgeprégter zelluldrer Immunitét. In der Haut zeigen sich dunkelrote bis braune Knoten, die schmerzlos ulzerieren und unter
Narbenbildung abheilen, betroffen sind auch Schleimhdute, Knochen, Muskulatur und innere Organe. Haufigste Komplikationen sind Gaumen- oder
Nasenseptumperforationen. Die kardiovaskuldre Spatsyphilis fithrt zur Peri- und Endarteriitis, Mesaortitis und Aortenaneurysma. Differenzialdiagnosen sind
andere granulomatose Erkrankungen wie Sarkoidose und Tuberkulose.

Stadium IV

Stadium IV wird auch als Metalues oder Neurosyphilis bezeichnet. Bei abgeschwichter Immunititslage kommt es zur Tabes dorsalis (Befall der
Leptomeningen, Hinterstrange und Dorsalganglien mit Ataxie, Sensibilitits- und Reflexausfillen) und progressiven Paralyse (chronische Meningoenzephalitis
mit atrophierendem Parenchymschaden, psychotischen Wesensverdnderungen und Demenz).

Syphilis connata

Die Auspragung der Syphilis connata hangt vom Krankheitsstadium und somit dem Infektionszeitpunkt der Mutter ab und reicht von einem Abort bis hin zum
asymptomatischen Kind. Typische Frithmanifestationen (Syphilis connata praecox) des Sauglingsalters entsprechen dem Sekundérstadium des Erwachsenen.
Die Syphilis connata tarda manifestiert sich frithestens ab dem 2. Lebensjahr und &dhnelt der Spétsyphilis des Erwachsenen. Klinische Symptome als
Folgezustand der Syphilis connata sind: Sattelnase (Folge der ulzerdsen Rhinitis mit Knorpel- und Septumzerstorung), Parrot-Furchen bis in das Lippenrot,
Hutchinson-Trias (Tonnenform der oberen Schneidezéhne, Keratitis parenchymatosa, Innenohrschwerhorigkeit).

Diagnostik
Treponema pallidum kann nicht angeziichtet, nur aus Primér- und Sekundérldsionen gewonnen werden. Meist werden aber serologische Nachweismethoden
benutzt.

Nachweis im Dunkelfeldmikroskop Man desinfiziert und arrodiert die Oberfliche und presst das Ulcus durum oder die Condylomata-lata-Papel seitlich
zusammen, sodass zellfreies, klares Reizsekret austritt, das sofort untersucht werden muss. Treponemata sind durch korkenzieherartige Windungen, Rotations-
und Knickbewegungen erkennbar.

Treponemaunspezifische Tests Preiswert und einfach durchzufithrender Nachweis von unspezifischen, nicht treponemalen IgG- und IgM-Lipoidantikorpern.
Der VDRL-Test (Veneral disease research laboratory test) verwendet Kardiolipin als Antigen. Positive Testergebnisse werden als Antikorpertiter angegeben.
Nach erfolgreicher Behandlung sinken die Titer.

Treponema-spezifische Tests Komplizierterer Nachweis von Antikérpern gegen zelluldre Treponema-pallidum -Komponenten. Die Treponema-spezifischen
IgM-Antikorper sind ca. 2 Wochen nach der Infektion im Serum nachweisbar, 1gG-Antikorper nach ca. 4 Wochen. Das Ergebnis ist entweder positiv oder
negativ. Lag eine Syphilis vor, so bleiben die IgG-Antikorper meist lebenslang als serologische Narbe positiv. TPHA-Test (  Treponema-pallidum -
Hémagglutinationstest): Nachweis von IgG-Antikdrpern im Serum; FTA-Abs-Test (Fluoreszenz- Treponema-pallidum -Antikorper-Absorptionstest):
Nachweis von IgG- und IgM-Antikdrpern; Treponemata werden auf den Objekttrager fixiert, mittels indirekter Fluoreszenztechnik werden Treponema-
spezifische Antikorper nachgewiesen.

Serologische Testverfahren zur Syphilisdiagnostik

¢ Suchtest: TPHA-Test, VDRL-Test

« Bestitigungstests: FTA-Abs-Test, VDRL-Test

* Beurteilung der Behandlungsbediirftigkeit: [gM-AK-Nachweisverfahren (z. B. [gM-FTA-Test)
* Verlaufskontrolle: VDRL-Test

Therapie

Wegen der langen Generationszeit der Treponemata werden hohe und lange Gewebsspiegel von Penizillin benétigt. Bei der Frithsyphilis ist eine
Einzeittherapie von Benzathin-Penizillin G 2,4 Mio. IE i. m. ausreichend, bei Spétsyphilis muss iiber einen langeren Zeitraum behandelt werden. Alternativ
intervendse Therapie mit Ceftriaxon, bei Penizillinallergie werden Tetrazykline, in der Schwangerschaft Erythromycin verabreicht. Bei Behandlung der Lues in
Treponema-reichen Stadien kann der durch die erste Injektion hervorgerufene Erregerzerfall zu toxischen Reaktionen mit Fieber, Schiittelfrost und verstirktem
Exanthem fiihren (Jarisch-Herxheimer-Reaktion). Diese wird durch die gleichzeitige Injektion von Steroiden verhindert. Nach 3, 5, 12 Monaten, dann jahrlich
bis zu 4 Jahren sollte eine serologische Nachkontrolle erfolgen.

HIV-Infektion und AIDS

1981 wurde erstmals der nicht erkldrbare Zusammenbruch des Immunsystems mit todlich verlaufenden Pneumonien und dem Auftreten eines bis dahin
seltenen Kaposi-Sarkoms beobachtet. 1983 wurde das verursachende Retrovirus, das HIV (humanes Immundefizienzvirus), erstmals isoliert. Seitdem hat sich
die epidemische Infektionskrankheit mit todlichem Ausgang weltweit ausgebreitet. HIV-1 und -2 werden iiber Blut, vor allem aber iiber Sperma und
Genitalsekrete iibertragen.



Pathogenese

HIV bindet mit seinem Oberfldchenprotein gp 120 an Zellen (v. a. T-Helferlymphozyten, Langerhans-Zellen der Haut, Makrophagen und Gliazellen im ZNS),
die an der Oberfliche CD4-Rezeptoren tragen, und infiziert diese. Die reverse Transkriptase schreibt seine RNA in DNA um, die in das Wirtsgenom integriert
wird, sodass aus diesem dann immer neue Viren synthetisiert werden. Die Infektion und Zerstorung der T-Helferlymphozyten fiihrt zu einem zelluléren
Immundefekt und so zum Zusammenbruch des Immunabwehrsystems und zum Auftreten opportunistischer Infekte.

Stadien der HIV-Infektion
Der Verlauf einer HIV-Infektion ist in dargestellt.

, A B C
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Abb. 14.7 Verlauf der HIV-Infektion

Akutes HIV-Exanthem
2-8 Wochen nach Infektion bildet sich bei einem Teil der Patienten die klinische Erstmanifestation als akute HIV-Krankheit aus. Diese besteht aus einem
mononukleosedhnlichen Krankheitsbild mit kleinfleckigem Exanthem, meningitischen Symptomen, Fieber, einer generalisierten Lymphknotenschwellung,
Gelenk- und Muskelschmerzen.

Der iiberwiegende Anteil der Patienten ist jedoch asymptomatisch.

Seropositives Latenzstadium = klinisches Stadium A
Die Patienten sind beschwerdefrei. HIV-Antikorper sind nachweisbar. Das Stadium A dauert Monate bis Jahre. Eine persistierende, generalisierte
Lymphknotenschwellung LAS (Lymphadenopathie-Syndrom) ist eine Erkrankung dieses Stadiums.

ARC (AIDS-related complex) = klinisches Stadium B

Die Patienten leiden an Allgemeinsymptomen wie Fieber, nédchtlichen SchweiBausbriichen, Durchfillen und Gewichtsverlust, hdufig ist auch ein oraler
Candida-Befall. Orale Haarleukoplakie sowie rezidivierende oder segmentiiberschreitende Herpes-zoster-Infektionen treten auf. Die Zahl der T-Helferzellen ist
vermindert, auch reagiert die Haut abgeschwécht auf Hauttests.

AIDS (Acquired immunodeficiency syndrome) = klinisches Stadium C



Dieses Stadium dauert ca. 2 Jahre und endet letal. HIV-Antikorper sind vielleicht nicht mehr nachweisbar. Opportunistische Infektionen bestimmen das Bild:
Pneumocystis-carinii -Pneumonie, Hirntoxoplasmose, atypische Mykobakteriosen, maligne Lymphome, HIV-Enzephalopathie u. a. neurologische
Erkrankungen, Kaposi-Sarkom etc. Zusétzlich kommt es zu einer weiteren Verschlechterung des Allgemeinzustands mit Gewichtsverlust, persistierendem
Fieber, nichtlichen Schweilausbriichen und Durchfallen.

Diagnostik

HIV kann direkt durch kulturelle Anziichtung oder quantitativ durch RNA-Nachweis (PCR) nachgewiesen werden. Diese aufwindigen Methoden sind
bestimmten Fragestellungen vorbehalten. Serologisch stehen als Suchtest ELISA (Enzymimmunoassay), als Bestitigungstest Western-Blot zur Verfiigung; der
serologische Nachweis von HIV-Antikdrpern ist etwa 6—8 Wochen nach Infektion moglich. Die Diagnostik der Immunabwehrlage erfolgt mittels quantitativer
Analyse der Lymphozytensubpopulation; ein Absinken der CD4 *-T-Lymphozyten unter 250/ul iiber mehrere Monate ist Zeichen eines schweren Defekts der

T-Helferzellen.
Therapie
Die symptomatische HIV-Infektion (Stadium B/C) sollte antiretroviral therapiert werden. Die antiretrovirale Therapie (ART) soll lebenslang und ohne

Unterbrechungen eingenommen werden (s. Leitlinie Deutsche AIDS-Gesellschaft e. V.).

Prophylaxe: Schutz vor Ansteckung!

Haut- und Schleimhautveranderungen bei HIV-Infektionen

Haut- und Schleimhautverdnderungen kommen in allen Stadien vor und korrelieren hdufig mit der zunehmenden Immundefizienz.

Nahezu pathognomonisch

Orale Haarleukoplakie An den Zungenrandern und der Zungenunterfliche befinden sich asymptomatische, nicht abwischbare, weiBliche, hyperkeratotische
Beldge aufgrund der Reaktivierung einer EBV-Infektion (). Bei Therapiewunsch kommen topisch Retinoide und systemisch Aciclovir zur Anwendung.



Abb. 14.8 Orale Haarleukoplakie

Kaposi-Sarkom Siehe Mesenchymale maligne Tumoren ( )

Bazillire epitheloide Angiomatose (BEA) Infektion durch Bartonella henselae, den Erreger der Katzenkratzkrankheit. Die subkutanen, teils verbackenen,
exophytisch wachsenden, rotlichen und héufig ulzerierten Knoten sind meist schmerzlos und jucken nicht. Eine systemische Beteiligung ist moglich. Therapie:
Erythromycin, Exzision von Einzelldsionen

Stark hinweisend

Herpes zoster Bei HIV-Infektion kommt es zu hdmorrhagischen oder sich iiber mehrere Segmente ausbreitende Lésionen des Herpes zoster. Auf eine zugrunde
liegende HIV-Infektion weist auch ein Herpes zoster bei Patienten unter 50 Jahren hin.

Mollusca contagiosa Bei HIV-Infektion disseminiert oder grof3.

Herpes simplex Bei HIV-Infektion sind die Lésionen oft ulzerierend oder persistierend und haufig im Analbereich.

Haufige infektiose Hautveranderungen

Pilzinfektionen Bei zugrunde liegender HIV-Infektion finden sich hdufig Dermatophyteninfektionen der Haut und der Négel und rezidivierende Candida-
Infektionen (Stomatitis, Osophagitis, Paronychie), meist als klinisches Zeichen eines manifesten zelluldren Immundefekts. Bei einer stark juckenden Dermatitis
im Brust- und Riickenbereich sind hiufig vermehrt lipophile Hefepilze ( Pityrosporum sp. ) nachweisbar ().



Abb. 14.9 Verdacht auf Pityrosporum-Follikulitis bei ARC

Virale Infektionen Condylomata acuminata (besonders anal) und Verrucae vulgares kommen bei HIV-Infizierten vermehrt vor.
Bakterielle Infektionen der Haut Beispielsweise Impetigo contagiosa, Furunkel, Pyodermie, atypische Mykobakterien sind haufig.

Haufige nicht infektiose Hautveranderungen

Seborrhoisches Ekzem Bereits bei beginnendem Immundefekts bei 60 % der Patienten.
Psoriasis Bei entsprechender genetischer Disposition manifestiert sich eine exsudative Form der Psoriasis oder es treten Mischbilder auf, sog. Seborrhiasis.
Arzneimittelexantheme Besonders haufig auf Co-trimoxazol, das in der Behandlung der Preumocystis-carinii -Pneumonie eingesetzt wird.
Trockene, schuppende Haut und generalisierter Juckreiz; schnelles Altern der Haut.

Zusammenfassung

Sexuell iibertragbare Infektionen



* Nicht gonorrhoische Urethritis und Zervizitis: Haufigster Erreger ist Chlamydia trachomatis, die auch das Lymphogranuloma venereum
verursacht

* Ulcus molle: Erreger Haemophilus ducreyi; schmerzhafte, rundliche, wie gestanzte Geschwiire mit iiberhdngendem Rand, spater Lymphadenopathie

* Granuloma inguinale: Erreger Calymmatobacterium granulomatis, vor allem in Tropen und Subtropen. Bildung eines trockenen oder geschwiirig
zerfallenden und stark eiternden, meist schmerzlosen Knotchens an den Geschlechtsteilen mit Neigung zu Ausbreitung

» Gonorrho: Erreger Neisseria gonorrhoeae; schmerzhafte Entziindung der Harnrohre mit eitrigem Ausfluss besonders beim Mann. Bei der Frau oft
nur blande Urethritis und Zervizitis. Ubergriff auf umliegende Strukturen, Chronifizierung und — sehr selten — himatogene Aussaat sind moglich.

* Syphilis: Erreger Treponema pallidum. Diagnostik: Klinik, mikroskopischer Erregernachweis (Dunkelfeld), serologischer Nachweis. Therapie:
Penizillin.

— Friihsyphilis: Stadium I: Am Infektionsort tritt als Priméraffekt eine schmerzlose Erosion auf; nachfolgend Lymphangitis und
Entziindung der regiondren Lymphknoten; Stadium II: polymorphes Exanthem und verschiedene Hautzeichen (z. B. Condylomata lata),
evtl. auch Erkrankung verschiedener Organe. Dann klinisch stummes Stadium (Latenzstadium), das serologisch positiv ist

— Spitsyphilis: Stadium III: nach 5-20 Jahren grof3e Papeln und Geschwiire an Haut, Schleimhéuten sowie inneren Organen, Knochen
etc.; Stadium IV: bis zu 30 Jahre nach Erstinfektion, Tabes dorsalis und progressive Paralyse (Neurosyphilis)

* Die HIV-Infektion (humanes Immundefizienzvirus 1 und 2) wird meist sexuell iibertragen und verlduft chronisch-stadienhaft: akute HIV-Infektion
— Latenzstadium — LAS — ARC-Stadium — Vollbild AIDS. Dermatologische Erkrankungen kommen in jedem Stadium vor und korrelieren oft
mit der zunehmenden Immundefizienz. Als nahezu pathognomonisch werden das atypische Kaposi-Sarkom, die orale Haarleukoplakie und die
bazilldre Angiomatose betrachtet. Die HIV-Infektion ist zurzeit nicht kurativ behandelbar, die antiretrovirale Therapie kann aber eine
Progressionsverzogerung und Lebensverldngerung bewirken.
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Psoriasis

Die Psoriasis (Schuppenflechte ) ist eine chronische, nicht infektiose, entziindliche Hauterkrankung. Sie ist charakterisiert durchscharf begrenze,
erythematose Plaques, die von silbernen, groblamelldren Schuppen bedeckt sind. Man unterscheidet zwei Formen (Psoriasis vulgaris, Psoriasis pustulosa),
die jeweils mit einer Polyarthritis assoziiert sein konnen. Bei der Psoriasis vulgaris unterscheidet man aulerdem zwei epidemiologische Typen:

* Typ 1: frither Beginn (vor dem 40. Lebensjahr), oft positive Familienanamnese, eher schwerer Verlauf, 60-70 % der Psoriatiker
* Typ 2: spiterer Beginn, negative Familienanamnese, eher milder Verlauf

Epidemiologie
Psoriasis betrifft 1,5-3 % der weilen Bevolkerung, andere Ethnien deutlich seltener. Die Geschlechtsverteilung ist ausgewogen. Die Krankheit kann in jedem
Alter ausbrechen, auch bei élteren Menschen. Es gibt zwei Erkrankungsgipfel, der eine liegt in der 2.-3., der andere in der 6. Lebensdekade.

Atiologie

Die Psoriasis ist eine erbliche Dispositionskrankheit, wobei man eine polygene und multifaktorielle Vererbung mit Schwellenwerteffekt annimmt. Ungeféhr 35
% der Patienten haben eine positive Familiengeschichte, eineiige Zwillinge zeigen eine Konkordanz von 73 %. Es besteht eine enge Korrelation mit HLA der
Klasse 1 (u. a. B27, Cw6) und der Klasse 2. Bestimmte Umweltfaktoren konnen die Krankheitsmanifestation bei pradisponierten Individuen triggern:

« Infektionen (z. B. eine Streptokokkenangina kann eine Psoriasis guttata provozieren)

* Medikamente (z. B. f-Blocker, Lithium, Antimalariamittel, Antirheumatika)

* Psychischer Stress

* Alkoholismus

« Absetzen einer systemischen Steroidtherapie (Rebound-Phanomen)

* Lokale Hautschiadigungen: physikalisch-chemische Noxen, lokal-allergische Reaktionen, inaddquate aggressive Hauttherapie, Sonnenbrand,
Kobner-Phinomen (Traumata der Haut, wie ein Kratzer oder eine Narbe, konnen in der verletzten Haut zu Psoriasis fiihren, )




Abb. 15.1 Psoriasis, die ein K&bner-Phanomen zeigt

Einen eher positiven modulierenden Einfluss haben der Sommer, Klimafaktoren (Sonne, Meer) und hormonelle Faktoren (Schwangerschaft).

Pathogenese

Die Psoriasis ist eine T-zellvermittelte, organspezifische (Auto-)Immunerkrankung. T-Lymphozyten werden durch antigenprésentierende Zellen aktiviert und
beeinflussen iiber proinflammatorische Entziindungsmediatoren die Funktion der Keratinozyten und GefiBlendothelien. Thl und Th17 sind die wichtigsten
Subpopulationen. Die benigne Hyperproliferation der Epidermis zeigt sich in der beschleunigten Durchwanderungszeit der Keratinozyten. Diese bendtigen
normalerweise 28 Tage, um von der Basalschicht zur Hornschicht zu kommen — psoriatische Keratinozyten brauchen nur 4 Tage. Die epidermale
Zellproliferationsrate ist um das 20-Fache oder mehr gesteigert, die germinative Zellpopulation ist vermehrt. Diese tiberstiirzte und gestorte Verhornung duflert
sich in einer Hyperkeratose und psoriatischen Akanthose. Im Stratum papillare findet sich eine Entziindung mit Infiltration und BlutgefaBhyperplasie.

Diagnostik
Klinik Beim vorsichtigen Abkratzen einer psoriatischen Plaque (z. B. mit der Brocq-Kiirette) treten nacheinander folgende Psoriasisphinomene auf:

* Kerzentropfphinomen: Durch Kratzen tritt eine lamelldre Schuppung hervor, so wird die Hyperkeratose nachgewiesen.

* Phinomen des letzten Hiutchens: Nach Ablosen der parakeratotischen Hornschicht lédsst sich ein diinnes, fragiles Héutchen an der Basis des
Plaques erkennen.

* Phinomen des blutigen Taus/Auspitzphiinomen: Weiteres Kratzen fiihrt zu punktformigen Blutungen, Nachweis der Epidermisverdiinnung tiber
den Papillenspitzen der Dermis (psoriatische Akanthose).

Der PASI (Psoriasis Area and Severity Index) ist ein Score zur Beurteilung des Schweregrads der Psoriasis, in den Ausdehnung, Rétung, Schwellung und
Schuppung der Hautveridnderungen einflieBen.

Histologie ( ) Die Epidermis, besonders das Stratum spinosum, ist verdickt, das Stratum granulosum fehlt. Die Keratinozyten behalten ihre Kerne, das
Keratin bildet eine lose Hornschicht. Granulozyten infiltrieren bis in das Stratum corneum, wo sie Munro-Mikroabszesse formen (entscheidendes
histopathologisches Kriterium). Die Reteleisten am Ubergang in die Dermis sind verldngert. Direkt iiber den Dermisspitzen ist die Epidermis dagegen stark
verdiinnt.

Keratinozyten mit verbliebenem
Zellkern im Stratum corneum

Mikroabszesse aus Poly-
morphkernen in der Epidermis
dilatierte Kapillarschlingen
T-Lymphozyten inflitrieren die
obere Dermis

verlangerte Reteleisten

verlangerte Kapillaren

Abb. 15.2 Histologie der Psoriasis
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Tab. 15.1 Differenzialdiagnose der Psoriasis

Variation der Psoriasis | Differenzialdiagnose der Psoriasis

Einzelherd Ekzemplaque, Mykose, Morbus Bowen, oberflidchliches Basaliom, Morbus Paget

Psoriasiforme Arzneimittelexantheme, nummuléres Ekzem, Parapsoriasis en plaques, Mycosis fungoides, subakut-kutaner

Pl iasi
Aquepsortasis Lupus erythematodes (SCLE)

Palmoplantare Psoriasis Hyperkeratotische Ekzeme, Mykose

Psoriasis capitis Kopfekzem (atopisch, seborrhoisch), Tinea

Psoriasis guttata Pityriasis rosea, Pityriasis lichenoides, SCLE, seborrhoisches Ekzem, Lichen ruber, Lues 11
Intertriginose Psoriasis Ekzeme, primare Mykosen

Psoriasis der Négel Pilzinfektion der Nagel (Onychomykose)

Psoriasis pustulosa

lisat Pustulosis acuta generalisata
generalisata

Psoriasis pustulosa

. Dyshidrotisches Ekzem, palmoplantare Mykose, Morbus Reiter
localisata

Therapie
In der Psoriasistherapie werden prinzipiell drei Ziele definiert:

* Drosselung der Hyperepidermopoese
¢ Entziindungshemmung
« Ausschaltung von Provokationsfaktoren

Neben der lokalen und systemischen medikamentésen Behandlung werden — in Anlehnung an die bei Psoriasis zu beobachtenden klimatischen
Verbesserungen — Lichttherapien (UVB 311 Schmalband, PUVA) durchgefiihrt ().

Lokale Therapie
Calcipotriol, Tacalcitol, Calcitriol Vitamin-D ; -Préparate zur lokalen Anwendung. Sie inhibieren die Zellproliferation und stimulieren die Differenzierung der
Keratinozyten. Vitamin-D-Analoga werden oft alternierend mit topischen Steroiden und in Kombination mit UVB oder PUVA eingesetzt. Wegen der recht
geringen Nebenwirkungen und der einfachen Anwendung ist die Compliance meist gut.

Steroide Sie werden besonders bei therapieresistenten Plaques an Hénden, Fiilen und Kopfhaut angewandt. Bei plotzlichem Absetzen konnen sie ein
Rebound-Phénomen provozieren.

Keratoloytika Salicylsdure, Harnstoffsalben und Solebéder.

Dithranol Diese klassische Therapie fiihrt allerdings zu Hautirritationen und einer lilabraunen Verfarbung von Wische etc.

UV-Therapie
Fototherapie, PUVA, Balneofototherapie: Kombination aus UVB und Solebddern mit 5 % Salzanteil ( ). Ein GroBteil der Patienten spricht sehr gut auf die
Lichttherapie an. Bei Langzeitanwendung ist die potenzielle Kanzerogenitit speziell der PUVA-Therapie problematisch.

Systemische Therapie
Die systemische Therapie ist bei sehr beeintrachtigenden, auf lokale Therapie nicht ansprechenden Formen der Psoriasis indiziert:

Fumarate Sie sind indiziert bei Psoriasis vulgaris und konnen zu gastrointestinalen Problemen und Flush-Symptomatik fithren. RegelméBige Kontrolle des
Blutbilds (Gefahr einer Lymphopenie) und der Leber- und Nierenwerte.

Retinoide (Acitretin, ein Vitamin-A-Derivat) Sie sind z. T. effektiv in der Behandlung der pustuldren Psoriasis und im Verkleinern der hyperkeratotischen
Plaques.

Methotrexat Dieser Folsdureantagonist ist indiziert bei schwerer, therapieresistenter Psoriasis pustulosa generalisata und vulgaris und bei Psoriasis
arthropathica. Vor Therapiebeginn miissen die normalen Leber-, Nieren- und Knochenmarkfunktionen tberpriift und dann iiberwacht werden.
Kontraindikationen sind Leberkrankheiten, Alkoholabusus und akute Infektion. Arzneimittelwechselwirkungen und geringere Nebenwirkungen (z. B. Ubelkeit)
sind hdufig. Langzeitgefahren sind Teratogenitét, Leberfibrose und Leberzirrhose.

Ciclosporin AusschlieBSlich bei schwerster, therapieresistenter Psoriasis indiziert. Es wirkt durch Inhibition der T-Lymphozyten-Aktivitit und IL-2-
Produktion. Nebenwirkungen sind Nephrotoxizitit und ein erhohtes Risiko fiir Hautkrebs und Lymphome. Wiéhrend der Behandlung miissen Blutdruck und
Nierenfunktion tiberwacht werden. Parallele UV-Behandlung soll vermieden werden.

Biologika Antientziindliche Molekiile, die als monoklonale Antikdrper oder Fusionsproteine gezielt in den pathogenetischen Prozess eingreifen (). Aktuell
stehen in Deutschland zur Verfiigung: Etanercept, Adalimumab und Infliximab zur Blockade von TNF-a sowie Ustekinumab (IL-12/IL-23-Blocker);
Interleukin-23-Ak Guselkumab; Interleukin-17-Ak Secukinumab und Ixekizumab; Interleukin-17-Rezeptor A Ak Brodalumab. Kontraindikationen fiir die
Verwendung der Biologika sind u. a. eine Tuberkulose-Infektion und eine maflige oder starke Herzinsuffizienz (NYHA III/IV). Unter der Immunsuppression
kommt es zu einem verstirkten Infektionsrisiko.

Biosimilars Nachahmeprodukte der Biologika, die nach Ablauf der Patentzeit des Originalwirkstoffs zugelassen werden koénnen. Die Wirkstoffe dieser
Biotechnologie-Erzeugnisse sind, anders als die klassischen, Molekiilstruktur-definierten Arzneistoffe, nicht vollig identisch zum Originalwirkstoff und
erfordern deshalb aufwiindigere Zulassungsverfahren und UberwachungsmafBnahmen als die klassischen Generika.

Apremilast Das im Sommer 2015 neu zugelassene Psoriasismedikament hemmt die Phosphodiesterase und wirkt so antientziindlich. Es wird als ,,Small
Molecule* bezeichnet.

Formen und Klinik

Die Psoriasis variiert im Schweregrad vom Trivialen zum Lebensbedrohlichen. Klassische Pridilektionsstellen sind die Streckseiten der Extremitdten. Die
Klinik reicht von den leicht erkennbaren chronischen Plaques an den Ellbogen bis hin zur akuten generalisierten pustulosen Form.

Psoriasis vulgaris

Die Psoriasis vulgaris () beginnt als punktformiger Herd (Psoriasis punctata), der sich anschliefend vergrofert (Psoriasis guttata: tropfenformig, Psoriasis
nummularis: miinzengrofl). Durch Konfluieren und Riickbildung der Herde entstehen unterschiedlichste Formen (Psoriasis geographica: landkartenartig,
Psoriasis anularis: ringformig, Psoriasis gyrata: gewunden). Die Psoriasis vulgaris schmerzt und juckt selten, zwei ihrer Sonderformen, die Psoriasis inversa
und die Psoriasis guttata, hingegen konnen stark jucken.



Abb. 15.3 Psoriasis vulgaris

Sonderformen der Psoriasis vulgaris
Psoriasis  geographica Pradilektionsstellen sind die Extremitétenstreckseiten, die Stirnhaargrenze und die Kreuzbeingegend. Die gut definierten,
scheibenférmigen Plaques sind normalerweise rot und durch wichserne, weile Schuppen bedeckt, die bei Entfernung Blutungen hinterlassen. Die Plaques
haben unterschiedliche Durchmesser von einigen cm.

Psoriasis guttata Dieser akute, symmetrische Ausschlag von tropfenférmigen Lasionen betrifft vor allem Jugendliche. Der Ausschlag ist hdufig mit Infekten,
z. B. Streptokokkenpharyngitis assoziiert und spricht gut auf Lokal- und Phototherapie an. Pradilektionsstellen sind Rumpf und Extremitéten ( ).



Abb. 15.4 Psoriasis guttata

Psoriasis inversa Das klassische Verteilungsmuster ist nahezu umgedreht, es sind Korperfalten, Analgegend, Achselhohlen, submammére Haut und
Gelenkbeugen betroffen. Die Plaques sind rot, erosiv und oft glédnzend infolge der Durchfeuchtung (). Diese Form tritt vor allem bei Alteren auf.
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Abb. 15.5 Psoriasis inversa

Kapillitium Die teilweise massiven Schuppenschichten konnen als Einzelherde vorkommen und auch die gesamte Koptfhaut befallen, ein sekundirer
Haarausfall ist moglich. Es kann die einzige Manifestation der Psoriasis sein.




Psoriasis pustulosa
In 5 % der Fille kommt es zu diesen sterilen spongiformen Pusteln voller Leukozyten.

Psoriasis pustulosa generalisata (Typ Zumbusch) Hierbei handelt es sich um eine seltene, aber schwere, teilweise sogar lebensbedrohliche Form der
Psoriasis. Die kleinen, sterilen, gelben Pusteln entwickeln sich und konfluieren auf erythematdsem Grund und konnen sich schnell verbreiten (). Der Beginn
ist oft akut. Der Patient fiihlt sich unwohl, hat Fieber und muss stationir behandelt werden. Bei den seltenen Fillen von familidrer Psoriasis pustulosa
generalisata und bei den sporadischen Féllen ohne Erscheinungen einer Psoriasis vulgaris sind Mutationen des Interleukin-36-Rezeptor-Antagonisten

urséchlich.

Abb. 15.6 Psoriasis pustulosa (generalisierter Typ Zumbusch) mit Erythrodermie

Psoriasis pustulosa palmoplantaris (Typ Barber-Konigsbeck) Diese Form ist gekennzeichnet durch gelbbraun geférbte sterile Pusteln palmoplantar bei

gutem Allgemeinbefinden. Eine Minderheit der Patienten hat auch Herde einer Psoriasis vulgaris an anderen Orten. Kommt vor allem bei Frauen mittleren
Alters, bevorzugt Raucherinnen, vor. Der Verlauf ist hdufig protrahiert.

Acrodermatitis continua suppurativa Hallopeau Schmerzhafte, atrophe Plaque mit charakteristischen Pusteln der digitalen Akren, die bis zur Atrophie von
Nigeln, zu Osteolysen und Knochendestruktionen der distalen Phalangen sowie zu Versteifungen der distalen Interphalangealgelenken fiithren kann.

Nagelpsoriasis
In bis zu 50 % der Fille zeigen sich charakteristische Nagelverdnderungen (). Sie sind héufig mit der psoriatischen Arthritis assoziiert und oft schwierig zu
behandeln:



Abb. 15.7 Nagelpsoriasis mit Tiipfelnageln, Olfleck und Onycholyse

« Tiipfel-, Griibchennégel, kleine Nageleinziehungen durch Stérungen der Nagelmatrix

* Parakeratotische Verinderungen des Nagelbetts fiihren zu gelbbréunlichen Flecken in der Mitte des Nagelbetts (Olfleck), am Rand fiihren sie zu
Onycholyse (Losung des distalen Nagelendes vom Nagelbett).

* Subunguale Hyperkeratose, mit einer Bildung von Keratin unter dem Nagelrand; betrifft meist die Zehennagel

* Beim Kriimelnagel vollstindige Nageldystrophie

Verlauf

Eine Psoriasis besteht meist lebenslang mit unterschiedlichem Schweregrad, z. T. kommt es zu erheblicher Beeintréchtigung des Aussehens mit psychosozialen
Folgen (Probleme der Erkrankungsverarbeitung, der Lebensgestaltung und am Arbeitsplatz, Alkoholismus). Psoriasis korreliert bei Patienten mit einer
erhohten Komorbiditét, die hochste Privalenz hat das metabolische Syndrom.

Der Beginn ist akut-generalisiert (,exanthematisch®) oder primér-chronisch (Einzelherde in Pradilektionsstellen), hdufig treten Mischformen auf. Die
Psoriasis verlduft meist wechselhaft mit Schiiben und Teilremissionen, selten kommt es zu vollig symptomfreien Intervallen. Die Herde bilden sich bis auf
voriibergehende Hyper- und Hypopigmentierung (z. B. Woronoff-Ringe) zu normaler Haut zuriick. Unter starkem Einfluss von Triggermechanismen ist der
Ubergang in eine Psoriasis pustulosa oder Erythrodermia psoriatica méglich.

Die Manifestation ist durch die Behandlung zu reduzieren und auch zum Verschwinden zu bringen, die Disposition aber bleibt vorhanden und ist nicht
heilbar.

Komplikationen
Psoriasis arthropathica Betrifft ungefahr 20 % der Psoriasispatienten:



* Die distale Arthritis mit Schwellung der terminalen Interphalangealgelenke von Héanden und Fiilen, manchmal mit Flexionsdeformitt, ist am
héufigsten. Der Befall aller Gelenke eines Fingers (Strahltyp) ist ebenso typisch. Auch mutilierende Formen (osteolytisch) werden beobachtet;
Differenzialdiagnose: Polyarthropathie der Rheumatoidarthritis.

« Seltener ist der axiale Typ mit Versteifung der Iliosakralgelenke und der Wirbelsdule; Differenzialdiagnose: Morbus Bechterew.

Psoriatische Erythrodermie Zu stark reizende dufBerliche Behandlung, Fokalinfekte u. a. filhren zu generalisierter Ausbreitung mit Erythrodermie und
starker Schuppung.

Zusammenfassung
Psoriasis

* Psoriasisveranlagung besteht bei 2 % der Bevolkerung. Polygene Vererbung: 35 % haben positive Familienanamnese. Erkrankungsgipfel liegen in
der 2.-3. und in der 6. Dekade.

* Die epidermale Proliferationsrate ist erhoht, die Transitzeit der Keratinozyten verkiirzt.

« Topische Behandlung: Vitamin-D 5 -Préparate, Steroide, Keratolytika, Dithranol; systemische Behandlung: Lichttherapie, Retinoide, Methotrexat,
Fumarat, Ciclosporin A, Biologika.

« Die Psoriasis vulgaris hat verschiedene Sonderformen, von denen die chronische Plaqueform mit Beteiligung von Ellbogen, Knie und Kapillitium
am hdufigsten ist. In 5 % kommt es zu der pustuldsen Psoriasis, man unterscheidet eine generalisierte und eine palmoplantare Form. In bis zu 50 %
zeigen sich charakteristische Nagelveranderungen, u. a. Tiipfelnédgel, Olflecke, Onycholyse.

* Die Erkrankung besteht meist lebenslang mit unterschiedlichem Schweregrad.

» Komplikationen der Psoriasis sind die Psoriasis arthropathica, die ca. 20 % der Patienten betrifft, und die psoriatische Erythrodermie mit
generalisiertem Hautbefall.
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Erythematosquamose Hauterkrankungen und
Erythrodermie

Erythematosquamoése Hauterkrankungen
Parapsoriasisgruppe

Zur Parapsoriasisgruppe gehoren Erkrankungen, die Ahnlichkeit mit der Psoriasis haben, von ihr und voneinander allerdings vollkommen unabhingig sind. Zur
Parapsoriasisgruppe gehoren die Pityriasis lichenoides mit einer akuten und einer chronischen Verlaufsform und die Parapsoriasis en plaques mit einer klein-
und einer groBfleckigen Form.

Pityriasis lichenoides
Pityriasis ( gr. Kleie) lichenoides ist eine seltene, selbstlimitierende Dermatose.

Klinik und Differenzialdiagnose

Der Verlauf ist akut bei der Pityriasis lichenoides et varioliformis acuta (PLEVA) oder chronisch, schubartig bei der Pityriasis lichenoides chronica (PLC).
Charakteristisch sind kleine Papeln mit Deckelschuppe, eine lymphozytare Vaskulitis und die psoriasiforme Reaktion der Epidermis. Die akute Form zeigt oft
hémorrhagische Nekrosen ().

Abb. 16.1 PLEVA — verschieden entwickelte Lasionen, hdmorrhagische und nekrotische Papeln, die Windpocken ahneln (deshalb
varioliformis)

Differenzialdiagnostisch kommen Psoriasis guttata, Lues 2, Vaskulitis, Arzneimittelexantheme und Windpocken infrage.

Therapie

Die Pityriasis lichenoides wird mit UV-Licht und externen Steroiden therapiert. Bei fraglich bakterienassoziierter Genese wird weiterhin eine antibiotische
Therapie empfohlen. Schwere Verldufe werden mit internen Steroiden, Immunglobulinen i. v. oder MTX therapiert.

Parapsoriasis en plaques

Klinik

Diese stammbetonte, entziindliche Erkrankung der Haut mit chronisch-rezidivierendem Verlauf ist die hdufigste Form der Parapsoriasisgruppe. Die scharf
begrenzten, makulosen Herde sind rund bis oval, mit kleieférmiger Schuppung und an den Spaltlinien ausgerichtet (). GroBfleckige Herde konfluieren zu
bizarren Gebilden.



Abb. 16.2 Parapsoriasis en plaques, grof3fleckige Form

Man unterscheidet eine kleinfleckige Form (Parapsoriasis en petites plaques) von einer gro3fleckigen Form (Parapsoriasis en grandes plaques).

Diagnostik und Differenzialdiagnose

In der Histologie sieht man ein diskretes, lymphozytares Infiltrat im oberen Corium. Bei der groffleckigen Form sind atypische T-Lymphozyten moglich als
erste Zeichen eines kutanen T-Zell-Lymphoms (CTCL, Mycosis fungoides). In seltenen Fillen treten klein- oder groffleckige Formen der Parapsoriasis en
plaques im Verlauf eines Morbus Hodgkin, einer systemischen Amyloidose oder eines Plasmozytoms auf.

Differenzialdiagnostisch kommen Pityriasis versicolor, seborrhoische Ekzeme, Psoriasis und Pityriasis rosea infrage.

Therapie und Prognose
Die Therapie besteht in PUVA und UVB-Bestrahlung. Die kleinfleckige Form verlduft chronisch-rezidivierend und ist gutartig. Die groBfleckige Form hat



auch einen chronisch-rezidivierenden Verlauf und geht in 1045 %, besonders bei ausgepragtem Juckreiz, in ein CTCL iiber.

Pityriasis rosea

Die Pityriasis rosea (Syn. Roschenflechte) wird klassischerweise den erythematosquamdsen Dermatosen zugerechnet. Man nimmt allerdings an, dass das
humane Herpesvirus Typ 6 oder 7 diese Erkrankung verursacht. Pityriasis rosea ist eine akut-entziindliche, selbstlimitierende Dermatose. Die Morbiditét
betrégt 1 %, Frauen sind hiufiger betroffen, das Hauptmanifestationsalter liegt bei 10-35 Jahren.

Klinik und Differenzialdiagnose

Die Pityriasis rosea beginnt immer mit einer einzigen, miinzgroen Mutterplatte (Primirmedaillon, tache mére, ). Rotung und kleieformige Schuppung fangen
im Zentrum an. Nach einigen Tagen bis Wochen kommt es zur exanthematischen Aussaat von multiplen, ovalen, erythrosquamdsen, vor allem am Stamm im
Verlauf der Hautspaltlinien auftretenden Herden. Diese werden groBer und haben eine kleieformige, randstindig betonte Schuppung. Diese Schuppenkrause
wird auch ,,Collerette” genannt. Der Juckreiz kann stark sein oder vollig fehlen. Die Herde heilen spontan und narbenfrei nach 4-8 Wochen ab. Wichtigste
Differenzialdiagnosen sind eine Psoriasis guttata und eine Lues 2.

3
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Abb. 16.3 Pityriasis rosea — am linken Oberarm befindet sich das Primarmedaillon

Therapie
Therapeutisch werden zur Juckreizstillung Olbider und milde Lokalbehandlung angewandt.

Pityriasis rubra pilaris

Die Pityriasis rubra pilaris ist eine seltene, chronische Dermatose unklarer Atiologie, mit Erythrodermie, Palmoplantarkeratosen und follikuldren Keratosen.
Klinik

Die follikuldren, flachigen, kleieformig schuppenden, zuweilen lichenifizierten Erytheme treten vor allem an Finger- und Handriicken auf. Besonders
charakteristisch sind der Kopfbefall, die rot-gelb-orange Farbe der Hautveranderungen sowie ,,nappes claires” — freie Flecken.

Therapie



Die Therapie ist schwierig, Erfolge wurden mit hoch dosierten Steroiden, Retinoiden, MTX, Ciclosporin und Infliximab gesehen.

Morbus Reiter

Dieses seltene, meist postinfektiose Syndrom (oft nach Urethritis, Enteritis oder venerischen Infekten) betrifft fast nur Méanner. In iiber 80 % der Fille ist die
Erkrankung mit dem positiven Nachweis des Markers HLA-B27 assoziiert.

Klinik
Die charakteristische Symptomentetrade besteht aus der Reiter-Dermatose (psoriasiform-entziindliche Hautherde, Keratoderma blenorrhagicum: dhnlich einer

Psoriasis palmoplantaris pustulosa), Augensymptomen (Konjunktivitis, Iritis etc.) Genitalschleimhautsymptomen (Balanitis circinata, Urethritis) und der
Reiter-Arthritis (,,can't see, can't pee, can't climb a tree®).

Differenzialdiagnose

Differenzialdiagnostisch kommen rheumatische Erkrankungen, postinfektiose vaskulitische Krankheitsbilder und Psoriasis infrage. In /2% der Fille heilt die
Erkrankung ohne Riickstdnde aus, in den iibrigen Féllen kommt es zu einem chronisch-rezidivierenden Verlauf.

Therapie
Die Therapie besteht aus antibiotischer Infektsanierung, MTX, Ciclosporin, TNF-Antagonisten und systemischen Glukokortikoiden.

Erythrodermie

,Erythrodermie® bezeichnet keine einheitliche Erkrankung, sondern ist ein klinischer Begriff fiir die Entziindung des gesamten Hautorgans mit universeller
Roétung, Schuppung und Infiltration. Bleiben noch ca. 10 % der Haut frei, wird dies ,,Suberythrodermie* genannt. Es besteht das Risiko einer partiellen oder
globalen Hautinsuffizienz mit Verlust der Hautfunktionen. Die Erythrodermie kann ein dermatologischer Notfall sein, da es teilweise zu systemischen
Begleitsymptomen kommt (Wérme-, Fliissigkeits- und Proteinverlust, Herz-Kreislauf-Belastung durch Weitung aller peripheren Gefidfle). Deswegen werden die
Patienten stationér aufgenommen und engmaschig iiberwacht.

Primére Erythrodermie

Akute primire Erythrodermie Meist handelt es sich bei diesem schweren, lebensbedrohlichen Krankheitsbild um generalisierte, akute Arzneimittelexantheme
mit System- und Organsymptomen (Fieber, Arthralgien, Nieren- und ZNS-Symptome). Weitere Ursachen sind Intoleranzreaktionen gegen bakterielle Toxine
und physikalischer (Verbrithung, UV-Licht) bzw. chemischer (Giftgas) Art.

Chronische primdre Erythrodermie Diese ist entweder angeboren oder beginnt einschleichend, lduft weniger dramatisch ab und bleibt langfristig bestehen.
Sie tritt bevorzugt bei édlteren Ménnern auf. Hereditdre Formen sind hdufig mit Ichthyosen assoziiert, erworbene sind oft Begleiterscheinungen verschiedener
Lymphome oder Leukdmien. So beginnt z. B. das Sézary-Syndrom, die leukdmische Verlaufsform der Mycosis fungoides, als eine kaum wahrnehmbare
Erythrodermie. Frithe Biopsien sind unspezifisch und eine frithe Diagnose schwierig.

Sekundare Erythrodermie

Die sekunddren Erythrodermien sind hiufiger als die primédren. Erythrodermatisch ausbreiten konnen sich folgende Dermatosen: Psoriasis, Ekzeme (Kontakt-,
atopisches, seborrhoisches, nicht klassifizierbares Ekzem), Pityriasis rubra pilaris; Lichen ruber; Pemphigus foliaceus. Die typischen Merkmale der
Grunderkrankung gehen im erythrodermischen Stadium héufig verloren.

Ursachen der Erythrodermie
S Seborrhoische Dermatitis, Sézary-Syndrom, Skabies
C Kontaktekzem
A Atopisches Ekzem
L Lymphom, Leukémie, Lues, Lichen ruber, Lyell-Syndrom
P Psoriasis, Pityriasis rubra pilaris, Pemphigus
I Idiopathisch, Ichtyosis
D Drugs (Arzneimittelexanthem)

Zusammenfassung

Erythematosquamdse Hauterkrankungen und Erythrodermie

* Pityriasis lichenoides: seltene chronische Hautverianderung mit Deckelschuppen tragenden Papeln an Rumpf und Extremitéten

« Parapsoriasis en plaques: chronische Dermatose mit pityriasiform schuppenden, pseudo-atrophischen, disseminierten Herden und
unterschiedlichem Verlauf. Kleinherdige und groherdige Form.

« Pityriasis rosea: ziemlich hiufige, selbstlimitierende Erkrankung junger Erwachsener; exanthematische Aussaat schuppender Plaques folgt auf ein
Primérmedaillon.

« Erythrodermie: seltene, aber gefdhrliche Hauterscheinung oft akut und mit universellem Hautbefall; charakterisiert durch rote, 6dematdse,
exfoliative Haut. Haufigste Ursachen sind Psoriasis, Ekzem, Lymphom, Arzneimittelunvertraglichkeiten; Komplikationen: Herzversagen,
Hypothermie, Infektion und Lymphadenopathie.
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Papulose lichenoide Dermatosen

Lichen ruber planus

Die flache Knétchenflechte ist eine hiufige, nicht infektiose, entziindliche Erkrankung der Haut und Schleimhaut. Die Atiologie ist unklar, vermutet wird eine
Autoimmunreaktion. Zunehmend wird eine Assoziation zwischen dem Lichen ruber und Viruserkrankungen deutlich (besonders Hepatitis B/C).

Eine Erkrankung wird als ,,lichenoid* bezeichnet, wenn sie klinisch (polygonale Papeln) oder histologisch (lymphozytares Infiltrat an der Junktionszone)
einem Lichen ruber dhnelt.

Klinik und Differenzialdiagnose

Leiteffloreszenzen sind wenige mm grof3e, flache, oft zentral eingedellte, scharf begrenzte, polygonale, blaurote Papeln, die zu Plaques konfluieren kénnen.
Das Kobner-Phdnomen ist positiv (). Besonders an der Wangenschleimhaut und nach Eindlen oder Befeuchten der Papeln wird die Verdickung des Stratum
granulosum als weiBliches Muster (Wickham-Streifen ) sichtbar. Die Papeln persistieren Monate bis Jahre und jucken stark. Nach Abheilung der Erosion sind
De- und Hyperpigmentierungen moglich. Im weiteren Verlauf kann es sowohl zu Spontanremissionen als auch zu Rezidiven kommen. Pridilektionsstellen
sind Beugeseiten der Unterarme, Nigel, Unterschenkel, die Sakralregion, die Genitalien und die Mundschleimhaut ( ). Die nicht wegwischbare
Wickham-Streifung zeigt sich auch an der Wangenschleimhaut neben Erosionen. Bei Befall der Mundschleimhaut konnen die Symptome mild sein und
lediglich bei Sdurekontakt auftreten, reichen allerdings zu komplettem Nahrungsverlust aufgrund der Schmerzhaftigkeit.

Abb. 17.1  Oraler Lichen ruber planus mit Wickham-Streifen



Abb. 17.2 Lichen ruber planus mit isomorphem Reizeffekt

Es konnen verschiedene klinische Lichen-ruber-Varianten wie der hypertrophe Lichen ruber verrucosus und der mit einer vernarbenden Alopezie
einhergehende Lichen planopilaris der Haarfollikel unterschieden werden.

Generell miissen alle Lichenformen von lichenoiden Arzneimittelexanthemen, Lues 2, anderen Lichenformen und der akuten ,,Graft-versus-Host““-Reaktion
der Haut abgegrenzt werden. Zusétzliche Differenzialdiagnose des Lichen ruber mucosae oris ist die Leukoplakie.

Diagnostik
Die Diagnose wird histopathologisch gestellt. Charakteristisch sind die Hypergranulose, Hyperkeratose und ségezahnartige Ausfransung der Epidermis sowie
ein subepidermales bandférmiges lymphozytéres Infiltrat (Interface-Dermatitis ) .

Therapie

Lokal werden Steroide (auch okklusiv), Vitamin-A-Derivate (Tretinoin), Teerpraparate und UV-Therapie angewandt. Eine systemische Behandlung (Steroide,
Retinoide, Ciclosporin) kommt nur als Initialtherapie bei besonders schweren Féllen infrage.

Lichen sclerosus et atrophicus (LSA)

LSA ist eine seltene, lichenoide, umschriebene, extrem chronische Krankheit unbekannter Atiologie, welche die Haut (Oberkérper) und besonders die
Genitalschleimhaut befillt. LSA betrifft vor allem Frauen und Kinder und ist mit Erkrankungen mit Autoimmunphinomenen und Autoantikorperbildung
assoziiert.

Klinik und Therapie

Das klinische Merkmal sind weifle, juckende, atrophisch erscheinende Areale, die auch durch ein Kobner-Phdnomen provoziert werden konnen. Diese
unterschiedlich groen Herde konnen konfluieren und follikuldre Hyperkeratosen zeigen. An den Genitalschleimhéuten der Frau fithrt der LSA zu einer
Schrumpfung der Schamlippen mit erhdhter Verletzlichkeit, Trockenheit und starkem Juckreiz (Craurosis vulvae, ). Beim Mann kommt es zu einer urethralen
Striktur und Phimose (Balanitis xerotica obliterans, Craurosis penis). Meist wird ein chronisch-progredienter Verlauf beobachtet, Besserung tritt am ehesten bei
den juvenilen Formen auf. LSA gilt als fakultative Prakanzerose, das Entartungsrisiko ist aber gering.



Abb. 17.3 Lichen sclerosus et atrophicus

Therapeutisch werden lokal Glukokortikoide, PUVA-Bad und Tacrolimus eingesetzt. Bei einer LSA-induzierten Phimose ist eine Zirkumzision angezeigt.

Lichen nitidus

Lichen nitidus ist eine seltene, harmlose, kleinpapuldse Dermatose unbekannter Atiologie. Charakteristisch sind stecknadelkopfgroBe, weiBe oder rétliche,
glanzende, transparente Knotchen vor allem an Penis und Unterarmbeugeseiten, die nicht jucken und sich nach lédngerer Zeit spontan zuriickbilden.
Histologisch finden sich Granulome an der Epidermis-Dermis-Grenze (Papillenspitzen).

Keratosis pilaris

Der Keratosis pilaris (Lichen pilaris, Keratosis follicularis) ist eine sehr haufige, die Follikelmiindung betreffende Verhornungsstorung, die meist bei
prapubertdren Kindern auftritt, besonders an den Extremitétenstreckseiten. Assoziiert sind u. a. Ichthyosis vulgaris und atopische Krankheiten. Eine autosomal-
dominante Vererbung wird angenommen. Charakteristisch sind derbe, stecknadelkopfgrofe, manchmal rote Knétchen an den Follikeln.



Lichen simplex chronicus

Lichen simplex chronicus (Lichen Vidal, Neurodermitis circumscripta) ist eine hdufige, ekzematose Hautverdnderung. Die plaqueartigen, z. T. sehr grof3en,
lichenifizierten, juckenden, manchmal depigmentierten Effloreszenzen treten vor allem bei Frauen im mittleren Lebensalter auf. Préidilektionsstellen sind
Nacken, Extremitdten, Sakral- und Genitalregion. Die Ursache ist unklar, das Ekzem wird durch Kratzen aufrechterhalten.

Prurigo

Die Prurigogruppe ist eine é&tiologisch und morphologisch uneinheitliche Gruppe von Hauterkrankungen mit juckenden, teilweise urtikariellen
Prurigokndtchen.

Die typische Effloreszenzenfolge ist: Quaddel — zelluldre Infiltration — Papel mit apikalem Bldschen (Seropapel) — wg. Juckreiz zerkratzt —
hypopigmentierte Narbe.

Prurigo simplex acuta

Diese gutartige und selbstlimitierende Erkrankung (Syn. Strophulus [Strick] infantum, Lichen urticatus, Urticaria papulosa) ohne Allgemeinsymptome tritt bei
Kindern an Stamm und Extremitdtenstreckseiten auf. Die kleinen Papeln auf urtikariellem Grund mit zentralem Blédschen jucken stark. Als Ursache werden
allergische Reaktionen (kindliche Form der Urtikaria) auf Nahrung, Arzneimittel oder Parasiten angesehen. Als Differenzialdiagnosen kommen Varizellen und
Skabies infrage. Die Therapie besteht in lokalen Steroiden.

Prurigo simplex subacuta

Die hellroten, urtikariellen, stark juckenden Papeln befallen schubweise Stamm und Extremitéten (). Die Erkrankung (Syn. Strophulus adultorum, Urticaria
papulosa chronica) tritt gehduft bei Frauen zwischen 20 und 50 Jahren, oft mit psychosomatischer Uberlagerung, auf. Meist ist die Atiologie unklar, Prurigo
kann aber auch Symptom bei Diabetes, Lebererkrankungen und malignen Tumoren sein. Differenzialdiagnosen sind die pruriginds zerkratzte Akne,
prurigindse Neurodermitis atopica, Skabies und Dermatitis herpetiformis. Wichtig ist das Vermeiden des Kratzens, auBerdem koénnen lokale Steroide,
Lichttherapie und Antihistaminika helfen.



Abb. 17.4 Prurigo simplex subacuta

Prurigo nodularis Hyde

Diese chronische Variante einer Prurigo manifestiert sich mit einer durch Reiben und Kratzen verursachten knotenférmigen Verdickung der Haut, bedingt
durch intensiven Juckreiz. Differenzialdiagnosen sind die Prurigoform des bullosen Pemphigoids und die Dermatitis herpetiformis Duhring. Therapie ist
schwierig und beinhaltet neben lokalen Steroiden, Fototherapie, Antihistaminika auch Immunsuppressiva, Neuroleptika und Antidepressiva.

Zusammenfassung
Papulése lichenoide Dermatosen

« Lichen ruber planus: relativ hiufige, juckende, papulose Eruption, die meist innerhalb von Wochen bis Monaten abheilt, aber rezidivieren kann.

« Lichen sclerosus et atrophicans: Vor allem am weiblichen Genitale befinden sich diese weiflen, juckenden, atrophischen Areale; Risiko der
malignen Entartung.

* Prurigogruppe: itiologisch und morphologisch uneinheitliche Gruppe mit juckenden, teilweise urtikariellen Prurigokndtchen.
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Ekzeme

Das Ekzem ist eine nicht infektiose, juckende Entziindungsreaktion der Haut auf exogene und/oder endogene Reize. Die angeborene oder erworbene
Disposition ist meist immunologischer Art. Wegen der bestehenden Disposition verlduft ein Ekzem héufig chronisch. Die Erkrankung ist auf die Haut
beschrénkt. Die Symptome (Blaschen, Papulovesikel, Erosionen, Schuppung, Keratose) sind Zeichen der obligaten Epithelschddigung. Die Herde heilen ohne
Restdefekte ab. In der deutschen Literatur wird hdufig zwischen den Begriffen ,,Dermatitis* (wird meist als akute Entziindung verstanden) und ,,Ekzem*
(chronische Entziindung bei spezieller Disposition) unterschieden, in der englischsprachigen Literatur wird fiir beide Formen einheitlich der Begriff
,dermatitis* verwendet.

Beim akuten Ekzem fiihrt ein epidermales Odem (Spongiose) mit Separation der Keratinozyten zur Ausbildung epidermaler (spongiotischer) Blischen und
Papulovesikel. Die dermalen GeféBe sind dilatiert, und Entziindungszellen dringen in die Dermis und Epidermis ein.

Beim chronischen Ekzem kommt es zur Verdickung der Stachelzellschicht (Akanthose) sowie des Stratum corneum (Hyperkeratose) mit Retention von
Kernen bei einigen Korneozyten (Parakeratose). Die Reteleisten sind verldngert, die dermalen GefdBe erweitert und mononukledre Entziindungszellen
infiltrieren die Haut.

Klinik

« Akutes Ekzem: Juckreiz, Erythem, Odem, Papel, Papulovesikel, Blischen; gefolgt von Exsudation und Krustenbildung
« Chronisches Ekzem: Lichenifikation (Vergroberung der Hautfelderung), Schuppung, Fissuren

Klassifikation
Die Ekzeme konnen nach unterschiedlichen Kriterien eingeteilt werden:

« Pathogenese: z. B. Kontaktekzem, toxisch; Kontaktekzem, allergisch; Exsikkationsekzem; atopisches Ekzem
* Verlauf: akut oder chronisch

* Auslosende Faktoren: exogen oder endogen

« Lokalisation: z. B. Hand-, FuB3ekzem

* Besondere Merkmale: z. B. dyshidrotisch; nummulér; streuend

Seborrhoisches Ekzem

Beieiner gegebenen Disposition wirken Seborrhé ( Hyperfunktion der Talgdriisen) und mikrobielle Faktoren wie die Besiedelung mit dem Hefepilz
Pityrosporum ovale zusammen. Die pathogenetische Rolle der Zusammensetzungen der Hautfette und der Hautflora wird diskutiert. Das seborrhoische Ekzem
zeigt eine Abhédngigkeit vom Klima (Besserung im Sommer, im Gebirgsklima und an der See) und von endogenen Faktoren (Verschlechterung bei Stress).
Mégliche Komplikation ist eine sekundére Erythrodermie (). Therapeutisch werden antimykotische Priparate mit Azolderivaten wie Ketoconazol und lokale
Steroide (Wirkungsstirke 1-2) eingesetzt.

Formen und Klinik

Erwachsenenform Die braunrotlichen, méBig juckenden Herde zeigen eine starke seborrhoische Schuppung (). Sie sind kaum von Entziindungszellen
infiltriert. Pradilektionsstellen sind das Gesicht (nasolabial), das Kapillitium mit Haargrenzen, Brust und Riicken. Es gibt auch psoriasiséhnliche Formen oder
Mischformen und ein HIV-assoziiertes seborrhoisches Ekzem.



Abb. 18.1 Seborrhoisches Ekzem (Erwachsenenform)

Sduglingsform (seborrhoische Siuglingsdermatitis) Beginn in den ersten Lebenswochen, die Herde mit gelblicher, fest anhaftender Schuppung (Gneis)
befallen hiufig die Mittellinie des Gesichts (). Bei ausgeprégterem Befall dehnen sie sich auf Rumpf und Intertrigines mit Neigung zur Superinfektion (v. a.
Hefen) und zu Streureaktionen aus. Der GroBteil der seborrhoischen Sduglingsdermatitiden bildet sich spontan zuriick.



Abb. 18.2 Seborrhoisches Ekzem (Sauglingsform)

Nummulares Ekzem

Als Ursache des nummuléren Ekzems (diskoides Ekzem, ,, mikrobielles* Ekzem) wird eine lokale Sensibilisierung gegeniiber hamatogen ausgeschwemmten
Antigenen vermutet. Die Rolle bakterieller Foci wie einer chronischen Bronchitis wird diskutiert. Nach Sanierung solcher Herde bessern sich z. T. auch sehr

therapieresistente Ekzeme.



Klinik, Differenzialdiagnose und Therapie

Die Einzeleffloreszenz ist ein miinzformiger, scharf begrenzter, erythematdser Herd, der mit Papulovesikeln, psoriasiformen Schuppen und gelben Krusten
belegt ist (). Diese Ekzeme konfluieren kaum und jucken stark. Pradilektionsstellen sind die Streckseiten der distalen Extremitéten. Differenzialdiagnostisch
miissen die Psoriasis vulgaris (Plaquetyp), Tinea corporis, das atopische Ekzem und das allergische Kontaktekzem beachtet werden.

PR
RS

Abb. 18.3 Nummulares Ekzem

Zur Therapie gehort die Fokussanierung. Bei umschriebenen Hautverdnderungen wird eine topische Steroidtherapie mit antibakteriellen Zusitzen eingesetzt,
bei disseminiertem Befall auch kurzfristig systemische Steroide. Nachbehandelt wird z. B. mit teerhaltigen Externa.

Dyshidrotisches Ekzem

Mogliche Ursachen des dyshidrotischen Ekzems sind ein allergisches oder toxisches Kontaktekzem, Mykosen, Mykide (Streureaktion nach Exazerbation oder
Anbehandlung einer Mykose). Auch eine atopische Diathese wird diskutiert.

Klinik, Differenzialdiagnose und Therapie

Bei der akuten Form zeigen sich heftig juckende, zahlreiche, dicht stehende, prall gespannte Blaschen und Blasen ( ), hdufiger an den Héanden (Fingerflachen,
Handteller) als an den Fiilen (FuBsohlen). Sie konnen konfluieren und heilen nach einer bis mehreren Wochen unter Ausbildung fest haftender, groblamelloser
Schuppung ab. Die chronisch-rezidivierende Form wird charakterisiert durch mildere, aber wiederkehrende Bldschenschiibe. Bei beiden Formen besteht die
Gefahr der bakteriellen und mykotischen Superinfektion. Differenzialdiagnostisch miissen Skabies, bulloses Pemphigoid und Psoriasis pustulosa
palmoplantaris in Erwégung gezogen werden.



Abb. 18.4 Dyshidrotisches Ekzem

Therapeutisch werden steroidhaltige Externa, Umschldge mit synthetischen Gerbstoffen (z. B. Tannolact, Tannosynt) und riickfettende Externa ggf. mit
teerhaltigen Zusitzen eingesetzt. Ansonsten kann eine Lichttherapie oder eine Iontophorese bei Hyperhidrose versucht werden.

Stauungsekzem

Beim Stauungsekzem handelt es sich um eine in der zweiten Lebenshilfte hdufige chronische Ekzemform, die mit chronischer venéser Insuffizienz assoziiert
ist und meist beidseits an den distalen Unterschenkeln, besonders in der medialen Supramalleolarregion, lokalisiert ist. Sie ist wahrscheinlich Folge der
stasebedingten Entziindung. Das Stauungsekzem ist flichig, gerdtet, schuppend, meist sehr trocken und juckt stark. Akutes Néssen und eine Generalisation
deuten auf eine aufgepfropfte Kontaktallergie hin, oft ausgeldst durch die vielen zuvor angewandten Externa und ein erleichtertes Eindringen der Allergene
durch die ekzemgeschiddigte Haut. Kompression und Therapie der chronisch-vendsen Insuffizienz stehen im Vordergrund. Im Akutstadium konnen lokale
Glukokortikoide in allergologisch indifferenter Grundlage wie Vaseline hilfreich sein.

Kontaktekzem

Allergisches Kontaktekzem

Beim allergischen Kontaktekzem handelt es sich um den héufigsten Ekzemtyp und die bekannteste klinische Manifestation einer Typ-IV-Immunreaktion. Der
Erkrankung geht eine Latenz- bzw. Sensibilisierungszeit voraus. Ob und wann es in einem bestimmten Fall zur Sensibilisierung kommt, ist zum einen abhingig
von der individuellen genetischen Disposition und dem Hautzustand (intakte Barrierefunktion), zum anderen von Dauer und Intensitit des Kontakts und der
Art des Antigens. Das allergische Kontaktekzem nimmt meist einen chronisch-rezidivierenden Verlauf mit akuten Schiiben. Unter Antigenkarenz kommt es zur
vollstdndigen Abheilung bei weiterem Bestehen der Sensibilisierung.

Die héufigsten Allergene sind Metalle (Nickel, Chromat, z. B. im Zement; ), Farbstoffe (z. B. para-Phenylendiamin), Epoxidharze, Gummichemikalien,
Desinfizienzien, Konservierungs- und Duftstoffe, Medikamente, Salbengrundlagen, Pflanzen. Diagnostisch kommt der Epikutantest zum Einsatz ( ).



Abb. 18.5 Allergisches Kontaktekzem

Die Nickelsensibilisierung ist die hdufigste Kontaktallergie.

Pathogenese
Ein allergisches Kontaktekzem entwickelt sich in zwei Schritten:

Sensibilisierungsphase Bei den Kontaktallergenen handelt es sich meist um Haptene (keine immunogene Wirkung wegen kleiner Grofe), die sich zunéchst
an korpereigene Proteine binden miissen, um als Antigen zu wirken (Hapten-Protein-Kopplung). So werden sie von den dendritischen Zellen der Haut erkannt,
aufgenommen und als Antigen auf ihrer Oberfldche prasentiert. Die Langerhans-Zellen stimulieren nun die Proliferation jener T-Zellen, die fiir dieses Antigen
spezifische Rezeptoren besitzen.

Auslésungsphase Haben diese spezifisch sensibilisierten Lymphozyten erneuten Antigenkontakt, locken sie mithilfe von Lymphokinen Fress- und
Entziindungszellen an, deren Aktivititen das klinische Bild am Entziindungsort bestimmen.



Klinik
Akutes allergisches Kontaktekzem Im direkten Wirkbereich des Allergens kommt es bei bestehender Sensibilisierung zu den Zeichen einer lebhaften, akut-
exsudativen Entziindung: Rétung, Odem, aufschieBende Papulovesikel, die rasch erodieren und groBflichig nissen. Juckreiz besteht von Beginn an.

Subakutes allergisches Kontaktekzem Hier finden sich chronische Ekzeme mit chronisch-lichenifizierten Herden neben akuten Exazerbationen mit den
Zeichen einer akut-exsudativen Entziindung.

Chronisches allergisches Kontaktekzem Chronische Entziindung mit Hyperkeratosen, Rhagaden und Lichenifikation. Das Ekzem kann auch in kontaktferne
Regionen streuen, wenn Antigen oder Lymphokine hdmatogen oder lymphogen verschleppt werden.

Differenzialdiagnose und Komplikationen
Differenzialdiagnostisch muss an ein toxisches Kontaktekzem, Mykose, Psoriasis, atopisches Ekzem und an das Erysipel gedacht werden, bei
therapieresistenten chronischen Ekzemherden ferner an Morbus Bowen, Morbus Paget, Lupus vulgaris und Mycosis fungoides.

Durch die geschidigte Hautbarriere ist der Eintritt von Bakterien und weiteren Allergenen erleichtert, mit der Gefahr der bakteriellen Sekundarinfektion und
der Entwicklung weiterer Kontaktallergien. AuBerdem kann das Ekzem generalisieren und in eine Erythrodermie iibergehen.

Therapie
Zundchst kommen stark wirksame Steroide zum Einsatz, spdter eine weniger starke, pflegende Lokaltherapie. Wenn méglich, sollte eine Allergenelimination
erfolgen. Die Nachbehandlung besteht vor allem in protektiver Hautpflege (Riickfettung, Wiederherstellen der Hautbarriere) und Hautschutz.

Toxisches Kontaktekzem

Das toxische Kontaktekzem ist Folge einer direkten Hautschddigung durch chemische oder physikalische Noxen. Im Gegensatz zur Allergie sind alle Personen
betroffen, die diesen Stoffen ausgesetzt sind — allerdings abhéngig von der individuellen Belastbarkeit der Haut, der Dosis der toxischen Substanz und der
Kontaktdauer.

Der Juckreiz ist weniger ausgeprégt als beim allergischen Kontaktekzem, zunéchst treten Schmerzen und ein Gefiihl des Brennens auf. Aulerdem weist das
toxische Kontaktekzem im Unterschied zum allergischen keine Streuphdnomene auf. Personen mit allergischem oder atopischem Ekzem sind aber besonders
gefdhrdet, ein toxisches Kontaktekzem zu entwickeln; genauso kann auch umgekehrt auf dem Boden eines toxischen Kontaktekzems ein allergisches
Kontaktekzem entstehen, da die Hautschiddigung die Allergenpenetration erleichtert. AuSerdem wird der Eintritt von Bakterien erleichtert.

Akutes Kontaktekzem Obligat hautschidigende Substanzen (Seifen, Losungsmittel, UV-Strahlen, z. B. Dermatitis solaris) l6sen im Einwirkungsbereich
kontakttoxische Hautschéiden mit einer akuten Entziindung (R6tung, Odem und Bléschenbildung) bei starker Schiadigung mit Blasen und Nekrosen aus.

Kumulativ-subtoxisches Kontaktekzem Die chronische Form des toxischen Kontaktekzems (Abnutzungsdermatose, Hausfrauenckzem, Maurerekzem)
betrifft meist die Hande. Die Entziindung wird durch mehrere schwach toxische Reize (z. B. Wasser, Reinigungsmittel) mit lingeren Einwirkungszeiten auf die
Haut verursacht.

Diagnostik und Therapie
Fur die Diagnose sind Anamnese, Klinik, negative Epikutantestung und pathologische Hautfunktionstests hinweisend. Eine verminderte Alkaliresistenz wird
mit dem Nitrazingelbtest nachgewiesen: 30 s nach Auftropfen einer Nitrazingelblosung zeigt die gelbe Farbe eine intakte Hornschicht an mit pH 5,6.

Die Lokalbehandlung ist bei Bedarf antientziindlich (lokale Steroide). Kontakt mit dem Ausloser muss vermieden und die Haut besonders geschiitzt werden.

Exsikkationsekzem

Das Exsikkationsekzem (Eczéma craquelé, Austrocknungsekzem) tritt bei Menschen aller Altersgruppen, jedoch gehduft bei dlteren Menschen, in der kélteren
Jahreszeit auf. Besonders betroffen sind Patienten mit Ichthyosis vulgaris. Ursachen konnen ein tibertriebenes Hygieneverhalten, eine inaddquate Riickfettung
der Haut nach Korperpflege oder trockenes Klima sein. Es zeigt sich eine feine, netzformig eingerissene Hornschicht, Rotung und Schuppung ().
Therapeutisch werden Olbider und andere riickfettende MaBnahmen angewandt.

Abb. 18.6 Exsikkationsekzem

Windeldermatitis



Folgende Faktoren fithren zur Windeldermatitis und auch dazu, dass ca. 75 % der Windeldermatitiden mit Hefepilzen besiedelt sind ( ): zu seltene
Windelwechsel, Stuhl und Urin (greifen die zarte Sduglingshaut an), feuchtes, enges Mikroklima in der Windel, systemische Antibiotikagabe, noch nicht
ausgereiftes Immunsystem und Barrierefunktion der Haut.

Abb. 18.7 Candidose bei Windeldermatitis, Ekzem auf Kontaktbereich mit Windel beschrankt

Differenzialdiagnose und Therapie

Differenzialdiagnostisch muss an eine infantile Psoriasis, eine atopische/seborrhoische Dermatitis und an eine Mykose gedacht werden. Langerhans-Zell-
Histiozytose ist eine seltene, aber wichtige Differenzialdiagnose ( ). Eine Verbesserung der Pflegesituation, hdufigere Windelwechsel und das Lufttrocknen der
entziindeten Fliche lindern die Dermatitis. Zusétzlich sind eine schiitzende Pflege mit Pasten auf Zinkbasis mit entziindungshemmenden Zusitzen (z. B.
Gerbstoffe) und bei Pilzbefall Antimykotika wie Nystatin hilfreich.

Handekzem

Handekzeme sind héaufige und besonders belastende Krankheitsbilder.

Atiologie
Meist entstehen sie durch die Kombination verschiedener Ursachen:
* Exogene Faktoren:
— Toxisch: hiufig stindiger Kontakt mit Wasser oder reizenden Substanzen

— Allergen: durch Kontakt nach erfolgter Sensibilisierung, Haut héufig bereits vorgeschadigt
» Endogene Faktoren: atopische Diathese

Handekzeme machen den grofiten Teil der Berufsdermatosen aus. Besonders gefahrdet sind Friseure, Reinigungsberufe und Handwerker. Maurer kénnen



Kontaktallergien auf das Chromat im Zement entwickeln, Friseure auf Farbstoffe wie para-Phenylendiamin. Die Berufstitigen berichten dann iiber eine
Abheilung im Urlaub.

Therapie

Kausaler Therapieansatz, wenn moglich: Ausloser meiden, Schutzmalinahmen ergreifen. Riickfettender Hautschutz, steroidhaltige Externa, UV-Therapie (z. B.
Creme-PUVA). Bei schweren Fillen systemische Gabe von Alitretinoin.

Atopisches Ekzem (Atopische Dermatitis, Neurodermitis)

Das atopische Ekzem zeigt einen altersbezogenen, stadienhaften Verlauf mit jeweils typischem Befallsmuster und manifestiert sich fast immer bis zum 5.
Lebensjahr. Mit dem allergischen Asthma bronchiale und der Rhinoconjunctivitis allergica bildet es den Formenkreis der Atopie. Die Veranlagung fiir
atopische Erkrankungen wird polygen vererbt. Studien bei monozygoten Zwillingen zeigen eine 85-prozentige Konkordanz fiir das atopische Ekzem. Die
Manifestation der Erkrankungen ist aber auch von vielen exogenen und endogenen Modulationsfaktoren abhéngig, die den Krankheitsausbruch und -verlauf
beeinflussen. Exogene Faktoren sind z. B. Nahrungsmittelallergene, Aeroallergene und bakterielle Allergene, zu den endogenen Faktoren zdhlen Infekte und
psychische Faktoren.

Manifestationen des Atopiesyndroms sind sehr hédufig und zeigen eine zunehmende Inzidenz. Verantwortlich gemacht fiir diese steigende
Krankheitshaufigkeit werden u. a. die Schadstoffbelastung der Luft, die erhohte Allergenexposition in Innenrdumen und die Reduzierung friihkindlicher
Infektionen (,,Stdhlung des Immunsystems*). An einem atopischen Ekzem leiden 15-20 % der Kinder in Industrieldndern. Zusitzlich entwickeln ein Drittel
dieser Kinder ein allergisches Asthma bronchiale oder eine Rhinoconjunctivitis allergica.

Pathogenese

Immunologische, biochemische und neurovegetative Stérungen wirken auf der Grundlage einer genetischen Disposition.

Immunologische Stérungen Das atopische Ekzem zeigt initial eine allergische Typ-I-Sofortreaktion: T-Helferzellen vom Typ 2 und ihre Zytokine
(Interleukin-4, -5, -10) dominieren die Immunantwort. Aulerdem finden sich ein hohes IgE und eine Eosinophilie.

Biochemische Storungen Aus der Verminderung der Talgsekretion resultiert eine trockene Haut mit verénderter Fettsdurezusammensetzung und
herabgesetzter Barrierefunktion der Haut. Deshalb kommt es zu einem Wasserverlust und reduziertem Hautschutzmantel mit erleichterter Penetration von
Fremdstoffen sowie einer herabgesetzten Juckreizschwelle.

Neurovegetative Storungen Veranderte Reaktivitit auf B-adrenerge und cholinerge Reize (weiler Dermografismus).

Staphylococcus aureus Bei iiber 90 % der Patienten mit atopischem Ekzem lésst sich der Keim nachweisen, aber nur bei 5 % der gesunden Patienten. Die
Krankheitsaktivitdt korreliert mit dem AusmaBl der Keimbesiedelung. Bestimmte Toxine, sog. Superantigene, von S. aureus bringen eine Vielzahl von
Immunprozessen in Gang.

Klinik
Die meist symmetrischen Hauterscheinungen sind oft von starkem Juckreiz begleitet, der nach Schwitzen und nachts verstirkt wird. Bedingt durch den
Juckreiz zeigen sich auch haufig Kratzeffekte wie Exkoriationen. Sie unterscheiden sich je nach Patientenalter:

« Séduglingsalter: exsudativ-entziindliche Ekzemherde, vor allem Gesicht, Kapillitium (,,Milchschorf*: gelbbréunlich verkrustete Herde; ),
Spontanremission bei 50 %




Abb. 18.8 Atopisches Ekzem, Milchschorf

* Kindheit: Typisch sind Lichenifikation, Exkoriationen und ,,trockene Haut®, vor allem an Ellbogen, Kniekehlen, Hand-, Fuigelenken
(,,Beugenekzem*) und Hals ().

Abb. 18.9 Atopisches Ekzem: a) ,Beugenekzem®, subakut, impetiginisiert; b) chronisch-lichenifiziert

» Jugend/Erwachsene: chronisch-lichenifiziertes Ekzem mit Prurigoknétchen, akute Exazerbationen moglich, vor allem Gesicht, Hals, Beugeseiten
der Extremitdten, Hand- und FuBriicken

Auch Minimalvarianten treten auf. Lokalisiert-diskrete Ekzemmanifestationen sind z. B. an Ohrlappchenansatz, Lidern, Finger- und Zehenkuppen (Pulpitis
sicca; ) zu finden. AuBlerdem gibt es ein isoliertes Handekzem (teils mit Dyshidrosissymptomatik), Lippenekzem (Perléche, Cheilitis), Kopfekzem,
Vulvaekzem und Analekzem. Unter ,,Pityriasis alba“ versteht man nicht entziindliche, hypopigmentierte, leicht schuppende Herde an Gesicht, Extremititen
und Rumpf.



Abb. 18.10 Pulpitis sicca

Weitere Atopiesymptome sind trockene Haut (Sebostase bis zu ichthyosisdhnlichem Bild), Keratosis follicularis, Vertiefung der Handlinien, blasses
Gesicht, infraorbitale doppelte Lidfalte (Dennie-Morgan-Falte,) und Reduktion der lateralen Augenbrauen (Hertoghe-Zeichen). Neurovegetative
Regulationsstorungen zeigen sich als weiler Dermografismus: Nach kriftigem Bestreichen der Haut in den ger6teten Herden bleibt fiir einige Minuten eine
weiBle Linie zuriick.

Abb. 18.11 Dennie-Morgan-Falte

Verlauf und Komplikationen



85 % der Erstmanifestationen erfolgen bis zum 5. Lebensjahr, dann chronisch-phasenhafter Verlauf. Die Riickbildungsrate bis zur Adoleszenz liegt bei 80 %,
aber auch in spéteren Stadien sind Spontanremissionen moglich. Vereinzelt gibt es auch Spétmanifestationen im Erwachsenenalter ohne vorhergegangene
Atopieanamnese. Komplikationen sind Hautinfektionen, vor allem das Eczema herpeticatum, Erythrodermie, irritative Kontaktekzeme und allergische
Kontaktekzeme.

Diagnostik und Differenzialdiagnose

Es gibt verschiedene Kriterien fiir die Diagnose (), meist wird sie aber klinisch gestellt. Zur Verlaufskontrolle hat sich international der SCORAD-Index
(Severity Scor ing of A topic D ermatitis) durchgesetzt, der neben Ausdehnung und Auspriagung (akute und chronische Verdnderungen) auch subjektive
Symptome (Juckreiz, Schlafstorungen) erfasst. Differenzialdiagnostisch muss bei Séuglingen und Kleinkindern vor allem an die seborrhoische Dermatitis, bei
Erwachsenen an andere Ekzemformen (allergisches bzw. irritatives Kontaktekzem, seborrhoisches oder nummuléres Ekzem) und an Psoriasis gedacht werden.

Tab. 18.1 Diagnostische Kriterien der atopischen Dermatitis (nach Hanifin und Rajka). Fiir die Diagnosestellung miissen je 3
Haupt- und 3 Nebenkriterien erfiillt sein.

Leitsymptome

* Trockene Haut
« Starker Juckreiz

Hauptkriterien Nebenkriterien

« Juckreiz

« Typische Morphe (Ekzem,
Lichenifikation, Papel)

« Typische Lokalisation (Kind:
Gesicht, Extremititenauflenseiten;
Jugendlicher: Beugen)

« Atopische Eigen- oder
Familienanamnese

« Chron. und/oder rezidivierender
Verlauf

« Besonderheiten des atopischen Gesichts: Gesichtsblésse, periokuldre Halonierung (dunkles Kolorit), Lichtung
der seitlichen Augenbrauen (Hertoghe-Zeichen), doppelte Unterlidfalte (Dennie-Morgan-Falte), Cheilitis,
periorale Faltchen, Kopfschuppung

* Pityriasis alba

« Trocken schuppende, juckende Fiile v. a. im Winter (,,atopic winter feet)

« Finger- und Zehenkuppenekzem (Pulpitis sicca)

» Weiller Dermografismus (Weilfarbung der Haut durch Vasokonstriktion nach mechanischer Reizung)

Therapie

Durch regelmaflige intensive Hautpflege mit harnstoffhaltigen Praparaten (nicht bei akuten Lasionen wegen Brennen) wird die Haut stabilisiert und die
Barrierefunktion wird regeneriert. Néssende Lésionen miissen nach dem Grundsatz ,,feucht auf feucht®, nassende, krustose und impetiginisierte Lésionen nach
dem Grundsatz ,.fett/feucht” behandelt werden. Antihistaminika wirken gegen den Juckreiz. Zusitzlich werden UVB oder Kombination UVA/UVB und
Balneofototherapie angewandt. Bei Exazerbationen werden lokale Steroide (intermittierend) und die topischen Calcineurin-Inhibitoren Tacrolimus und
Pimecrolimus eingesetzt, weiterhin systemische Antihistaminika und bei schweren Fillen Ciclosporin. Seit Dezember 2017 ist mit Dupilumab ein erstes
Biologikum verfiigbar. Dupilumab ist ein Anti-IL-4R-Antikorper, der Interleukin-4 und -13 blockiert.

Pravention

Préavention kindlicher Atopie — ein radikaler Paradigmenwechsel

Bis vor kurzem wurden moglichst langes Stillen und die Meidung von potenziell allergenen Lebensmitteln wie Fisch und Eiern propagiert. Neue Studien
belegen allerdings die Moglichkeit einer Toleranzinduktion (und keiner Sensibilisierung) durch diese Lebensmittel in den ersten Lebensmonaten.
Entsprechend wird jetzt in den neuen Leitlinien explizit empfohlen, die Phase ausschlieflichen Stillens von 6 auf 4 Monate zu verkiirzen und auch
potentiell allergene Nahrungsmittel wie Fisch und Eier frithzeitig zu verabreichen.

» Vermeidung potenzieller hautirritativer (sachgerechte Kleidung, keine Wolle, keine aggressiven Reinigungsmittel) und aerogener Antigene
(staubarme, trockene Wohnung, keine Katze, kein Rauchen)

* Aufenthalt in allergenarmer, klimatisch begiinstigender Umgebung (Meer, Hochgebirge)

« Intensive Hautpflege, besonders im erscheinungsfreien Intervall

Zusammenfassung
Ekzeme

* Seborrhoisches Ekzem: assoziiert mit Seborrh6 und der Besiedelung mit dem Hefepilz Pityrosporum ovale; Erwachsenenform
(Pradilektionsstellen: Kapillitium, Gesicht entlang der Haargrenze, Brust, Riicken) und Sauglingsform (Pradilektionsstellen: Mittellinie des
Gesichts); Ansprechen auf Antimykotika, ggf. lokale Steroide

* Nummulires Ekzem: miinzformige, meist mikrobiell besiedelte Herde an den Extremitidten bei Menschen mittleren oder héheren Alters

* Stauungsekzem: mit Venenerkrankungen assoziiert (stasebedingte Entziindung) — wichtigste Mainahme: Kompressionsbehandlung oder
Venenoperation

» Kontaktekzeme: Héufige Allergene: Nickel, Chromate, Kobalt, Konservierungsstoffe, Duftstoffe; haufige Irritanzien: Wasser, Scheuermittel,
Chemikalien (v. a. Laugen), Losungsmittel, Ole, Detergenzien. Morphologisch kann ein irritatives oft nicht von einem allergischen Kontaktekzem
unterschieden werden. Die Epikutantestung hilft bei der Bestitigung eines allergischen Kontaktekzems. Atopiker sind gegeniiber Irritanzien
empfindlicher.

* Atopisches Ekzem: 15-20 % der Kinder in Industrieldndern (iiblicher Beginn unter 1 Jahr) sind von einem atopischen Ekzem betroffen; klassisch
sind Gesicht, Kniekehlen und Ellenbeugen befallen. Der Circulus vitiosus von Jucken und Kratzen induziert die Lichenifikation; Exazerbationen
kommen oft durch Infekte, vor allem Staphylokokken vor. Die Therapie schliet Hautpflegemittel mit Harnstoff, topischen Steroiden und
Calcineurin-Inhibitoren (Tacrolimus, Pimecrolimus), Ciclosporin und Dupilumab ein.
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Urtikaria

Der Begriff ,,Urtikaria“ (Urtica = latein. Brennnessel; Syn. Quaddelsucht, Nesselfieber) beschreibt das akute oder chronische Auftreten von exanthematischen
oder lokalisierten, fliichtigen, juckenden Quaddeln (Urticae). Eine Quaddel ist eine gleichméaBige Anhebung der Hautoberfldche von meist roter, bei starkem
Gewebsdruck auch weiBer Farbe und unterschiedlicher GroBe und Form. Histologisches Korrelat ist ein dermales Odem. Die Bestehensdauer einer einzelnen
Quaddel liegt in aller Regel unter 24 h ().

Abb. 19.1  Urtikaria, jede Quaddel verbleibt weniger als 24 h und hinterlasst normale Haut.

Eine Urtikaria kann viele verschiedene Ursachen haben. Gemeinsame pathogenetische Endstrecke ist die Freisetzung von Mediatoren aus Mastzellen (u. a.
Histamin, Heparin, Prostaglandine, Leukotriene). Diese Mediatoren vermitteln neben einer Erweiterung der HautgefdBe (Rotung) auch deren
Permeabilititssteigerung (Schwellung). Haufig treten im Rahmen einer Urtikaria auch zusitzlich Angioddeme auf. Die Lebenszeitinzidenz der Urtikaria liegt
bei ungefdhr 20 % und ist am hochsten bei Atopikern und Kindern bzw. jungen Erwachsenen. Auch im Rahmen von Typ-I-allergischen Reaktionen kann es
zum Auftreten von Urticae und Angioédemen kommen.

Klinik

Ein Quaddelschub kann von einzelnen Urticae bis hin zu einem disseminierten oder generalisierten Befall reichen. Der meist intensive Juckreiz fiihrt
typischerweise zu einem Reiben der Haut, nicht zum Kratzen. Deswegen findet man in der Regel keine Kratzartefakte, wie z. B. Exkoriationen. Die Urtikaria
bleibt in der Regel auf die Haut beschrinkt. Oft treten aber begleitend Angioddeme ( ) auf. Dabei konnen auch die Schleimhdute betroffen sein, z. B. mit
Lippen- und Zungenschwellung, Larynxddem, KloBgefiihl, Heiserkeit und Atemnot.

Klassifikation
Die Urtikaria wird nach klinischen Kriterien klassifiziert. Unterschieden werden:

Akute spontane Urtikaria Die Quaddeln treten spontan auf und sind nicht induzierbar. Die akute spontane Urtikaria dauert bis zu 6 Wochen, bei langerem
Verlauf spricht man von einer chronischen Urtikaria.

Chronische Urtikaria Daver lénger als 6 Wochen.

Chronische spontane Urtikaria Spontanes Auftreten von Quaddeln, Angioddem oder beidem durch bekannte oder unbekannte Ausldser, Dauer iiber 6
Wochen.

Induzierbare Urtikaria Die Quaddeln sind induzierbar, je nach Ausloser werden unterschieden:

« Urticaria factitia (symptomatischer Dermografismus): Bei dieser hdufigen Form kommt es vermutlich durch mechanische Scherkrifte zur
Auslosung einer Quaddelbildung. Dies fiihrt dazu, dass man auf der Haut Urticae schreiben kann (urtikarieller Dermografismus; ).



Abb. 19.2 Urtikarieller Dermografismus

« Kilteurtikaria (Kiltekontakturtikaria)
* Druckurtikaria

« Solare Urtikaria (Lichturtikaria)

* Wirmeurtikaria

« Vibrationsurtikaria

* Cholinergische Urtikaria; ( ): Hier fiihren kérperliche Anstrengung zum Auftreten oft nur stecknadelkopfgrof3er, sehr fliichtiger Quaddeln.

Abb. 19.3 Cholinergische Urtikaria

* Kontakturtikaria
» Aquagene Urtikaria

Pathogenese

Die Mastzellaktivierung und dann folgende Mastzelldegranulation spielen die zentrale Rolle in der Pathogenese. Die Mastzellen kénnen durch vielféltige
Ausloser aktiviert werden:



Autoreaktive Urtikaria Bei vielen Patienten ldsst sich eine Quaddel an der Haut ausldsen, wenn sie ihr eigenes Blutserum intrakutan verabreicht bekommen
(autologer Serumtest). Bei manchen Patienten lassen sich auch Antikorper gegen den IgE-Rezeptor nachweisen. Zudem wurde eine gehdufte Assoziation von
Autoimmunthyreoiditiden bei Urtikariapatienten beobachtet. Daher geht man hier von einer autoreaktiven Genese der Urtikaria aus.

Infektassoziierte Urtikaria Im Rahmen von Infekten kommt es hdufig zum Auftreten einer akuten Urtikaria. Daneben konnen aber auch chronische
Infektionen, z. B. eine Helicobacter-pylori- Infektion oder Parasiten, eine chronische Urtikaria unterhalten. Auch chronische Entziindungen kénnen urséchlich
sein. Der genaue Pathomechanismus ist nicht geklart.

Nicht allergische, pseudoallergische Urtikaria, Intoleranzurtikaria Die Mastzelldegranulation wird nicht immunologisch induziert, d. h., die auslosenden
Substanzen bendtigen keine Sensibilisierungsphase und sind nicht spezifisch, Gruppenreaktionen sind aber moglich, z. B. bei Analgetika (Analgetika-
Intoleranz). In der Regel besteht im Gegensatz zur echten Allergie eine Dosisabhéngigkeit. Die meisten Medikamente (v. a. Analgetika, NSAR, Anésthetika,
ACE-Hemmer, Rontgen-Kontrastmittel, Plasmaexpander, Opioide) sind in der Lage, auf pseudoallergische Weise eine Urtikaria und Angioddeme auszuldsen.
ASS gilt als einer der hdufigsten Ausldser einer medikamentds bedingten Urtikaria, oft als Teilursache neben Nahrungsmittelzusatzstoffen (ASS-Additiva-
Intoleranz).

Allergische/IgE-vermittelte Urtikaria Allergische Typ-I-Reaktion, ausgeldst z. B. durch Nahrungsmittelallergene (Fisch, Krustentiere, Milch, Niisse,
Gewlirze), Medikamente (Penizilline, Impfstoffe, Blutdruckmittel) oder Insektengifte.

Induzierbare Urtikaria Die Pathogenese der induzierbaren Urtikariaformen () liegt weitgehend im Dunkeln. Diskutiert werden z. B. eine physikalisch
induzierte Freisetzung mastzelldegranulierender Substanzen oder auch hyperreagible Mastzellen. Die urtikarielle Reaktion ist auf den Einwirkort des
physikalischen Reizes beschrénkt.

Abb. 19.4 Induzierbare Kélteurtikaria, ausgeldst durch Eiswirfelexposition

Idiopathische Urtikaria Oft konnen keine konkreten Ausloser eruiert werden. Auch hier werden aber IgE-mediierte oder pseudoallergische Mechanismen als
immunologische Ursache vermutet.
Psychische Faktoren und Stress Psychische Faktoren und Stress gelten als evtl. ursachliche oder verschlechternde Faktoren.

Verlauf

« Akute spontane Urtikaria: Dauer bis 6 Wochen; hohe Spontanheilungsrate
* Chronische spontane Urtikaria: Dauer ldnger als 6 Wochen, chronisch-rezidivierende und chronisch-kontinuierliche Verlaufe sind moglich.

Diagnostik
Bei der akuten spontanen Urtikaria wird Diagnostik nur bei gezieltem anamnestischen Verdacht betrieben, da eine hohe Spontanheilungsrate besteht. Bei der
chronischen spontanen Urtikaria kdnnen bei gezieltem anamnestischem Verdacht verschiedene Untersuchungen zur Fokussuche durchgefiihrt werden:

« Infektionskrankheiten (z. B. Helicobacter pylori)

* Schilddriisenhormone und Antikdrper

* Autoantikorper

* Autologer Serumtest (Graves-Test)

« Allergologische Diagnostik (z. B. Prick-, Scratch-Test)

« Karenz-Provokationsdiagnostik (Eliminationsdi&t mit Meidung pseudoallergenreicher Nahrungsmittel, anschlieBender Provokationstestung)
* Provokationstests zum Ausschluss einer physikalischen Auslosbarkeit

Differenzialdiagnose

Urticaria pigmentosa, Erythema exsudativum multiforme, makulopapulose Exantheme, urtikarielle Exantheme, z. B. als Stichreaktionen und Arzneimittel- oder
Virusexanthem miissen abgegrenzt werden. Wenn die Quaddeln fiir Tage persistieren, ist der Verdacht auf eine Urtikariavaskulitis gegeben. Hier kann eine

Probebiopsie Kldrung bringen. Bei Auftreten von Angioddemen muss auch an das Vorliegen eines hereditiren Angioddems gedacht werden. Zusitzliche

Hinweise sind hier eine positive Familienanamnese und das Vorliegen gastrointestinaler Beschwerden. Extrakutane Symptome wie z. B. Gelenkbeschwerden,
Fieber oder auch Kopfschmerzen konnen Hinweise auf das Vorliegen einer Urtikaria im Rahmen von autoinflammatorischen Syndromen sein.

Therapie
Ziel der Therapie ist eine komplette Symptomkontrolle. Es wird symptomatisch mit Antihistaminika der 2. Generation therapiert, bis zu einer vierfachen Dosis.



Bei fehlendem Ansprechen steht mit Omalizumab ein Anti-IgE-Antikérper zur Verfiigung. Weiterhin kann Ciclosporin A zum Einsatz kommen. Systemische

Glukokortikoide sind langfristig kontraindiziert, konnen aber kurzfristig zur Unterdriickung von Aktivitdtsspitzen eingesetzt werden. Treten akute Angioddeme
der oberen Schleimhdute mit Dyspnoe auf, ist in jedem Fall eine umgehende, hoch dosierte Steroidgabe in Kombination mit Antihistaminika sinnvoll. Zudem
ist dann in der Regel eine Uberwachung der Patienten notwendig.

Zusammenfassung
Urtikaria

* Die fliichtigen, juckenden Quaddeln kénnen exanthematisch oder lokalisiert, akut oder chronisch auftreten.

« Die Lebenszeitinzidenz betragt ungeféhr 20 %.

* In der Regel besteht die Urtikaria weniger als 6 Wochen und verschwindet wieder spontan. Im Fall einer Persistenz iiber 6 Wochen wird diese als
chronische Urtikaria bezeichnet.

e Zur Therapie der chronischen Urtikaria werden Antihistaminika in regelméBiger Einnahme, einmal téglich bis zur vierfachen Dosis, empfohlen. Bei
fehlendem Ansprechen steht mit Omalizumab ein Anti-IgE-Antikorper zur Verfiigung.
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Angioodem und Allergien

Angio6dem

Das Angioddem (friiher ,,Quincke-Odem*) ist ein Odem der Subkutis und kann isoliert oder gemeinsam mit einer Urtikaria (in ca. 50 %) auftreten. Es ist meist
erworben und scheint u. a. histaminvermittelt zu sein, da Antihistaminika in der Regel gut wirksam sind — die mdglichen Ursachen sind die gleichen wie bei
der Urtikaria. Es gibt aber auch eine seltene hereditére oder erworbene Form durch C1-Esterase-Inhibitor-Mangel. Ferner treten Angioddeme héufig unter
Einnahme von ACE-Hemmern auf. Bei diesen Formen scheint Bradykinin wesentlicher Mediator der Schwellungen zu sein. Klinisch ist eine Unterscheidung
der Angioddeme nicht moglich. Eine Zuordnung gelingt nur durch weitergehende Anamnese und Laboruntersuchungen.

Angioddem im Rahmen einer Urtikaria
Klinik und Therapie

Umschriebene, 6dematdse Schwellungen treten akut und besonders héufig an Lippen, Zunge und Augen (periorbital) auf, konnen aber prinzipiell auch andere
Regionen betreffen (). Durch den starken Odemdruck kommt es zu einem Spannungsgefiihl der Haut, meist ohne Juckreiz. Uber 1-4 Tage bildet sich das
Angioddem zuriick, aber auch ein akut-intermittierender Verlauf ist moglich. Bei einer Beteiligung von Zunge, Larynx und Pharynx besteht Erstickungsgefahr.

Abb. 20.1 Angio6dem

Therapeutisches Ziel ist die Ausschaltung der Ursache (). Bei ACE-Hemmer-induziertem Angioddem ist ein Umstellen der antihypertensiven Therapie
angezeigt. Symptomatisch wird mit Antihistaminika und bei Auftreten von Angioédemen in potenziell gefahrlichen Lokalisationen auch mit Steroiden
behandelt. Beim Larynxddem ist eine stationdre Uberwachung erforderlich.

Angio6dem durch C1-Inhibitor-Mangel

Meist angeborene, sehr seltene Synthese- oder Funktionsstorung des C1-Esterase-Inhibitors (C1-INH). Daraus resultiert die spontane bzw. iiberschielende
Komplementaktivierung nach Bagatelltraumata oder ohne eruierbare Ursache, die sich in umschriebenen Odemen der Subkutis oder im Bereich der



Schleimhéute dulert. Die weitaus hdufigste Form ist das autosomal-dominant vererbte hereditire Angioodem (HAE) mit verminderter Synthese (HAE Typ I)
oder einem funktionell inaktiven C1-INH (HAE Typ II). Selten kann ein C1-Inhibitor-Mangel auch erworben sein, z. B. im Rahmen von Autoimmunprozessen
oder B-Zell-Lymphomen. Die Aktivitit und Konzentration des C1-INH konnen laborchemisch bestimmt werden.

Klinik und Therapie

Im Gegensatz zum Angioddem im Rahmen einer Urtikaria tritt das Angioddem durch C1-Inhibitor-Mangel in der Regel ohne begleitende Quaddelbildung auf.
Die episodischen Schwellungen im Bereich der Haut (umschriebene Odeme, Spannungsgefiihl), des Magen-Darm-Trakts (krampfartig wiederkehrende
Schmerzen) oder seltener der Luftwege (Erstickungsgefahr durch Larynxddem) dauern 1-3 Tage und sind im Fall einer fehlenden Diagnose mit einer
Mortalitdt von ca. 30 % (Erstickungstod) verbunden. Sie beginnen meist im Kindesalter und die Familienanamnese ist typischerweise positiv. Auch ein
fehlendes Ansprechen auf Antihistaminika und Steroide ist pathognomonisch. Mittlerweile konnte Bradykinin als der wesentliche Mediator der Schwellungen
identifiziert werden. Im akuten Stadium wird ein Cl-Inhibitor-Konzentrat verabreicht. Alternativ stehen ein Bradykininrezeptorantagonist und ein
rekombinanter Cl-Inhibitor zur Verfiigung. Prophylaktisch konnen z. B. das Androgenderivat Danazol, antifibrinolytische Agentien wie Epsilon-
Aminocapronsdure und Tranexamséure sowie C1-Inhibitor-Konzentrat verwendet werden.

Anaphylaxie und anaphylaktoide Reaktionen

Es werden anaphylaktische und anaphylaktoide Reaktionen unterschieden. Die Therapie variiert je nach Schweregrad ( ):

Tab. 20.1 Schweregradeinteilung zur Klassifizierung anaphylaktischer/anaphylaktoider Reaktionen (nach Ring und Mefmer),
s. Leitlinie Akuttherapie anaphylaktischer Reaktionen.

Juckreiz,
1 Flush, _ _ B Stopp Antigen-/Ausloser-Zufuhr; i. v. Zugang; Antihistaminika i. v.,
Urtikaria, Glukokortikoide i. v.
Angioddem
;TCklrlelZ’ Nausea, Rhinorrho, Tachykardie 17 > 20/min;
2 u§ > Krampfe,  Heiserkeit, Hypotonie | > 20
Uil i, Erbrechen  Dyspnoe mmHg, Arrhythmie ;
Angioddem ysp - y Wie 1, dazu:
B , -Sympathomimetikum, O , inhalativ, Adrenalin inhalativ oder i.
Juckreiz, Larynxddem m., Volumen i. v./i. ossir
3 L, LTS G, Bronchos as’mus Schock
Urtikaria, Defikation LS
. Zyanose
Angioddem
Juckreiz, Reanimation, automatischer Defibrillator, Adrenalin i. v./i. ossir,
Flush, Erbrechen, . . . . . . . . .
4 Atemstillstand Kreislaufstillstand Atemwegssicherung/O , inhalativ, Volumen i. v./i. ossér,
Urtikaria, Defdkation . o o
. Antihistaminika i. v., Glukokortikoide i. v.
Angioddem

Anaphylaxie Akut lebensbedrohliche Maximalvariante einer Typ-I-Reaktion, als echte Anaphylaxie IgE-vermittelt. Ausgelost werden anaphylaktische
Reaktionen bei spezifisch sensibilisierten Patienten durch meist parenterale Antigenzufuhr (z. B. Injektion, Infusion, Insektenstich). Aber auch orale
Antigenexposition kann zur Anaphylaxie fithren. Haufigste Ausloser sind Arzneimittel (z. B. Penizillin, Pyrazolon), Nahrungsmittel und Insektengift (Biene,
Wespe).

Anaphylaktoide Reaktion Der Begriff dient als klinischer Uberbegriff zur Beschreibung eines Symptomenspektrums, ohne dass eine Aussage iiber den
Pathomechanismus getroffen wird. So gibt es z. B. pseudoallergische Mechanismen (direkte Mastzelldegranulation ohne zwischengeschaltete Antigen-
Antikorper-Reaktion) oder die Immunkomplexanaphylaxie (iiber zirkulierende Immunkomplexe und Komplementaktivierung kommt es zur Sofortreaktion, z.
B. Dextranunvertraglichkeit).

Spezielle anaphylaktische/anaphylaktoide Reaktionen
Insektengiftallergie

Die héufigsten Ausldser fiir Insektengiftallergien sind Wespe oder Biene, seltener Hummel oder Hornisse. Die Reaktionen sind in der Regel IgE-vermittelt
(Typ-I-Allergie).

Klinik und Diagnostik

Die Symptome beginnen bereits Minuten nach dem Stich und koénnen sich in Juckreiz, Urtikaria, Angioddemen, respiratorischen Problemen,
Kreislaufstorungen und Magen-Darm-Storungen bis hin zu einem Vollbild des anaphylaktischen Schocks darstellen. In der Diagnostik sind die Anamnese, die
Bestimmung spezifischer IgE-Antikorper gegen Bienen- bzw. Wespengift (RAST) und Prick- und Intrakutantestungen mit kommerziell erhéltlichem Bienen-
und Wespengift wichtig.

Prophylaxe und Therapie

Prophylaktisch ist die Expositionsprophylaxe. Je nach Schweregrad der Reaktion und Risiko der Exposition (z. B. hoch bei Gértnern oder Konditoren) ist eine
Hyposensibilisierung geféhrdeter Patienten sinnvoll. AuBlerdem sollten alle Insektengiftallergiker mit einem Notfallset (Antihistaminikum, Steroid,
Adrenalinautoinjektor) ausgestattet werden.

Nahrungsmittelallergie

Die Sensibilisierung bei Sduglingen bzw. Kleinkindern erfolgt oral, spdter inhalativ (Inhalationsallergene und Kreuzreaktionen). Die Allergene im
Sauglingsalter sind vor allem Kuhmilch, Hithnerei, Obst, Erdnuss (v. a. USA) und Fisch. Die meisten Kleinkinder verlieren ihre Allergie in den ersten
Lebensjahren, beim Erwachsenen bleibt die Nahrungsmittelallergie trotz Allergenkarenz meist lebenslang bestehen. Gerade im Erwachsenenalter werden
gastrointestinale Beschwerden nach dem Essen oft zu Unrecht einer echten Nahrungsmittelallergie zugeschrieben. Hier ist eine ausfiihrliche
Differenzialdiagnose zu beriicksichtigen (z. B. Laktoseintoleranzen, Zéliakie, Reizdarmsyndrom).

Eine weitere Gruppe sind die Pseudoallergien, bei denen es sich um Intoleranzen z. B. gegen Glutamat, Sulfite, Tartrazin und Konservierungsstoffe handelt.
Sie kommen mit einer Haufigkeit von 0,1 % vor. Die Symptome der Pseudoallergien unterscheiden sich nicht von denen der IgE-vermittelten Allergien.

Klinik
Betroffen sind die Mundschleimhaut (Kribbeln, Schwellung), die Haut (Pruritus, Urtikaria, Angioddem), der Magen-Darm-Trakt (Ubelkeit, Erbrechen, Kolik,
Durchfille) und die Atemwege (Rhinitis, Asthma). Die Symptome kénnen sich bis hin zum Schock steigern.



Spezifische Immuntherapie (SIT)

Unter ,,spezifischer Immuntherapie” (SIT) oder ,, Hyposensibilisierung® versteht man die wiederholte Zufuhr von ansteigenden Mengen des relevanten
Allergens bis zu einer sog. Erhaltungsdosis mit dem Ziel der Verringerung der allergischen Reaktion oder Erscheinungsfreiheit. Die SIT ist die einzige kausale
Therapie bei Allergien gegen nicht meidbare Stoffe, z. B. Aeroallergene wie Pollen, Hausstaubmilben, Tierepithelien und Schimmelpilze. Zudem ist sie die
einzige sichere Therapie bei Insektengiftallergien. Bei saisonal vorkommenden Allergenen wie Pollen wird meist prisaisonal, bei ganzjéhrig vorkommenden
Allergenen und Insektengiftallergie ganzjdhrig hyposensibilisiert, meist iiber 3-5 Jahre. Diese Behandlung erreicht bei 95 % der Patienten mit
Insektengiftallergie einen Schutz und damit bei einem Folgestich keine anaphylaktische Reaktion. Neben der subkutanen SIT stehen fiir verschieden Allergene
sublinguale Préparate, Tabletten oder Wirkstoffpflaster zur Verfiigung. Die absolute Indikation zur spezifischen Immuntherapie besteht bei Grad 2—4 der
Klassifikation anaphylaktischer/anaphylaktoider Reaktionen. Aber auch die Expositionsgefahr geht in die Entscheidung mit ein. Kontraindikationen fiir die
Hyposensibilisierung sind maligne Tumoren, Autoimmunerkrankungen, zerebrale Krampfleiden, KHK, die Einnahme von B-Blockern und schwere akute oder
chronische Entziindungen.

Als Wirkprinzip wird das immunologische Modell des Th2/Th1-Shifts genannt. Die SIT fiihrt zu vermehrtem Auftreten von spezifischen T-Zellen mit
einem Thl-Zytokinsekretionsmuster (IFN-y, IL-12) und zu weniger Th2-Zellen (IL-3, IL-4, IL-5). AuBerdem wird die spezifische IgE-Produktion
herabgesetzt.

Zusammenfassung
Angioddem und Allergien

« Angioddem: akut auftretendes, bis zu 3 Tage anhaltendes, umschriebenes Odem der unteren Dermis, Subkutis und/oder Submukosa; < 1 % sind
hereditire Angioddeme, beruhend auf einem C1-Esterase-Inhibitor-Mangel. Auch Medikamente, vor allem ACE-Hemmer, konnen Angioddeme
auslosen.

+ Anaphylaxie: akut lebensbedrohliche Reaktion des Organismus. Echte Anaphylaxie wird durch IgE-vermittelte Mastzelldegranulation ausgelost.
Anaphylaktoide Reaktionen werden durch pseudoallergische Mechanismen wie direkte Mastzelldegranulation ohne Ag-AK-Reaktion ausgelost.

« Insektengiftallergie: Die Hiufigkeit systemischer Uberempfindlichkeitsreaktionen auf Insektenstiche betriigt 0,85 %; 10-40 Todesfille/Jahr.

* Nahrungsmittelallergie: allgemeine Prévalenz ca. 2—5 % (Kinder); 2 % (Erwachsene); die meisten Kinder verlieren ihre Allergie in den ersten
Lebensjahren; bei Erwachsenen bleibt sie trotz Allergenkarenz bestehen.

+ Hyposensibilisierung, SIT: schrittweises Herabsetzen der spezifischen IgE-vermittelten Uberempfindlichkeit bei Sensibilisierten durch wiederholte
Applikation eines allergenhaltigen Extrakts
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Arzneimittelreaktionen

Uber 80 % der unerwiinschten Arzneimittelwirkungen (UAW) manifestieren sich an der Haut. Die klinische Vielfalt kann allerdings die rasche Zuordnung
zu einer arzneimittelbedingten Symptomatik erschweren. Auch wenn kutane UAW meist nach kurzer Einnahmedauer auftreten, ist eine Reaktion auf bereits
seit Jahren verabreichte Medikamente moglich.

Meist ist die Pathogenese der UAW unklar, einige auslosende Mechanismen sind aber bekannt:

« Allergische Reaktionen nach Coombs und Gell, z. B. Typ-I-Allergie auf Penicillin

« UberschieBender therapeutischer Effekt, z. B. Purpura bei Uberdosierung von Antikoagulanzien

» Pharmakologische Nebenwirkungen, z. B. trockene Lippen und Nasenschleimhéute bei Isotretinoin

» Ablagerung von Medikament u./o. Metaboliten in der Haut, z. B. Gold

* Pseudoallergische Reaktion (héufig auf Analgetika, Lokalanésthetika und Kontrastmittel)

* Begiinstigende Wirkungen, z. B. bei Suppression der normalen Flora durch Antibiotika oder Begiinstigung einer Psoriasis durch f-Blocker.

Arzneimittelexantheme (AME)

Arzneimittelexantheme (AME) gehoren zu den hédufigsten Arzneimittelreaktionen. Sie konnen in verschiedenartigen klinischen Bildern auftreten, sind
klassischerweise aber makulopapulds und stammbetont; wichtigste Differenzialdiagnose sind virale Exantheme.

Allergische Exantheme treten entweder wenige Tage nach Behandlungsbeginn (bereits vorliegende Sensibilisierung) oder nach frithestens 1-2 Wochen auf.
Nach Absetzen des Medikaments bildet sich das Exanthem meist kurzfristig zuriick. Typisch ist das Auftreten eines AMEs nach Aminopenizillinen nach 7-10
Tagen (,,Exanthem des 10. Tages®). Nach der Einnahme von Allopurinol z. B. kann es bis zu 8 Wochen bis zum Auftreten von Hautreaktionen dauern.

Sonderformen
Ampicillin-Exanthem Tritt bei infektioser Mononukleose und gleichzeitiger Ampicillingabe auf, es ist nichtallergischer Genese. Das Exanthem ist
kleinfleckig, makulopapulds und juckt. Nach Abheilung kann Penizillin wieder verabreicht werden.

Fixes Arzneimittelexanthem Die genaue Pathogenese dieser oft scharf begrenzten Flecken () ist ungeklirt. Sie pigmentieren nach anfinglicher Rétung,
konnen lange persistieren und rezidivieren nach erneuter Zufuhr des Medikaments in konstanter (fixer) Lokalisation.

Abb. 21.1 Fixes Arzneimittelexanthem

Erythema-multiforme-Gruppe

Das Erythema exsudativum multiforme (EEM), das Stevens-Johnson-Syndrom (SJS) und die toxische epidermale Nekrolyse (TEN) gehoren zu einer
polyitiologischen Gruppe mit kokardenformigen (schieBscheibenartigen) Hautverdnderungen. Diese typische Einzeleffloreszenz ist ein aus zwei, manchmal
drei konzentrischen Ringen aufgebautes, ca. 2-3 cm grofles Erythem. Der Rand ist gerdtet und oft durch eine hellere Zone von dem lividen Zentrum mit
moglicher Blasenbildung abgegrenzt (). Es bestehen flieBende Uberginge zwischen diesen Erkrankungen.



Abb. 21.2 Erythema exsudativum multiforme

Erythema exsudativum multiforme (EEM)

Es werden eine Minor-Variante mit fehlender oder geringer Schleimhautbeteiligung und eine Major-Variante mit ausgeprigter Schleimhautbeteiligung
unterschieden. Die Minor-Variante ist hdufig und tritt vor allem im Frithjahr und Herbst auf; sie wird vorwiegend durch Viren wie Herpes simplex ausgeldst.
Die typischen Kokarden finden sich insbesondere an Hand- und FuBriicken, Steckseiten der Extremitéten und Hals. Die Major-Variante wird dagegen haufig
durch Arzneimittel hervorgerufen. Bei Schleimhautbeteiligung besonders der Lippen und Mundschleimhaut kommt es zu Blasenbildung und Erosionen.

Therapie
Angezeigt sind eine intensive Lokalbehandlung und MaBnahmen zur Verhinderung von Sekundirinfektionen (lokale Steroide, desinfizierende Ldsungen,
feuchte Umschldge, Mundspiillosungen), bei Bedarf systemische Steroide. Gegebenenfalls Aciclovirprophylaxe bei Herpes simplex recidivans.

Stevens-Johnson-Syndrom (SJS) und toxische epidermale Nekrolyse (TEN)

SJS und TEN (Synonyme: Epidermolysis acuta toxica, medikamentdses Lyell-Syndrom) sind seltene, schwere Arzneimittelreaktionen und werden einander
qualitativ gleichgesetzt, quantitativ wird folgende Unterteilung vorgeschlagen:

* SJS: Befall von < 10 % der Kérperoberflache
* TEN: Befall von > 30 %
» Fiille zwischen 10 und 30 % gelten als Ubergangsfille.

Bei SJS und TEN sind die Kokarden im Vergleich zum EEM atypisch und flacher, die Verteilung ist generalisiert und stammbetont ( ). Die Haut kann sich
grofflachig ablosen (). Der Befall der hautnahen Schleimhdute ist massiv mit schmerzhaften Erosionen und der Gefahr narbiger Synechienbildungen. Der
Verlauf wird durch den Befall der Schleimhéute mit dem Risiko der Sekundarinfektionen bestimmt.



Abb. 21.3 Stevens-Johnson-Syndrom

Abb. 21.4 Toxische epidermale Nekrolyse

Die Letalitit betrégt bei der TEN bis zu 45 %. SIS/TEN werden fast ausschlieBlich durch vorangegangene Medikamenteneinnahme ausgelost, insbesondere
Antibiotika (z. B. Aminopenizilline, Cephalosporine, Cotrimoxazol), Allopurinol, Carbamazepin, einige NSAR.



Klinik

SJS/TEN entwickeln sich rasch aus kleinen, konfluierenden Erythemen, die sich blasig umwandeln und schlieBlich zur groBfetzigen Epidermisabldsung fiihren.
Die Schleimhédute sind groBflachig mit hamorrhagisch verkrusteten, leicht blutenden Erosionen befallen (Stomatitis, Konjunktivitis, Entziindung der Genital-
und Analschleimhaut). Die Patienten haben oft hohes Fieber, eine starke Beeintrachtigung des Allgemeinbefindens und eine schwere Storung des Wasser-
Elektrolyt-Haushalts.

Diagnostik und Differenzialdiagnose

Nikolski-Phdanomene oft positiv, in der Histologie subepidermale Spaltbildung, haufig vollstdndige Nekrose der Epidermis.
Differenzialdiagnostisch kommen das Pemphigoid und das Staphylococcal scalded skin syndrome (SSSS, hier subkorneale Blasenbildung) infrage.

Therapie

Absetzen/Umsetzen aller Medikamente; dermatologische Intensivpflege mit Speziallagerung wie bei groBflachigen Verbrennungen (Infusionstherapie, zentrale
Analgetika, Thromboseprophylaxe, Herz-Kreislauf-Kontrolle, Abstriche und Kulturen, Infektionsprophylaxe). Ophthalmologisches Konsil wegen narbiger
Verklebungen auch im Bereich der Schleimhaut des Auges (Symblepharon), systemische Steroide.

Zusammenfassung
Arzneimittelreaktionen

* Arzneimittelexantheme: konnen toxisch, pharmakologisch, idiosynkratisch oder immunologisch bedingt sein; sie beginnen innerhalb von 3 Tagen
nach Einnahme des Medikaments (sofern es friiher schon einmal eingenommen wurde) und verschwinden nach dem Absetzen. Wichtig sind das
Absetzen des Medikaments und Vermeiden verwandter Verbindungen.

* Erythema (exsudativum) multiforme (EEM): immunologische Reaktion mit Kokarden und Schleimhautldsionen, Minorform Herpes-simplex-
assoziiert

« Toxische epidermale Nekrolyse (TEN), Stevens-Johnson-Syndrom (SJS): schwerwiegend (30 % Letalitét), vehementer Befall von Haut und
Schleimhaut, dhnlich dem EEM



Autoimmunkrankheiten
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Blasenbildende Autoimmunerkrankungen

Die Blasen kommen durch eine immunologische Reaktion zwischen Autoantikorper und Antigen in der Haut zustande. Diese Reaktion fithrt zu einem
Adhiésionsverlust zwischen den Epidermiszellen oder innerhalb der Basalmembranzone und zum nachfolgenden entziindlichen Einstrom von
Gewebsfliissigkeit.

Die blasenbildenden Autoimmunerkrankungen werden nach den betroffenen Zielstrukturen eingeteilt. Man unterscheidet drei Hauptgruppen
(Differenzialdiagnose , ):

Tab.22.1 Differenzialdiagnostischer Uberblick iiber die wichtigsten blasenbildenden Autoimmunerkrankungen

_ Pemphigus vulgaris Bulloses Pemphigoid Dermatitis herpetiformis Duhring

Geschlechtsverteilung ~ Gleich Frauen etwas héufiger Meist Méanner

Erkrankungsalter 30-60 Jahre Meist élter als 60 20-50 Jahre

Inzidenz 0,1-0,5/100 000/Jahr 1/100 000/Jahr Selten

Hautbefall Schlaffe Blasen vorwiegend auf Pralle, meist grofe Blasen auf Gruppierte Blaschen auf erythematdser und
normaler Haut und Erosionen erythematdser Haut und Erosionen urtikarieller Haut, Erosionen und Krusten

Schleimhautbefall Meist, oft zuerst Selten Praktisch nie

Juckreiz Meist keiner Gelegentlich bis stark Stark (Kratzeffekte)

Vernarbung Nein Nein Ja

Tzanck-Test Positiv Negativ Negativ

Antigene Desmoglein 3 BP-AG 1, BP-AG 2, Gliadin, Endomysium, Transglutaminase

Nikolski-Phénomen 1  Positiv Negativ Negativ

Nikolski-Phénomen 2  Positiv Positiv Negativ

Therapie iz;?}i;fr;r?ricfl’(l):shn(:g izrrr:s(:, Rituximab Steroide, MTX Ggf. glutenfreie und iodfreie Didt, Dapson

Histologie () Intraepidermale Blasen, Akantholyse Subepidermale Blasen Subepidermale Blasen

» Mit intraepidermaler Spaltbildung (Pemphigusgruppe)
» Mit subepidermaler Spaltbildung (Pemphigoidgruppe)
» Mit subepidermaler Spaltbildung (Dermatitis herpetiformis)

Pemphigusgruppe

Pathogenese und Atiologie

Durch Autoantikorper (IgG) gegen desmosomale Keratinozytenproteine der epidermalen Interzellularverbindungen kommt es zur Auflosung des
Zusammenhalts der Epidermiszellen untereinander (Akantholyse). Eindringendes Serum fiihrt in den unteren Epidermislagen zu einer intraepidermalen
Blasenbildung. Innerhalb des Blasenlumens lassen sich im Ausstrichpréparat die losgeldsten, deshalb abgerundeten Keratinozyten nachweisen (Tzanck- oder
Pemphiguszellen — Tzanck-Test: positiv). Aufgrund der intraepidermalen Lokalisation ist die Blasendecke sehr diinn und die Blasen platzen leicht.
Desmosomen dienen als Kontakt- und Verankerungsfliche zwischen Keratinozyten ( ). Desmogleine sind wichtige Transmembranproteine der Desmosomen
aus der Familie der Cadherine. Antikorper gegen Desmoglein 3 bewirken einen Kontaktverlust der Schleimhdute und induzieren Blasenbildung.

Bei genetischer Disposition fiir autoimmunologische Krankheiten konnen Medikamente, aber auch Viren, Erndhrungsfaktoren und UV-Bestrahlung einen
Pemphigus induzieren.

Bei zusiétzlicher Immunreaktion und Antikorperbildung gegen Desmoglein 1 kommt es auflerdem zu einer Mitbeteiligung der Haut. Der Titerverlauf der IgG-
Autoantikorper korreliert mit der Schwere der Krankheit. Die verschiedenen Formen des Pemphigus verlaufen sehr unterschiedlich, sind aber unbehandelt alle
potenziell todlich.

Pemphigus vulgaris

Der Pemphigus vulgaris ist die hdufigste Form der Pemphigusgruppe.

Klinik

Bei 70 % der Patienten beginnt die Krankheit an der Mundschleimhaut, bei nahezu allen Patienten sind Mund- und andere Schleimhdute im Laufe der
Erkrankung involviert (). Haufig findet sich zusitzlich ein lokalisierter Befall der Kopthaut, der dann in eine generalisierte Blasenbildung iibergeht (). Es

entstehen groBflichige Léasionen, meist erodiert, teils schuppig-krustig belegt. An den Réndern der Erosionen finden sich zusammengeschobene
Epidermisfetzen. Auch unter Therapie langsame Heilungstendenz. Eine reaktive Hyperpigmentierung bleibt noch lange bestehen.



Abb. 22.1

Abb. 22.2

Erosionen der Mundschleimhaut beim Pemphigus vulgaris

Pemphigus vulgaris: Die schlaffen Blasen platzen sehr leicht, und die schmerzenden Erosionen heilen nur langsam.



Diagnostik
In akuten Phasen sind die Nikolski-Phdnomene positiv (im Anhang); so werden die druckexponierten Intertrigines oft sehr hartndckig befallen.
Histopathologisch lassen sich in den suprabasalen Zellschichten der Epidermis lokalisierte, akantholytische (d. h. entstanden durch Verlust des Zell-Zell-
Kontakts und Einstromen von Serum) Blasen und ein unterschiedlich ausgeprégtes entziindliches Infiltrat nachweisen. Die basalen Zellen bleiben intakt,
verlieren aber den Kontakt zu den Nachbarzellen (Grabsteinmuster).

In der direkten Immunfluoreszenz zeigen sich epidermale interzelluldre Ablagerungen von IgG und C3. Der Nachweis von Desmoglein-Antikdrpern im
Serum erfolgt z. B. mittels ELISA oder indirekter Inmunfluoreszenz.

Therapie

Systemische Steroide sind iiber mehrere Wochen in hoher Dosierung notwendig; deswegen werden sie schon frith mit verschiedenen Immunsuppressiva
kombiniert (u. a. Cyclophosphamid, Azathioprin, Chlorambucil). Zum Beispiel werden alle 3—4 Wochen Cyclophosphamid und Glukokortikoide als hoch
dosierte Pulstherapie verabreicht, im Intervall wird die Immunsuppression mit einer niedrig dosierten Gabe von Cyclophosphamid aufrechterhalten. Bei
therapieresistenten Verldufen kommen zusétzlich Plasmapherese, hoch dosierte i. v. Immunglobuline und/oder Rituximab (CD20-Antikdrper) zum Einsatz. Die
lokale Therapie erfolgt mit Antiseptika und Metallfolien zur Linderung der Beschwerden, Reepithelisierung und Verhinderung von sekundéren Infektionen. Die
Mortalitdt konnte von frither fast 100 % durch den Einsatz der systemischen Steroide auf heute unter 10 % gesenkt werden.

Sonderformen

Pemphigus vegetans Hyperkeratotische verruciforme Areale bei Pemphigus vulgaris, die ,,Vegetationen“ genannt werden. Besonders in intertrigingsen
Arealen.

Pemphigus foliaceus Nur Befall der Haut, da sich nur Autoantikdrper gegen Desmoglein 1 finden und nicht gegen Desmoglein 3. Im Stratum granulosum
lagern sich IgG und Komplement ab.

Brasilianischer Pemphigus foliaceus Ahnelt dem Pemphigus foliaceus, ist aber endemisch in Brasilien und betrifft besonders junge Frauen bei familiirer
Héufung. Ein unbekannter mikrobieller Ausloser wird diskutiert. Patienten klagen iiber Schmerzen, die wie Feuer brennen (Fogo selvagem: wildes Feuer).
Unter Steroidtherapie in 50 % Heilung.

Pemphigus erythematosus, Senear-Usher-Syndrom Erythematosquamose Plaques und akantholytische Blasen in den seborrhoischen Arealen, Kombination
von Pemphigus foliaceus und LE, Ig-Ablagerungen entlang der Basalmembranzone (wie bei LE) und zwischen den Keratinozyten (wie bei Pemphigus
foliaceus), meist ANA und Pemphigus-AK nachweisbar.

Paraneoplastischer Pemphigus Vor allem Schleimhdute sind betroffen, ausgeprdgter Befall, hdufig assoziiert mit hdmatologischen Neoplasien.
Autoantikorper sind gegen Proteine der Desmosomen (Plakinfamilie) oder Hemidesmosomen (Plektin und BPAgl) gerichtet.

Pemphigoidgruppe
Bulléses Pemphigoid

Pathogenese und Atiologie

Beimbullésen Pemphigoid () fithren Antigen- Antikdrper-Reaktionen entlang der Basalmembran (Hemidesmosomen) zur Aktivierung der
Komplementkaskade und durch Freisetzung von Proteasen zur Ablosung der basalen Keratinozyten vom Corium und so zur subepidermalen Blasenbildung.
Typisch sind Autoantikdrper gegen Proteine der Hemidesmosomen ( ) (Anti-Basalmembran-Antikdrper), das Bulloses-Pemphigoid-Antigen 1 und 2 (BP-AG 1
und -AG 2). Die Antikorpertiter korrelieren nicht mit der Krankheitsaktivitit. Das bullose Pemphigoid ist die hdufigste blasenbildende Autoimmunerkrankung
des Erwachsenen und betrifft vor allem Patienten nach dem 60. Lebensjahr. Es tritt z. B. paraneoplastisch oder durch Medikamente und UV-Licht getriggert
auf.



Abb. 22.3 Pralle Blasen auf erythematésem Grund beim bulldsen Pemphigoid

Klinik und Diagnostik

Haufig beginnt die Erkrankung mit einem pramonitorischen Stadium mit starkem Juckreiz ohne Blasenbildung. In diesem Stadium treten ekzemartige
Erytheme, seltener auch urtikarielle Erytheme auf. Haufig sind die Beugeseiten der Extremititen, periumbilikal, die Intertrigines und das Abdomen betroffen.
Es entwickeln sich im Verlauf intakte, prall gefiillte, teils taubeneigrole Blasen. Die Mundschleimhaut ist selten befallen. Ausgedehnte Erytheme bestehen
auch ohne Blasen. Der Blaseninhalt ist meist klar, z. T. hamorrhagisch. Die Blasendecke besteht aus der gesamten Epidermis, die Blasen sind
widerstandsfahiger als bei Pemphiguskrankheiten. Wenn sie platzen, entstehen flache Erosionen, die blutig-krustig belegt sind. Die Erosionen heilen von den
Réandern ausgehend narbenlos ab. Histopathologisch besteht eine subepidermale Spalte, die obere Dermis ist entziindlich u. a. mit Eosinophilen infiltriert.
Immunhistopathologisch sind IgG- und Komplement(C3)ablagerungen entlang der Basalmembran darstellbar. Die BP-Agl- und BP-Ag2-AK lassen sich bei
ca. 70 % der Patienten nachweisen.

Therapie
Therapeutisch werden topische und systemische Steroide und Immunsuppressiva (MTX, Azathioprin) eingesetzt.

Das bullése Pemphigoid spricht besser auf orale Steroide an und hat eine bessere Prognose als der Pemphigus vulgaris. Auch die Therapie kann somit
weniger aggressiv erfolgen.

Schleimhautpemphigoid

Meist éltere Patienten betreffende, héufig vernarbende Variante des bulldsen Pemphigoids, die sich an den Schleimhéduten, selten an der Haut manifestiert.
Klinik

An den Schleimhéuten, meist Mundschleimhaut und Konjunktiven, treten kleine Blasen auf, die rasch platzen und mit starker narbiger Schrumpfung und

Synechienbildung abheilen. Die Haut ist in ca. 20 % beteiligt. Es werden Autoantikorper gegen BP-AG 2 oder Laminin 5 (Protein der Hemidesmosomen)
nachgewiesen. Der Verlauf ist schubweise, es entstehen Komplikationen durch narbige Stenosen und nachlassendes Sehvermogen.

Theranie



Es gibt keine Standardtherapie, oft sind Steroide wirksam, bei ungeniigendem Ansprechen kommen Cyclophosphamid-Dexamethason-Stoftherapie oder
Plasmapherese zum Einsatz. 25 % der Patienten erblinden. Ein Malignomscreening ist zu empfehlen, da ca. 30 % dieser Patienten Karzinome entwickeln.

Pemphigoid gestationis
Sehr seltene (1/50.000 Schwangerschaften) Autoimmunerkrankung mit hormoneller und genetischer Abhéngigkeit. Man nimmt an, dass bei genetischer
Disposition bestimmte Amnionantigene diese fehlgeleitete Immunantwort auslosen. Entlang der Basalmembran finden sich Immunkomplex- und

Komplementablagerungen, die wiederum eine inflammatorische Reaktion auslosen. Das wichtige Autoantigen ist BP-AG 2. Die Autoantikorper kénnen auf das
Kind iibertragen werden, weshalb es zu passageren Hauterscheinungen beim Séugling kommen kann. Diese miissen aber nicht therapiert werden.

Diagnostik
Histopathologisch zeigt sich eine subepidermale Blasenbildung mit auffélliger Nekrose der Basalzellen und entziindlichem Infiltrat im Corium. In der direkten

Immunfluoreszenz (DIF) sind lineare Ig- und Komplementablagerungen entlang der Basalmembranzone charakteristisch, in der indirekten Immunfluoreszenz
(IIF) BP-AG-2-Autoantikdrper im Serum.

Klinik und Therapie

Im letzten Schwangerschaftstrimenon, manchmal auch schon im ersten oder postpartal, treten periumbilikal und an den Extremitéten, spiter auch am gesamten
Integument 6dematdse, polyzyklische Plaques auf. Darin entstehen verschieden grofie Blasen, die oft herpetiform angeordnet sind und stark jucken. Durch das
gleichzeitige Vorhandensein von ddematdsen Plaques, Erythemen, Blasen verschiedener Grofle und Krusten entsteht ein polymorphes Aussehen ( ). Die
Schleimhéute sind selten betroffen. Nikolski 1 und 2 sind héufig positiv. Therapiert wird mit lokalen oder systemischen Glukokortikoiden. Die Erkrankung
rezidiviert hiufig bei Folgeschwangerschaften, eine Provokation durch Ostrogene und Gestagene ist moglich.

Abb. 22.4 Pemphigoid gestationis

« Bulléses Pemphigoid Antigen 1 = BP-AG 230
* Bullses Pemphigoid Antigen 2 = BP-AG 180 = Kollagen XVII
* Laminin 5 = Laminin 332

Dermatitis herpetiformis Duhring

Diese seltene, oft chronisch und in Schiiben verlaufende Dermatose betrifft vor allem Ménner im mittleren Lebensalter und ist genetisch in 80 % mit HLA-
DR3, -DQ?2, -Al und -B8 assoziiert. Die meisten Patienten (90 %) haben zugleich eine glutensensitive Enteropathie. Manifestationsfordernd sind Fokalinfekte,
Iod, andere Halogene und Gluten.

Klinik und Therapie

An den Extremitétenstreckseiten, Schultern, dem Rumpf und der Glutdalregion bilden sich Erytheme und urtikarielle Plaques mit brennendem bis
schmerzhaftem Juckreiz. Darauf entstehen kleine Bldschen, die oft in Gruppen herpetiform angeordnet sind. Diese dehnen sich exzentrisch aus und verkrusten
rasch (). Hinzu kommen Kratzeffekte bei brennendem Juckreiz. Bei Vorliegen einer glutensensitiven Enteropathie ist ein Einhalten einer glutenfreien Diit
erforderlich. Die Hautverdnderungen sprechen weiterhin sehr gut auf Dapson an.



Abb. 22.5 Dermatitis herpetiformis Duhring



Erkrankungen Histologie Direkte (DIF) und indirekte (IIF) Inmunfluoreszenz
(Blasenbildung) (DIF: erkrankte Haut; IIF: Serum des Patienten)
intraepidermale Pemphigus- DIF
Blase zellen IgG- und Komplement-
ablagerungen in den
Interzellularrdumen der
Epidermis, bevorzugt in
Pemphigus frihen Lasionen
vulgaris
IIF
Desmoglein 3-Auto-AK,
~,Pemphigus-Antikérper”
suprabasale Akantholyse
subepidermale Basal- DIF
Blase membran IgG- und Komplement-
ablagerungen homogen-
linear langs der Laminalucida
der Basalmembran
Bulléses
Pemphigoid IIF
BP-AG 1-, BP-AG 2-Auto-AK,
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subepidermale, junktionale Blase
eosinophile
und Papillen- m DIF
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> /M Auto-AK gegen
entziindliches Infiltrat Gliadin oder Endomysium
subepidermale, dermolytische Blase

Abb. 22.6 Histopathologische und immunhistopathologische Befunde bei Pemphigus vulgaris, bulldésem Pemphigoid und Dermatitis
herpetiformis Duhring

Diagnostik

Histopathologisch besteht eine subepidermale Blasenbildung mit massenhaft Granulozyten im Blasenlumen und leukozytiren Mikroabszessen in den
Papillenspitzen. In der DIF lassen sich charakteristische granuldre IgA-Ablagerungen in den Papillenspitzen und in der Basalmembranzone nachweisen, mittels
IIF und ELISA IgA-Autoantikérper gegen Endomysium, Gliadin und Transglutaminase im Serum.

Differenzialdiagnosen blasenbildender Autoimmunerkrankungen

Lineare IgA-Dermatose

Sehr seltenes, vor allem Frauen und Kinder betreffendes, chronisch verlaufendes Mischbild aus Dermatitis herpetiformis Duhring und bulldsem Pemphigoid
mit linearen IgA-Ablagerungen entlang der Basalmembranzone. Bei den Bezeichnungen , lineare IgA-Dermatose” und ,,chronisch-bullése Dermatose des
Kindesalters* handelt es sich um historisch bedingte Krankheitsbegriffe fiir dieselbe Krankheit verschiedener Altersabschnitte. Therapeutisch werden Steroide
und Dapson eingesetzt.

Epidermolysis bullosa acquisita (EBA)

Die EBA ist eine erworbene blasenbildende Dermatose mit subepidermaler Blasenbildung, die vor allem an mechanisch belasteten Regionen auftritt. Die
Erkrankung wird durch IgG-Antikorper gegen Typ-VII-Kollagen der dermalen Verankerungsfibrillen der Haut ausgelost.

Zusammenfassung
Blasenbildende Autoimmunerkrankungen




* Pemphigusgruppe: Pemphigus vulgaris und seine Sonderformen; Pemphigus vulgaris: selten, mittleres Alter, vor allem Rumpf, Beginn oft oral,
schlaffe Blasen, oft nur Erosionen; intraepitheliale Blasen, interzelluldres IgG; Therapie: hohe Dosen oralen Prednisolons und Cyclophosphamid

* Pemphigoidgruppe: bulloses Pemphigoid, vernarbendes Schleimhautpemphigoid, Pemphigoid gestationis; bulloses Pemphigoid: nicht selten,
Altere; vor allem Extremitdten, Schleimhautbefall selten, straffe Blasen, subepidermale Blasen, lineares IgG an der Basalmembran; Therapie:

mittlere Steroiddosen, MTX
* Dermatitis herpetiformis Duhring: Manner mittleren Alters, Streckseiten mit juckenden Blasen, enteropathieassoziiert, subepidermale Blasen,

granuléres IgA in dermaler Papille; Therapie: Dapson
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Kollagenosen

Die Kollagenosen sind eine komplexe Gruppe von Erkrankungen, die durch prominente Hautveridnderungen, Gelenkbeteiligung und Autoimmunphénomene
charakterisiert sind. Der Nachweis von Autoantikdrpern unterstiitzt die Diagnose der Kollagenosen. Antinukledre Antikorper (ANA) ist der Oberbegriff fiir
eine Gruppe von Autoantkorpern gegen Zellkernbestandteile (z. B. AK gegen doppelstriangige DNA oder Anti-Histon-AK). ENA (extrahierbare nukleére
Antigene) sind gegen Ribonukleoproteine gerichtet (z. B. Anti-Ro, Anti-La, Anti-U1-RNP, Anti-Jo).

Lupus erythematodes (LE)

Zum Krankheitsbild des LE gehoren Erkrankungen mit erythematésen Hautherden (Erythematodes; Lupus = Wolf [lat.]), die z. T. spéter vernarben.
Man unterscheidet verschiedene Formen des LE:

* Der kutane LE bleibt meist auf die Haut beschrénkt und hat meist einen benignen Verlauf. Auch der subakut-kutane LE wird dazugerechnet, er geht
mit einer milden Organbeteiligung einher.

* Der systemische LE stellt eine Multiorganerkrankung dar, bei der Hautmanifestationen wie bei den kutanen LE-Formen zu finden sind, prognostisch
dominiert jedoch der systemische Befall.

Der LE ist eine Autoimmunerkrankung, die auf einer gestérten Immunregulation mit Autoantikérperbildung basiert (Proliferation autoreaktiver B-Zellen
infolge Storung der B-Zell-Kontrolle durch T-Lymphozyten). Immunkomplexe entstehen in und lagern sich an Basalmembranen von Gefdlen und von
Nierenglomeruli ab. Dies fiihrt zu einer Komplementaktivierung und Gewebsschadigung. Der LE wird bei vorbestehender genetischer Disposition durch
exogene Faktoren wie UV-Licht, Medikamente, Hormone, Traumata, Infektionen und Stress getriggert. Er betrifft gehduft junge Frauen (20.—-40. LJ).

Diagnostik
Zum Ausschluss eines SLE ausfiihrliche internistische und neurologische Anamnese und Untersuchungen.

Lasionale Histologie

Orthohyperkeratose, beim CDLE: follikuldre Hyperkeratose, Epidermisatrophie, Interface-Dermatitis mit Basalzelldegeneration und lymphozytirem Infiltrat
in der Junktionszone und in der Dermis (perivaskulir, periadnexiell), interstitielles Odem mit Muzinablagerung ( ).

Immunhistologie

Positiver direkter Immunfluoreszenz-(DIF-)Test ( ) mit Ablagerungen von Immunglobulinen und Komplementfaktoren (v. a. IgG und C3) bandformig im
Bereich der Basalmembran, dem sog. Lupusband ().

Abb. 23.1 Systemischer Lupus erythematodes, DIF mit Anti-IgG: grobkdrnige Ablagerungen entlang der Basalmembranzone, das sog.
Lupusband

Beim SLE ist die DIF in kranker und gesunder Haut positiv, beim SCLE ist die DIF der nicht befallenen Haut nur in 25 % positiv. Beim CDLE findet sich
das Lupusband nur in betroffener Haut, die normale Haut ist immer unauffallig.

Immunserologie
Beim SLE in 95 % Nachweis zirkulierender antinukledrer AK (ANA) im Serum. Die Autoantikdrper sind z. T. krankheitsspezifisch (gegen native



doppelstringige DNA) und z. T. aussagefdhig beziiglich Krankheitsaktivitdt und Prognose (Anti-Sm-AK bei Nieren- und ZNS-Befall). beim CDLE meist
negativ.

Labor

BB (Zytopenie, Leukopenie, Andmie, Thrombozytopenie?), BSG, zirkulierende Immunkomplexe, CK, Komplement (Verminderung?), Urinstatus und -
sediment.

Therapie
Generell gilt es, UV-Licht zu vermeiden. Rauchen ist ein weiterer Risikofaktor fiir den LE, der gemieden werden sollte.

Kleinere Herde des kutanen LE werden mit lokalen Steroiden therapiert, die diinne Gesichtshaut sollte jedoch mit topischen Calcineurin-inhibitoren
(Tacrolimus, Pimecrolimus) behandelt werden, auch wenn es sich hier um Off-label-Verordnung handelt. Die systemische Standardtherapie des kutanen LE
sind Antimalariamittel (Chloroquin oder Hydroxychloroquin). Cave: Retinopathie als Nebenwirkung und reduzierte Wirksamkeit des (Hydoxy-)Chloroquin bei
Rauchern!

Milde Verldufe des SLE werden mit NSAID und Chloroquin therapiert, bei schweren Verldufen kommen systemische Steroide und Immunsuppressiva zum
Einsatz. Zusitzlich steht Belimumab, ein Antikorper gegen Blys (BAFF, ein B-Zell-Stimulator) zur Therapie zur Verfiigung.

Kutaner LE
Chronisch-diskoider LE (CDLE)

Diese Form verlduft chronisch und meist schubweise. Die Prognose ist gut, in 5 % der Fille kommt es aber zu einem Ubergang in den SLE.

Klinik

Die scheibenformigen (diskoiden) Herde sind vor allem an Gesicht und Héanden zu finden und zeigen eine Dreiphasenentwicklung: Rotung — Keratose —
Atrophie. Der hyperisthetische Einzelherd hat einen typischen Aufbau mit erythematdsem Rand und zentral zunéchst fest haftender Schuppung ( ). Unter
dem Tapeziernagelphéinomen versteht man einen schmerzhaften, keratotischen Sporn an der Unterseite der Schuppen, der durch die follikuldre Hyperkeratose
bedingt ist. Es kommt zur Ausbreitung durch Herdwachstum und Konfluenz. Die Herde heilen unter Bildung atrophischer, gelegentlich mutilierender Narben
ab. Héufig finden sich zusitzlich zu den charakteristischen Herden Teleangiektasien, fleckige Depigmentierungen, eine narbige Alopezie des Kapillitiums,
leukoplakische, erosive Lasionen in der Mundschleimhaut und eine zunehmende Fotosensitivitit.
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Abb. 23.2 Chronisch-diskoider Lupus erythematodes

LE profundus/Pannikulitis

Seltene Erkrankung unklarer Atiologie, die auf die Haut beschriinkt ist und durch CDLE-Herde und tiefe, subkutane, schmerzhafte Knoten aufgrund einer
Pannikulitis (Entziindung des subkutanen Fettgewebes) an Gesicht, Gesdfl und Oberschenkeln charakterisiert ist.

Subakut-kutaner LE (SCLE)

Der SCLE zeigt milde extrakutane Symptome (Fieber, Krankheitsgefiihl, Arthralgien, Myalgien) und eine extreme Lichtempfindlichkeit. Charakteristisch sind
Anti-Ro(SS-A)- und/oder Anti-La(SS-B)-AK. Typisch sind disseminierte, fein schuppende, gerétete, scharf begrenzte Hautherde, die meist in lichtexponierten
Hautregionen wie Gesicht, Brust und Riicken auftreten (). Die Hautverdnderungen heilen teils mit Depigmentierungen, aber in der Regel ohne Narbenbildung
ab. Bei 10—15 % der Patienten wird ein Ubergang in SLE beobachtet.



Abb. 23.3 Subakut-kutaner LE, Hautveranderungen haben fotosensible Verteilung

Systemischer LE (SLE)

Beim SLE handelt es sich um eine schwere generalisierte Autoimmunerkrankung mit akut-schubhaftem Verlauf. Charakteristisch sind hohe Titer von
Autoantikorpern meist gegen Kernantigene. Die Haut ist in ca. drei Vierteln der Fille betroffen mit polymorphen Effloreszenzen ( ): Schmetterlingserythem
(unscharf begrenztes, symmetrisches Erythem im Gesicht); Rumpf: disseminierte Exantheme; Finger: fleckige, gerdtete Keratosen; Nagelfalz, Fingerspitzen:
Teleangicktasien, Himorrhagien; Raynaud-Phéinomen; vernarbende Alopezie; Odeme; Erosionen der Mundschleimhaut; gesteigerte Lichtempfindlichkeit.




Abb. 23.4 Systemischer Lupus erythematodes

Die Diagnose des SLE wird gestellt, wenn 4 der 11 ACR-Kriterien (1982 formuliert, 1997 revidiert) erfiillt sind:
SLE-KTriterien des American College of Rheumatology (ACR)

* Schmetterlingserythem

« Lasionen des chronisch-diskoiden Lupus erythematodes

« Fotosensibilitét

 Aphthen/Ulzera der Mundschleimhaut

« Arthritis (nicht-erosive Arthritis an mehr als zwei Gelenken, Druckschmerz, Schwellung, Erguss)
« Serositis (Pleuritis oder Perikarditis)

« Nierenbefall (Proteinurie, Zylinderurie)

» Beschwerden des Nervensystems, z. B. Krampfanfalle oder Psychosen

« Hamolytische Anémie oder Leukopenie oder Thrombopenie

« Immunologische Zeichen (LE-Zellen im Blut oder erhdhter Anti-dsDNA-AK-Titer oder Nachweis von Sm-AK oder falsch positive Lues-Serologie)
 Antinukleédre Antikorper (ANA)

2012 wurden von der Systemic Lupus International Collaborating Clinics (SLICC) neue SLE-Kriterien definiert. Wieder miissen fiir die Klassifizierung als
SLE 4 (mindestens ein klinisches und ein serologisches) von den nunmehr 17 positiv sein.

SLE-KTriterien der Systemic Lupus International Collaborating Clinics (SLICC)
Klinische Kriterien

« Akut kutaner LE
 Chronisch kutaner LE

¢ Orale Ulzera

* Nicht vernarbende Alopezie



* Synovitis (> 2 Gelenke)

« Serositis (> 1 Tag Dauer)
* Nierenfunktionsstorungen
* Neurologische Symtpome
» Hamolytische Andmie

« Leukopenie

» Thrombozytopenie

Immunologische Kriterien

* ANA

* Anti-dsDNA

* Anti-Sm

* Antiphospholipid-Ak

» Komplementverminderung

« Direkter Coombs-Test (ohne hdmolytische Anédmie)

Die Prognose des SLE ist abhiingig von der therapie- oder krankheitsbedingten Abwehrschwiche und Nierenversagen, die 10-JUR liegt bei 60-70 %.

Antiphospholipid-Syndrom
Als Teil des SLE oder eigenstindiges Krankheitsbild zeigen sich bei jungen Frauen eine Neigung zu thromboembolische Ereignissen, Aborten, Livedo
racemosa und Antiphospholipid-Antikérper (IgG- und IgM-Cardiolipin-AK).

Neonataler LE

Hautverinderungen und kardiale Reizleitungsstérungen (sog. Kongenitaler Herzblock) beim Neugeborenen durch die Ubertragung von miitterlichen Anti-Ro-
und/oder Anti-La-AK.

Arzneimittelinduzierter SLE

Meist milde Verlaufsform des SLE, die sich nach Absetzen des Medikaments zuriickbildet. ANA und Anti-Histon-AK positiv, ds-DNA-AK negativ. Hiufige

Verursacher sind u. a. Antimykotika (Terbinafin), orale Kontrazeptiva, Antibiotika (Minozyklin), Antihypertensiva und Interferon-p. Haufig manifestiert sich

ein arzneimittelinduzierter LE unter dem klinischen Bild eines SCLE. Besonders bei mit Etanercept und Infliximab behandelten Patienten kann das TNF-a-
Antagonist-Induced-Lupus-like Syndrome (TAILS) mit einem LE-&hnlichen Exanthem auftreten.

Sharp-Syndrom

Beim Sharp-Syndrom (Syn. Overlap-Syndrom, Mixed connective tissue disease [MCTD]) treten konsekutiv oder parallel kombinierte Symptome von LE,
Dermatomyositis, Sklerodermie, rheumatoider Arthritis oder Sjogren-Syndrom auf. Charakteristisch sind U1-RNP-AK.

Sklerodermie

Die Sklerodermie ist eine lederartige Verhértung (Sklerose) der Haut und z. T. innerer Organe. Man unterscheidet zwei Formen: die progressive systemische
und die zirkumskripte Sklerodermie (Morphea).

Progressive systemische Sklerodermie (PSS)

Die PSS ist eine chronisch-progredient verlaufende systemische Entziindung des Gefaf3systems und Bindegewebes, die in zwei Phasen (6dematds-entziindlich
und sklerosierend) ablduft und zu einer diffusen Sklerose des Bindegewebes von Haut und inneren Organen fiihrt. Diese seltene Erkrankung betrifft vor allem
Frauen zwischen dem 30. und 60. Lj. Die genaue Ursache der Bindegewebsvermehrung ist unklar. Diskutiert wird ein Zusammenspiel verschiedener Faktoren:
eine Regulationsstorung der Kollagensynthese, eine genetische Disposition, eine Angiopathie und immunologische Stérungen.

Klinik und Diagnostik

Hiinde Die Raynaud-Symptomatik ist fast immer ein Frithsymptom der Sklerose. Darunter versteht man durch Kélte ausgeldste anfallartige, schmerzhafte
Spasmen der Fingerarterien mit Zyanose und nachfolgender Hyperdamie. Ein Raynaud-Syndrom ist jedoch kein spezifisches und kein ausreichendes Kriterium.
Die Finger sind zundchst 6dematds geschwollen und gerdtet, die anschlieende Sklerose fiihrt zu einer gespannten Haut, dermatogenen Kontrakturen
(Krallenhand) und Sklerodaktylie ( diinne, blasse, verhirtete Finger mit Nekrosen, Akroosteolysen). Weiterhin Atrophie der Kutikula mit Teleangiektasien am
proximalen Nagelfalz (Heuck-Gottron-Zeichen).

Gesicht Das Fettgewebe schwindet, die Mimik ist reduziert, Mundo6ffnung und Lippen werden kleiner (Mikrostomie). Die periorale Filtelung ist verstérkt (

).



Abb. 23.5 Systemische Sklerodermie, verhartete Haut, Deformitaten

Restlicher Korper Die Sklerosen breiten sich iiber den ganzen Korper aus und fiihren zu derb sklerotischer, nicht verschieblicher und unelastischer Haut mit
Bewegungseinschrankungen und Depigmentierungen. Weitere Hautsymptome sind Teleangiektasien, trophische Stérungen der Hautadnexe und eine héufige
Sklerose des Zungenbindchens. In Gelenkndhe lagert sich Kalk ab, der sich nach auflen entleeren kann (Calcinosis cutis).

Extrakutane Symptome Sie betreffen u. a. den gesamten Magen-Darm-Trakt (Motilitdtsstorungen, Dysphagie, Refluxdsophagitis), Lunge (Alveolitis,
Lungenfibrose, Ventilationsstorungen), Herz (Rhythmusstorungen, Insuffizienz) und Niere (Geféfle, Hypertonie).

Neben den dermatologischen Untersuchungen ist weiterfilhrende internistische Diagnostik zur Abkldrung einer Mitbeteiligung indiziert. In der
Histopathologie findet man verdickte Kollagenfaserbiindel, einen Schwund der Gefdfle neben diskreten perivaskuldren Infiltraten. ANA im Serum sind bei
vielen Patienten nachweisbar, aulerdem finden sich Antikorper gegen eine DNA-Topoisomerase (SCL-70) und Anti-Zentromer-Antikorper.

Verlaufsformen
Es wird eine limitierte und eine diffuse Verlaufsform unterschieden ().

Tab. 23.1 Verlaufsformen der systemischen Sklerodermie

_ Limitierte Sklerodermie Diffuse Sklerodermie

Typ I: akrosklerotisch, beginnt akral und breitet sich
zentripetal aus Typ III: zentrosklerotisch, beginnt hauptsiachlich im Schulter- und

T
P Typ II: aszendierend akrosklerotisch, zusitzlich Befall von =~ Thoraxbereich, dehnt sich schnell zentrifugal aus
Unterschenkeln, Unterarmen und Kopf
Organbefall Mild, meist erst nach langem Verlauf Friihzeitig
ANA
Autoantikorper ANAAnti-Zentromer-AK Anti-Scl-70-AK

Keine Anti-Zentromer-AK

Das CREST-Syndrom ist eine Sonderform der Akrosklerodermie mit pathognomonischen Anti-Zentromer-Antikdrpern. Es wird wegen nicht ausreichender
Beriicksichtigung innerer Organe teilweise als veraltet angesehen. ,,CREST* steht fiir C: Calcinosis; R: Raynaud-Syndrom; E: Osophagitis (einzige haufige
Organbeteiligung); S: Sklerodaktylie; T: Teleangiektasie ( ).

Therapie und Prognose

Die Therapie wirkt antiinflammatorisch und immunregulatorisch (Steroide, Immunsuppressiva), bindegewebsbeeinflussend (Chloroquin, Penizillin) und
durchblutungsfordernd (Ca 2" -Antagonisten, ASS, Pentoxifyllin, Prostaglandine, ACE-Hemmer). Sehr gute Erfolge werden weiterhin durch die extrakorporale
Fotopherese berichtet. Das Patientenblut wird entnommen und separiert, die Leukozyten und Teile des Plasmas werden mit UVA-Licht bestrahlt und dem
Patienten zuriickgegeben. Wichtig sind auBerdem physikalische Mafinahmen wie Bewegung, Warme, Massagen und Bader. Die Prognose ist abhéngig von der
Klinik und den betroffenen Organen, besonders Niere, Herz und Lunge. Die 10-JUR liegt bei 40 %.

Zirkumskripte Sklerodermie (Morphea)

Die zirkumskripte Sklerodermie (chronisch-kutane Sklerodermie) ist eine auf die Haut begrenzte Erkrankung unbekannter Atiologie, bei der es an
umschriebener Stelle zu einem entziindlich-6dematdsen Erythem und zu einer plaqueartigen Sklerose der Haut mit Atrophie kommt. Sie tritt mit einer
Haufigkeit von 2,7 Neuerkrankungen/100.000/Jahr auf und betrifft bevorzugt Frauen zwischen 20 und 40. Meist kommt es zur Defektheilung nach
mehrjahrigem Verlauf ohne systemische Beteiligung. Histologisch zeigen sich diskrete lymphozytire Infiltrate, ein Odem im Corium und eine Verdickung der
kollagenen Fasern. Therapeutisch werden bei einzelnen Herden hochpotente topische Steroide eingesetzt, weiterhin Lichttherapie und bei zahlreichen und rasch
zunehmenden Herden systemische Steroide und Immunsuppressiva. Therapiebegleitende Physiotherapie.

Verlaufsformen
Plaquetyp (herdformige zirkumskripte Sklerodermie) Die wenigen, umschriebenen, bis 15 cm groien Herde am Stamm sind zundchst erythematds und dann



elfenbeinfarben und verhértet. Ein fliederfarbener Ring (lilac ring) bleibt bestehen (), schlieBlich Atrophie/Pigmentierung des Hautbereichs und der
Hautadnexe.

Abb. 23.6 Morphaea, Plaque mit glanzender Oberflache und lila Rand

Linearer Typ (bandformige zirkumskripte Sklerodermie) Die bandformigen, sklerosierten Herde liegen meist einseitig an Extremitéiten oder Kapillitium mit
Ausbreitung auf die Stirm (en coup de sabre — sdbelhiebartig) und reichen tief ins Gewebe mit entsprechenden Defektzustéinden (auch Hemiatrophia faciei).

Eosinophile Fasziitis (Shulman-Syndrom)

Sklerodermiedhnliche Hautverhdrtungen mit Gelenkkontrakturen, Bluteosinophilie und entziindlichem Infiltrat der Gelenkfaszien, aber ohne Beteiligung
innerer Organe.

Dermatomyositis

Diese Entziindung der Haut (Dermatitis) und Muskulatur (Myositis) ist wahrscheinlich eine Mikroangiopathie autoimmunologischer Atiologie. Sie ist
insgesamt selten und betrifft vor allem Frauen. Die klinische Bandbreite reicht von einer Polymyositis mit reinem Muskelbefall zu einer amyopathischen
Dermatomyositis, die nur durch Hautbefall gekennzeichnet ist. Weiterhin gibt es eine kindliche Form mit einem Erkrankungsgipfel um das 10. Lebensjahr und
eine adulte Form.

Die adulte Form ist nicht selten mit Malignomen (u. a. Mamma-, Ovarial-, Bronchialkarzinom) assoziiert, sie zahlt zu den fakultativen Prikanzerosen.

Formen der Dermatomyositis

* Adult-idiopathisch
« Juvenil

« Paraneoplastisch

* Amyopathisch

Klinik

Charakteristisch sind Odeme mit rétlich-livider (fliederfarbener) Verfirbung periorbital, an Stirn, Wangen, Schultern und Dekolleté. An den Fingerstreckseiten
befinden sich livid-rotliche, z. T. atrophische Plaques der Fingerstreckseiten (Gottron-Papeln; ) und an den Fingernagelfalzen atrophische und teleangiektatische
Areale (Keinig-Zeichen). Die symmetrische, progressive Schwiche und Schmerzhaftigkeit im Bereich der Schulter- und Beckenmuskulatur zeigt sich oft beim
Kadmmen und Treppensteigen.



Abb. 23.7 Gottron-Papeln bei der Dermatomyositis

Diagnostik

Die CK ist der beste Indikator fiir die Krankheitsaktivitét, oft sind auch LDH und Aldolase erhoht. Bei ca. 30 % der Patienten finden sich ANA, bei ca. 60 %
Anti-PM1-AK, bei ca. 25 % Anti-Mi (ANA gegen ein nukledres 220-kDa-Protein) und bei ca. 20 % der Patienten Anti-Jo1-AK (AK gegen Antisynthetase). Im
Elektromyogramm finden sich typische Abweichungen im Bereich der befallenen Muskeln. Die Muskelbiopsie ist der sicherste diagnostische Test.

Therapie und Prognose

Es werden Steroide und Immunsuppressiva (Azathioprin, Methotrexat), weiterhin Immunglobuline und Plasmapherese eingesetzt. Ist die Erkrankung
paraneoplastisch, so kann es nach einer konsequenten onkologischen Therapie zu einer Besserung kommen. Weiterhin wichtig sind Sonnenschutz und Ruhe.

Zusammenfassung
Kollagenosen

« Kutaner Lupus erythematodes: Diskoider LE: auf Haut beschrénkt; schuppende, atrophische, narbig abheilende Plaques. Subakut-kutaner LE:
anuldre psoriasiforme Erytheme, extreme Lichtempfindlichkeit, leichte Systemkomponente.

« Systemischer LE: autoimmune Multiorganerkrankung. Hautsymptome sind u. a. Schmetterlingserythem, Fotosensitivitit, Schleimhautulzera und
Alopezie. Beteiligung von Gelenken und Nieren ist besonders haufig.

* Progressive systemische Sklerodermie (PSS): schwere Multisystemerkrankung. Hautphdnomene: Sklerodaktylie, Raynaud-Phdnomen,
Teleangiektasien, Sklerose und Kalzinose der Haut. Man unterscheidet akrosklerotische und diffuse Formen. Zirkumskripte Sklerodermie: auf
Haut beschrénkt, weifle indurierte Plaques, vor allem an Rumpf und Extremitéten. Man unterscheidet den Plaquetyp (Morphaea) und den
bandformigen, linearen Typ.

+ Dermatomyositis: autoimmune Entziindung von Haut und Muskulatur. Hautveréinderungen: livide, periorbitale Odeme, rote Plaques an den
Fingerstreckseiten (Gottron-Papeln), Atrophie und Teleangiektasien der Fingernagelfalze (Keinig-Zeichen).



Physikalisch und Chemisch Bedingte
Hautverinderungen

INHALTSVERZEICHNIS




24

UV-Strahlung, Diagnostik, Therapie

Biologisch wirksam an der Haut sind vor allem UVB-Strahlen, die zu Sonnenbrand und massiven Schédden fiithren, und UVA-Strahlen ( ), die zu Hautalterung
fithren. UVB dringt nur bis in die Basalzellschicht ein, UVA auch in tiefere Schichten. Sonnenbdnke emittieren UVA und rufen bei Menschen mit Hauttyp 2, 3
und 4 eine Braunung hervor (). Nebenwirkungen der Sonnenbankbenutzung sind sehr héufig, akut vor allem Juckreiz, Rotung und Trockenheit.
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Abb. 24.1 Das Emissionsspektrum der Sonne

Tab. 24.1 Hauttypen des Menschen nach Fitzpatrick

Immer Keine Rotblond, rot Griin Sommersprossen ,,Keltisch*
2 Immer Manchmal Blond Blau Hellhautig ,,Germanisch*
3 Selten Immer Dunkelblond, braun Braun Mittelstark pigmentiert ,,Mittel-Européisch*
4 Sehr selten Immer Dunkel Dunkel Dunkelhéutig ,,Mediterran‘
5 Nie Braun ,,Indisch*
6 Nie Schwarz ,,Afrikanisch*

Je kurzwelliger die Strahlung, desto energiereicher ist sie. Desto stiarker wird sie aber auch absorbiert und desto geringer ist ihre Reichweite.

Hauttypen des Menschen
Die Hauttypen sind definiert nach der Hautreaktion auf 30-miniitige Sonnenexposition ().

Man unterscheidet akuten UV-Schaden (Sonnenbrand), chronischen UV-Schaden (Lichtalterung, Karzinogenese) und abnorme Lichtreaktionen mit oder
ohne bekannten Fotosensibilisator (Lichtdermatosen).

Akuter UV-Schaden

Sonnenbrand (Dermatitis solaris) entsteht vor allem durch UVB- Strahlung. Von UVA-Strahlung werden viel hohere Dosen benotigt, die aber wegen des
hohen Anteils an UVA im Sonnenlicht durchaus erreicht werden. Bei Hellhdutigen entstehen Sonnenbriande sehr haufig, bei gut pigmentierter Haut sehr selten.
Kinder sind besonders geféhrdet, iiber drei Viertel der schweren Sonnenbrénde ereignen sich bis zum 20. Lebensjahr.

Das Erythem entsteht bereits wenige Stunden nach Exposition, das Maximum wird nach 12-24 h erreicht, nach 48—72 h klingt es ab. Die akute Entziindung



der Haut zeigt sich als eine schmerzhafte Rotung, Schwellung und gelegentliche Blasenbildung, beschrinkt auf den Ort der Lichteinwirkung (). Schwere
Verldufe sind von Fieber und Krankheitsgefiihl begleitet. Die Dermatitis solaris heilt nach 1-2 Wochen ab. Als Folgeldsionen treten Pigmentverschiebungen
wie Pigmentnévi, Epheliden und Lentigines auf.

Abb. 24.2 Dermatitis solaris

Mit Lotionen und Schiittelmixturen wird kiihlend lokal behandelt, auch lokale Steroide kommen zum Einsatz. Bei ausgedehnten, blasigen Verlaufen ist die
stationdre Aufnahme indiziert.

Chronischer UV-Schaden

Die Aktionsspektren von Lichtalterung und Karzinogenese entsprechen dem des akuten UV-Schadens: UVB ist wirksamer als UVA; UVA ist wegen seines
hohen Anteils im Sonnenlicht dennoch relevant beteiligt.

Hautalterung

Die Lichtalterung ist ein vom natiirlichen Alterungsprozess unterschiedener, wenn auch iiberlagerter Prozess. Sie ist scharf auf die sonnenexponierten Areale
begrenzt () und wird auch als ,Landmannshaut® bezeichnet. Am auffélligsten ist die solare Elastose. UVA-bedingt nimmt das Elastin zu und fiihrt durch
Einlagerung in fast die gesamte Dermis zu einer pflastersteinartigen Textur der Haut. Auflerdem ist sie schlaff, faltig und grob gefeldert. Vor allem bei élteren
Minnern kann man zusitzlich weilgelbliche Follikelzysten und Komedonen finden (Morbus Favre-Racouchot). Im Nacken Cutis rhomboidalis nuchae mit
Elastose, die durch tiefe Furchen in Rauten unterteilt ist. Charakteristisch fiir die Lichtalterung der Haut ist auch eine scheckige Hyper- und
Hypopigmentierung durch ephelidenartige Lentigines und rundliche helle, konfettiartige Flecken (Hypomelanosis guttata). Beim natiirlichen Alterungsprozess
nimmt der Hautturgor ab, die Hautgefdle werden briichiger (Purpura senilis) und wegen der abnehmenden Talg- und Schweilidriisenaktivitit wird die Haut
trockener und schuppt. Kosmetisch korrigierend konnen plastisch-chirurgische Operationen (,,Facelift*), Lasertherapie, Séurepeelings, Faltenunterspritzung mit
sogenannten ,,Fillern* wie Hyaluronséure und die Infektion von Botulinustoxin eingesetzt werden. Vorbeugend empfiehlt sich eine konsequente UV-Karenz.



Abb. 24.3 Trockene, faltige, diinne Altershaut mit verlorener Elastizitat, Lentigines solares und seniles

UV-induzierte Karzinogenese

Aktinische Keratosen und Plattenepithelkarzinome korrelieren mit der kumulativen UV-Dosis, Melanome mit der Zahl der schweren Sonnenbrénde.

Lichtdiagnostik

Lichttreppe Sie steht grundsitzlich am Anfang, um die individuelle Lichtempfindlichkeit zu ermitteln. Es erfolgt die Applikation von UVB- bzw. UVA-
Strahlung in aufsteigender Dosierung. Erytheme entstehen ab einer Schwellendosis, der minimalen Erythemdosis (MED).

Fotoprovokation (UVA, UVB) An 3 aufeinanderfolgenden Tagen wird bestrahlt.

Fotopatchtest (UVA) Es werden Testsubstanzen appliziert und dann wird bestrahlt ( ).



Lichttherapie

Die Wirkweise ist noch nicht vollig verstanden, es werden Immunzellen eliminiert, iiberschieBende Proliferation gebremst und Apoptose wird induziert.
Wichtig ist dabei, vor Therapiebeginn die Einnahme von fototoxisch oder fotoallergisch wirkenden Pharmaka auszuschlieBen. Obligat ist das Tragen von
Lichtschutzbrillen. Unterschieden werden:

UVB-Bestrahlung Die selektive UV-Fototherapie (SUP, 305-325 nm) mit UVB- Strahlung fiihrt zur Drosselung der iiberschiefenden Epidermopoese. Die
Schmalband-UVB-Bestrahlung (TLO1) liegt bei 311 nm.

Indikation: Psoriasis, polymorphe Lichtdermatose, Pruritus, Vitiligo, atopisches Ekzem.

UVA-Fototherapie Die konventionelle UVA-Therapie liegt zwischen 320-400 nm , die UVA1-Fototherapie zwischen 340—400 nm.

Indikation: atopisches Ekzem, zirkumskripte Sklerodermie, Prurigo, Lichen sclerosus et atrophicans.

F(Ph)otochemotherapie mit Psoralen (PUVA) Der Lichtsensibilisator Psoralen wird systemisch oder lokal verabreicht, anschlieBend UVA-Bestrahlung;
langfristige NW: vorzeitige Hautalterung, erhohte Inzidenz von aktinischen Keratosen, Plattenepithelkarzinomen, Basalzellkarzinomen, erhohte
Lichtsensibilisierung bei lokaler PUVA fiir 3 h, bei systemischer fiir 12 h.

* Systemische Applikation des Psoralens (als Tbl.) und UVA-Bestrahlung nach 1-3 h, Indikation: groBflichige und pustulose Psoriasisformen,
kutane Lymphome, Mastozytosen, GVHD u. a.

* PUVA-Bad-(oder Creme-PUVA-)Fotochemotherapie: externe Applikation des Psoralens in Form eines Medikamentenbads oder Creme. Unmittelbar
danach UVA-Bestrahlung; zusitzliche Indikation, z. B. zirkumskripte Sklerodermie, Hand- und FuB3ekzeme.

Light-Hardening Abhirten durch eine Fototherapie mit sehr vorsichtiger Dosissteigerung, prophylaktische Behandlung von Fotodermatosen im Frithjahr
bzw. vor Reisen, Nachteile: jahrliche Wiederholung, hohe kumulative UV-Dosen.

F(Ph)otodynamische Diagnostik und Therapie (PDT) Diagnostik und Therapiemodalitit mit Licht im roten Spektralbereich, die auf der besonderen
Affinitét exogener Fotosensibilisatoren (Porphyrine) zu entziindlich verdndertem Gewebe und Tumoren basiert.

Indikation: aktinische Keratose, Morbus Bowen, Basalzellkarzinom, oberfldchliche Plattenepithelkarzinome.

Extrakorporale F(Ph)otopherese (ECP) UVA-Bestrahlung von Lymphozyten und Plasma in einem extrakorporalen Kreislauf nach Sensibilisierung mit
Psoralen; Effekt wahrscheinlich durch Immunmodulation.

Indikation: kutanes T-Zell-Lymphom, Sklerodermie, Pemphigus etc.

Verbesserung unter UV-Licht: z. B. Psoriasis, atopisches Ekzem, Pruritus, Prurigo simplex
Verschlechterung unter UV-Licht: z. B. Morbus Darier, LE, Viruserkrankungen (Herpes simplex), periorale Dermatitis, Rosazea, Pityriasis rubra
pilaris, Dermatomyositis

Lichtschutzmittel

Natiirlicher Schutz: z. B. Haare; chemischer Schutz: z. B. Filtersubstanzen wie Benzophenonderivate ( Cave: Sensibilisierungsgefahr!); physikalischer Schutz:
Zinkoxidsalben, textiler Schutz.
Der Lichtschutzfaktor richtet sich nur nach der UVB-Strahlung, Lichtschutzfaktoren stellen lediglich einen zusétzlichen Schutz dar und sollten nicht zu

langeren Sonnenbddern verleiten.
Physiologische Lichtschutzmechanismen

* Lichtschwiele (Hyperkeratose, Akanthose)
* Melaninsynthese

* Antioxidantien

* DNA-Reparaturenzyme

Zusammenfassung
UV-Strahlung, Diagnostik, Therapie

» Hauttypen: Nach Fitzpatrick werden sechs Hauttypen unterschieden, definiert nach der Reaktion auf eine 30-miniitige Sonnenexposition.

» Akuter UV-Schaden (Sonnenbrand) durch UVB oder seltener durch UVA

* Chronische UV-Schiiden: Karzinogenese; Hautalterung als chronischer Lichtschaden durch die Summation der lebenslangen UV A-Bestrahlung;
Elastosis cutis: kolloide Degeneration elastischer Fasern

* Indikationen fiir die Lichttherapie sind u. a. Psoriasis, chronische Ekzeme, kutane T-Zell-Lymphome, Sklerodermie.



25

Fotodermatosen

Fotodermatosen sind abnorme Reaktionen auf UV-Licht, die durch z. T. nicht identifizierte, exogene und endogene, fotosensibilisierende Substanzen vermittelt
werden. Zur Diagnostik fotoallergischer und fototoxischer Reaktionen werden Fotopatchtests durchgefiihrt ().

Fototoxische Reaktionen

Dies sind obligat fototoxische Hautreaktionen durch Zusammenwirken eines fototoxischen Stoffs mit sichtbarem Licht und UVA. Frauen sind haufiger als
Minner betroffen. Bei systemischer Zufuhr bestimmter Substanzen wie Tetrazykline, Phenothiazine, Furosemid, Psoralen (z. B. in Feige, Sellerie) und
nachfolgender Sonnenexposition kommt es zu sonnenbrandihnlichen, streng auf die exponierte Region begrenzten Reaktionen. Bei der lokalen fototoxischen
Reaktion zeigen sich einige Stunden bis Tage nach Sonnenbestrahlung zu erythematdsen Verédnderungen an den Kontaktstellen mit fototoxischen Stoffen, wie
z. B. Psoralen, #therischen Olen und Teer. Blasenbildung ist mdglich, auBerdem bestehen Juckreiz und Brennen. Nach 2-4 Wochen heilen die Herde mit
héufig persistierender, starker Hyperpigmentierung ab. Therapeutisch werden lokale oder systemische Glukokortikoide eingesetzt. Typische Formen sind:

Griserdermatitis Akute, fototoxische Dermatitis durch Kontakt mit bestimmten Pflanzen (z. B. Herkulesstaude). Streifige Muster (Abdriicke der Blatter)
zeigen die Kontaktstellen an sonnenexponierten Hautstellen ().



Abb. 25.1 Graserdermatitis

Berloque-Dermatitis Kaum entziindliche Reaktion auf Bergamott6l (hdufig in Kosmetika) nach anschlieBender Sonnenexposition, die sich schnell in eine
dunkelbraune, oft jahrelang bestehende, scheckige Pigmentierung umwandelt.

Fotoallergische Reaktionen

Abzugrenzen von der fototoxischen Reaktion ist die fotoallergische (). Bekannte Fotoallergene sind u. a. Sulfonamide, Diuretika, Lichtschutzstoffe, Duftstoffe
und Pflanzenextrakte, die sich aber oft nicht nachweisen lassen. Die fotoallergischen Reaktionen sind Sonderformen der allergischen Spétreaktion der Haut
(Typ 1V). Das Allergen geht als kleinmolekulares Hapten nur unter UVA-Einfluss eine chemische Reaktion mit Tragerproteinen ein, wodurch das vollwertige
Antigen entsteht. Das Erythem an den sonnenexponierten Korperteilen entsteht dann erst einige Stunden nach Exposition, ist maBig scharf begrenzt, zeigt
Papulovesikel, Blasen und Erosionen und juckt. Die chronische aktinische Dermatitis hat charakteristische Symptome: starker Juckreiz, Lichenifikation,
Schuppung, ggf. Nassen, derbe Infiltration und Hyperpigmentierung (). Fotoallergien treten immer héufiger auf. In ca. 30 % bleibt auch nach Allergenkarenz
die Lichtempfindlichkeit gesteigert und es treten persistente Lichtreaktionen auf, die allein durch Belichtungen ausgeldst werden.



Tab. 25.1 Fotoallergische und fototoxische Reaktionen im Vergleich

Fotoallergisch Fototoxisch

Selten

Vorhergehende Sensibilisierung
Persistierende Lichtreaktion moglich
Kreuzreaktionen

Niedrige Ausloser- und Lichtkonzentration
Streuphdnomene

Klinischer Aspekt: Ekzem

Haufig

Reaktion auch bei Erstkontakt

Keine persistierende Lichtreaktion
Keine Kreuzreaktion

Hohe Ausloser- und Lichtkonzentration
Auf bestrahltes Hautareal beschrankt

Klinischer Aspekt: Sonnenbrand (evtl. bullés)



Abb. 25.2 Chronische aktinische Dermatitis

Die chronische aktinische Dermatitis geht in ca. 5-10 % in die Maximalvariante, das aktinische Retikuloid, iiber, eine extrem juckende, ausgedehnte und
therapieresistente Rotung und Lichenifikation der Haut mit lymphoméhnlicher Klinik und Histologie. Vor allem é&ltere Ménner sind betroffen. Die

Hautverdnderung persistiert iiber Jahre, eine spontane Riickbildung ist aber moglich. Neben konsequentem Lichtschutz und lokalen Glukokortikoiden ist
Chloroquin hilfreich.

Idiopathische Lichtdermatosen

Diese Lichtdermatosen sind wahrscheinlich immunologisch vermittelt, mit unbekanntem Sensibilisator. Prophylaktisch wird das sog. Light-Hardening ( )




eingesetzt.

Polymorphe Lichtdermatose (,,Sonnenallergie*)

Haufige, chronisch-rezidivierende, erworbene Lichtunvertriglichkeitsreaktion, vor allem durch UVA. Erstauftreten im Frithjahr an sonnenentwohnter Haut
oder nach erhohter Sonnenexposition mit einer Latenzperiode von einigen Stunden bis Tagen. Initial Juckreiz und Schmerzen, dann Erytheme mit Papeln und
Blaschen, die zu unregelméBig begrenzten Plaques konfluieren (). Betroffen sind meist Gesicht, Dekolleté (90 %), Arme und Beine. Im Lauf einer Saison
kommt es zur Toleranzentwicklung, aber von Jahr zu Jahr meist zu einer Verschlechterung.

Abb. 25.3 Polymorphe Lichtdermatose

Follikular gebundene Form (Mallorca-Akne, Acne aestivalis)

A n sonnenexponierten, talgdriisenreichen Arealen finden sich bei Sonnenexposition monomorphe, kleine, follikuldre Papeln. Die Beteiligung oliger
Sonnenschutzpréparate an der Entstehung ist moglich.

Porphyrie

Bei dieser Stoffwechselstérung der Hamsynthese durch genetisch oder toxisch bedingte Enzymdefekte treten je nach Defekt unterschiedliche Anhdufungen
bestimmter Zwischenprodukte der Porphyrinsynthese in pathologischen Konzentrationen auf. Symptome an der Haut entstehen durch Reaktion von Porphyrin
mit UV-Licht und treten daher ausschlieBlich an lichtexponierten Korperstellen auf. Die akuten Formen zeigen intermittierende, akute, abdominale,
neurologische, kardiovaskuldre und psychische Symptome, die chronischen Formen dufiern sich meist als Lichtdermatosen.

Porphyria cutanea tarda

Héufigste, dermatologisch relevante Porphyrie (ca. 1 % der 40-bis 70-Jahrigen), die meist durch eine Hepatopathie, selten durch einen angeborenen
Enzymdefekt bedingt ist. Lichtexponierte Hautpartien sind verletzbarer, es bilden sich Blasen und eine Hypertrichose (). Die Heilung erfolgt unter
Narbenbildung und Milien. Typisch ist ein brauner Urin mit roter Fluoreszenz. Defekt: Uroporphyrinogen-Decarboxylase.



Abb. 25.4 Porphyria cutanea tarda (Patient leidet auch an Vitiligo)

Therapie: Chloroquin, Aderlass, Meidung von Licht und lebertoxischen Stoffen.

Erythropoetische Protoporphyrie

Seltene, autosomal-dominant vererbte Porphyrie mit erhohter Lichtempfindlichkeit. Nach Sonnenexposition treten an den bestrahlten Stellen brennende und
juckende, 6dematdse Rotungen auf, die tagelang persistieren und gelegentlich hdmorrhagisch einbluten. Nach langer Bestandsdauer kommt es zu diffusen
Verdickungen (Pachydermie) durch Einlagerung von Lipoproteinen. Defekt: Ferrochelatase.

Therapie: Lichtschutz, B-Karotin.

Kongenitale erythropoetische Porphyrie

Sehr seltene, autosomal-rezessiv vererbte, schwerste Form der Porphyrie. An lichtexponierter Haut Rétungen mit hdmorrhagischen Vesikeln und Blasen.
Mutilationen der mehrfach befallenen Stellen, vorab der Akren, mit Narbenkarzinomen, hdmolytischer Andmie, Splenomegalie, Hypertrichose; roter Urin.
Defekt: Uroporphyrinogen-III-Cosynthase.

Zusammenfassung
Fotodermatosen

» Fotodermatosen: abnorme Reaktionen auf UV-Licht, die durch fotosensibilisierende, nicht immer identifizierte Substanzen vermittelt werden. Man
unterscheidet fototoxische und fotoallergische Reaktionen.

* Die polymorphe Lichtdermatose ist eine idiopathische Lichtdermatose, prophylaktisch wird das Light-Hardening eingesetzt.
* Auch Stoffwechselstérungen wie die der Himsynthese (Porphyrien) konnen zu einer erhohten Lichtempfindlichkeit fithren.
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Physikalische und chemische Hautschiden

Thermische Hautschaden
Verbrennung, Verbrithung (Combustio)

Schwere Verbrennungen grolen Ausmafles miissen intensivmedizinisch in Verbrennungszentren versorgt werden. Leichte Verbrennungen gehoren in die
Dermatologie. Hitze fiihrt zur Inaktivierung und Koagulation zelluldrer Proteine, was sich in der maximalen Ausprigung als Koagulationsnekrose manifestiert.
In der submaximalen Auspriagung kommt es zur Entgleisung des lokalen Stoffwechsels mit Anh&ufung saurer toxischer Produkte, Entziindungsmediatoren und
oft exzessiver Odembildung durch Permeabilititssteigerung der Geffle.

Bei Befall von mehr als 10 % der Kérperoberfliche () besteht die Gefahr der Verbrennungskrankheit. Als Folge der Odeme kommt es dann zur
Hamokonzentration, die in einen hidmodynamischen Schock (Verbrennungsschock) mit metabolischer Azidose iibergehen kann. Die voriibergehende
Immunsuppression durch Funktionsstorungen von Neutrophilen und Makrophagen fiihrt auch zur gesteigerten Infektionsgefahr. Komplikationen in der
Spétphase sind schwerer Katabolismus und Schédigung verschiedener Korperfunktionen (z. B. durch Narben). Je nach Auspriagung werden unterschieden:

Erwachsener 5 Jahre Saugling

vorne
. und

% hinten
je 16%

vorne
und

hinten

je 15%

Abb. 26.1 Figurenschema zur Neunerregel, Prozent der Kérperoberflache

* Grad 1: Erythem, Schwellung, Schmerzen, Restitutio ad integrum

» Grad 2: Erythem, Odem, Schmerzen, Blasen ( ), Restitutio ad integrum bzw. postinflammatorische Hyperpigmentierung; subepidermale
Blasenbildung bei epidermal-dermaler Hautschadigung (Grad 2a) bzw. weiBlich derbe, teils nekrotische Beldge bei tiefer dermaler Schadigung
(Grad 2b)



Abb. 26.2 Verbrennung 2. Grades

*» Grad 3: Koagulationsnekrosen von Epidermis (und — je nach Tiefe — von Dermis, subkutanem Fett bzw. Muskel): weille, trockene Nekrosen, die
sich im Lauf von Tagen in schwarze Schorfe umwandeln. Diese werden innerhalb von Wochen demarkiert und abgestoBen. Dieser langwierige
Spontanheilungsprozess fiihrt zu einer Schwéchung der Patienten und zu unschoner Narbenbildung. Deshalb ist eine Frithexzision mit
anschlieBender Transplantation empfehlenswert.

Therapie

* Sofortmafinahmen: Analgesie mit Morphinderivaten, Kleider entfernen, Fliissigkeitssubstitution, Kélteschutz, Abkiihlung der Haut mit flieBendem
Wasser
* Lokalbehandlung:
— Grad 1: Zinkschiittelmixtur; steroidhaltige Lotion, Gele oder Cremes
— Grad 2: Blasen zur Vermeidung bakterieller Infektionen nicht er6ffnen; steroidhaltige Lotion, Gele oder Cremes mit Desinfizienz;
sterile Verbénde mit Metalline-Folie
— Grad 3: desinfizierende Puderverbiande oder Farbstoffe; vorsichtige chirurgische Nekroseabtragung erst nach dem 3.-5. Tag;
Defektdeckung mit Spalthaut

Chron. Warmeschaden, Erythema e calore, Erythema ab igne

Unscharf begrenzte, netzformige, briunliche Pigmentierungen und Teleangiektasien, die an Korperteilen mit chronischer Wérmeexposition (z. B.
Wirmflasche) entstehen.

Erfrierung (Congelatio)

Beim akuten Kilteschaden der Haut kommt es zunéchst zu einer reflektorischen Hyperdmie. Kann diese nicht mehr aufrechterhalten werden, verengen sich die
HautgefédBe und die toxischen Metaboliten werden nicht mehr abtransportiert. Das Erfrieren erfolgt langsam, Allgemeinsymptome fehlen. Je nach Auspriagung
werden unterschieden:

 Grad 1: Bldsse, nach Wiedererwdrmung Erythem

+ Grad 2: nach Wiedererwirmung Erythem und Blasen, oft himorrhagisch, Odeme, Restitutio ad integrum

» Grad 3: Nekrose, weille, steif gefrorene Bezirke, besonders an den Akren. Nach Auftauen kommt es zu Mumifikation und Gewebsverlust mit der
Gefahr der Ausbildung einer feuchten Gangrén. Es bleiben Narben bzw. der Verlust von Kérpergliedern.

Therapie
Lokale Wirmeapplikation als passive Wiedererwarmung (warmer Raum) und als aktive Wiedererwdrmung (warmes Vollbad); Analgesie; antibakterielle
Prophylaxe; Blutverdiinnung.

Chronischer Kalteschaden

Frostbeulen (Perniones, engl. chilblains) sind chronische Lésionen an kélteexponierten Korperteilen. Der Verlauf ist wechselhaft. Im Intervall sind sie bis auf
livide Erytheme kaum bemerkbar, bei Temperaturwechsel zeigen sich dann rotlivide, teigige, schmerzhafte Schwellungen.

Abnorme Reaktionen auf Temperaturreize

Funktionelle GeféaRkrankheiten

Diese betreffen arteriovendse Anastomosen, die fiir die Thermoregulation bedeutsam sind, die sich vor allem an den Akren finden. Die Hautdurchblutung wird
durch lokale, nervale und hormonelle Faktoren reguliert. Therapeutisch werden Kilte- und Nikotinkarenz sowie GefdBtraining mit Wechselbadern empfohlen.

Akrozyanose
Diese funktionelle Stérung der GefaBdurchblutung mit passiver Hyperdmie wird durch Kiltereize ausgeldst. Die Finger zeigen blaurote, schmerzhafte, fleckige
oder diffuse Verfarbungen mit Hyperhidrose und Parésthesie ( ). Im akuten Anfall weichen die Verdnderungen nur langsam, nach Jahren kommt es evtl. zur



Abschwichung der Symptome.

Abb. 26.3 Akrozyanose der linken Hand bei ansonsten gesunder Patientin

Livedo reticularis (Cutis marmorata)

Subkutane Gefaplexus erweitern sich und fiihren zu einer netzférmigen Zeichnung der Haut, vor allem an den proximalen Extremitdten. Ausgelost wird diese
vegetative Dysregulation durch Temperaturschwankungen. Meist bildet sich die Erscheinung spontan zuriick.

Raynaud-Phanomen

Auf Kilte reagieren die Fingerarterien mit anfallartigen, schmerzhaften Spasmen mit Minderdurchblutung und nachfolgender Hyperdmie. Die Ursache ist
unbekannt. Das Raynaud-Phénomen tritt auch als Begleitsymptom bei verschiedenen Systemerkrankungen auf, z. B. der Sklerodermie.

Die typische Tricolore- Trias des Raynaud-Phdnomens beginnt mit einer scharf abgegrenzten Bldsse einzelner Fingerendglieder (arterieller
Gefédlispasmus, weif3 ), gefolgt von einer Blau farbung (Desoxygenierung, vendse Hyperdmie) und einer Phase der reaktiven Hyperdmie (rot).

lonisierende Strahlen

Schéden durch ionisierende Strahlen entstehen fast ausschlieBlich als unerwiinschte Folge der Strahlentherapie.

Akute Radiodermatitis
Bei allen Strahlenarten tritt nach einigen Stunden oder Tagen ein Rontgenerythem auf.

Chronische Radiodermatitis (Radioderm)

Zu diesen Verdnderungen kommt es oft erst Jahre bis Jahrzehnte nach Exposition und heute durch Modernisierung der Technik kaum mehr. Die Haut ist
atrophisch mit Kollagenverhédrtung und Schwund der Hautanhangsgebilde. Infolge Reduzierung der GefdBversorgung kommt es zu Ulzerationen. Auflerdem
finden sich Pigmentverschiebungen, Teleangicktasien und Rontgenkeratosen (Prakanzerosen) mit Entwicklung von Basaliomen und Spinaliomen.

Chemische Schaden (Veratzung, Kauterisation)

Akutes toxisches Kontaktekzem

Hautschidigende Substanzen (Siuren, Laugen, Seifen, Losungsmittel, UV-Strahlen) 16sen im Einwirkungsbereich eine akute Entziindung mit Rétung, Odem
und Bléschenbildung aus, bei starker Schadigung mit Blasen und Nekrosen.

Sdureverditzung Koagulationsnekrose, die durch Saurebindung und Eiweiféllung keine Ausbreitungstendenz hat.

Laugenveritzung Kolliquationsnekrose, durch Eiweilauflosung ist eine Ausbreitung moglich.

Therapie
Abspiilen mit Wasser. Bei toxischer Kontaktdermatitis und leichten Verdtzungen feuchte Umschldge, lokale Steroide; bei schweren Verdtzungen
Nekroseentfernung und plastische Deckung.

Zusammenfassung
Physikalische und chemische Hautschdden

* Thermische Hautschiden: Akute Hautschéden sind Verbrennung und Erfrierung, bei chronischem Wérmeschaden kann sich ein Erythema ab igne
ausbilden, bei chronischem Kilteschaden Frostbeulen.

* Abnorme Reaktionen: Die Hautdurchblutung wird durch lokale, nervale, hormonelle Faktoren reguliert, Stérungen sind isoliert oder mit anderen
Verdnderungen assoziiert.

« Ionisierende Strahlen: Schiden durch ionisierende Strahlen, die fast ausschlieBlich als unerwiinschte Folge der Strahlentherapie entstehen



* Chemische Strahlen: Hautschddigende Substanzen 16sen im Einwirkungsbereich eine akute Entziindung aus, bei starker Schadigung Blasen und
Nekrosen.



Hereditare Hautkrankheiten
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Keratinisierungsstorungen und hereditare
Epidermolysen

Ichthyosen
Ichthyosen sind diffuse Verhornungsstérungen mit einer Akkumulation von Hornzellen (Hyperkeratosen) und deshalb schuppenartiger Umgestaltung der

Hautoberflache.

Hereditédre Ichthyosen

Die sehr heterogenen molekularen Grundlagen sind teilweise bekannt. Die Erkrankung bleibt lebenslang bestehen und bringt neben der Funktionsstérung der
Haut wegen der eventuell groen Beeintrachtigung des Aussehens psychosoziale Folgen mit sich.

Klassifikation

Kongenitale Ichthyosen mit meist milder Ausprigung ohne entziindliche Komponente Die Symptomatik beginnt verzogert im Lauf der ersten Lebensmonate
(und).

Tab. 27.1 Auswahl kongenitaler Ichthyosen mit meist milder Auspragung

_ Autosomal-dominante Ichthyosis vulgaris (ADI) X-chromosomale Ichthyose (XRI)

Gendefekt/Pathogenese Fehlende oder reduzierte Synthese von Profilaggrin und Filaggrin Steroidsulfatasemangel
Synonyme - Steroidsulfatasemangelsyndrom

Alter: kurz nach Geburt bis 1. LJ; zweithdufigste

Manifestation Alter = 3 Monate; hdufigste und leichteste Form (1 : 250) Form (1 : 2.000-6.000 der ménnlichen Bevélkerung)

Vor allem Extremitétenstreckseiten, Gelenkbeugen bleiben frei; trockene Vor allem Stamm, Beugen,

Klinik Haut (Xerodermie); polygonale, weilgraue, stark anhaftende Schuppen; Unterschenkelstreckseiten; Schuppen sind braun,
palmoplantar: verdickte Haut, verstarkte Handlinienfurchung grober und rhomboid, stirkerer Befall; palmoplantar
(,,Ichthyosishand®); (follikuldre) Hyperkeratosen frei, Handlinien normal, keine follikuldren Keratosen
BegleltS}./mptome N Homhaut\/feranderungen, Kryptorchismus,
(fakultativ) Plazentastorungen, Hodenkrebs
. . Retentionshyperkeratose, verschmailertes Stratum granulosum, follikulér Retentionshyperkeratose, Stratum granulosum
Histopathologie

betonte Verhornung normal bis méBig verbreitert



Abb. 27.1 Ichthyosis vulgaris

Kongenitale Ichthyosen mit hiufig schwerer klinischer Symptomatik und entziindlicher Komponente Beginn der Symptomatik bei bzw. kurz nach der

Geburt (und ).

Tab. 27.2  Auswahl kongenitaler Ichthyosen mit schwerer Auspridgung und Entziindung

_ Lamelliire Ichthyosis congenita

Gendefekt Transglutaminase-1
Synonyme Kongenitale ichthyosiforme Erythrodermie
Manifestation 1:100.000
Geburt: ,,Kollodium -Baby*, von pergamentartiger Hiille
Klinik umgeben, die sich in den folgenden Wochen ablést, dann
groblamellére, rund-ovale oder thombisch gefelderte,
dunkle Schuppung mit generalisiertem Hautbefall
Begleitsymptome Ektropium, Schwitzstorung, bakterielle Hautinfektionen
Histopathologie  Proliferationshyperkeratose, Akanthose
Erbgang Autosomal-rezessiv

Bulldse Ichthyosis congenita Typ Brocq

Keratin 1 oder 10

Erythrodermia congenitalis ichthyosiformis bullosa; epidermolytische
Hyperkeratose Typ Brocq

1:300.000-1 : 1.000.000

Geburt: ,,verbriihtes Kind*, blasige Epidermisablosungen auf gerétetem
Grund; schubartige Blasen und Erosionen, nach Jahren narbenfreie
Heilung; Haut wird dann trocken, hyperkeratotisch und schmutzig braun;
Hornbildungen konnen stachelig wirken; generalisierter Hautbefall

Neigung zu Hautinfektionen
Epidermolytische Hyperkeratose (Akantholyse und Keratinozytolyse)

Autosomal-dominant

Kollodium: dickfliissige Lésung von Zellulosedinitrat (Colloxylinum) in einem Alkohol-Ather-Gemisch, hinterlasst beim Verdunsten einen diinnen Film.



Abb. 27.2  Kollodium-Baby*“. Dieses Neugeborene ist mit einer transparenten Membran bedeckt zur Welt gekommen und entwickelte spater
eine lamellare Ichthyose.

Ichthyosis-Syndrome Schr selten konnen hereditére Ichthyosisformen zusammen mit verschiedenen Stérungen anderer Organe unter dem Bild bestimmter
Syndrome auftreten (u. a. Netherton-Syndrom, Refsum-Syndrom).

Therapie

Es ist keine kausale Therapie moglich. Zum Einsatz kommen:

« Keratolyse (Salicylséure, Milchsdure, Kochsalz)

* Hydratisierung (Harnstoff, riickfettende Hautpflege)

» Klimatherapie (Ol- und Kochsalzbader, Hohensonne, Sauna, Nordseeaufenthalt), denn Besserung der Ichthyosen im Sommer
* Bei schweren Fillen: orale Retinoide (Acitretin), Steroide

Auflerdem: genetische Beratung, prinatale Diagnostik, rechtzeitige Berufsberatung.

Symptomatische Ichthyosen (Pseudoichthyosen)

Bei jeder spit manifesten Ichthyose (Syn. akquirierte ichthyosisdhnliche Zustande) muss nach malignem Prozess gefahndet werden! Mogliche Ursachen:
paraneoplastisch, infektids, Vitaminmangel, medikamentos u. a.

Follikularkeratosen

Eine verstérkte follikuldre Verhornung kann bei zahlreichen genetisch bedingten Dermatosen auftreten.

Keratosis pilaris

Die Keratosis pilaris ist eine besonders bei Kindern und Jugendlichen und bei Ichthyosis vulgaris auftretende follikuldre Hyperkeratosen an Streckseiten der
Extremitdten.

Follikularkeratosen durch Defekte in Kalziumkanalpumpen
Morbus Darier (Dyskeratosis follicularis)

Autosomal-dominante Verhornungsstorung (Enzymdefekt: Ca 2 *- ATPase) mit variabler Expressivitit, die sich ab der Pubertit vor allem an den
talgdriisenreichen, seborrhoischen Arealen (Kopf, Brust, Riicken) manifestiert. Verschlechternde exogene Faktoren sind Hitze, Schwitzen und Traumata.
Besserung tritt in der kalten Jahreszeit auf.

Klinik
Charakteristisch sind einige Millimeter grofe, follikuldre, von einer braunen Hornmasse besetzte Papeln, die isoliert oder gruppiert stehen und konfluieren
konnen (). Betroffene Areale neigen zu Superinfektion und sekunddrem fotidem Geruch. Hénde und Fiile weisen warzenahnliche Keratosen (Acrokeratosis

verruciformis) und Unterbrechungen des Papillarleistenmusters auf. Die Négel sind langs gerillt und briichig, die Mundschleimhaut zeigt leukoplakieartige
Herde. Fakultativ assoziiert sind Intelligenzminderung und psychische Auffilligkeiten.



Abb. 27.3 Morbus Darier

Therapie

Lokal wird keratolytisch und mit Lokalretinoiden behandelt, schwere Fille erhalten Retinoide systemisch. Wichtig sind eine Berufs- und eine genetische
Beratung.

Morbus Hailey-Hailey (chronischer familiarer benigner Pemphigus)

Die Erkrankung ist keine Autoimmunerkrankung, sollte also nicht mit den Erkrankungen der Pemphigusgruppe verwechselt werden. Es ist eine seltene,
autosomal-dominant vererbte Erkrankung, die im jungen Erwachsenenalter einsetzt und lebenslang besteht. Sie ist bedingt durch Mutationen am ATP , C | -
Gen, das fiir eine ATPase kodiert.

Klinik

Es finden sich erythematdse, erosiv-ulzerierende und ndssende Lésionen () vor allem in den intertrigingsen Arealen (Nacken, Achselfalten, Ellbogen,
submammaire Region, Skrotum). Mikroskopisch sieht man kleine und zarte Bldschen, die sich zu den typischen Lasionen entwickeln. Spiter kommen

Krustenbildung und Schuppung hinzu. Superinfektionen sind haufig, vor allem mit Candida albicans und Staphylococcus aureus. Das kann die Akantholyse
beschleunigen und den Krankheitsprozess unterhalten.



Abb. 27.4 Morbus Hailey-Hailey

Differnzialdiagnose und Therapie

Differenzialdiagnostisch miissen Intertrigo, Kandidose, Kontaktdermatitis und Morbus Darier (v. a. histologische Ahnlichkeit) beachtet werden. Zur Therapie
kommen Antiseptika, Retinoide, bei ausgedehntem und schwerem Befall Exzision oder CO , -Laserabtragung.

Palmoplantarkeratosen (PPK)

Bei den PPK handelt es sich um flichenhafte oder umschriebene Verhornungsstérungen der Handteller und FuBlsohlen, die iiberwiegend erblich bedingt sind.
Die palmoplantare Haut unterscheidet sich von der anderer Korperregionen in der Oberflichenstruktur, der dickeren und anders aufgebauten Hornschicht
(Keratin 1X) und der Schweifldriisendichte, auch wird die Verhornung der palmoplantaren Haut auf eigenen Genen vererbt.

Klassifikation
Die Klassifizierung der PPK erfolgte bisher nur vorldufig nach klinischem Bild und Erbgang.

Isolierte hereditire PPK

Keratosis palmoplantaris diffusa circumscripta (Viorner; Unna-Thost) Haufigste, autosomal-dominant vererbte Form, manifestiert sich in der frithen
Kindheit. Handteller und FuBsohlen sind diffus, flichenhaft, gelblich-wachsartig verdickt mit einem rétlichen Randsaum, Rhagadenbildung und Hyperhidrose.
Keratosis palmoplantaris papulosa (maculosa) (Buschke-Fischer) Die autosomal-dominant vererbten, hornigen, warzenartigen Papeln manifestieren sich
ab der Adoleszenz mit variabler Penetranz.
Keratosis palmoplantaris transgrediens (Mal de Meleda) Friih manifeste, autosomal-rezessiv vererbte, iiber die Palmoplantargrenze hinausgehende, diffuse
Keratose mit Bewegungseinschrankungen und Hyperhidrose und Fingerabschniirungen mit Atrophie des klobig verdickten Endes (Pseudoainhum).

PPK-Syndrome

PPK konnen assoziiert sein mit extrakutanen Erkrankungen wie z. B. Periodontopathie (Erkrankung der Zahnwurzelhaut; Papillon-Lefévre-Syndrom),
Pachyonychien (Nagelverdickung; Pachyonychia-congenita-Syndrom; Jadassohn-Lewandowsky) oder auch als Begleitsymptom einer ektodermalen
Entwicklungsstorung mit generalisierter Verhornungsstérung (Ichthyose, Erythrokeratodermien, Morbus Darier, Pityriasis rubra pilaris) auftreten.

Erworbene (symptomatische) PPK

Differenzialdiagnostisch miissen einige Dermatosen abgegrenzt werden, die ebenso eine ausschlieBlich palmoplantare Lokalisation aufweisen konnen. Diese
konnen hormonellen, infektidsen, mechanischen, paraneoplastischen, toxischen oder trophischen Ursprungs sein oder bei bestimmten Hautkrankheiten (z. B.
Schwielen, Psoriasis vulgaris, Handmykosen, Handekzeme, Lichen ruber, Lues 2) auftreten. Sie haben daher meist ein spiteres Manifestationsalter als die



hereditiare PPK.

Therapie
Die Therapie ist nur symptomatisch, es werden Salicylsdure-, Vitamin-A- und harnstoffhaltige Rezepturen sowie lokale PUVA-Therapie angewandt. In
schweren Féllen werden auch orale Retinoide und eine chirurgische Therapie in Erwdgung gezogen.

Hereditare Epidermolysen

Die hereditiren Epidermolysen bilden eine heterogene Gruppe genetisch bedingter Defekte von Strukturproteinen der Keratinozyten und der
dermoepidermalen Junktionszone. Die Neigung der Haut und Schleimhéute, auf geringfiigige Traumata mit Blasen zu reagieren, besteht lokalisiert oder
generalisiert. Die Inzidenz, kumulativ fiir alle Formen, betragt 5 : 100.000.

Epidermolysis bullosa simplex (EBS)

Die Spaltbildung erfolgt epidermolytisch durch einen Defekt der Zytoskelettkeratine 5 und 14 in den basalen Keratinozyten. Die Blasen heilen ohne
Narbenbildung ab (); Beginn meist nach Geburt oder in frither Kindheit. Diese haufigste Gruppe (1 : 50.000) verlduft milde und geht ohne
Entwicklungsriickstand und weitere Verdnderungen einher.

Abb. 27.5 Epidermolysis bullosa simplex

hull Iient

Epidermolysis implex gener (Typ Kobner) Generalisierte, jedoch milde Blasenbildung an allen mechanisch belasteten Stellen der Haut.
Diese haufigste Epidermolyse wird autosomal-dominant vererbt und manifestiert sich sehr friih.

Epidermolysis bullosa simplex localisata (Typ Weber-Cockayne) Diese autosomal- dominant vererbte, akral betonte Blasenbildung manifestiert sich erst im
frithen Jugendalter.

Klassifikation
Nach der Lokalisation der Spaltebene lassen sich drei wichtige Untergruppen der mehr als 20 Formen voneinander abgrenzen.

Epidermolysis bullosa junctionalis (EBJ)
Die autosomal-rezessiv vererbte Spaltbildung erfolgt junktional, in der Lamina lucida der Basalmembranzone. Die Strukturproteine Laminin 332 (oder
Laminin 5) bzw. Bulloses-Pemphigoid-Antigen BP 180 (oder BP-AG 2 oder Kollagen XVII) an den Hemidesmosomen sind defekt; die Spaltbildung beginnt
bei Geburt. Schwere Verldufe mit ausgedehnter Blasenbildung und schlecht heilenden Erosionen bis hin zu einem letalen Ausgang sind moglich.
Epidermolysis bullosa junctionalis gravis (Typ Herlitz) Schwere, meist letal verlaufende Form mit groBflichigen Epidermolysen auch der Schleimhaut
bereits bei Geburt. Betroffene sterben meist in den ersten Lebensjahren an Infektionen, respiratorischen Erkrankungen und Auszehrung.
Epidermolysis bullosa junctionalis (Typ Non-Herlitz) Mildere, nicht lebensbedrohliche Form mit Defektheilung der Herde (Atrophie), z. B. atrophische
Alopezie.

Epidermolysis bullosa hereditaria dystrophica (dermal, EBD)



Die Spaltbildung erfolgt dermolytisch, in der Dermis, unterhalb der Lamina densa der Basalmembranzone durch Defekte der Ankerfibrillen (Kollagen-VII-
Mutationen). Die Blasen heilen unter Narbenbildung ab. Folgen sind Milienbildung, Mutilationen, Synechien und Syndaktilienbildung.

Epidermolysis bullosa hereditaria dystrophica; autosomal-rezessiv (Typ Hallopeau-Siemens) Aufgrund der chronisch-rezidivierenden Erosionen und
Reepithelisierung resultieren eine atrophische, gldnzende, duferst vulnerable Haut und eine Tendenz zur Synechienbildung, besonders zwischen den Fingern (
); schwere Mundschleimhautbeteiligung mit Gefahr von narbigen Schleimhautstenosen. Es handelt sich um eine schwer verlaufende, generalisierte Form mit
Wachstums- und Entwicklungsriickstand und Zahnanomalien (Schmelzdefekte).

Abb. 27.6 EBD, Typ Hallopeau-Siemens

Zusammenfassung
Keratinisierungsstorungen und hereditdre Epidermolysen

* Ichthyosen: angeborene Stérungen der Keratinisierung mit schuppiger und trockener Haut; Ichthyosis vulgaris mit milden Symptomen und Beginn
im ersten Lebensjahr hiufigste Form

* Follikularkeratosen: Verhornungsstorungen der Haarfollikel: Keratosis pilaris, angeborene Storungen der Kalziumhomdoostase (Morbus Darier,
Morbus Hailey-Hailey)

* Keratodermien: autosomal-dominante Krankheitsgruppe mit stabilen oder variablen Erythemen, von Keratosen tiberlagert

« Palmoplantarkeratosen: flichenhaft oder umschriebene Verhornungsstérungen der Handteller und FuB3sohlen, am haufigsten: Keratosis
palmoplantaris diffusa circumscripta

* Hereditiire Epidermolysen: heterogene genetische Defekte von Strukturproteinen im Grenzbereich Epidermis — Corium mit Spaltbildung
epidermolytisch, junktional oder dermolytisch. Variable Klinik von milder Blasenbildung bei unpassendem Schuhwerk bis hin zur letalen
Blasenbildung bei Geburt.
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Neurokutane Erkrankungen und andere
Syndrome

Einige Genodermatosen gehen mit erheblicher Beteiligung innerer Organe einher. Hierzu zihlen die neurokutanen Krankheiten (Phakomatosen), die
angeborenen Erkrankungen des Bindegewebes und die Syndrome der vorzeitigen Alterung oder Vergreisung.

Phakomatosen

Phakomatosen (hereditire neurokutane Syndrome) sind eine Gruppe erblicher Fehlbildungssymptome, die durch Lasionen sowohl der Haut als auch des ZNS
und/oder PNS gekennzeichnet sind.

Neurofibromatose

Diese autosomal-dominant vererbte oder durch Spontanmutationen bedingte Erkrankung unterschiedlicher Expressivitdt und Heterogenie (8 Typen) entsteht
durch Entwicklungsstorungen von Zellen der Neuralleiste (neuronale Zellen, Melanozyten, Chondrozyten) und zeigt entsprechende klinische
Fehlbildungssyndrome. Der Verlauf ist chronisch-progredient, die Lebenserwartung reduziert. 10-25 % der Patienten entwickeln maligne Tumoren des
lymphatischen und hdmatopoetischen Systems.

Neurofibromatose 1, Typ Recklinghausen

Diese ist die hdufigste Form (1 : 3.000) und weist einen variablen Phénotyp auf. Typisch sind die Hautverinderungen ( ): Oft einziges Symptom sind die
bereits frithkindlich vorhandenen, ovalen, scharf begrenzten, regellos verteilten, homogen kaffeebraunen Pigmentflecken (Café-au-lait-Flecken). Ab der
Pubertit treten multiple, kutane und subkutane, ebenméfig runde, weiche, hautfarbene Neurofibrome auf, die sehr gro8 und lappenartig sein konnen. Grofie
Neurofibrome konnen selten sarkomatds entarten. Stérende Neurofibrome werden exzidiert, was allerdings einen Funktionsausfall des betroffenen Nervs mit
sich zieht. In der Adoleszenz findet man weiter kleinfleckige Hyperpigmentierungen vor allem der Axilla (Freckling).



Abb. 28.1 Neurofibromatose 1 mit multiplen Neurofiboromen und Café-au-lait-Flecken Uber der linken Hiifte




Zu den extrakutanen Symptomen zéhlen die Lisch-Knétchen (mehrere runde gelbbraune, scharf begrenzte Neurofibrome der Iris) und Optikusgliome.
Durch den ZNS-Befall kann es zu einer psychomotorischen Entwicklungsstérung, Oligophrenie und durch die Neurofibrome zu Kompressionssyndromen mit
entsprechenden Ausféllen und epileptischen Anféllen kommen. Weitere extrakutane Symptome finden sich z. B. am Skelettsystem.

Die Diagnose wird anhand der charakteristischen Hautsymptome, multipler histopathologisch gesicherter Neurofibrome und mindestens sechs Café-au-lait-

Flecken > 1,5 cm postpubertér gestellt.

Zur Diagnosestellung der Neurofibromatose 1 Typ Recklinghausen miissen 2 der folgenden Kriterien erfiillt sein:

* Mind. 6 Café-au-lait-Flecken > 5 mm

* Mind. 2 Neurofibrome oder 1 plexiformes Neurofibrom
« Axilldres oder inguinales Freckling

« Optikusgliom

* Mind. 2 Lisch-Knétchen

» Verwandter 1. Grades mit Neurofibromatose 1

Tuberdse Hirnsklerose

Die tuberose Hirnsklerose (Morbus Bourneville-Pringle) ist ein autosomal-dominant vererbtes, in iiber 60 % auf Neumutationen beruhendes, heterogenes
neurokutanes Multisystemfehlbildungssyndrom mit einer H&ufigkeit von ca. 1 : 10.000. Der genetische Defekt fithrt zu fokalen Bindegewebs-Glia-
Wucherungen mit Knotenbildung in Haut, ZNS und anderen Organen. Die Lebenserwartung ist eingeschrénkt und wird durch die zentralnervésen Symptome
und die in 5-10 % auftretenden Fibrosarkome an Herz und Niere bestimmt. Hautverinderungen: Von Geburt an bestehen hypopigmentierte, ovale,
blattformige Flecken (,,Eschenlaubflecke®). Erst spiter entstehen multiple, kleine, rotliche Angiofibrome in den zentralen Gesichtspartien (Adenoma sebaceum,
) und andere Hautsymptome wie Chagrinflecke (lederartige Plaques) und Koenen-Tumoren (Fibrome am Nagelfalz). Extrakutane Manifestationen betreffen
das ZNS (Epilepsie, Intelligenzminderung, Verhaltensstorungen; ab 1. Lebensjahr), die Augen (Netzhauttumoren) sowie Niere, Lunge, Herz und Leber.

Abb. 28.2 Adenoma sebaceum bei tuberdser Hirnsklerose

Neurokutane Angiomatosen

Sturge-Weber-Syndrom Kraniofaziale Angiomatose mit zerebraler Verkalkung. Es tritt vor allem sporadisch, nicht vererbt auf. Eine Gesichtshélfte ist von
einem lateralen Naevus flammeus und einer angiomatdsen Verdnderung des gleichseitigen Auges (mit Glaukom) und des Gehirns (mit Krampfanfallen und



Ausfallsyndromen) betroffen.

Hippel-Lindau-Syndrom Beinhaltet ein autosomal-dominant vererbtes retinozerebellares Himangioblastom, was fast nur das ZNS durch multiple kapilldre
Angiome der Hirnhdute betrifft. Seltener sind Retina, Haut (lateraler Naevus flammeus) und andere Organe befallen.

Klippel-Trenaunay-Syndrom Beinhaltet den Naevus flammeus einer Extremitdt mit Varikosis, Extremitdtenhypertrophie und Beckenschiefstand. Es tritt
meist sporadisch auf. Arteriovendse Anastomosen konnen zu starken Schmerzen fiihren und miissen operiert werden.

Angeborene Erkrankungen des Bindegewebes
Xeroderma pigmentosum

Sehr seltene (24 : 1 Mio.), autosomal-rezessive Erbkrankheiten mit Defekt der DNA-Reparatur, genauer der Exzisionsreparatur von UV-induzierten
Thymindimeren. Bis jetzt sind 11 Typen bekannt, die sich durch Manifestationsalter, Haufigkeit, Schwere und Art der lichtinduzierten Tumoren unterscheiden.
Die Patienten weisen als Sofortsymptome eine Sonnenlichtempfindlichkeit und schwere Sonnenbriande auf. Als chronische Lichtschiden mit degenerativen
Verdnderungen sind Pigmentverschiebungen, trockene, atrophische Haut und aktinische Elastose sowie lichtinduzierte Neubildungen (multiple Priakanzerosen,
maligne Hauttumoren) vorhanden. Zusitzlich konnen Augenschdden und neurologische Symptome auftreten. Lebenswichtig sind das Vermeiden von
Lichtexposition und das Entfernen manifester Tumoren.

Ehlers-Danlos-Syndrom

Seltene, heterogene Gruppe mit liberwiegend autosomal-dominanter Vererbung des bekannten molekulargenetischen Defekts und chronisch-progredientem
Verlauf. Durch gestorte und verminderte Kollagensynthese sind die bindegewebsreichen Strukturen der Haut (Cutis hyperelastica; deshalb verzogerte
Wundheilung, ), der Gelenke (Uberstreckbarkeit) und der BlutgeféBe (Ekchymosen, Massenblutungen) betroffen.

Abb. 28.3 Ehlers-Danlos-Syndrom

Pseudoxanthoma elasticum

Diese heterogene, sehr seltene, meist autosomal-dominant vererbte Krankheit des elastischen Bindegewebes mit Verkalkung der elastischen Fasern zeigt
Manifestationen an der Haut (symmetrische, fleckige und plattenartige Elastikaschollen der oberen Dermis in den Beugestellen), am Auge (gefiBdhnliche
Streifen am Augenhintergrund [,,angioid streaks“], die zu Blutungen und Sehstorungen fithren konnen) und an Arterien des elastischen Typs (Gefahr von
Blutungen und vorzeitiger Arteriosklerose).



Vergreisungssyndrome (Progerie-Syndrome)

Sehr seltene Gruppe von Erbkrankheiten (autosomal-rezessiv) mit vorzeitiger und beschleunigter Alterung der Haut und innerer Organe durch Storung der
molekularen Abldufe des zelluldren Alterns (Reduktion der Zellteilungen, vorzeitiges Zusammenbrechen des Zellstoffwechsels). Es gibt keine Therapie, die
Prognose ist abhingig von den kardiovaskuldren Verdnderungen.

Akrogerie (Gottron) Regionale, akral beginnende Hautalterung mit Vogelgesicht.

Progerie (Hutchinson-Gilford) Schwere, frithkindlich beginnende Vergreisung der Haut und inneren Organe, Minderwuchs, Tod meist vor dem 20.
Lebensjahr.

Werner-Syndrom (Progeria adultorum) Stopp des normalen Wachstums mit ca. 17 Jahren, dann vorzeitiges Altern der Haut und inneren Organe.

Zusammenfassung
Neurokutane Erkrankungen und andere Syndrome

* Neurofibromatose: relativ haufig, autosomal-dominant vererbt; Café-au-lait-Flecken, dermale Neurofibrome, auch skelettale und neurologische
Storungen

* Tuberose Sklerose: selten, autosomal-dominant vererbt; typische Hautverdnderungen, mentale Retardierung, Epilepsie

* Xeroderma pigmentosum: DNA-Reparaturdefekt, dadurch extreme Lichtempfindlichkeit

* Ehlers-Danlos-Syndrom: Gruppe erblicher Kollagenkrankheiten, Hyperelastizitit der Haut und Hypermobilitit der Gelenke
* Pseudoxanthoma elasticum: Elastindefekte, faltige Haut mit gelblichen Papeln, retinale Verdnderungen

* Vergreisungssyndrome: Erbkrankheiten mit vorzeitiger und beschleunigter Alterung von Haut und inneren Organen
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Benigne Tumoren

Zysten der Haut

Zysten sind epithelumkleidete Hohlrdume mit wiéssrigem oder zdhfliissigem Inhalt. Sie entstehen durch die traumatische Verlagerung von Epidermis in das
Bindegewebe oder durch Verstopfung von Ausfiithrungsgéngen.

Milien
Diese héufigen, intraepithelialen, verhornenden Zysten an Driisenausfiihrungsgéngen oder auch interfollikulér prisentieren sich als multiple, halbkugelige, 1-2

mm kleine, weiBliche, derbe Hornzysten (Milium = Hirsekorn; ). Pseudomilien konnen auch als Begleitsymptom von bulldsen Dermatosen mit subepidermaler
Spaltbildung vorkommen. Nach Inzision konnen die Zysten exprimiert werden, alternativ Abtragung mit dem CO , -Laser.

Abb. 29.1 Milien

Epidermalzyste (Atherom)

Diese sehr haufige Lasion entsteht meist durch Verschluss der Haarfollikelmiindung und Weiterproliferation des Follikelepithels. Es entstehen hautfarbene, bis
mehrere Zentimeter groBe, kugelige, derbe bis pralle Knoten in der Haut (). Hiufig zentral besteht eine Offnung (Porus), der Inhalt ist schmierig.
Pradilektionsstellen sind Gesicht, Rumpf und proximale Extremitdten. Die Zyste kann in toto exstirpiert werden, alternativ wird nach Anritzen der Zyste und
Entleeren des Inhalts die epitheliale Zystenwand gefasst und herausgezogen. Bei unvollstindig entfernter Zystenwand besteht die Gefahr eines Rezidivs.



Abb. 29.2 Epidermalzyste

Trichilemmalzyste (Griitzbeutel)

Trichilemmalzysten gehen von den tiefen Haarfollikelanteilen aus, der Inhalt besteht aus Hornmasse und Talg. Sie sitzen meist auf der Kopthaut und sind
klinisch der Epidermalzyste sehr dhnlich, jedoch meist ohne zentralen Porus. Histiologischer Aufbau der Zystenwand wie duflere Haarwurzelscheide
(Trichilemm), Stratum granulsoum fehlt. Die Therapie besteht in einer Ausschilung wie bei der Epidermalzyste.

Seltenere Zysten

Steatocystoma multiplex An Rumpf, Gesicht und proximalen Extremitéten bilden sich diese autosomal-dominant vererbten, unzéhligen zystischen Lésionen
des Talgdriisenausfihrungsgangs.

Tumoren der Epidermis
Seborrhoische Keratose

Dieser benigne, epidermale Tumor (Alterswarze, Verruca seborrhoica) ist sehr hdufig. Er tritt im Lauf der zweiten Lebenshélfte fast regelméBig auf.

Klinik und Therapie

Die harmlosen, symptomlosen Tumoren treten solitdr oder multipel, meist am Oberkorper und in groer morphologischer Variationsbreite auf. Sie konnen
spontan teils oder ganz abfallen. Zundchst zeigen sich flache, scharf abgegrenzte, regelmiBig konturierte, leicht pigmentierte Flecken mit matter, fettiger
Oberflache. Sie konnen so bestehen bleiben als endophytische Variante (Lentigo senilis) oder vergrofern sich flachig, werden erhaben und pigmentieren
zunehmend (). Spater ist die Oberfliche zerkliiftet, die regelméBige papillire Beschaffenheit und die porenreichen Krater entstehen durch AbstoBung
zahlreicher kleiner Hornzysten und Hornpfropfe.



Abb. 29.3 Seborrhoische Warzen



Cave: irrefithrender Name!
Seborrhoische Keratosen oder Alterswarzen haben weder etwas mit Talgdriisen noch mit Warzen zu tun.

Pseudohornzysten (Syn. Hornzysten, Hornpfropfen) sind runde weiBliche oder gelbliche Strukturen, die hauptsachlich in seborrhoischen Keratosen
vorkommen. Histiologisch entsprechen sie intraepidermalen Keratinzysten.

Wenn eine Therapie gewiinscht ist, konnen seborrhoische Keratosen meist ohne Substanzdefekt mit dem scharfen Loffel oder der elektrischen Schlinge
kiirettiert werden. Rezidive sind hdufig.

Sonderformen

Melanoakanthom Besonders starke Akanthose mit warzig ausgeformter Oberflache und braunschwarzer Hyperpigmentierung.

Stukkokeratosen Plane, unpigmentierte, multipel und kleinfleckig auftretende Hyperkeratosen an den Beinen élterer Menschen mit trockener Haut.

Eruptive Verrucae seborrhoicae Plotzlich auftretende sehr zahlreiche, oft heftig juckende seborrhoische Warzen, vor allem am Stamm (von manchen
Autoren als ,,Paraneoplasie” bezeichnet: Leser-Trélat-Zeichen).

Bindegewebige Tumoren
Hartes Fibrom

Diese extrem hdufige Fibroblasten- und Histiozytenproliferation entsteht meist nach Insektenstich oder Traumata an den unteren Extremitéten Erwachsener
(Syn. Dermatofibrom, Histiozytom).

Klinik und Therapie

Der einige Millimeter bis Zentimeter groBle, derbe intradermale Knoten ragt gering iiber das Hautniveau heraus und ist oft mit einer leichten
Héamosiderinpigmentierung oder einem Pigmenthof versehen. Beim Zusammendriicken entsteht eine zentrale Einsenkung. Exzision ist nur aus
differenzialdiagnostischen Erwégungen erforderlich.

Weiches Fibrom

Klinik
Sehr héufiger, bindegewebiger Tumor (Fibroma molle, Fibroma pendulans, Skin tag; ), der als Hautanhingsel in zwei Varianten auftritt:



Abb. 29.4 Weiche Fibrome

 Multiple, kleine, durch Reibung entstehende, gestielte, schlaffe Knotchen mit hautfarbener oder pigmentierter Oberfléche, hiufig axillédr, inguinal,
zervikal, an Augenlidern
* Als solitéres, groes Fibroma molle, seltener, bis mehrere Zentimeter groB3, sackartiges Gebilde

Therapie

Wenn eine Therapie gewiinscht wird, kommen Scherenschlag, Kauterabtragung und Exzision infrage. Rezidive sind héufig.

Keloide und hypertrophe Narben

Bei den hypertrophen Narben ist die iiberschieende Bindegewebsreaktion auf den Bereich des Traumas beschrénkt, bei den Keloiden greift sie dariiber hinaus.
Klinik

Es handelt sich um wulstartig erhabene, derbe, prall gespannt wirkende Lasionen, anfangs hellrot, im spateren Verlauf hautfarben oder etwas hyperpigmentiert.
Diese Hypertrophien gehen mit der Gefahr der dermatogenen Kontraktur und der Beweglichkeitseinschrankung einher. Besonders am Sternum kommt es auch
zu sog. Spontankeloiden ohne eruierbares vorangegangenes Trauma. Eine hohere Inzidenz besteht bei Hauttyp V/VI und jungen Patienten.

Therapie

Therapeutisch werden Kortikoidsalben unter Okklusion, monatelange spezielle Druckverbiande und die intraldsionale Injektion von Depotsteroiden versucht.
Unmittelbar nach einer Exzision kann der Bereich wegen der Rezidivgefahr bestrahlt werden. Auflerdem werden Silikonpflaster sowie Laser- und
Kryotherapie eingesetzt.

Zusammenfassung
Benigne Tumoren




* Milien: stecknadelkopfgrofie, hautfarbene oder graugelbe oberflachliche Hornzysten

* Retentionszysten, die von den Ausfiihrungsgidngen der Talgdriisen ausgehen: epidermale Zysten vom epidermisnahen Anteil, Trichilemmalzysten
vom tiefen Anteil

* Seborrhoische Keratose: gelbbraune bis schwarze, breitbasig aufsitzende Papillome, vor allem am Rumpf

* Fibrom: wahrscheinlich reaktive, umschriebene Fibroblasten- und Kollagenvermehrung, hartes und weiches Fibrom

* Keloide: iiberschieende Proliferation des Bindegewebes nach Hautverletzung
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In-situ-Karzinome, weitere Karzinome

In-situ-Karzinome

In-situ-Karzinome befinden sich ausschlieBlich oberhalb der epithelialen Basalmembran in der Epidermis. Da sich dort keine fiir eine Metastasierung
notwendigen Blut- oder Lymphgefée befinden, besteht eine exzellente Prognose. In ein invasives Karzinom gehen sie iiber, wenn die aggressivsten Zellklone
die Basalmembran iiberwinden.

Aktinische Keratose

Dieses haufigste In-situ-Karzinom der Haut hellhdutiger Menschen hat einen Altersgipfel ab dem 50. Lebensjahr und betrifft vor allem Méanner. Chronische
UV-Exposition fiihrt besonders bei hellen Hauttypen zu irreparablen Schdden an der DNA. Aus diesen kann sich dann mit einer Latenzzeit von bis zu 20
Jahren eine aktinische oder solare Keratose entwickeln, die in 5-10 % in ein Plattenepithelkarzinom iibergeht. Bei immunsupprimierten Patienten wie bei
Organtransplantierten liegt die Zahl bei 30 %.

Klinik

Die sonnenexponierten Areale der Haut wie Handriicken, Gesicht, da insbesondere Unterlippe, Stirn etc. sind betroffen. Die Herde sind anfangs rétlich und
atrophisch, spater dann gelbgrau bis braunlich, flichig hyperkeratotisch und leicht verletzlich ( ). Die Herde sind manchmal entziindlich verdndert, die Krusten
16sen sich gelegentlich und bilden sich dann neu. Die Stellen sind in der Regel symptomlos.

Abb. 30.1 Aktinische Keratosen

Meist gibt es weitere Zeichen des chronischen Lichtschadens der Haut, z. B. solare Elastose. Es sind hiufig mehrere aktinische Keratosen zu finden, bei
einem flachigen Schaden spricht man auch von ,,Feldkanzerisierung®.

Ein Sonderfall ist das Cornu cutaneum, bei dem von einer oft leicht gerdteten Basis aus der Tumor die Haut v. a. des Gesichts tiberwéchst (). Ein Cornu
cutaneum kann von verschiedenen Hautverdnderungen seinen Ursprung nehmen: aktinische Keratose, Verruca seborrhoica, Verruca vulgaris,
Arsenkeratose, Morbus Bowen, Plattenepithelkarzinom und Basalzellkarzinom.



Abb. 30.2 Cornu cutaneum

Daher sollte eine histologische Sicherung mittels Kiirettage oder Exzision erfolgen.

Diagnostik und Differenzialdiagnose

Zur Diagnose fiihrt neben Inspektion und Palpation der typischen Rauheit die Histopathologie mit dem meist atrophischen, selten hypertrophischen Epithel.
Die Abgrenzung zum invasiven Karzinom erfolgt mittels Probeexzision (PE). Differenzialdiagnostisch sollte an In-situ-Karzinome und Keratosen anderer
Genese wie atypische seborrhoische Warzen, Morbus Bowen und superfizielle Basalzellkarzinome gedacht werden.

Therapie
Aktinische Keratosen werden fliachig mit Diclofenac 3 % in Hyaluronsdure, Imiquimod, 5-Fluorouracil, Ingenolmebutat, Laserabtragung oder PDT behandelt,
einzelne Keratosen auch mit Kiirettage oder Kryochirurgie. Wichtig sind LichtschutzmaBnahmen und klinische Kontrollen.

Berufskrankheit BK-Nr. 5103
Wer beruflich bedingt einer hohen UV-Exposition ausgesetzt ist oder war, z. B. Gértner, Bauarbeiter oder in der Landwirtschaft Tatige, kann eventuell
auftretende aktinische Keratosen oder Plattenepithelkarzinom als Berufskrankheit anerkennen lassen.

Arsen-, Radio-, Teerkeratosen

Jahrzehnte nach Arsenexposition entwickeln sich palmoplantar multiple, warzenahnliche Keratosen, die in ein Plattenepithelkarzinom tibergehen konnen und
auch ein erhohtes Risiko fiir superfizielle Basaliome und Morbus Bowen darstellen. In ca. 20 % besteht eine Koinzidenz mit Lungen-, Leber- oder
Dickdarmkarzinomen.

Radiokeratosen sind flichenhafte Hyperkeratosen nach vorausgegangener Bestrahlung, oft mit Erosionen, Teleangicktasien und Ulzerationen. Ubergang in
ein Plattenepithelkarzinom in iiber 30 %.

Teerkeratosen sind seltene In-situ-Karzinome als Folge einer langjihrigen beruflichen Teerexposition mit moglichem Ubergang in ein
Plattenepithelkarzinom.

Morbus Bowen

Klinik und Differenzialdiagnose

Dieses intraepidermale Karzinom der Haut (Carcinoma in situ) tritt bevorzugt jenseits des 40. Lebensjahrs an Rumpf und Extremitéten als flacher, scharf
begrenzter, erythematosquamdser, z. T. keratotischer Herd auf ( ). In der ungeordneten Epidermis finden sich atypische, dyskeratotische Zellen, haufig HPV-
Assoziation. Der Ubergang in ein Bowen-Karzinom ist moglich. Von den Differenzialdiagnosen Psoriasis und nummuldres Ekzem ldsst sich der Morbus



Bowen durch seine Persistenz und den solitdren Herd abgrenzen.

Abb. 30.3 Morbus Bowen

Therapie
Plaques werden exzidiert oder mit Laser, Kryochirurgie oder 5-Fluorouracil behandelt.

Ernmthranlacia Niiavrat
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Dem Morbus Bowen hnliche, solitire, intraepidermale Proliferation dysplastischer Zellen der Schleimhiute und Ubergangsschleimhiute, vor allem im
Genitalbereich. Haufig bei Personen im fortgeschrittenen Alter. High-Risk-HPV werden oft nachgewiesen. Der scharf begrenzte, erosive, exsudative Fleck
kann langfristig in ein invasives Karzinom tibergehen. Nach der Entfernung empfiehlt sich eine langfristige Nachsorge.

Fakultative Prakanzerosen
Zu den fakultativen Prakanzerosen zéhlen chronisch-entziindliche Hautverédnderungen wie chronische Ulzera, Lichen ruber mucosae und Lichen sclerosus
et atrophicus. Durch die chronische Zellproliferation besteht ein erhéhtes Mutationsrisiko.

Leukoplakie
An Schleimhduten vorkommende, scharf begrenzte, nicht abwischbare, plane, manchmal erosive, weilliche Verdnderungen mit relativ geordneter
histologischer Struktur des Epithels. Leukoplakien werden oft durch chronische, mechanische oder chemische Reize hervorgerufen. Ein Ubergang in ein
Plattenepithelkarzinom ist selten, aber moglich. Haufig bessern sich die Herde spontan nach Weglassen der Noxe. Bei erosiver und ulzerdser
persistierender Leukoplakie ist die Exzision aber notwendig.

Jede persistierende oder progrediente Leukoplakie erfordert die histologische Abkldrung. Bis zum Beweis des Gegenteils gilt jede Leukoplakie als
Prékanzerose.

Weitere Karzinome

Morbus Paget

Klinik

Diese einseitige, langsam progrediente, scharf begrenzte, ekzeméahnliche, juckende oder schmerzhafte Verdnderung im Bereich der Brustwarze betrifft vor
allem Frauen jenseits des 40. Lebensjahrs. Die frithere Einordnung als In-situ-Karzinom ist iiberholt, der Morbus Paget muss als intracpidermales
Adenokarzinom der Brustdriise angesehen werden. Klinische Untersuchungen haben gezeigt, dass vielfach ein Karzinom der Milchdriisenausfithrungsgénge,
also ein Mammakarzinom, vorhanden ist. Man nimmt an, dass von diesem die Einwanderung von Paget-Zellen, d. h. von Karzinomzellen, in die Epidermis
erfolgt.

Differenzialdiagnose

Differenzialdiagnosen sind das Mamillenekzem, Morbus Bowen und Psoriasis. Operative Entfernung nach den Regeln der Mammakarzinomchirurgie.
Extramammdrer Morbus Paget Schr seltenes, meist Manner betreffendes intraepidermales Karzinom der Driisenausfiihrungsgénge, meist in der Anogenital-

, Axilla- oder Nabelregion.

Merkel-Zellkarzinom
Klinik
Merkel-Zellkarzinome sind schnell wachsende hochaggressive Karzinome unklarer Atiologie. Moglicherweise spielt pathogenetisch ein neu identifiziertes

Polyomavirus (MCPyV) eine Rolle. Sie sind mit anderen neuroendokrinen Karzinomen wie dem kleinzelligen Bronchialkarzinom verwandt. Es zeigen sich
rasch wachsende hautfarbene bis rétlich-livide Knoten, die meist an chronisch lichtexponierten Arealen wie Gesicht und oberer Extremitét auftreten.

Therapie und Prognose
Exzision mit groBem Sicherheitsabstand (3 cm), Wachterlymphknotenentfernung sowie postoperative Radiatio der Tumor- und Lymphknotenregion sind daher
essenziell.

Die Prognose ist aufgrund des initial unscheinbaren und somit héufig spét diagnostizierten klinischen Befunds, der schnellen Progredienz mit Entwicklung
von Lymphknotenmetastasen sowie der hohen Rezidivrate ungiinstig.

Zusammenfassung
In-situ-Karzinome

* Aktinische Keratose: Chronische UV-Exposition kann mit einer Latenzzeit von bis zu 20 Jahren zu diesem héufigsten In-situ-Karzinom fiihren, das
in 5-10 % in ein Plattenepithelkarzinom tibergeht.

* Cornu cutaneum: Hauthorn, das sich aus verschiedenen Hautverédnderungen entwickeln kann

* Arsen-, Radio-, Teerkeratosen: Ubergang in ein Plattenepithelkarzinom oft nach langer Latenzzeit moglich

* Morbus Bowen: intraepitheliales Karzinom der Haut, erythrosquaméoser Herd

* Erythroplasie Queyrat: dem Morbus Bowen analoge Lésion der Schleimhaut

» Leukoplakie: weiBliche Verinderungen der Schleimhiute mit seltenem Ubergang in ein Plattenepithelkarzinom

Weitere Karzinome

* Morbus Paget: intracpidermales Adenokarzinom der Brustdriise, ekzeméahnliche Lésion
* Merkel-Zellkarzinom: seltener, neuroendokriner Tumor der Haut, mit hohem Rezidiv- und Metastasierungsrisiko
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Plattenepithelkarzinom

Das Plattenepithelkarzinom ist ein Tumor epidermalen Ursprungs. Nach unterschiedlich langer Zeit (Wochen bis Jahre) intradermalen Wachstums in Form
eines Carcinoma in situ geht es in die invasive Form mit destruierendem Wachstum iiber. Es kann lymphogen und seltener hamatogen metastasieren und zum
Tod fithren. Das Plattenepithelkarzinom ist — nach dem Basaliom — der zweithdufigste Tumor der Haut, es ist allerdings viel seltener als dieses (Verhéltnis
etwa 1 : 10). Die Inzidenz in Mitteleuropa betragt 50—100/100.000 und ist in den letzten 20 Jahren um 6 % jéhrlich gestiegen. Es ist der hdufigste bosartige
Tumor im Bereich der Schleimhiute und Ubergangsschleimhiute. Die Begriffe ,,Plattenepithelkarzinom®, ,,Spinaliom®, ,,Spinalzellkarzinom®, ,,spinozellulires
Karzinom® und ,,Stachelzellkarzinom* sind Synonyme.

Atiologie

Plattenepithelkarzinome treten bevorzugt bei Menschen mit Hauttyp 1 und 2 auf und sind 2—5-mal haufiger bei Ménnern als bei Frauen. Der Hauptrisikofaktor
ist der chronische UVB-Schaden der Haut, weitere sind humane Papilloma-Viren, Rontgenstrahlen, Arsen, Teer, Mineralole und Immunsuppression. Diese
Noxen akkumulieren iiber die Lebensdauer und fithren zu einem Krankheitsanstieg im 7.-8. Lebensjahrzehnt. Plattenepithelkarzinome konnen sich aus
Carcinomata in situ wie der aktinischen Keratose entwickeln (). Auch auf dem Boden von chronisch-entziindlichen und -degenerativen Hautverianderungen
wie Lupus vulgaris, Lichen sclerosus et atrophicus, Ulcus cruris, Narben und strahlengeschadigter Haut konnen sie entstehen ().



Abb. 31.1 Spinozellulares Karzinom, das sich auf dem Boden eines vendsen Ulcus cruris entwickelt hat

Klinik

Plattenepithelkarzinome entwickeln sich meist aus Carcinomata in situ als eine zunéchst wenig auffillige, fest und breitbasig aufsitzende, hautfarbene bis
braunliche keratotische Hautverdnderung (). Mit zunehmender Entziindungsreaktion kann der Tumor spéter knotig oder ulzerierend wachsen. Die Tumoren
sind nicht schmerzhaft und leicht verletzlich.
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Abb. 31.2 Knotig-ulzerierendes spinozelluldres Karzinom

Lokalisation
Neben den Plattenepithelkarzinomen der Haut, die fast ausschlieBlich auf den Sonnenterrassen () auftreten, kommen in abnehmender Héufigkeit folgende

Formen vor:
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Abb. 31.3 Préadilektionsstellen des Plattenepithelkarzinoms

Lippenkarzinome Am hiufigsten vorkommenden Plattenepithelkarzinome im Gesichtsbereich. Der Sonneneinfallswinkel ist vor allem an der Unterlippe
besonders ungiinstig, auerdem wirken viele Noxen wie Zigaretten- und Pfeifenrauch auf die Lippen ein.

Peniskarzinome Pradisponierende Faktoren sind chronisch-rezidivierende Entziindungsprozesse, humane Papilloma-Viren und Smegma.

Vulvakarzinome Sie entstehen ebenso auf dem Boden einer Leukoplakie oder Morbus Bowen.

Karzinome der Perianalregion Entstehen hiufig auf dem Boden von spitzen Kondylomen oder wie das Vulva- und Peniskarzinom auch auf dem Boden
eines Lichen sclerosus et atrophicus.

Zungenkarzinome Sie befinden sich meist an Spitze und Rand der Zunge und werden durch chronische Entziindungen und narbige Verdnderungen wie
Leukoplakien und kanzerogene Noxen begiinstigt.

Diagnostik und Differenzialdiagnosen

Die Diagnose muss immer histopathologisch gesichert werden.

Die Plattenepithelkarzinomzellen haben parakeratotische Hornperlen und &dhneln den Keratinozyten. Sie proliferieren strangformig und wachsen zapfenartig
von unteren Epidermisschichten in die Dermis ein.

Plattenepithelkarzinome unterscheiden sich in der Wachstumsgeschwindigkeit von Keratoakanthomen und Basaliomen:

« Keratoakanthome entstehen innerhalb von Wochen, sie wachsen am schnellsten.
* Plattenepithelkarzinome bilden sich innerhalb von Monaten.
* Basaliome wachsen meist langsamer.

Weitere Differenzialdiagnosen sind alle keratotischen, verruziformen und tumordsen Verdnderungen der Haut, z. B. aktinische Keratose, Morbus Bowen,
seborrhoische Keratose und amelanotische Melanome.

Therapie und Prognose

An erster Stelle steht die Exzision in toto unter Schnittrandkontrolle. Bei Lymphknotenmetastasen sollten eine radikale Lymphadenektomie der gesamten
Region und eine anschlieBende Radiotherapie erfolgen. Eine Chemotherapie (Cisplatin, 5-Fluorouracil [5-FU]) wird bei metastasierenden und/oder inoperablen
Plattenepithelkarzinomen durchgefiihrt.

Bei Nichtansprechen kann eine Therapie mit Cetuximab (Antikorper gegen den epidermalen Wachstumsrezeptor EGFR) erwogen werden.

Auf dem Boden von aktinischen Keratosen entstandene Plattenepithelkarzinome metastasieren erst spdt und selten. Lymphknotenmetastasen sind derb zu
tasten. Zu Fernmetastasen kommt es sehr selten. Das Risiko ist hoher bei Lokalisation an der Schleimhaut bzw. der Haut-Schleimhaut-Grenze.
Immunsuppression fiihrt zu einem aggressiveren Verhalten. Weiterhin zeigen dedifferenzierte Plattenepithelkarzinome, die haufig auf dem Boden eines
Morbus Bowen oder einer Erythroplasie entstehen, eine schlechtere Prognose. Ein weiterer Risikofaktor ist eine nicht aktinische Entstehung wie bei
Narbenkarzinomen oder Ulkuskarzinomen. Die Tumordicke konnte als wichtiger prognostischer Marker etabliert werden.

Keratoakanthom

Der knotige, keratotische, epitheliale Tumor mit zentralem Hornpfropf kann innerhalb weniger Wochen wachsen und kann sich dann spontan zuriickbilden ( ).
Er ist meist im Bereich sonnenexponierter Areale bei Midnnern jenseits des 60. LJ anzutreffen ist. Histologisch ist das Keratoakanthom dem
hochdifferenzierten Plattenepithelkarzinom sehr dhnlich.
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Abb. 31.4 Keratoakanthom

Pseudoepitheliomatdose Hyperplasie

Die flachige, zerkliiftete und keratotische Wucherung mit jahrelangem Verlauf und fehlender Metastasierung ist auch unter den Synonymen ,,Papillomatosis
cutis carcinoides” und ,,pseudokarzinomatése Hyperplasie® bekannt. Sie geht meist von Unterschenkelulzera aus und geht mit einem Geruch mikrobieller
Durchsetzung einher. Histologisch ist sie dem hochdifferenzierten Plattenepithelkarzinom sehr dhnlich.

Zusammenfassung
Plattenepithelkarzinom

« Plattenepithelkarzinome sind die hiufigsten bosartigen Tumoren der Schleimhéute und Ubergangsschleimhéute. Sie kommen vor allem an
sonnenexponierten Stellen der Haut, aber auch an Lippen, Penis, Vulva, Zunge und in der Perianalregion vor. Pradisponierende Faktoren sind UV-
und Roéntgenbestrahlung, aktinische Keratosen, HPV, chronisch-entziindliche und -degenerative Hautverédnderungen.

« Das Keratoakanthom ist ein schnell wachsender, benigner, epithelialer Tumor mit der Fahigkeit zur Spontanremission. Die pseudoepitheliomatose
Hyperplasie ist eine flichige, hyperkeratotische Wucherung.
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Basalzellkarzinom

An der Haut findet man héufiger Basalzellkarzinome (Basaliome) als Plattenepithelkarzinome (), im Bereich der Ubergangsschleimhiute fast nur
Plattenepithelkarzinome und an den Schleimhduten nur Plattenepithelkarzinome.

Die Inzidenz dieses auch als semimaligne bezeichneten Tumors betragt 100-200/100.000 in Nord- und Mitteleuropa. In den letzten 20 Jahren hat sich die
Inzidenz verdoppelt. Das Basalzellkarzinom tritt meist bei dlteren Patienten auf.

Pathogenese

Die Tumorzellen haben Mutationen in Genen (z. B. patched, smoothened) des fiir die embryonale Haarentwicklung ausschlaggebenden
Signaltransduktionsweges sonic hedgehog. Basalzellkarzinome ahmen also die vielfiltigen Differenzierungsmoglichkeiten des Haarfollikels und anderer
Hautanhangsstrukturen nach und treten niemals in unbehaarten Arealen auf.

Atiologie

Es sind insbesondere Individuen mit sonnenempfindlicher Haut betroffen, der Hauptrisikofaktor fiir die Entstehung von Basalzellkarzinomen ist die
lebenslange chronische UV-Schadigung der Haut (). Weitere Risikofaktoren sind chemische Karzinogene (z. B. Arsen), physikalische Noxen
(Rontgenschaden, Verbrennungen) und systemische Immunsuppression.

Abb. 32.1 Hdchste Inzidenz fiir Basalzellkarzinome in den pinken Arealen

AuBerdem kann eine genetische Pradisposition bestehen, z. B. beim Gorlin-Goltz-Syndrom (Basalzellndvussyndrom), das durch eine Mutation im Patched
Gen verursacht wird und mit Hunderten zunéchst benignen Tumoren einhergeht, die jenseits der Pubertit in echte Basalzellkarzinome iibergehen (). Neben
den Basalzellndvi kommen andere Fehlbildungen wie Knochenanomalien, Kieferzysten und Verkalkung der Falx cerebri vor.



Abb. 32.2 Gorlin-Goltz-Syndrom

Klinik und Formen

Das initiale Basalzellkarzinom ist ein stecknadelkopfgrofes, hautfarbenes, derbes Knotchen oder eine hautfarbene Induration. Am Rand des Herdes findet sich
ein Kranz aufgereihter, glatt schimmernder Knotchen (sog. perlschnurartiger Randwall) und Teleangiektasien mit sehr langsamem (Monate bis Jahre)
horizontalem und vertikalem Wachstum.

» Knotiges Basalzellkarzinom: glasiger, hautfarbener, indolenter, knotiger Tumor mit perlschnurartigem Randwall und Teleangiektasien
* Sklerodermiformes Basalzellkarzinom: atrophische, an Narben erinnernde, hautfarbene Induration, histologisch héufig iiber den klinischen Rand
herausreichend ()

Abb. 32.3 Sklerodermiformes Basalzellkarzinom

* Pigmentiertes Basalzellkarzinom: briunlich schwarzer knotiger Tumor
* Superfizielles Basalzellkarzinom (Rumpfhautbasaliom): oberfliachlicher, scharf begrenzter, planer, braunrétlicher, teils schuppender Tumor,
haufig multiple Tumoren am Stamm ()



Abb. 32.4 Superfizielles Basalzellkarzinom

« Ulcus rodens, exulzerierendes Basalzellkarzinom: zentral erodiert, knotig ()



Abb. 32.5 Ulcus rodens mit perlschnurartigem Randwall, glasiger Farbe und zentraler Ulzeration

« Ulcus terebrans, destruierendes Basalzellkarzinom: tiefe Infiltration tiber das Corium hinaus

Eine Sonderform ist das metatypische Basalzellkarzinom vom Type indermédiaire, ein entdifferenziertes Basalzellkarzinom mit Fahigkeit zur
Metastasierung. Es wird als Mischtumor aus Basalzell- und Plattenepithelkarzinom beschrieben.

Diagnostik und Differenzialdiagnose



Die durch die typischen Merkmale wie Teleangiektasien und perlschnurartigen Randwall klinisch und auflichtmikroskopisch begriindete Diagnose muss
immer histopathologisch gesichert werden. Dort sieht man Proliferationen basaloider Zellnester, die vom Oberflédchenepithel ausgehen. Die duflere Zellschicht
hat eine charakteristische Palisadenstellung, im Tumorareal liegen verworrene Bindegewebsfasern. Differenzialdiagnosen .

Tab. 32.1 Differenzialdiagnosen der verschiedenen Basalzellkarzinomtypen

Basalzellkarzinome Differenzialdiagnosen

Knotiges Basalzellkarzinom Senile Angiofibrome, Talgdriisenhypertrophie

Superfizielles Basalzellkarzinom Morbus Bowen, Morbus Paget, Psoriasis, Ekzeme

Ulcus rodens, exulzerierendes Basalzellkarzinom Plattenepithelkarzinom, Keratoakanthom

Pigmentierte Basalzellkarzinome Melanom, seborrhoische Keratose, Navuszellnavus, Angiokeratom, Naevus bleu
Therapie

Die Exzision im Gesunden (4—5 mm Sicherheitsabstand) erfolgt mit histologischer Schnittrandkontrolle. Vor allem im Gesicht werden gewebesparende
Chirurgietechniken angewandt, sog. mikrografische Verfahren.

Mikrografisch kontrollierte Chirurgie (MKC) Operationsverfahren beim Basalzellkarzinom und anderen Formen des Hautkrebses (schlecht differenziertes
Spinaliom, Dermatofibrosarcoma protuberans), die wurzelartige Ausldufer unter der Hautoberfliche besitzen. Die MKC wird vor allem im Gesichtsbereich
angewandt. Der Tumor wird zunéchst sparsam im klinisch Gesunden exzidiert, dann wird das Gewebe topografisch markiert, z. B. durch einen Faden oder
Farbe. AnschlieBend wird das Exzidat liickenlos histologisch aufgearbeitet. Durch die Markierung kann nachverfolgt werden, an welcher Stelle sich ggf. noch
Tumorreste befinden; dort kann dann gezielt nachexzidiert werden. In manchen Zentren erfolgt die histologische Untersuchung auch schon wahrend der
Operation im Schnellschnittverfahren, sodass ein Zweiteingriff vermieden wird.

Strahlentherapie In nicht operablen Féllen kommt die Strahlentherapie zum Einsatz. Superfizielle Basalzellkarzinome konnen mit Elektrokauter,
Kryotherapie und Kiirettage, fotodynamische Therapie () und topischem 5-Fluorouracil behandelt werden. Imiquimod wird bei superfiziellen Basaliomen 5
x/Woche fiir 6 Wochen mit Heilungsraten iiber 80 % angewandt ( ). Eine Alternative ist auch die photodynamische Therapie (PDT). Vismodegib, Inhibitor
von smoothened, einem Molekiil im Signaltransduktionsweg sonic hedgehog steht als 2013 zugelassene orale Therapie bei metastasiertem, fortgeschrittenem
Basalzellkarzinom oder Gorlin-Goltz-Syndrom zur Verfiigung. Zur Pravention kommen neben dem wichtigen Sonnenschutz auch Retinoide (z. B. Tazaroten)
infrage.

Prognose

Die Prognose ist insgesamt gut, aber u. a. abhédngig von der Lokalisation (z. B. ist ein Tumor im Augeninnenwinkel eine schwierige Lokalisation, weil dort
schlecht operiert werden kann und wenig Raum ist) und der Behandlungsmodalitit. Basalzellkarzinome kénnen rezidivieren, besonders héufig in den ersten
Jahren nach Exzision. Auferst selten metastasieren metatypische Basalzellkarzinome. Nachkontrollen sind nétig.

Zusammenfassung
Basalzellkarzinom

* Das Basalzellkarzinom ist der héufigste Tumor der Haut und befindet sich vor allem im Gesicht élterer Patienten. Er wichst lokal invasiv,
metastasiert aber selten (,,semimaligne*). Hauptrisikofaktor fiir die Entstehung des Basalzellkarzinoms ist chronische UV-Belastung.

* Die klinischen Charakteristika sind der perlschnurartige Randwall und Teleangiektasien um ein hautfarbenes, derbes Knotchen mit sehr langsamem
(Monate bis Jahre) horizontalem und vertikalem Wachstum. Es gibt aber auch eine ulzerierende Form sowie eine oberflachliche, scharf begrenzte
Form, das Rumpfhautbasaliom, wie auch ein sklerodermiformes Basalzellkarzinom, eine hautfarbene Induration, die sehr schwer vom gesunden
Gewebe abgrenzbar ist.

* Die klinische Verdachtsdiagnose muss immer histologisch gesichert werden. Goldstandard der Behandlung ist die Exzision.
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Benigne melanozytare Tumoren und Navi

Benigne melanozytare Tumoren

Epidermale melanozytare Fehlbildungen
Neben den folgenden sind weitere Pigmentflecken unter ,,Hyperpigmentierungen® ( ) abgehandelt.

Epheliden (Sommersprossen)

Epheliden sind kleine, runde, scharf begrenzte, disseminierte bréunliche Flecken an lichtexponierten Arealen, die bei hellhdutigen Kindern nach
Sonnenbrénden auftreten. Diese permanenten Lésionen blassen im Winter ab, treten aber bei neuerlicher Sonneneinstrahlung wieder hervor. Sie entstehen
durch Vermehrung von Melanin.

Lentigines

Lentigines sind den Epheliden dhnlich, aber groBere (ca. 5 mm) und dunklere Flecke. Sie entstehen durch Vermehrung von Melanozyten. Lentigo simplex tritt
meist solitdr und UV-unabhéngig im Kindesalter auf. Multiple Lentigines treten meist generalisiert, UV-unabhéngig auf und sind h&ufig mit Syndromen
assoziiert. Lentigines seniles (solares) entstehen als chronischer UV-Schaden in lichtexponierten Arealen.

Café-au-lait-Fleck
Café-au-lait-Flecken sind hellbraune, scharf begrenzte Flecken, die solitdr oder als Teilsymptom z. B. bei der Neurofibromatose () auftreten.

Naevus spilus (Kiebitzeindvus)

Naevus spilus ist ein relativ héufiger, angeborener Pigmentfleck, der 2—10 cm grof und scharf begrenzt ist. Er ist hellbraun mit kleinen, dunkleren
Einsprengungen, die zunehmen konnen ().

Abb. 33.1 Naevus spilus

Becker-Navus

Ein Becker-Névus ist ein komplexes, handflichengrofes, gut abgegrenztes, pigmentiertes Hamartom mit Hypertrichose ( ). Es entwickelt sich meist bei jungen
Maénnern in der zweiten Dekade, betroffen sind ca. 2 % der Bevolkerung.



Abb. 33.2 Becker-Navus

Dermale melanozytéare Fehlbildungen

Mongolenfleck
Der Mongolenfleck ist ein schwach bldulicher, unscharf begrenzter, flachiger Navus im Kreuzbeinbereich, der sich meist in der Kindheit zuriickbildet. Bei
Neugeborenen mongolischer Abstammung ist er in 90—100 % zu beobachten, bei Weillen tritt er nur selten auf.

Naevus fuscocoeruleus
Héufig bei Mongolen und Japanern ist ein Névus Ota, eine blauschwarze, flichige Pigmentierung im Versorgungsbereich der beiden ersten Trigeminuséste.
Der Nivus Ito ist eine Variante des Navus Ota an der Schulter.

Naevus bleu

Diese gutartige und meist erworbene Ansammlung von Melanozyten in der Dermis (Syn .: blauer Névus, Naevus coeruleus) findet sich bei 2-3 % der
Bevolkerung. Das derbe, schiefergraue oder blauschwarz schimmernde Knotchen hat eine glatte, glinzende Oberfldche (). Es handelt sich um einen benignen
Tumor dendritischer Melanozyten, die durch Melaninproduktion in tiefen Gewebsschichten blau erscheinen. Histologisch finden sich feingranuldr pigmentierte
Spindelzellen in der Dermis oder beim zelluldren Typ zellreiche Tumoren in Dermis und oberer Subkutis mit sehr stark pigmentierten, zytoplasmareichen
polygonalen Melanozyten.



Abb. 33.3 Naevus bleu

Navi
Unter ,,Ndvus* (Mal) versteht man eine umschriebene, gutartige Fehlbildung (Hamartom) der Haut verschiedener Natur. Es werden Navi des melanozytiren

Systems (Pigmentndvi) abgegrenzt von Nivi, die von einzelnen oder mehreren Schichten der Haut ausgehen (epitheliale Navi, Bindegewebsnivi,
BlutgefdBnévi).

Epitheliale Navi
Epidermaler Navus

Synonyme sind ,,hyperkeratotischer Naevus®, ,,Naevus verrucosus* und ,,Naevus striatus“. Es handelt sich um angeborene, aber meist nicht familidre, scharf
begrenzte, streifige Verdickungen der Epidermis mit Hyperkeratose.

Klinik
Die hiufig vorkommenden Névi sind verrukds, weich und braunlich (). Sie folgen meist den Blaschko-Linien.
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Abb. 33.4 Epidermaler Navus

Therapie

Wenn die Névi storen, werden sie in Serien exzidiert. Dermabrasion und Kiirettage sind wegen der hohen Rezidivgefahr meist unzureichend.
Sonderformen

ILVEN (inflammatorischer linearer verrukoser epidermaler Navus)

Diese linear oder halbseitig auftretende verrukdse Form mit entziindlicher Reaktion und Juckreiz manifestiert sich in der Kindheit. Sie breitet sich langsam aus
und kann gelegentlich auch zu einer Nageldystrophie fiihren. Gehéuft assoziiert sind ZNS- und Skelettanomalien.

Naevus sebaceus
Bei dieser mittelhdufigen, meist angeborenen epithelialen Fehlbildung sind die Talgdriisen, aber auch die Epidermis, Dermis und apokrinen Driisen beteiligt.
Klinik Die umschriebenen, streifigen oder unregelmafligen, immer scharf begrenzten, oft fast kugeligen Gebilde finden sich meist in der Kopfhaut.
Charakteristisch ist der gelbliche Farbton. Meistens fehlen die Haare in diesem Bereich vollstindig. Im Corium finden sich knotige Anreicherungen von
Talgdriisenlappchen, die kaum Talg sezernieren. Nach der Pubertit besteht eine Riickbildungstendenz.
Therapie Bei Persistenz im Erwachsenenalter ist die Totalexzision indiziert, da Exophytien und in 15-30 % der Fille Basalzellkarzinome und andere
Tumoren auftreten kénnen.

Navuszellnavi (NZN)

Diese morphologisch vielféltige Gruppe gutartiger, melanozytirer Lasionen ist histologisch durch Névuszellnester definiert. Diese werden aus kugeligen oder
spindeligen Navuszellen gebildet, welche die dendritische Form von Melanozyten verloren haben und Melaninpigment zwar besitzen, aber nicht weitergeben
konnen. Thre ortliche Proliferation und die Neigung, aneinander zu haften, fithren zu Névuszellnestern oft betrachtlicher Grofe. Die Gesamtzahl melanozytéarer



Naévi ist ein wichtiger Risikofaktor fiir die Entstehung eines malignen Melanoms. Histologische Studien suggerieren, dass wohl etwa ein Drittel der Melanome
mit Anteilen eines melanozytdren Naevus kombiniert sind.

Erworbener Navuszellndvus

Klinik

Erworbene Formen sind im Gegensatz zu kongenitalen Névuszellndvi multipel, regellos disseminiert, rund und klein. Bei den gewdhnlichen erworbenen NZN
handelt es sich um umschriebene kleine Hauttumoren mit variabler Oberfldche, die wahrscheinlich unter dem Einfluss von Besonnung im Kindesalter
entstehen. Sie sind sehr hiufig. Auf jede Person in der erwachsenen Bevolkerung kommen durchschnittlich ca. 20 erworbene Névuszellndvi. Im Kindesalter
imponieren sie als flach erhabene oder im Hautniveau liegende, hautfarbene, braunliche oder schwérzliche Tumoren. Sie werden zunehmend papillomatds, die
Pigmentierung nimmt ggf. ab. Dem entspricht die histologische Entwicklung: Sie scheinen zunichst als kugelige Gebilde an der Junktionszone auf
(Junktionsndvi), tropfen spéter teils in die Dermis ab (Compound-Navi) und bilden dort strang- oder haufenartige Aggregate aus. SchlieBlich sind sie nur noch
in der Dermis vorhanden (dermale Névuszellnévi; ). Navuszellndvi konnen aber auch eine Regression zu dysplastischen Névi durchlaufen.

Abb. 33.5 Junktionsnavus (a), Compound-Navus (b), dermaler Navus (c)

Junktionsndvi Frih auftretende, kleine Navi mit homogener hell- bis dunkelbrauner Pigmentierung. Die Névuszellen befinden sich in der Junktionszone
zwischen Dermis und Epidermis.

Compound-Nivi Grof3e, knotige, erhabene, braun bis braunschwarze, scharf begrenzte Névi, hdufig mit zerkliifteter Oberfliche und Hypertrichose. Die
Névuszellnester befinden sich in der Junktionszone und im dermalen Bindegewebe. Compound-Névi bilden sich in der Regel aus Junktionsndvi im Laufe der
Pubertdt durch Reifung und Tiefenausdehnung.

Dermale Niivi Sie stellen den Endzustand der Névusentwicklung dar und sind braun, papulds und wulstig. Dermale Névi sind haufig mit Haar besetzt und
pigmentarm. Sie bilden sich zuriick und wandeln sich bindegewebig oder lipomatds um.

Therapie

Ist eine Selbstbeobachtung nicht moglich und verdndert sich das Aussehen, miissen die Néavuszellnavi exzidiert werden. Die Aussehensveranderung kann sich
manifestieren als asymmetrisches Wachstum, unscharfe Begrenzung, glinzende Oberflache, Groenzunahme, (meist dunkle) Farbverdnderungen, Juckreiz und
Blutung bei mechanischer Belastung. Wichtig sind auch — besonders bei multiplen Pigmentnévi — ein ausreichender Lichtschutz und die Vermeidung von
Sonnenbrinden.

Kongenitaler Ndvuszellndvus

Diese Formen sind seltener, groler und weniger symmetrisch als erworbene Navuszellnévi; sie dringen auch tiefer in die Haut ein und haben eine geringere
Tendenz zur Riickbildung. Sie bestehen bei Geburt und bis spitestens zum Neugeborenenalter und werden in klein (< 1,5 cm), mittel (1,5-20 cm) und gro8 (>
20 cm) unterteilt. Die Inzidenz bei Neugeborenen betrigt 1 %. Je groBer die kongenitalen NZN sind, desto seltener sind sie. Da bei den grofen kongenitalen
NZN ein gehauftes Entartungsrisiko von 5-10 % bereits im Kindesalter besteht, werden diese sobald wie moglich exzidiert. Bei den kleinen und mittleren
kongenitalen NZN besteht das erhohte Entartungsrisiko im Erwachsenenalter, sodass diese zunéchst klinisch kontrolliert werden konnen.

Kongenitaler Riesenpigmentnavus

Klinik

Diese Navusform ist selten und tritt meist im Rahmen einer neurokutanen Melanose kongenital als Badehosenndvus im Lenden- und GeséBbereich auf. Es
handelt sich um einen einheitlich briunlichen oder gesprenkelten, oft behaarten Pigmentnavus (,,Tierfellndvus®), der sich iiber weite Bereiche der

Korperoberfliache erstreckt (). In 15 % der Fille treten frithkindliche Melanome auf, die sich durch den oft unbemerkten Beginn und aggressiven Verlauf
auszeichnen.



Abb. 33.6 Kongenitaler Riesenpigmentnavus

Therapie

In der ersten Lebenswoche sollten die Riesenpigmentndvi groBflachig geschliffen oder spéter in Serie exzidiert werden. Bei der Exzision besonders der
knotigen Bereiche besteht aber ein hohes Risiko fiir Narbenkontrakturen. Wegen der Gefahr der malignen Entartung miissen kongenitale Riesenpigmentnavi
regelmafig kontrolliert werden.

Die Gesamtzahl melanozytérer und dysplastischer Navi wird als Risikofaktor fiir die Entwicklung eines malignen Melanoms diskutiert.

Sonderformen

Spindelzellndvus

Erworbener, gutartiger melanozytirer Tumor mit Atypiezeichen, die histologisch Ahnlichkeiten mit einem malignen Melanom aufweisen konnen. Die

haufigere Form eines Spindelzellndvus bei Kindern wird auch ,,Ndvus-Spitz“ genannt und manifestiert sich als schnell wachsende rote bis hellbraune Papel

oder Knoten im Gesichtsbereich. Seltener tritt die stark pigmentierte Variante des Spindelzellndvus, der Naevus Reed des Erwachsenenalters, auf.
Therapeutisch muss die vollstandige Exzision erfolgen, ggf. eine Sentinellymphknotenbiopsie.

Halonavus

Dieser erworbene Névuszellndvus mit einer braunlichen Makula oder Papel mit depigmentiertem Hof () wird auch als ,,Sutton-Névus* bezeichnet und entsteht
durch Autoaggression. Histologisch findet sich ein Junktions- oder Compound-Névus mit sehr dichter lymphozytérer Infiltration zwischen den Melanozyten.



Abb. 33.7 Halonavus

Differenzialdiagnose melanozytarer Navi

Manchmal ist es schwierig, NZN von anderen pigmentierten Hautverdnderungen abzugrenzen. Hilfreich sind die Auflichtmikroskopie sowie die
Videomikroskopie zur Verlaufskontrolle. Die wichtigsten Merkmale der Differenzialdiagnosen sind in dargestellt.

Tab. 33.1 Unterscheidungskriterien pigmentierter Lasionen

Unterscheidungsmerkmale

Dermaler Navus Braun, papul6s und wulstig

Lentigines solares Gelbbraune Makuld an lichtexponierten Stellen

Seborrhoische Keratosen Wirken wie aufgesetzt und sind hyperkeratotisch mit ,,fettiger* Oberflache

Hamangiom Vaskulér, kann auch pigmentiert sein

Histiozytom An den Beinen lokalisiert, derb

Pigmentiertes Basaliom Oft im Gesicht lokalisiert, mit Perlschnurrand, zentralen Ulzerationen und Teleangiektasien
Malignes Melanom Nimmt an GroBe zu, kann entziindet sein, néssen, jucken und bluten

Verdichtige klinische Zeichen fiir die maligne Entartung
ABCDE-Regel
A wie Asymmetrie: ungleichméBige, asymmetrische Form
B wie Begrenzung: verwaschene, gezackte oder unebene und raue Rander
C wie K(C)olorierung: unterschiedliche Farbungen, hellere und dunklere Anteile
D wie Durchmesser: grofier als 5 mm
E wie Erhabenheit/Entwicklung: neu und in kurzer Zeit entstanden auf sonst flachem Grund, gewolbt und evtl. tastbar

Zusammenfassung
Benigne melanozytire Tumoren und Navi

Benigne melanozytire Tumoren
Epidermis

« Epheliden (Sommersprossen) sind braune Flecken mit verstarkter Melaninbildung und normaler Melanozytenzahl.

« Lentigines sind etwas groflere braune Flecken mit erhdhter Melanozytenzahl.

« Café-au-lait-Flecken sind hellbraune Veranderungen, die solitér oder im Rahmen von Syndromen auftreten.

« Ein Naevus spilus ist hellbraun mit dunkleren Einsprengungen.

« Ein Becker-Navus ist ein komplexes, handfldchengroB3es, gut abgegrenztes, pigmentiertes Hamartom mit Hypertrichose.



Dermis

» Mongolenfleck ist ein schwach bldulicher, unscharf begrenzter Navus im Kreuzbeinbereich, der vor allem bei Neugeborenen mongolischer
Abstammung auftritt.

* Naevi fuscocoerulei treten bevorzugt bei Mongolen und Japanern auf.

* Der Naevus bleu ist eine gutartige, meist erworbene Ansammlung von Melanozyten in der Dermis.

Epitheliale Navi

* Epidermale Névi sind angeborene, aber meist nicht familidre, scharf begrenzte, streifige Verdickungen der Epidermis mit Hyperkeratose. Sie sind
verrukds und weich. Sonderformen: ILVEN und Naevus sebaceus.

Navuszellnavi

* Gutartige Hautgeschwulst (Hamartom) mit Anreicherung von Névuszellen an der Epidermis-Dermis-Grenze (Junktionsndvus), in der Dermis
(dermaler Navus) oder in Epidermis und Dermis (Compound-Navus)

* Scharf begrenzt, rundlich (flach bis halbkugelig, gestielt oder breitbasig aufsitzend) und mit glatter, hockeriger oder warziger Oberfléche

» Kongenitale Navuszellndvi sind seltener, grofier und weniger symmetrisch als erworbene und haben ein erhohtes Risiko der malignen Entartung.

* Kongenitale Riesenpigmentnévi sind einheitlich braunlich, oft gesprenkelt und behaart und erstrecken sich iiber weite Teile der Korperoberfliache.

* Weitere Sonderformen sind der Halonévus mit weilem Hof um braunlichen Fleck oder Papel und der Spindelzellnévus mit einer unruhigen, oft
fehlleitenden Histologie.
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Malignes Melanom

Das maligne Melanom ist ein hochgradig maligner Tumor, der von den Melanozyten ausgeht und friihzeitig lymphogen und hématogen metastasieren kann.
Die bisherige Einteilung in klinisch-histologische Subtypen, wie superfiziell spreitendes Melanom (SSM), noduldres malignes Melanom (NMM), Lentigo-
maligna-Melanom (LMM) und akrolentiginéses Melanom (ALM), wird heutzutage durch eine molekulargenetische Einteilung nach Vorliegen bestimmter
Mutationen (in abnehmender Haufigkeit BRAF, NRAS, ckit) ergéinzt. Bei ca. 50 % aller Melanome auf intermittierend sonnenexponierter Haut findet sich eine
BRAF-V600E-Mutation. Die Haufigkeit dieser Mutation nimmt jedoch mit dem Patientenalter ab. Dagegen ldsst sich bei Schleimhaut- und akrolentiginsen
Melanomen in 10-20 % eine ckit-Mutation nachweisen.

Nodulédre maligne Melanome (NMM) metastasieren aufgrund der fritheren vertikalen Wachstumsphase hiufiger als superfiziell spreitende Melanome (SSM).
Besonders bei NMM und akrolentigindsen Melanomen (ALM) sind amelanotische, hautfarbene Priméartumoren moglich. Bei Schwarzen und Asiaten kommen
wegen des fehlenden Pigmentschutzes dieser Areale fast ausschlielich ALM und Schleimhautmelanome vor.

Der Verlauf ist bei allen Melanomen gleich: Sie entwickeln sich aus einem einzigen neoplastischen Zellklon, aus dem der Primédrtumor resultiert. Dieser
wichst zundchst intraepidermal als Melanoma in situ () und — nach Durchbrechen der Basallamina — als invasives Melanom. Man unterscheidet eine friihe
horizontale flichige und eine spétere vertikale knotige Wachstumsphase, die allerdings nicht klar voneinander zu trennen sind. In seltenen Féllen kommt es
zum Auftreten von Melanommetastasen, ohne dass ein Primédrtumor nachgewiesen wurde. Eine Erkldrung hierfiir stellt das Phénomen der Regression
(Zuriickbildung des Primértumors, vermutlich aufgrund immunologischer Prozesse) dar.

Abb. 34.1 Melanoma in situ

Epidemiologie

Inzidenzraten (Melanom/100.000 Einwohner/Jahr) sind in Schwarzafrika am niedrigsten (0,1) und in Queensland/Australien (weile Bevolkerung) am hochsten
(60), in Deutschland liegt die Inzidenz bei 21/100.000/Jahr. Die Inzidenz steigt jahrlich um 4-8 % und verdoppelt sich in ca. 15 Jahren. Die meisten Melanome
werden zwischen dem 30. und 70. Lebensjahr entdeckt. Frauen sind etwas haufiger betroffen als Manner (1,5-2 : 1). Bei Frauen sind Melanome am haufigsten
an den Unterschenkeln, bei Mannern am Riicken lokalisiert ( ).
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Abb. 34.2 Verteilung und relative Haufigkeit von Melanomen bei Mannern und Frauen

Risikofaktoren zur Melanomentstehung

Ein malignes Melanom kann sich aus einem seit Jahren bestehenden Navuszellndvus (NZN) oder auf unauffilliger Haut entwickeln (). Folgende Haufigkeiten
beruhen auf Schitzungen:



Tab. 34.1 Risikofaktoren zur Melanomentstehung

Albinismus

Dispositionelle Faktoren DNA-Reparaturstorung (z. B. Xeroderma pigmentosum)
Positive Familienanamnese
Weibliches Geschlecht

Erworbene Faktoren Hoherer soziookonomischer Status
Immundefizienz

Vorlduferldsionen Multiple typische NZN, atypische NZN, kongenitale NZN (> 50)

« Zirka 30 % der Melanome entstehen aus seit Jahren bestehenden Névuszellndvi (40 % dieser melanozytiren Tumoren zeigen histologisch das Muster
der kongenitalen melanozytiren Navi, 60 % das der dysplastischen Navi) oder aus einer melanotischen Prikanzerose (s. Lentigo maligna).

» Zirka 70 % der Melanome entstehen auf klinisch unauffalliger Haut.

* 10 % der Melanome treten familiér gehduft auf (z. B. im Rahmen eines dysplastischen Navussyndroms):

— Clark-Névus, atypischer, dysplastischer Névus: Die Begrenzung ist unregelméBig und die Navi haben verschiedene Farben. An
manchen Stellen kénnen sich atypische Navi zuriickbilden und an anderen Randausléufer ausbilden. Die Oberflache ist lichenoid und
flach.

— Familiéres atypisches Néivus- und Melanom-Syndrom (FAMMM-Syndrom; ): Die Diagnosekriterien fiir dieses friiher als ,,
dysplastisches Navussyndrom* bekannte Krankheitsbild sind laut der NIH Consensus Conference on the Diagnosis and Treatment of
Early Melanoma: (1) Verwandter 1. oder 2. Grades mit mehr als einem malignen Melanom, (2) > 50 NZN, einige davon klinisch
atypisch (atypisch im Sinne der ABCD-Regel) und (3) histopathologisch atypisch. Patienten mit FAMMM-Syndrom miissen alle 3—-6
Monate kontrolliert werden, progrediente dysplastische Névi werden exzidiert. Melanome beim FAMMM-Syndrom treten frith (20.—
40. Lebensjahr), oft multipel und bis zum 70. Lebensjahr zu 100 % auf. Weiterhin besteht bei Anlagetrdgern ein erhohtes Risiko fiir
Pankreaskarzinome.

Abb. 34.3 FAMMM-Syndrom — die zahlreichen Navi sind teilweise unregelméRig begrenzt und groRer als gewdhnliche Navi.

Formen und Kilinik

Bei den Melanomen unterscheidet man vier klassische Wuchsformen und Sonderformen. Allen gemeinsam sind die UnregelméaBigkeiten nach der ABCD-
Regel in Kontur ( A symmetrie), B egrenzung (unregelmifig), Farbe (C olor, Kolorierung, Farbinderung, Farbmischung) und Grofe ( D urchmesser,
Wachstum, > 5 mm). Symptome konnen Jucken und spontanes Bluten sein. Die Angaben zum Durchmesser beziehen sich auf den durchschnittlichen Zeitpunkt
des Entdecktwerdens — alle Melanome fangen natiirlich auch mal klein an.

Superfiziell spreitendes malignes Melanom (SSM)

Relative Haufigkeit: 65 %; betroffen: sonnenexponierte Regionen; mittleres Erkrankungsalter: 50 Jahre.

Die horizontale Wuchsphase dauert mit ca. 5—7 Jahren recht lange, deshalb wird aufgrund der Fritherkennungsuntersuchungen zunehmend die pramaligne
Form (Melanoma in situ) mit relativ guter Prognose entdeckt. Das Melanoma in situ ist eine intraepidermale melanozytire Hyperplasie mit Zellatypien ().

Das SSM zeigt eine grofle morphologische Vielfalt, der hellbraun bis braunlich-schwérzliche, seltener graue oder weiflliche Herd ist zunéchst flach, spater
bilden sich Knétchen oder Knoten aus (). Die groBen, plasmareichen, teils in Nestern, teils einzeln liegenden Melanozyten befinden sich in der gesamten
Epidermis. Im Bereich der hellen Areale des Tumors findet man eine ausgeprigte Immunreaktion mit entziindlichen Infiltraten und starker
Melanophagenaktivitt ().



Abb. 34.4 Superfiziell spreitendes malignes Melanom
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Abb. 34.5 SSM im histopathologischen Schnitt — pleomorphe Melanozyten in der Epidermis und oberen Dermis, heftige Entzindungsreaktion

Priméar noduldres malignes Melanom (NMM)



Relative Haufigkeit: 15 %; betroffen: sonnenexponierte Areale; mittleres Erkrankungsalter: 55 Jahre.

Diese aggressive Form des Melanoms mit scheinbar sofort einsetzendem vertikalem Wachstum besteht aus einem rasch, innerhalb von Monaten wachsenden
Knoten, der meist dunkelbraun-schwarz und oft scheckig gemustert ist ( ). Die Melanomzellen bilden einen dermalen Knoten, in der Epidermis finden sich
kaum Tumoranteile.

Abb. 34.6 Nodulares malignes Melanom

Lentigo-maligna-Melanom (LMM)

Relative Haufigkeit:10 %; betroffen: Gesicht und Handriicken; mittleres Erkrankungsalter: 68 Jahre.

Eine Lentigo maligna kann Jahre bis Jahrzehnte als Prakanzerose horizontal wachsen (). Der flache, meist relativ groe Herd von 2—6 cm Durchmesser ist
dunkelbraun bis schwarz und oft scheckig gemustert. Die spindelformigen atypischen Melanozyten liegen entlang der dermoepithelialen Grenze (Melanoma in
situ). Der Ubergang in die vertikale Wachstumsphase und somit zum invasiven Lentigo-maligna-Melanom zeigt sich durch Knétchenbildung (). In den
knotigen Bereichen dehnen sich die Tumorzellen vertikal in beide Richtungen aus. Die Prognose ist wegen des langen horizontalen Wachstums relativ gut.



Abb. 34.7 Lentigo maligna




Abb. 34.8 Lentigo-maligna-Melanom, beachte den nodularen Anteil

Akrolentiginéses malignes Melanom (ALM)

Relative Haufigkeit: 5 %; betroffen: Akren und Nagelbett; mittleres Erkrankungsalter: 63 Jahre.

Zunéchst tritt horizontales (ca. 3 Jahre lang), spiter umschrieben vertikales Wachstum mit Ausbildung schwirzlicher Knoten auf ( ). Bei dunkelhdutigen und
orientalischen Voélkern ist dies der hdufigste Melanomtyp. Wegen ihrer haufig unzugénglichen Lokalisation werden diese Tumoren meist erst in einem spateren
Stadium diagnostiziert und haben deshalb eine ungiinstige Prognose.



Abb. 34.9 Akrolentiginéses malignes Melanom (ALM)

Diagnostik

Als Hilfe fiir Klinik und Auflichtmikroskopie in der Diagnostik der Melanome gilt die ABCD-Regel (s. Klinik). Die endgiiltige Diagnose wird histologisch
gestellt, in der Immunhistologie konnen die Melanomzellen zusétzlich durch den Nachweis melanomspezifischer Tumorantigene (z. B. Melan-A/MART-1; S-
100, HMBA45) dargestellt werden. Differenzialdiagnostisch muss an alle pigmentierten benignen und malignen Tumoren gedacht werden.

Staging

Entscheidend fiir die Empfehlungen zu Diagnostik, Therapie und Nachsorge als auch fiir die Prognose ist die Bestimmung des Tumorstadiums I-IV nach
AJCC 2009 (American Joint Committee on Cancer). Stadium III ist bei Lymphknotenmetastasierung erreicht und Stadium IV ist das fernmetastasierte
Stadium. Aktuelle Empfehlungen finden sich in der Leitlinie unter .

Zum Staging werden folgende Untersuchungen durchgefiihrt:

« Eindringtiefe, Tumordicke in mm (Histologie des Primértumors)

* Bestimmung von Ulzeration

* Bestimmung der Mitoserate bei Melanomen < 1 mm

* Bei Primdrmelanomen > 1 mm und bei > 75 mm + erh6hter Mitoserate oder Ulzeration: Sentinel-(Wachter-)Lymphknoten-Exstirpation

« Initiale Ausbreitungsdiagnostik bei Patienten Stadium IB bis IIB, d. h. Primértumor bis 4 mm mit Ulzeration und > 4 mm ohne Ulzeration, keine
LK- oder Fernmetastasen: Lymphknoten-Sonografie, Tumormarker S100B

« Bei hoheren Tumorstadien zusétzlich MRT Kopf und Schnittbildgebung Ganzkorper sowie LDH im Serum

* Zur Entdeckung von Fernmetastasen: Ergebnisse aus korperlicher Untersuchung und bildgebenden Verfahren (Ultraschall, Rontgen, Sono, CT, MRI,
PET)

» Marker im Serum: S-100B (v. a. bei Fernmetastasierung), bei Tumorprogression ist LDH als unspezifischer Metastasenmarker oft erhoht.

Die Tumoreindringtiefe nach Clark wird bestimmt in Relation zu den betroffenen anatomischen Hautschichten (). Die absolute maximale Tumordicke nach
Breslow, die mit einem Messokular bestimmt wird, sowie die Ulzeration und Mitoserate haben aber die grofere prognostische Bedeutung.
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Abb. 34.10 Tumoreindringtiefen der Melanome (nach Clark I-V)

In ca. 50 % treten Metastasen zuerst in der regionalen Lymphknotenstation auf, in ca. 25 % entweder in der Peripherie des Primértumors (
Satellitenmetastasen, im Abstand von 2 cm um den Primédrtumor) oder als ,,In-Transit-Metastasen“, also Metastasen in den ableitenden Lymphwegen vor
der nidchsten Lymphknotenstation, in einem Abstand von mehr als 2 cm vom Primértumor. In 25 % werden zuerst Fernmetastasen manifest. Eine
Metastasierung ist prinzipiell in jedes Organ mdglich, am hiufigsten sind Haut, Subkutis, Lymphknoten, Lunge, Leber, Gehirn und Knochen betroffen ( ).



Abb. 34.11 Metastasen eines malignen Melanoms. Der Primartumor (SSM) war 1 Jahr zuvor am AuBBenkndchel entfernt worden.

Prognose
Fur die Prognose des malignen Melanoms sind neben der Tumordicke nach Breslow die histologische Art des Melanoms, die etwaige Metastasierung —
insbesondere in die Sentinel-Lymphknoten — und die Lokalisation des Primédrtumors von Bedeutung. Die histologischen Kriterien der Ulzeration und eine
Mitoserate von > 1/mm 2 sind zudem mit einer schlechten Prognose assoziiert. Der histologische Status der bei Tumoren > 1 mm durchgefiihrten
Wiichterlymphknotenbiopsie ist von prognostischer Bedeutung: Unabhingig von der Tumordicke betrigt bei negativem Wichter-LK die 5-JUR 85 %, bei
positivem Befall 30 %. Ein erhohtes LDH ist mit einer schlechteren Prognose assoziiert.

Neben der TNM-Klassifikation des malignen Melanoms gibt es u. a. noch eine Stadieneinteilung des AJCC (American Joint Committee on Cancer) aus dem
Jahr 2009 ().




Tab. 34.2 Stadien und Prognose nach AJCC

e — 10-JUR

Stadium I Tumor < 1,0 mm Dicke mit Ulzeration, Tumor < 2,0 mm Dicke ohne Ulzeration, NO, MO >90 %
Stadium IT Tumor jeder Dicke, NO, MO >43 %
Stadium 1T Tumor jeder Dicke, Lymphknotenbefall, MO >19 %
Stadium IV Fernmetastasen (M 1) 3%

Therapie und Nachsorge des MM (nach den Empfehlungen der Arbeitsgemeinschaft dermatologische Onkologie S3-Leitlinie
2018)

Die erste MaBnahme ist die sofortige und vollstindige Entfernung (R0) des Primértumors mit entsprechendem Sicherheitsabstand (). Bei Befall des
Waichterlymphknotens wird derzeit die radikale Lymphadenektomie der entsprechenden Lymphknotenregion empfohlen, obwohl der Nutzen dieses invasiven
Eingriffs insbesondere auf das Gesamtiiberleben nicht unumstritten ist.

Tab. 34.3  Sicherheitsabstand zum Tumor bei dessen Entfernung

Tumordicke nach Breslow Sicherheitsabstand

In situ 0,5 cm (Wortlaut der neuen Leitlinie 2018: ,,komplette Exzision mit histopathologischer Kontrolle*)
Bis 2 mm 1 cm
>2 mm 2 cm

Bei Patienten mit einem Melanom Stadium II oder bei Zustand nach Entfernung von lokalen oder LK-Metastasen soll derzeit eine adjuvante Therapie mit
Interferon-a angeboten werden. Hierdurch kann das rezidivfreie Uberleben verlingert werden, ein gesicherter Vorteil fiir das Gesamtiiberleben liegt allerdings
nicht vor.

Eine adjuvante Strahlentherapie der betroffenen Lymphknotenregionen wird nach Resektion von > 3 Metastasen, bei kapseliiberschreitendem Wachstum,
nach R1-Resektion (Schnittrander nicht tumorfrei) oder bei Nachweis von Tumorknoten > 3 cm (,,bulky disease) empfohlen.

Bei Fernmetastasen kommen verschiedene systemische Therapien in palliativer Absicht zum Einsatz. Uber Jahrzehnte war die Standardchemotherapie die
alkylierende Substanz Dacarbazin mit einer Ansprechrate von ca. 20 %. In den letzten Jahren haben Immuntherapien und zielgerichtete Therapien die
Therapiemoglichkeiten beim metastasierten malignen Melanom revolutioniert. So steht nun Ipilimumab, ein Antikorper, der das zytotoxische T-Lymphozyten-
assoziierte Antigen (CTLA4) blockiert, zur Verfiigung. Durch diese Blockade werden sowohl die Antitumor-Immunitét als auch die Autoimmunitét erh6ht. So
kann es durch die Therapie mit Ipilimumab zu schweren immunvermittelten Nebenwirkungen kommen (z. B. Exanthem, Colitis, Hepatitis, Hypophysitis).
Pembrolizumab und Nivolumab sind anti-PD1-Antikdrper, welche die T-Zell-Antwort gegen das Tumorgewebe verstirken und eine immunsuppressive
Antwort supprimieren.

Zugelassen als zielgerichtete Therapie des metastasierten Melanoms bei nachgewiesener BRAF-Mutation sind Vemurafenib und Dabrafenib, spezifische
BRAF-Inhibitoren, welche die Signaltransduktion in der Tumorzelle hemmen. Hierdurch konnen Ansprechraten von iiber 50 % erreicht werden, jedoch liegt
die mittlere Ansprechdauer bei 5—7 Monaten. Verschiedene Nebenwirkungen miissen beachtet werden, so kommt es u. a. zu einem verstdrkten Auftreten von
Hautverdnderungen (auch heller Hautkrebs), QT-Verldangerung im EKG etc. Um der schnellen Resistenzbildung der Melanomzellen vorzubeugen, wird die
Kombination von BRAF-Inhibitoren mit weiteren Medikamenten, die in andere Signaltransduktionswege, z. B. MEK, eingreifen, empfohlen. Bei ckit-mutierten
Melanomen kann Imatinib als ckit-Inhibitor zum Einsatz kommen.

Knochen- und Hirnmetastasen werden bestrahlt, hdaufig kommt bei lokalisierten Lasionen (z. B. im Hirn) auch eine stereotaktische Bestrahlung
(Radiochirurgie) zur Anwendung.

Nachsorge nach Tumorstadien

* Stadium 1, Tumordicke <1 mm: Nach Entfernung des Primartumors wird zunéchst 3 Jahre lang alle 6 Monate und weitere 7 Jahre lang alle 12
Monate eine klinische Kontrolle durchgefiihrt.

« Stadien 1 und 2, Tumordicke > 1 mm oder mit Ulzeration und hoher Mitoserate des Primirtumors: In den ersten 3 Jahren alle 3 Monate eine
klinische Kontrolle, in den folgenden 2 Jahren alle 6 Monate, dann 5 Jahre lang alle 6—12 Monate. In den ersten 3 Jahren zusétzlich Kontrolle des
Tumormarkers S100B und lokoregionale Lymphknotensonografie.

« Stadium 3: Zusitzlich zum Stadium 2 werden engmaschigere Untersuchungen und weitere bildgebende Verfahren durchgefiihrt.

* Stadium 4: individuell zu gestaltende Nachsorge

Zusammenfassung
Malignes Melanom

» Hochgradig maligner, von den Melanozyten ausgehender Tumor, der friih metastasieren kann

* Vier Melanomsubtypen lassen sich unterscheiden: Von dem superfiziell spreitenden malignen Melanom (SSM, 65 %) werden durch die
Fritherkennung immer hdufiger Melanoma-in-situ-Formen entdeckt. Das priméir nodulire maligne Melanom (NMM, 15 %) scheint sofort vertikal
zu wachsen. Das Lentigo-maligna-Melanom (LMM, 10 %) entsteht auf dem Boden einer langjahrigen Prikanzerose. Das akrolentiginése maligne
Melanom (ALM, 5 %) wird aufgrund seiner Lokalisation oft spéat entdeckt.

* Die Diagnose wird mithilfe der ABCD-Regel klinisch und auflichtmikroskopisch, letztendlich aber histologisch gestellt.
* Die Prognose ist entscheidend abhéngig von der Tumordicke.
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Gutartige Blutgefalproliferationen und -
fehlbildungen

Die zahlreichen hierher gehorenden und oft summarisch als ,,Angiome* bezeichneten Lésionen werden in echte GeféBproliferationen und GefaBfehlbildungen
aufgrund einer zunehmenden Ektasie der betroffenen GefdBstruktur unterteilt. Erstere beruhen auf Proliferation endothelialer Zellen (Hdmangiome,
Hiamangioendotheliome, Tufted angiome), Letztere auf einer progressiven Weitstellung der Gefiafe, wobei der kapilldre, arterielle, venose und lymphatische
Schenkel betroffen sein kann.

Eine weitere Einteilung kann aufgrund anderer Charakteristika (z. B. angeboren/erworben, isoliert/im Rahmen von Syndromen) erfolgen.

Gutartige GefaBproliferationen
Infantile Hamangiome

Hémangiome (gutartige Angiome, Blutschwdmmchen) sind haufige Tumoren des Séuglingsalters mit einer Inzidenz von bis zu 10 % und angeborenem oder
frithkindlichem Auftreten. Es handelt sich um eine umschriebene, gutartige, endotheliale GeféBproliferation in der Haut mit charakteristischem Proliferations-
(Wachstums-) und Regressionsverhalten. Die Hamangiome sind je nach anatomischer Lage der GefaBproliferation hellrot bis blaurdtlich und je nach
Wachstumsphase prall-elastisch bis weich-kompressibel. Hiernach werden oberfléchliche (iiberwiegende junktional/oberflachlich dermale Proliferation der
Endothelzellen), kombinierte (junktionale und dermale endotheliale Proliferation) und tiefe Formen (vorwiegend subkutan/tief dermal gelegene Proliferation
der Endothelzellen) unterschieden. Die weitere Einteilung erfolgt nach Ausdehnung in fokale, segmentale oder diffuse Himangiome.

Wihrend die Proliferationsphase in der Regel bis zum 12. Lebensmonat abgeschlossen ist, folgt eine unterschiedlich lange Regressionsphase, innerhalb derer
sich die einzelnen Unterformen in unterschiedlichem AusmaB zuriickbilden. Allgemein gilt, dass oberfldchliche Himangiome sich rascher und vollstandiger
zuriickbilden als tiefe, subkutan gelegene Himangiome, deren Restbefund haufig noch zu signifikanten kosmetischen Beeintrachtigungen fithren kann. In der
Regel ist die maximale Riickbildung bis zum 10. Lebensjahr erreicht (). Eine friihere, aktive Therapie mit Laser- oder Kryotherapie oder Propanolol (B-
Blocker) wird nur empfohlen, wenn sensorisch oder vital wichtige Funktionen betroffen sind oder die regelrechte Entwicklung eines Organs beeintréchtigt ist.



Abb. 35.1 Infantiles Hamangiom (a) und seine Ruckbildung (b)

Granuloma pyogenicum

Haufiger, gutartiger, bevorzugt an Handen und im Gesicht lokalisierter reaktiver Hauttumor, der nach einem Minimaltrauma oder Insektenstich innerhalb von
1-3 Wochen aufschiefit. Die weichen, kugeligen, leicht vulnerablen Tumoren sitzen breitbasig in der Haut oder auf derselben und sind unvollstindig oder
kaum mit Epidermis tiberzogen (). Es besteht eine starke Blutungsneigung. Histologisch handelt es sich um {iberschieBendes Granulationsgewebe mit den
Charakteristika eines kapilldren Hémangioms. Differenzialdiagnostisch miissen Fibrome, Angiofibrome, Naevus Spitz sowie (amelanotische) Melanome
bedacht werden. Die Tumoren werden unter Mitnahme der entziindlichen Basis exzidiert.



Abb. 35.2 Granuloma pyogenicum

Senile Angiome

Die wenige Millimeter grofen, halbkugeligen, blauroten, benignen Knétchen sind insbesondere am Stamm lokalisiert und treten haufig multipel auf. Zu
Beginn echte Proliferation, im spéteren Stadium finden sich lediglich ektatische Gefafe.

Glomustumoren

Dieser benigne GefaBtumor stammt von dermalen arteriovendsen Anastomosen (Hoyer- GroBer-Organ, Glomusorgan) ab. Er tritt bevorzugt unter den Négeln
als schmerzhaftes, blaurotes Knotchen auf. Multiples familidres Auftreten ist beschrieben.



Gutartige Gefaldfehibildungen

Naevus flammeus (Feuermal)

Die névoide Fehlbildung dilatierter oberflachlicher dermaler postkapilldrer Blutgefife duBert sich als scharf begrenzter, unregelméafig konfigurierter, hellroter
bis livider Fleck (). Sie ist angeboren oder tritt friihkindlich auf.

Abb. 35.3 Naevus flammeus

Mediale Naevi flammei Sie sind sehr hdufig (ca. 30 % aller Kinder), meist diskret, im Nacken und zentral an der Stirn gelegen und bilden sich bis zum 2.
Lebensjahr deutlich zuriick (Storchenbiss).

Laterale Naevi flammei Sie sind sehr selten (Inzidenz bis zu 0,3 % der Neugeborenen) und meist streng auf eine Gesichtshélfte oder eine Extremitit
beschrénkt. Oft ist die Ausdehnung auf Bereiche der Trigeminussegmente begrenzt. Diese zeigen keine Riickbildungstendenz und konnen im Erwachsenenalter
sogar knotige GefdBproliferationen ausbilden (pflastersteinartig, Bindegewebshypertrophie, progressive GefdBerweiterung). Sie konnen diagnostische
Bedeutung im Rahmen von komplexen Fehlbildungssyndromen, den neurokutanen Angiomatosen, erlangen ( ).

Teleangiektasien
Die erweiterten, kleinkalibrigen Blutgefde der oberen Dermis kommen primér (idiopathisch) oder sekunddr (symptomatisch, z. B. im Rahmen von

Grunderkrankungen) vor. Die rotliche GefaBzeichnung (makulds, papulés oder strichformig) verschwindet unter Glasspateldruck. Therapeutisch kommt der
Farbstoftlaser zum Einsatz.

Naevus araneus (Spider-Navus)

Diese punktformigen Teleangiektasien strahlen radidr unter der Hautoberfliche von einem Quellgefd3 aus, sie befinden sich vor allem an Gesicht und
Oberkoérper (). Bei Kindern treten sie einzeln oder mehrfach auf und bilden sich gelegentlich spontan zuriick. Bei Erwachsenen bilden sie sich idiopathisch
oder im Laufe von progressiven Leberleiden exanthematisch am Oberkorper.



Abb. 35.4 Spider-Navus

Familidare hdmorrhagische Teleangiektasie (Morbus Osler)

Autosomal-dominante, seltene Erbkrankheit der Haut, der Schleimhéute und innerer Organe mit starker Blutungsgefahr.
Prédilektionsstellen der stecknadelkopfgroflen arteriovendsen Malformationen des dermalen Geféfiplexus sind Gesicht, Lippen und Hénde.

Angiokeratome

Angiokeratome kénnen nivoid am Korper (Angiokeratoma circumscriptum), streifig an den Fingern (lineares Angiokeratom) oder umschrieben am Skrotum
(Angiokeratoma Fordyce) vorkommen. Im Rahmen des Angiokeratoma corporis diffusum (Morbus Fabry) sind disseminierte Angiokeratome das kutane
Leitsymptom eines angeborenen Stoffwechseldefekts (Glykosphingolipidose aufgrund eines Defekts der Galaktosidase A). Angiokeratome sind blaurote bis
schwirzliche angiomatose Knoten mit einer charakteristischen, rauen, keratotischen Oberfldche. Je nach Unterform zeigen sie sich in kleinpapuldser, streifiger
oder umschriebener Auspragung.

Zusammenfassung
Gutartige BlutgefaBBproliferationen und -fehlbildungen

* Gutartige GefaBproliferationen:

— Infantile Himangiome: angeborene oder frithkindlich auftretende, kréftig rote oder blauliche, weiche, flach erhabene bis grofie
tumordse GeféaBneubildungen, die sich durch ein charakteristisches Wachstumsverhalten auszeichnen und sich groBteils spontan
zurtickbilden

— Granuloma pyogenicum: sich meist im Anschluss an eine Verletzung entwickelndes, blutgefaireiches Granulationsgewebe, klinisch
meist pilzformiger, rotlich livider bis blauschwirzlicher Tumor, der leicht blutet



* Gutartige Gefaffehlbildungen:
— Naevus flammeus: angeborene oder frithkindlich auftretende, hell- bis dunkelrote, scharf und unregelméaBig begrenzte, flache
Hautverénderungen in dermatomaler Verteilung. Man unterscheidet eine mediane und eine laterale Form, Letztere ist oft mit anderen
Fehlbildungen assoziiert und bildet sich im Gegensatz zur medialen Form nicht spontan zuriick.
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Mesenchymale maligne Tumoren

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP)

Das lokal aggressive und selten metastasierende, bindegewebige Dermatofibrosarkom ist mit einer Pravalenz von 1/100.000 das haufigste Sarkom der Haut.

Klinik

Der asymptomatische Tumor ist meist an Rumpf und Schultergiirtel lokalisiert, wéchst langsam, aber zerstorend und metastasiert kaum und spét. In der flachen,
narbendhnlichen, derben, hautfarbenen bis braunlichen Hautverdickung () entwickeln sich unregelmiBige Knoten. Die Ausdehnung ist durch die
fingerférmigen Auslédufer oft sehr groB. In der Histopathologie sieht man wirbelartig angeordnete atypische Fibroblasten. Zytogenetisch finden sich
chromosomale Translokationsmutationen (,,Ringchromosomen®), die durch eine Fusion der Chromosomenregionen 17q22 und 22q13 entstehen.

Abb. 36.1 Dermatofibrosarcoma protuberans (Rezidiv, die atrophische Exzisionsnarbe ist in der Mitte zu sehen)

Therapie

Der Tumor wird histologisch kontrolliert mit 1 cm Sicherheitsabstand exzidiert. Bei ausgedehnten Lésionen kommt eine prédoperative Therapie mit dem
Tyrosinkinaseinhibitor Imatinib zur Tumorreduktion zum Einsatz. Bei den hdufig vorkommenden Rezidiven oder Inooperabilitéit auch Strahlentherapie.

Leiomyosarkom

Das Leiomyosarkom ist das zweithdufigste kutane Sarkom.

Klinik



Subkutane oder kutane rétlich-blauliche Plaques und Knoten, bevorzugt bei Ménnern im 4.—6. Lebensjahrzehnt an den unteren Extremititen oder am Rumpf
lokalisiert. Mit zunehmender Eindringtiefe kann es zu Metastasen in Lymphknoten, Lunge und Leber kommen.

Therapie
Ahnlich dem Dermatofibrosarkoma protuberans ist eine histologisch kontrollierte Exzision indiziert.

Idiopathisches Angiosarkom

Das idiopathische Angiosarkom ist ein seltener, dltere Ménner bevorzugender GefaStumor, zumeist an Gesicht und Kopf.

Klinik

Zunidchst bildet sich ein planes, blaurotes, einem Hédmatom gleichendes Infiltrat, das in einen Tumor tiibergeht (). Bei Fortschreiten kann es zu
Lymphstauungen mit Lymphddem oder zu geschwiirigem Zerfall des Tumors kommen. Histopathologisch finden sich wechselnde hoch- und entdifferenzierte
Tumorareale mit endothelialen Kernatypien, atypischen Endothelwucherungen und infiltrierendem, anastomosierendem Wachstum. Die Prognose ist im
fortgeschrittenen Stadium schlecht.



Abb. 36.2 Angiosarkom

Therapie
Eine friihzeitige chirurgische Entfernung mit groBziigigen Exzisionsgrenzen ist leider bei verspdteter Diagnosestellung oft nicht mehr méglich. In spéteren
Stadien kommen Radiotherapie und Polychemotherapie zum FEinsatz.

Lymphoédemassoziiertes Angiosarkom (Stewart-Treves-Syndrom)

Dies ist eine seltene Variante des Angiosarkoms und entsteht auf dem Boden eines chronischen Lymphodems. Die héufigste Ursache ist ein Lymphddem des
Armes bei vorangegangener Mastektomie mit axillirer Lymphknotenausrdumung.
Klinik und Therapie: siche Angiosarkom.



Post-radiationem-Angiosarkom

Dies ist eine meist in thorakalen und abdominalen Bestrahlungsfeldern nach Mamma-, Ovarial- oder Zervixkarzinom entstehende Variante des Angiosarkoms.
Die Intervalle zwischen Radiatio und Auftreten der ersten Tumorsymptome kdnnen 1-10 Jahre betragen.
Klinik und Therapie: siche Angiosarkom.

Kaposi-Sarkom (KS)

Formen und Atiologie

Der braunrote GefaBtumor mit multifokaler Entstehung ist durch eine Kapillarvermehrung und solide Angioblastenproliferation in der Dermis gekennzeichnet.
Es werden vier verschiedene Formen unterschieden. Infektion mit dem humanen Herpes Virus 8 (HHVS8) (Synonym: Kaposi-Sarkom-assoziierten
Herpesvirus/KSHV) ist Voraussetzung fiir die Entwicklung aller KS-Subtypen, weitere, bisher noch nicht vollstindig identifizierte Faktoren fithren zur
Hyperplasie und Sarkomentstehung. Immunsuppression ist ein weiterer wichtiger begiinstigender Faktor. Alle Subtypen zeigen eine deutliche ménnliche
Pradominanz der Erkrankung. Die Diagnose wird histologisch bestétigt. Fibroblastenproliferationen bilden mit Wucherungen aus endothelialen Zellen
gefidBartige Spaltrdume aus.

Therapie

Therapeutisch steht, wenn moglich, die Rekonstitution des Immunsystems (z. B. durch eine antiretrovirale Therapie bei AIDS oder eine Reduktion der
immunsuppressiven Therapie nach Organtransplantation) im Vordergrund. Einzelne Herde kénnen mit Radiotherapie, Laser, Kryotherapie und intraldsionaler
Chemotherapie behandelt werden. Disseminierte Stadien werden mit Interferon und systemischen Chemotherapien (z. B. mit liposomalen Doxorubicin)
behandelt.

Klassisches idiopathisches Kaposi-Sarkom

Das klassische KS betrifft vor allem dltere Méanner mediterraner und jiidischer Abstammung. Hohes Alter und Immunsuppression korrelieren mit einem
prognostisch ungiinstigeren Verlauf. Die solitdren, braunroten bis bldulichen Plaques sind an der unteren Extremitét lokalisiert und konnen grofer und zu
derben Knotchen werden (). Das klassische idiopathische Kaposi-Sarkom kann remittieren, bleibt aber meist liber Jahre stationdr und breitet sich sehr spét
disseminiert aus. Die Patienten sterben meist an einer anderen Ursache.



Abb. 36.3 Kilassisches idiopathisches Kaposi-Sarkom

Endemisches afrikanisches KS

Das endemische afrikanische KS kann in verschiedene Subtypen unterteilt werden. Das lymphadenopathische KS, was meist Kinder und Jugendliche betrifft,
verlduft fulminant.

latrogenes KS nach Immunsuppression

Organtransplantierte ménnliche Patienten mediterraner oder jiidischer Abstammung haben ein erhdhtes Risiko, an einem KS zu erkranken. Die Verldufe sind
sehr unterschiedlich, korrelieren aber mit dem Niveau der iatrogenen Immunsuppression. Wird diese abgesetzt, konnen sich die Tumoren zuriickbilden.



AlIDS-assoziiertes KS

Das AlIDS-assoziierte KS tritt fast ausschlieBlich bei homo- oder bisexuellen HIV-infizierten Ménnern auf. Es stellt eine AIDS-definierende Erkrankung dar.
Der Tumor tritt bei fortgeschrittener Immunsuppression auf. Durch die Einfithrung der antiretroviralen Therapie ist die Inzidenz des AIDS-assoziierten KS
deutlich zuriickgegangen. Zu Beginn der AIDS-Epidemie waren 25 % aller HIV-infizierten homosexuellen Ménner erkrankt, aktuell sind es ca. 5-7 %. Haufig
entstehen primér multifokal an der Haut (Stamm, Gesicht), Mund- und Genitalschleimhaut braunrote bis blduliche, indurierte Plaques, die konfluieren konnen
und in derbe, schmerzhafte Knoten iibergehen, die teilweise ulzerieren. Der Verlauf ist meist aggressiv, das AIDS-assoziierte KS befallt rasch disseminiert die
gesamte Haut, Schleimhéute und inneren Organe ( ).

Abb. 36.4 Disseminiertes Kaposi-Sarkom bei AIDS

Zusammenfassung

Mesenchymale maligne Tumoren

* Dermatofibrosarcoma protuberans: hiaufigstes Sarkom der Haut; bindegewebiger, derber Tumor vor allem junger Erwachsener, neigt zu
Rezidiven

« Idiopathisches Angiosarkom: seltener, dltere Ménner bevorzugender Geféftumor, zumeist an Gesicht und Kopf, weitere Varianten:
lymphodemassoziiertes Angiosarkom (Stewart-Treves-Syndrom); Post-Radiationem-Angiosarkom

» Kaposi-Sarkom: maligne, multizentrische Proliferation von GeféBendothelien; vier Typen: klassisches idiopathisches KS, endemisches
afrikanisches KS, iatrogenes KS nach Immunsuppression und AIDS-assoziiertes KS.
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Lymphome und Histio- und Mastozytosen

Primar kutane maligne Lymphome

Es gibt eine Vielzahl primdr kutaner maligner Lymphome, die von den T- und B-Zellen ausgehen konnen (). Allen gemeinsam ist die primdr kutane

Manifestation. Inzidenz liegt bei 1:100.000.

Tab. 37.1

Klassifikation primér kutaner Lymphome (modifiziert nach WHO/EORTC-Kassifikation, 2005)

Kutane T-Zell-Lymphome (CTCL) Kutane B-Zell-Lymphome (CBCL)

Niedrigmaligne:
* Mycosis fungoides (MF) und Varianten:
— Follikulotropische MF
— Pagetoide Retikulose
— Granulomatous slack skin
* Primér kutane CD30 +lymphoprolifertive Stérungen:
— Lymphomatoide Papulose
— Primér kutanes anaplastisches grofzelliges Lymphom
* Subkutanes pannikulitisartiges T-Zell-Lymphom

Hochmaligne:
* Sézary-Syndrom

Primér kutanes peripheres T-Zell-Lymphom, nicht genauer spezifiziert (provisorische
Entitéten):

* Primér kutanes aggressives epidermotropes CD8 +T-Zell-Lymphom

» Kutanes Gamma-/Delta-T-Zell-Lymphom

« Primér kutanes klein- und mittelgroBzelliges pleomorphes T-Zell-Lymphom

Niedrigmaligne:
* Primér kutane Keimzentrumslymphome
* Primér kutane Marginalzonenlymphome

Mittelgradig maligne:

* Primér kutanes diffus-groBzelliges B-Zell-Lymphom (Leg
type)

* Primér kutanes diffus-groBzelliges B-Zell-Lymphom,
andere Typen

* Primér kutanes intravaskuldres grofzelliges B-Zell-
Lymphom

Himatologische Vorliuferneoplasien:
* CD4 +-, CD56 +-hidmatodermische Neoplasien

Mycosis fungoides (MF)

MF ist das héufigste, weltweit vorkommende kutane Lymphom. Dieses kutane T- Zell-Lymphom betrifft bevorzugt das ménnliche Geschlecht nach dem 40.

Lebensjahr.

MF kann sich aus einer lange bestehenden entziindlichen Dermatose entwickeln, der grofleckigen Form der Parapsoriasis en plaques ( ).

Klassische Verlaufsform nach Alibert-Bazin

Ekzemstadium (Patch-Stadium) Stark juckende Ekzeme mit zentraler Atrophie und Schuppung befallen Rumpf oder Extremitéten (), in der Regel ohne

Allgemeinsymptomatik. Dieses Stadium dauert Jahre bis Jahrzehnte, die beiden nidchsten Stadien sind wesentlich kiirzer.



Abb. 37.1 Mycosis fungoides: Ekzemstadium

Plaquestadium Die ekzemihnlichen Herde werden zunehmend infiltriert mit Ausbildung scharf begrenzter, oft bizarrer Plaques mit leichter Schuppung und
Krusten ( ); evtl. Lymphknotenschwellungen, aber keine Allgemeinsymptomatik.



Abb. 37.2 Mycosis fungoides: Plaquestadium

Tumorstadium Ulzerierende, rotlich-braunliche Tumoren (), disseminiert am gesamten Integument, vor allem im Gesicht. In spéteren Stadien sind auch
Lymphknoten und innere Organe (meist Milz, Leber) betroffen; oft Fieber und Abgeschlagenheit (B-Symptomatik).



Abb. 37.3 Mycosis fungoides: Tumorstadium

Diagnostik und Differenzialdiagnose

Diagnosesicherung und Ausbreitungsdiagnostik: Probeexzision mit immunhistochemischer sowie molekularpathologischer Untersuchung, Differenzialblutbild,
bildgebende Verfahren der Lymphknoten und viszeralen Organe, Knochenmarksbiopsie bei B-Zell-Lymphomen.
Differenzialdiagnostisch sollte an Kontaktekzem, atopisches Ekzem, Psoriasis vulgaris, Tinea corporis und Parapsoriasis en plaques gedacht werden.

Therapie und Prognose

Priméir aggressive Therapieschemata bewirken keine Verlingerung der Uberlebenszeit, deswegen werden die TherapiemaBnahmen mit palliativer Zielsetzung
an das jeweilige Krankheitsstadium adaptiert: PUVA-Therapie (Stadium 1 und 2), Steroide lokal und systemisch (besonders Stadium 1), Retinoide, Interferon
(alle Stadien), Radiotherapie von Tumoren und Polychemotherapie (bei Befall von Lymphknoten und inneren Organen). Die globale krankheitsspezifische 5-
JUR liegt bei 89 %, die 10-JUR bei 70 %.




Sézary-Syndrom
Das Sézary-Syndrom ist die leukédmoide Verlaufsform einer Mycosis fungoides. Es kommt weniger hdufig vor und entwickelt sich typischerweise langsam und

uncharakteristisch, z. B. unter dem Bild einer generalisierten atopischen oder psoriasiformen Dermatitis. Spater bildet sich das typische Krankheitsbild mit
Erythrodermie ( ), Lymphadenopathie, diffuser Alopezie, Onychodystrophie, palmoplantaren Hyperkeratosen und starkem Juckreiz.

Abb. 37.4 Sézary-Syndrom, Erythrodermie

Diagnostik und Differenzialdiagnose

In Haut, Lymphknoten und peripherem Blut sind maligne T-Lymphozyten (Sézary- oder Lutzner-Zellen) nachweisbar. AuBerdem: Leukozytose mit relativer
Lymphozytose, BSG, IgE-Serumspiegel; Blutausstrich: Nachweis von Sézary-Zellen (6-10 pm, zytoplasmaarm, gelappte zerebriforme Kerne);




ultraschallgestiitzte Analyse und Vermessung subkutaner Lymphknoten im Verlauf.
Differenzialdiagnostisch kommen Erythrodermien anderer Ursache (bei Psoriasis, Pityriasis rubra pilaris, atopischer oder seborrhoischer Dermatitis) infrage.

Therapie und Prognose

Zusitzlich zur Therapie wie bei MF werden extrakorporale Fotopherese oder Chemotherapie mit Chlorambucil in Kombination mit Glukokortikoiden
eingesetzt. Die 5-JUR liegt bei 10-15 %.

Lymphomatoide Papulose

Die lymphomatoide Papulose ist eine hdufige, chronisch-entziindliche Hautkrankheit, die frither als Pseudolymphom galt, heute aber als niedrigmalignes T-
Zell-Lymphom klassifiziert wird und vor allem Frauen im 3. und 4. Lebensjahrzehnt betrifft. Sie nimmt meist einen protrahierten Verlauf.

Klinik

Charakteristisch sind spontan unter Hinterlassung hyperpigmentierter Narben abheilende Hauteruptionen, wobei oft gleichzeitig mehrere papul6se,
papulonekrotische und knotige Verdnderungen entstehen. Der Allgemeinzustand ist kaum eingeschrinkt. Es bestehen weder Juckreiz noch Lymphadenopathie.
Bei ca. 10 % entwickeln sich nach jahrelangem Bestehen andere maligne Lymphome (z. B. MF, Morbus Hodgkin).

Therapie
Therapiert wird mit PUVA, bei Therapierefraktion MTX. Die 5-JUR liegt bei 100 %, der weitere Verlauf wird durch die potenzielle Entwicklung eines
sekundédren Lymphoms bestimmt.

Niedrig maligne primar kutane B-Zell-Lymphome

Varianten: Keimzentrumslymphom, Marginalzonenlymphom.

Die hdufigsten der insgesamt seltenen B-Zell-Lymphome der Haut zeigen klinisch knotige kutan-subkutane Infiltrate, hdufig mit Umgebungserythem, jedoch
seltener mit Ulzeration. Pradilektionsstellen des Keimzentrumlymphoms sind der Kopf- und Nackenbereich, solche des Marginalzonenlymphoms Arme und
Stamm. Extrakutane Manifestationen sind ungewdhnlich. Bei therapeutischer Exzision oder Bestrahlung liegt die 5-JUR bei iiber 95 %.

Morbus Hodgkin

In 30-50 % kommen beim Morbus Hodgkin unspezifische Hautverinderungen vor: Pruritus sine materia (Frithsymptom!), prurigindse Knétchen und
Blaschen. Spezifische Hautverinderungen sind wesentlich seltener: Papuldse, auch ulzerierte, noduldre Effloreszenzen befinden sich meist nahe befallenen
Lymphknotenstationen.

Pseudolymphome

Pseudolymphome sind gutartige, riickbildungsféhige, lymphoproliferative Hauterkrankungen, die vom klinischen und/oder histologischen Bild her einem
malignen Hautlymphom gleichen:

» Lymphocytic infiltration of the skin (Jessner-Kanof): lymphozytére Infiltrate besonders in lichtexponierten Arealen ( ), Autoimmungenese wird
diskutiert.

Abb. 37.5 Lymphocytic infiltration of the skin

» Lymphadenosis cutis benigna (Bafverstedt): Zusammenhang mit vorheriger Borrelieninfektion (')

* Persistierende noduldre Arthropodenbissreaktion

» Lymphomatoide Arzneimittelreaktionen

» Lymphomatoide Kontaktdermatitis (sehr selten)

« Aktinisches Retikuloid: chronische ekzematoide Lichtreaktion, meist Reaktion auf Fotoallergien und eine persistierende Lichtreaktion ()

Histiozytosen



Histiozytosen sind durch Infiltrate von Gewebsmakrophagen oder Langerhans-Zellen gekennzeichnet und werden in Non-Langerhans-Zell-Histiozytosen
(juveniles Xanthogranulom und weitere Unterformen) und in Langerhans-Zell-Histiozytosen unterteilt.

Non-Langerhans-Zell-Histiozytosen
Juveniles Xanthogranulom (juveniles Ri ellgr lom, Niivoxanthoendotheliom) Hiufige benigne Makrophagenproliferation unklarer Atiologie, die
meist bereits im ersten Lebenshalbjahr manifest wird. Im Kopfbereich und an den proximalen Extremitéten bilden sich in der Regel einige wenige gelbe Papeln
(), die rasch wachsen, einige Monate bis Jahre bestehen und sich dann, eine Hyperpigmentierung hinterlassend, spontan zuriickbilden. Die Kinder sind sonst
gesund, in Ausnahmeféllen finden sich analoge Lasionen an den Augen oder inneren Organen. Bei multiplen Xanthogranulomen sollte eine assoziierte
Neurofibromatose ausgeschlossen werden. Es ist keine Therapie erforderlich.

Abb. 37.6 Juveniles Xanthogranulom

Langerhans-Zell-Histiozytosen (Histiocytosis X)

Seltene (0,2—1/ 100.000 Kinder) Gruppe von Erkrankungen, die durch Infiltrate und Granulome aus Langerhans-Zellen gekennzeichnet ist. 65 % der Patienten
sind jiinger als 2 Jahre. Als Ursache wird sowohl ein reaktives Geschehen als auch ein neoplastischer Prozess diskutiert. Therapeutisch werden neben der
Exzision einzelner Herde auch PUVA-Therapie und Thalidomid fiir hautlimitierte Formen eingesetzt, bei systemischer Beteiligung kommen Chemotherapien,
systemische Glukokortikoide und Strahlentherapie der Knochenverdnderungen zum Einsatz.

Abt-Letterer-Siwe-Erkrankung Akute, rasch verlaufende Form mit Beginn im 1. Lebensjahr mit Fieber, Panzytopenie, Hepatosplenomegalie,
Lymphadenopathien, Lungenbefall, Osteolysen. Polymorphe Effloreszenzen treten schubartig auf, als kleinpapuldses, schuppendes, z. T. nekrotisches Ekzem.
Oft letaler Verlauf innerhalb eines Jahres. Differenzialdiagnose ist das seborrhoische Sduglingsekzem.

Hand-Schiiller-Christian-Erkrankung Diese Form beginnt im 2.—6. LJ, zeigt einen chronisch-progredienten Verlauf und endet oft letal. Ausgeprégte
Osteolysen am Schédel haben héufig Diabetes insipidus (durch Druckerscheinungen der Hypophyse) und Exophthalmus zur Folge. Hautverdnderungen sind
braunrote Papeln und z. T. superinfizierte, ulzerierte Knoten an Kopf, Rumpf und Anogenitalregion ().



Abb. 37.7 Hand-Schiller-Christian-Erkrankung.

Eosinophiles Granulom Haufigste, gutartige und selbstlimitierende Verlaufsform, es finden sich nur ein oder wenige intraossére Granulome (meist am
Schidel), die klinisch meist symptomlos bleiben, aber auch Frakturen oder Zahnausfall verursachen kénnen. Hautverdnderungen sind sehr selten und dann
auch nur schwach ausgepragt.

Mastozytosen

Diese extrem seltene Gruppe klinisch heterogener Krankheitsbilder (< 10 Neuerkrankungen/l1 Mio.) ist durch Mastzellakkumulationen in verschiedenen
Organen (am hdufigsten Haut, Magen-Darm-Trakt, Knochenmark, Lymphknoten, Leber, Milz) charakterisiert. Unterteilt wird in die Urticaria pigmentosa
(makulopapuldse kutane Mastozytose), die diffuse kutane Mastozytose und das solitdre Mastozytom. Die kutanen Formen bilden den Hauptanteil (85 %), der
Anteil der indolenten systemischen Mastozytose betragt 15-20 %, die aggressiven Formen sind selten. Mehr als zwei Drittel der Patienten sind Kinder, davon
iiber 50 % jiinger als 2 Jahre.

Klinik

Mastozytom Friihkindlich auftretende, solitdre, plaqueartige oder knotige, rotbraune Infiltrate von 1-4 cm Durchmesser. Ein Reiben an den Herden fiihrt zur
Freisetzung von Histamin aus den Mastzellen und dadurch zu einem apfelsinenschalenartigen, urtikariellen Anschwellen der Flecken und zu starkem Juckreiz
(Darier-Zeichen ; ). Das Mastozytom tritt meist kongenital auf und bildet sich spontan zuriick.



Abb. 37.8 Lokalisiertes Mastozytom — bei Reiben verfarbt es sich rot und juckt.

Urticaria pigmentosa Dieser haufigste Typ imponiert als am gesamten Integument disseminiert verteilte, makulopapuldse, exanthematische braunliche
Hautverdnderungen (). Es werden eine juvenile, selbstlimitierte, meist auf die Haut beschrénkte und eine adulte, in iiber 50 % mit Systembefall assoziierte,
chronisch-progressive Verlaufsform unterschieden. Die Patienten weisen ein stark erhohtes Risiko fiir anaphylaktische Reaktionen aufgrund massiver
Mastzelldegranulation auf (z. B. nach Bienen- oder Wespenstichen oder thermischer Reizung der Haut).

Abb. 37.9 Urticaria pigmentosa

Differenzialdiagnose
Xanthome, Histiozytome, Lymphome, Arzneimittelexantheme und Insektenstiche.

Therania




EELV TRV Vv

Therapeutisch kommen Antihistaminika und eine UVA-PUVA-Bestrahlung zum Einsatz. Kindliche Mastozytome sind fast immer rein kutan und bilden sich
meist spontan zuriick, bei spaterem Erkrankungsbeginn ist die Prognose fraglich (Persistenz, Systembeteiligung).

Zusammenfassung
Lymphome und dhnliche Erkrankungen

* Mycosis fungoides: T-Zell-Lymphom der Haut niedriger Malignitét mit chronischem Verlauf iiber 10—15 Jahre und spatem Befall von
Lymphknoten und inneren Organen. Verlaufseinteilung in Ekzemstadium, Plaquestadium und Tumorstadium

* Sézary-Syndrom: stark juckendes, erythrodermatisch verlaufendes kutanes T-Zell-Lymphom mit zirkulierenden atypischen T-Zellen. Leukédmoide
Verlaufsform der Mycosis fungoides, letaler Verlauf innerhalb weniger Jahre.

* Lymphomatoide Papulose: chronisch-entziindliche Dermatose mit polymorphem Bild von schubartig auftretenden, spontan abheilenden Papeln,
keine Allgemeinsymptome. Niedrigmalignes T-Zell-Lymphom der Haut.

* Keimzentrumslymphom und Marginalzonenlymphom: héiufigste der insgesamt seltenen primér kutanen B-Zell-Lymphome

* Morbus Hodgkin: in 30-50 % uncharakteristische Hautsymptome wie Pruritus sine materia

* Pseudolymphome: gutartige, riickbildungsféhige, lymphoproliferative Hauterkrankungen, die vom klinischen und/oder histologischen Bild einem
malignen Hautlymphom gleichen: Lymphocytic infiltration of the skin (Jessner-Kanof), Lymphadenosis cutis benigna, lymphomatoide
Arzneimittelreaktionen und Kontaktdermatitis, aktinisches Retikuloid

* Histiozytosen: Infiltrate von Gewebsmakrophagen und Langerhans-Zellen; Einteilung in Non-Langerhans-Zell-Histiozytosen und Langerhans-Zell-
Histiozytosen

* Mastozytosen: umschriebene Mastzellansammlungen entweder nur in der Haut oder zusitzlich auch in inneren Organen (systemische Mastozytose).
Zu den kutanen Mastozytosen zédhlen das solitdre Mastozytom, ein meist kongenitaler Knoten, der sich spontan zuriickbildet, und die Urticaria
pigmentosa mit kleinen gelblich-braunlichen Flecken und Papeln unterschiedlichen Ausmafes.



Gewebs- und Regionsspezifische Krankheiten der
Haut

INHALTSVERZEICHNIS
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Krankheiten der Talgdriisen

Akne

Akne ist eine hdufige, multifaktorielle, hormonabhéngige Erkrankung des Talgdriisen- Haarfollikel-Komplexes mit Komedonen, aus denen entziindliche
Papeln, Pusteln und Knoten entstehen. Sie betrifft fast jeden Menschen in der Pubertit, klingt im 3. Lebensjahrzehnt ab und wird durch entsprechende
Therapie gemildert und verkiirzt. Jungen zeigen schwerere Verldufe als Madchen.

Pathogenese

Neben einer androgenabhéngigen Talgdriiseniiberfunktion (Seborrhd) besteht eine Proliferations- und Retentionshyperkeratose des Follikelepithels, die den
Talgdrisenfollikel aufweitet. Die intrafollikulire Hornmasse wird von den weiter produzierten und vermehrt adhdrenten Korneozyten gebildet. Der Talg
scheint weiflich durch den entstandenen geschlossenen Komedo (Mitesser). Zum Teil wandelt sich dieser in einen offenen Komedo mit offener
Follikeloffnung und am oberen Pol sichtbarem schwarzem (Melanin, Schmutz) Horn-Lipid-Pfropf um. In dem anaeroben Milieu des Follikelgrunds
vorhandene Bakterien, vor allem Propionibacterium acnes, vermehren sich und sezernieren chemotaktisch aktive Faktoren, welche die entziindliche
Umwandlung fordern. Follikelwandruptur mit nachfolgender Fremdkorperreaktion ist moglich. Es entstehen Papeln, Pusteln und bei tieferer Entziindung
schmerzhafte Knoten, bei schwer verlaufenden Formen bilden sich Fistelkomedonen, fuchsbauartige Génge, die durch Einbrechen entziindlicher
Effloreszenzen ineinander iibergehen und nach Abheilung kommunizieren. Bei schwerer Akne und nach Manipulation bleiben Narben zuriick, die nicht mehr
entziindlichen Knoten hinterlassen Zysten.

Formen und Klinik

Prédilektionsstellen sind Gesicht, Brust und Riicken. Die Einteilung der Entwicklungsstadien erfolgt nach vorherrschendem Effloreszenztyp:

Acne comedonica Komedonen, vor allem im Gesicht, Erstmanifestation der Akne.

Acne papulopustulosa Papeln und Pusteln in Gesicht, an Riicken und Dekolleté.

Acne conglobata Schwere Verlaufsform bei ausgeprégter Seborrhd. Multiple, entziindliche Knoten, Abszesse, Papeln und Pusteln sowie fluktuierende
Fisteln und Riesenkomedonen befallen Gesicht, Oberkorper und Arme und heilen mit Zystenbildung, Narben und Keloiden ab. Ménner sind héufiger und
heftiger betroffen als Frauen ().

Abb. 38.1 Acne comedonica (a), Acne papulopustulosa (b), Acne conglobata (c)

Sonderformen

Acne fulminans Akut verlaufende Acne conglobata mit hamorrhagischen Nekrosen, Fieber, Polyarthralgien, Allgemeinzustandsverschlechterung, Leukozytose
und teilweise Erythema nodosum.

Aknetetrade Acne conglobata, Acne inversa, Follikulitis nuchae abscedens et suffodiens, Pilonidalsinus, meist sind Ménner betroffen.

Acne inversa Beugefalten, Achseln, Inguinal- und Genitalregion betroffen, bei Frauen auch submammar.

Acne excoriée des jeunes filles Diskrete Acne vulgaris, die durch zwanghaftes Manipulieren verschlimmert wird; tritt vor allem bei Frauen auf.

Acne venenata (Kontaktakne) Gefshrdet sind Personen mit Aknedisposition und lokalem, inhalativem oder oralem Kontakt mit Ol, Pech, Teer, chlorierten
Kohlenwasserstoffen oder Dioxin. Befallen werden auch akneuntypische Stellen. Bei iibermidfigem Einsatz fettender Kosmetika bildet sich die
Kosmetikaakne.

Acne medicamentosa Am hiufigsten ausgeldst durch Steroide, auch durch Halogene (z. B. Chlorakne), Isoniazid, Vitamin B, ACTH, Antibiotika, Anabolika
(Doping-Akne), Antikonzeptiva mit restandrogener Wirkung, Antiepileptika und Neuroleptika. Nach Absetzen des verantwortlichen Medikaments klingt das
Erscheinungsbild ab.

Acne tarda Akne im fortgeschrittenen Erwachsenenalter (nach dem 30. Lebensjahr), Ausschluss von Hyperprolaktindmie und poyzystischen Ovarien.

Acne neonatorum Durch diaplazentar iibertragene miitterliche Androgene kann sich beim Neugeborenen eine leichte papulopustulose Akne ohne
Krankheitswert ausbilden, die sich spontan zuriickbildet.

Therapie
Reinigung Synthetische Tenside, milde alkoholische Losungen, keine Anwendung von fettreichen und komedogenen Externa, Manipulation vermeiden! Die
fachgerechte Entfernung oder Entleerung der Komedonen (manuell-physikalische Therapie, Fruchtsiurepeeling) kann unterstiitzend wirken.

Lokale komedolytische Therapie Retinoide (z. B. Adapalen, Tretinoin) verhindern das Entstehen neuer Komedonen und 16sen bestehende auf. Die Wirkung
tritt nach 3 Wochen ein, initial kann es zu einer scheinbaren Verschlechterung kommen. Salicylsdure, Azelainsdure.

Antibakterielle Therapie Bei entziindlicher Aknekomponente (z. B. Acne papulopustulosa) werden zusétzlich je nach Intensitdt lokale (Clindamycin,
Erythromycin) oder systemische Antibiotika (Tetrazykline, Minocyclin) eingesetzt. Benzoylperoxid wirkt keratolytisch, antiseborrhoisch und antimikrobiell
(nicht so sehr in die Tiefe).

Unterdriickung der Talgproduktion Bei Frauen kann die korpereigene Androgenwirkung auf die Talgdriisen mit antiandrogenhaltigen Kontrazeptiva
(Cyproteronacetat) blockiert werden.

Bei besonders schwerer Acne conglobata Isotretinoin (Retinoid) oral (Nebenwirkungen: Teratogenitdt, Trockenheit der Haut und Schleimhaut, Myalgien



und Arthralgien!).
Bei Acne inversa Lokal desinfizierende, orale Antibiotika und Retinoide, chirurgische Inzision und Resektion, Rauchverbot, TNF-a-Anatagonisten.

Rosazea

Bei dieser hiufigen chronisch-entziindlichen Gesichtsdermatose der zweiten Lebenshilfte ist die Atiologie unbekannt; wahrscheinlich liegt eine genetische
Disposition vor.

Pathophysiologie und Klinik

Es handelt sich um destruktive, entziindliche Dermisverdnderungen mit Schiddigung der Blutgefdle, evtl. spielt pathophysiologisch die Haarbalgmilbe
Demodex folliculorum eine Rolle. Zunichst stellt sich eine Neigung zu flushartigen Rotungen des Gesichts mit GefaBBhyperreaktivitit auf duflere Einfliisse
(Alkohol, Gewiirze, Hitze, Kélte) ein. Die Erytheme persistieren dann mit Teleangiektasien (Stadium I) und auf den dunkelroten Erythemen entwickeln sich
Papeln und Pusteln sowie eine groBporige, entziindlich verdickte Haut mit Bindegewebs- und Talgdriisenhyperplasie (Stadium II; ). Die Herde heilen ohne
Narbenbildung ab. Diese Schiibe treten immer héufiger auf, und die Herde breiten sich aus. In 10 % vergroBert sich die Nase durch Talgdriisen- und
Bindegewebshyperplasie (Stadium III Rhinophym; ). Dies tritt wohl nur bei Ménnern auf und kann sich auch ohne weitere Anzeichen einer Rosazea
manifestieren. Die lupoide Rosazea ist eine Sonderform mit braunroten Papeln und tuberkuloiden Granulomen in der Histopathologie. Wird die Rosazea mit
Steroiden behandelt, treten Teleangiektasien, Atrophie, Komedonen, entziindliche Papeln und Pusteln auf (Steroidrosazea).

Abb. 38.2 Rosazea (a), Rhinophym (b)

Komplikationen und Therapie

Bei bis zu 50 % der Fille kommt es unabhidngig vom Schweregrad der Rosazea zur Augenbeteiligung. Milde Formen der Rosazea werden lokal mit
Metronidazol und Ivermectin behandelt, schwerere Formen mit oralen Tetrazyklinen und Retinoiden. Brimonidin-Gel wirkt symptomatisch gegen das
Erythem. Das Rhinophym wird operativ oder laserchirurgisch abgetragen. Alkoholika, heifle Getrénke, scharfe Gewiirze und Sonnenbestrahlung sollten
vermieden werden.

Periorale Dermatitis

Diese entziindliche zentrofaziale, besonders periorale Dermatose mit Papeln und Pusteln auf gerdteter Haut tritt bei Frauen jiingeren und mittleren Alters auf (
). Wahrscheinlich fithren kosmetische Cremes zu chronischer Quellung und Uberfeuchtung und auch zur Keimproliferation. Haufig tritt die periorale
Dermatitis nach lokaler Steroidtherapie auf.



Abb. 38.3 Periorale Dermatitis

Klinik und Therapie

Perioral und nasolabial finden sich auf leicht schuppenden Erythemen Papeln und Pusteln mit brennendem Spannungsgefiihl. Ein schmaler Rand um die
Lippen bleibt frei. In milden Féllen werden lokal leicht antientziindliche Gerbstoffe (Tannolact-Creme) und Metronidazol, in schwereren Fillen Tetrazykline
systemisch angewandt. Zundchst kommt es zu einer Exazerbation. Wichtig ist die Entwohnung von der iibersittigenden Cremeapplikation. Steroide sind
kontraindiziert!

Zusammenfassung
Krankheiten der Talgdriisen

* Akne: hiufige Fehlfunktion des Talgdriisen-Haarfollikel-Komplexes. Klinik: Komedonen, Papeln, Pusteln und Knoten an Gesicht, Brust und
Stamm. Tritt meist in der Pubertit auf.

» Rosazea: héufiges, chronisches, entziindliches Gesichtserythem mit Teleangiektasien, Pusteln, Rhinophym und Augenbeteiligung in der zweiten
Lebenshalfte

* Periorale Dermatitis: entziindliche Papeln und Pusteln auf Erythem bei Frauen jiingeren und mittleren Alters, meist durch Kosmetika und Steroide
induziert.
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Erkrankungen der Haare

Alopezie und Effluvium

,Alopezie* bezeichnet den Zustand der Haarlosigkeit, ,,Effluvium® den dynamischen Vorgang des Haarausfalls. Physiologische Faktoren und geringfiigige
Noxen fithren zur Haarmatrixapoptose mit synchronem Wachstumsstopp und Umwandlung der Anagenhaare in Telogenhaare (Telogeneffluvium). Nach 3
Monaten fallen die Haare synchron aus. Schwere Noxen fithren zur Degeneration und Nekrose und nach Tagen bis Wochen {iiber eine gestorte Verankerung des
Anagenhaars zum Ausfall im Wachstumstadium (Anageneffluvium); s. a. Haarzyklus ().

Klinisch kann ein aktives Effluvium iiber den Zupftest beurteilt werden. Dabei werden 50-60 Haare mit den Fingern kopfnah erfasst; die Finger gleiten mit
dosiertem Zug bis zu den Haarspitzen. Kénnen mehr als 10 % bzw. sechs Haare ausgezogen werden, liegt ein aktives Effluvium vor.

Weitere diagnostische Hilfsmittel sind das Trichogramm sowie das automatisierte Fototrichogramm. Beim Trichogramm wird mit einer Klemme aus den 5
Tage nicht gewaschenen Haaren frontal und okzipital je ein Biischel von ca. 60-80 Haaren ausgezupft und die Haarwurzeln werden untersucht. Uber die
prozentuale Verteilung der verschiedenen Wachstumsphasen kann eine genaue Diagnose gestellt werden. Finden sich frontal und okzipital mehr als 15 %
Telogenhaare, liegt ein diffuses telogenes Effluvium vor. Die prozentuale Verteilung von anagenen und telogenen Haaren kann ebenfalls iiber das
automatisierte Fototrichogramm erfolgen, wahrend ein Anageneffluvium hier nicht sichtbar wird. Frontal und okzipital wird ein kleines Areal rasiert; 3 Tage
spiter erfolgt nach Firbung der Haare eine Makrofotografie, die computergestiitzt ausgewertet wird. Uber den Lingenunterschied der Haare (nur die
Anagenhaare wachsen) ergibt sich die Anagen-Telogen-Rate. Zusitzlich kann die Haardichte bestimmt werden. Unter 250/cm 2 ist die Haardichte reduziert.

Nicht vernarbende Alopezien

Diffuse, nicht vernarbende Alopezien
Haarausfall am gesamten Kapillitium.

Formen und Klinik

Diffuse Anageneffluvien Seltene Schadigung der Haarmatrix und der sich teilenden Zellen durch Medikamente (Immunsuppressiva, Heparine, Colchicin)
schwere Vergiftungen (Thallium), Rontgenbestrahlung etc. Der akute, diffuse Haarausfall hat ein anagen-dysplastisches Haarwurzelmuster, d. h. die Haare
befinden sich in der Wachstumsphase, sind jedoch schlecht in der Kopfhaut verankert und somit leichter ausziehbar. Die Haare wachsen meist nach
Ausschaltung der Noxe wieder nach.

Diffuse Telogeneffluvien Kommen physiologisch bei Neugeborenen sowie postpartal vor. Pathologische Ursachen konnen Mangelerscheinungen (v. a.
Eisen, Zink, Folsdure, Vitamin B |, ), Endokrinopathien (Schilddriisenfunktionsstorungen), Infektionen, schwerer Blutverlust, Schock, manche Medikamente
sowie Malignome und sein. Die diffusen Telogeneffluvien sind in der Regel in ihrem Verlauf selbstlimitierend. Ausschalten der Noxen fiihrt zu langsamem
Haarnachwuchs mit Wiedererlangen der urspriinglichen Haardichte.

Alopecia androgenetica Betrifft 80 % der Bevolkerung mit unterschiedlichen Verlaufsformen; ménnlicher Verteilungstyp mit Glatzenbildung sowie
weiblicher Verteilungstyp mit Dichteminderung im Scheitelbereich. Bei beiden Geschlechtern gleich héufig, bei Frauen jedoch milder und spéter, meist nach
dem Klimakterium. Je frither die Alopezie entsteht, desto schwerwiegender ist der Verlauf. Ursache ist eine genetisch (polygenetisch mit unterschiedlicher
Expressivitit) und individuell festgelegte erhohte Empfindlichkeit der Kopfhaarfollikel auf ménnliche Sexualhormone. Bei Frauen beeinflusst hdufig zusétzlich
die relative Hyperandrogenimie durch Reduktion der Ostrogenspiegel im Klimakterium Auftreten/Verlauf einer androgenetischen Alopezie.
Pathophysiologisch kommt es zur Verkiirzung der Anagenphase mit Beschleunigung des Haarzyklus und Miniaturisierung der Follikel, Haare und Haarfollikel
werden bei jedem Haarwechsel diinner und kiirzer. Die Kopfhaut ist glinzend durch die verbleibende Talgdrisenfunktion und nicht atrophisch. Eine
androgenetische Alopezie mit aktivem Effluvium zeigt im Trichogramm eine erhohte Telogenrate frontal bei normwertiger Anagen-Telogen-Rate okzipital.

Therapie

Die therapeutischen Optionen der androgenetischen Alopezie beschridnken sich auf symptomatisch-unterstiitzende Therapien. Bei Frauen kdnnen topisch
Minoxidil 2 % sowie estradiolhaltige Praparate eingesetzt werden. Wihrend estradiolhaltige Priparate in der Regel nur einen Stillstand der androgenetischen
Alopezie erzielen, kann Minoxidil zusétzlich zum Neuwachstum von Haaren fiihren.

Bei Minnern kommt neben Minoxidil 5 % topisch Finasterid oral zur Anwendung. Finasterid hemmt die Umwandlung von Testosteron zu
Dihydrotestosteron, das am Haarfollikel wirkt. Prinzipiell kann ein Ansprechen auf die verschiedenen Priparate frithestens nach 6 Monaten konsequenter
Anwendung erfolgen. Zur Objektivierung des therapeutischen Ansprechens kénnen Ubersichtsfotografien oder automatisierte Fototrichogramme im Verlauf
erfolgen. Bei stabiler androgenetischer Alopezie ohne Fortschreiten kann der Einsatz einer Haartransplantation zur Verbesserung der Haardichte erwogen
werden.

Zirkumskripte, nicht vernarbende Alopezien

Bei der Alopecia areata handelt es sich um eine autoimmunologische Erkrankung, bei der es bei genetisch Pradisponierten zu einer perifollikuldren
Entziindung mit nachfolgendem Haarausfall kommt. Erstmanifestation ist hdufig im Kindesalter bzw. in der Adoleszenz. Bedingt durch die Entziindung kommt
es zu akut auftretenden kreisformigen bis ausgedehnten alopezischen Arealen. Prinzipiell konnen alle Korperhaare betroffen sein. Kennzeichen der Alopecia
areata im Trichogramm sind dystrophische Haare, aber auch telogene und anagen-dysplastische Haare sind deutlich vermehrt. Die Lebensinzidenz ist 1 %.

Klinik

Die Krankheit beginnt meist mit plotzlichem Haarausfall in miinzgroBen Bereichen an Haupt- (v. a. Okzipital- und Temporalgegend; ) oder Barthaar bei
unauffélliger Haut und ohne subjektive Beschwerden. Die Herde breiten sich zentrifugal aus, nach einiger Zeit setzt ein variabler Wiederwuchs ein. Am Rand
der befallenen Stellen finden sich Kolbenhaare/Ausrufezeichenhaare (wenig pigmentiert, gespaltene, zugespitzte Enden) und kadaverisierte, nekrotische Haare.
Es kann zu groBflachigem Befall der Kopfhaut (Alopecia areata totalis), zu vollstindigem Ausfall aller Korperhaare (Alopecia areata universalis) und zu

einem betonten Befall der Nacken-, Schlifen- und Stirnregion (Ophiasis) kommen. Begleiterscheinungen konnen Tiipfel- und Griibchennigel sein. Es
bestehen Assoziationen mit atopischer Dermatitis, Vitiligo und anderen Autoimmunerkrankungen (Hashimoto-Thyreoiditis).



Abb. 39.1 Alopecia areata

Therapie und Prognose

Therapie der Wahl bei aktiver Alopecia areata sind Kortikosteroide lokal, intraldsional, selten auch oral eingesetzt. Gegebenenfalls konnen Fototherapien mit
UVB oder PUVA erwogen werden. Bei ausbleibendem Nachwachsen konnen Reiztherapien mit Cignolin oder DCP (Diphenylcyclopropenon) versucht
werden. Die toxische bzw. kontaktallergische Reizung vermittelt immunmodulatorische Einfliisse. Bei etwa 30-60 % der Patienten kommt es zur
Spontanremission.

Sonstige Formen

Postinfektiose Alopezie Impetigo contagiosa, Furunkel, Karbunkel, Erysipel und Herpes zoster fithren in befallenen Bereichen zu toxischen Schadigungen der
Haarfollikel und zu umschriebenen Alopezien, die reversibel sind, sofern es nicht zu einer Degeneration der Haarmatrix gekommen ist (dann vernarbend).
Selten kommt es auch in der Umgebung von chronisch-entziindlichen Dermatosen (z. B. chronische Ekzeme, Psoriasis vulgaris) zu Alopezien.

Traumatische Alopezie Entsteht durch chronischen Druck oder Zug am behaarten Kopf, z. B. Trichotillomanie (Haarrupfsucht) oder strenges Zuriickstecken
der Haare.

Vernarbende Alopezien

Dies sind Krankheiten, die durch Atrophie oder umschriebene entziindliche Prozesse des Follikelapparats selbst bzw. der Kopfhaut zum Verlust des
Haarfollikels und somit zur irreversiblen Alopezie fiihren.

Bei angeborenen Hautkrankheiten Atrophierende Genodermatosen oder Entwicklungsdefekte konnen zum Untergang der Haarfollikel fithren. Zu ihnen
gehoren u. a. Keratosis follicularis spinulosa decalvans, Morbus Darier, manche Ichthyosen, Epidermolysis bullosa hereditaria.

Erworben (Pseudopeladezustiinde) Irreversible, atrophierende Alopezien bekannter Atiologie. Klinisch zeigen sich meist einzelne, scharf begrenzte, groBere,
eingesunkene Herde. Mogliche Ursachen sind Traumata, Rontgenschidden, Infektionen (Varizellen, Zoster, Tbc, Lepra, Lues 2, Follikulitis), tiefe Mykosen der
Haut, Kollagenosen () atrophierender Lichen ruber planopilaris und Folliculitis decalvans. Die Prognose des meist irreversiblen Haarausfalls ist abhéngig vom
therapeutischen Ansprechen der Grundkrankheit.




Abb. 39.2 Zirkumskripte, vernarbende Alopezie bei Lupus erythematodes

Pseudopelade Brocq Ausschlussdiagnose, dhnliches Zustandsbild wie oben, allerdings ohne bekannte Ursache, betrifft meist Frauen um die 40 Jahre.

Veranderungen des Haarschafts

Haarschaftanomalien Sie treten isoliert oder im Rahmen iibergeordneter Storungen auf. Es gibt Haarschaftanomalien mit und ohne erhohte Briichigkeit.
Trichorrhexis invaginata ( Bambushaare) sind briichig und Teil des Netherton-Syndroms ( plus Ichtyosis und Immundefizienz mit Gedeihstérungen).
Pigmentstorungen

* Poliose: erworbene, pigmentlose Haarbiischel innerhalb entziindlicher Kopthautherde (Alopecia areata, Vitiligo, nach Bestrahlung, Morbus
Recklinghausen)

* Canities: graue und weifle Haare durch physiologischen Altersvorgang

Hypertrichose und Hirsutismus

Bei Hypertrichose und Hirsutismus sind nicht zu viele Haarfollikel angelegt, sondern die Haare sind langer und dicker. Die kurzen Vellushaare wandeln sich in
dicke, markhaltige und langere Terminalhaare um.

Unter Hypertrichose versteht man eine iiber das iibliche Mafl an geschlechtsspezifischer Behaarung hinausgehende Haardichte bzw. eine Behaarung an
sonst stets unbehaarten Stellen. Mogliche Ursachen erworbener, umschriebener Hypertrichosen sind mechanische Belastungen, Steroide, Entziindungen,
Porphyria cutanea tarda, lichtexponierte Korperstellen und chronische Hyperdmie. Mogliche Ursachen diffuser Hypertrichosen sind ethnische Unterschiede,
genetische Ursachen, Paraneoplasien, Allgemeinerkrankungen (Cushing-Syndrom, Marasmus, Multiple Sklerose) und Arzneimittelnebenwirkungen.

Unter Hirsutismus versteht man eine dem ménnlichen Behaarungstyp entsprechende verstérkte Korper- und Sexualbehaarung der Frau mit oder ohne
gleichzeitige Virilisierung. In 90 % idiopathisch, in 10 % ist eine auslosende Noxe feststellbar (z. B. androgenproduzierende Tumoren).

Neben der kausalen Therapie bei Vorliegen endokrinologischer Verdnderungen kommen symptomatisch physikalische Methoden (Rasur, Bleichung,
Epilation, Laser) infrage.

Zusammenfassung
Erkrankungen der Haare

« Alopecia androgenetica: Haarverlust der Kopfhaut meist durch erblich erhohte Androgenempfindlichkeit der Haarfollikel; bei beiden Geschlechtern
ausgesprochen héufig

* Alopecia areata: rasch auftretender, herdférmiger, reversibler Haarverlust ohne klinische Entziindungszeichen oder Vernarbung durch eine
wahrscheinlich autoimmunologisch bedingte, lymphozytére Entziindungsreaktion

« Hypertrichose: verstirkte Korperbehaarung ohne Beteiligung der Sexualhaare, unterschiedlichste Ursachen

« Hirsutismus: Hypertrichose vom méannlichen Behaarungstyp
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Nagelverianderungen

Krankhafte Vorgénge finden sich an der Nagelplatte selbst (meist Matrixschdden), am Nagelbett oder in der unmittelbaren Umgebung des Nagels und zeigen
sich durch Verformung, Farb- und Konsistenzdnderung. Sie konnen genetisch bedingt oder erworben, reversibel oder irreversibel sein. Nagelldsionen sind nicht
nur fir Hautkrankheiten typische Begleitsymptome ( ), sondern treten auch bei Systemkrankheiten auf. Die Paronychie (Panaritium) wird als bakterielle
Infektion in abgehandelt, die Onychomykose (Tinea unguium) als Pilzinfektion in .

Nagellasionen durch Matrixstorungen

Nagelstorungen, die vom Nagelbett herriihren, bleiben an einer Stelle lokalisiert. Die Lasionen, die ihren Ursprung in der Nagelmatrix haben, wandern mit dem
Nagel aus. Ein kurz dauerndes, umschriebenes Trauma der Matrix fiihrt zu einem Punkt, ein lang dauerndes, umschriebenes Trauma zu einem Langsstrich. Ist
die gesamte Matrix betroffen, kommt es bei einem kurz dauernden Trauma zu einem Querstrich, bei einem lang dauernden zur kompletten Verdnderung der
Nagelplatte. Gekriimmte, einseitig abweichende, eingedrehte Négel kommen durch Proliferationsunterschiede der einzelnen Matrixteile zustande.
Alterungsprozesse und Durchblutungsstorungen fiihren zu einer Verminderung des Nagelwachstums und Léngsriffelung und dazu, dass die Néagel hart und
briichig oder diinn und weich werden.

Tiipfelndiigel Punktformige Einziechungen der Nagelplatte bei Psoriasis, Lichen ruber, Alopecia areata und atopischem Ekzem.

Querrillen (Beau-Linien) Quer verlaufende Defekte, die bei systemischer Ursache (z. B. Medikamente, Zytostatika, Infektionen, Mangelschiden) alle
Nigel, bei lokaler Ursache (z. B. Trauma, Kélteschdden) einzelne Négel betreffen.

Onychodystrophie Schwerste Traumata der gesamten Matrix konnen zu kompletten Verformungen der Nagelplatte und Untergang der Nagelmatrix mit
langsamem Wachstum, Verdickung und auflerordentlicher Hérte fithren. Haufige Ursachen sind mechanische Traumata und entziindliche Prozesse wie Lichen
ruber, Epidermolysis bullosa, Onychomykose, Psoriasis, Reiter-Krankheit, Sézary-Syndrom, Sklerodermie und Atrophie bei arteriellen
Durchblutungsstorungen ().

Abb. 40.1 Onychodystrophie

Subunguale Tumoren

Verruca vulgaris Haufigster subungualer Tumor, der in das Nagelbett mit Nagelablosung und Wachstumsstorung einwédchst. Oft ist die vollstindige
Entfernung des Nagels erforderlich.

Exostose Knochenauswuchs oder Knorpelrest, der zur Abhebung der Nagelplatte fithrt. Er ist haufig bei jungen Menschen und meist an der Grofzehe
lokalisiert.

Mukoide Dorsalzyste Derber, teilweise schmerzhafter, glasiger Tumor mit gallertartiger Fliissigkeit, meist an der Dorsalseite der Phalangenendglieder. Die
Kompression der Matrix fiihrt zur Rillenbildung. Die Zyste wird exzidiert oder inzidiert und entleert.

Koenen-Tumoren Angiofibrome am seitlichen und hinteren Nagelfalz; treten selten isoliert, meist im Rahmen der tuberdsen Hirnsklerose auf.



Morbus Bowen Verlauf wie bei chronischer Nagelbettentziindung mit néssender Rotung, Krustenbildung, Ulzerationen und Zerstérung des Nagelbetts. Die
frithzeitige, vollstdndige Exzision ist wegen der Gefahr maligner Entartung indiziert.

Plattenepithelkarzinom Verlauft unter dem Bild einer chronischen Paronychie mit zunehmender Schmerzhaftigkeit und Zerstérung der Nagelplatte; wird
deshalb oft spat entdeckt.

Subunguales Melanom Wichst oft sehr aggressiv und ist schwer zu diagnostizieren, da es harmloser Fleck- oder Streifenbildung tduschend &hneln kann und
in 25 % amelanotisch ist.

Subunguales Osteochondrom Charakteristischer subungualer oder an der Nagelecke entstehender, benigner, harter, mit dem Knochen verbackener Knoten,
der die Nagelplatte aufwolbt und bei Belastung Beschwerden verursacht.

Nagelveranderungen als Symptom von Systemkrankheiten

Half-and-half nails, Terry-Nigel Die proximalen Anteile des Nagels sind weil, die distalen wegdriickbar erythematds; vor allem bei Niereninsuffizienz,
Leberzirrhose.

Koilonychie Weiche, eingedellte Loffelndgel, angeboren oder erworben bei Andmie.

Uhrglasndigel Die Nagelplatte ist verstirkt konvex gekrimmt und hypertrophisch, verbunden miteiner trommelschldgeldahnlichen VergroBerung der
Fingerendglieder; u. a. bei pulmonalen Syndromen, zyanotischen Herz-Lungen-Erkrankungen, Leberzirrhose, malignen Tumoren.

Yellow-Nail-Syndrom Verdickte, gelbe Négel bei Lymphstauung der Endphalangen, verlangsamtes Nagelwachstum und transversale Kriimmung der
Nagelplatten ( ); hdufig hereditér, idiopathisch oder bei pulmonalen Storungen und Lymphzirkulationsstorungen

Abb. 40.2 Yellow-Nail-Syndrom

Pigmentierungsanomalien der Nagelplatte

Bei Weillen scheint das rosafarbige Nagelbett durch, bei Dunkelhdutigen ist die Nagelplatte hingegen in unterschiedlichem Ausmall pigmentiert. Diffuse
Pigmentierung kommt bei endokrinen Erkrankungen (Morbus Addison), Peutz-Jeghers-Syndrom und pernizidser Anédmie vor.

Generell sollten bei Nagelldsionen immer ein Nativpréparat, eine mykologische Kultur und ein bakterieller Abstrich, bei verddchtigen Verdanderungen
zusitzlich eine Stanzbiopsie aus der Nagelmatrix entnommen werden.

Umschriebene braune Lingsstreifung im Nagel l1diopathisch oft bei dunkler Haut. Differenzialdiagnosen sind Navuszellndvus, malignes Melanom (),
Einblutung, Verletzung, Narben, Fibrome im Bereich der Nagelmatrix, subunguale Infektionen (Pseudomonas, Hefen, Schimmelpilze) und Psoriasis.



Abb. 40.3 Malignes Melanom am Nagel

Subunguales Himatom Direkt nach einem Trauma auftretende, subunguale, schmerzhafte Einblutung mit akuter blauschwirzlicher Verfirbung. Bei
proximalem Sitz Zeichen schwerer Systemkrankheiten wie Endocarditis lenta, systemischer Lupus erythematodes und Glomerulonephritis. Wichtigste
Differenzialdiagnose ist das subunguale Melanom.

Leukonychia punctata Weilliche Flecken durch umschriebene, kurz dauernde Traumata der distalen Nagelmatrix. Querstreifen, die alle Nagel betreffen
(Mees-Streifen), entstehen z. B. nach einer Arsenvergiftung. Die Leukonychia totalis, eine Weifarbung aller Nagelplatten, ist in der Regel harmlos.
Differenzialdiagnosen sind Onychomykose, chemische Noxen (gldnzende WeiBfarbung), Hepatopathien und Colitis ulcerosa (triibe WeiBfarbung).

Nagellasionen mit Sitz am Nagelbett oder benachbarten Strukturen

Onycholysen Losung der Nagelplatte durch Trauma, Losungsmittel, allergische Reaktionen, Entziindungen im Nagelbett, Arzneimittel und subunguale
Tumoren; haufigste Nagelveranderung.

Onychoschisis lamellosa Schichtweise Aufsplitterung der briichigen Négel durch unsachgeméafle Manikiire, hiufige Entfettung (z. B. Nagellackentferner)
und Trauma.

Unguis incarnatus (eingewachsener Nagel) Entsteht durch chronische Traumatisierung (Schuhdruck), stark gewdlbte Nagelplatte und Ausschneiden der
Nagelecken. Hierdurch stofit der vorwachsende Nagel auf das seitliche Nagelbett und es kommt zu einem Einwachsen des Nagels in das periunguale Gewebe
und dann zu einer sehr schmerzhaften, oft chronischen Entziindung und evtl. zu einem Granuloma pyogenicum. Konservative Therapie: antiseptisch,
ruhigstellen, hochlagern, auswachsen lassen. Ist dies erfolglos, wird der seitliche Nagel reseziert und der Matrixanteil verddet (Emmert-Plastik).

Zusammenfassung




Nagelverédnderungen

* Nagelverdnderungen sind fiir viele Dermatosen und Systemkrankheiten charakteristisch.

* Bei Psoriasis kommt es zu Tiipfelnégeln (punktformige Griibchen in der Nagelplatte aufgrund psoriatischer Verdnderungen im Nagelmatrixbereich),
Olflecken (Psoriasisherd im Nagelbett, gelbbraunlich) und Onycholyse (stark hyperkeratotische Herde 16sen den Nagel von der Nagelplatte).
Weitere Nagelveranderungen sind subunguale Tumoren, Pigmentierungsanomalien und traumatische Lasionen.

» Beim Unguis incarnatus wichst die Nagelplatte in die seitliche Nagelfalz mit ein und entziindet sich schmerzhaft (Paronychie).
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Pigmentstorungen der Haut

Das Pigmentsystem besteht aus vielen Anteilen, die funktionieren und aufeinander abgestimmt sein miissen: Auswanderung der Melanozyten aus der
Neuralleiste und Einwanderung in die Epidermis, Produktion von Melanin in den Melanozyten und schlielich die Interaktion der Melanozyten mit den
Keratinozyten, an die das Melanin weitergegeben wird. Fehlentwicklungen sind hiufig, es kommt zu einem Uberschuss (Hypermelanose) oder Mangel an
Melanin (Hypomelanose). Die Storungen kénnen genetisch fixiert, in der Entwicklung erfolgt oder erworben sein. Sie konnen das gesamte Integument
betreffen oder nur lokal auftreten. Es konnen isolierte Defekte des Pigmentsystems oder Systemprozesse sein.

Die Melanozyten reagieren immer gleich auf bestimmte pathophysiologische Reize. So werden sie durch verschiedene Noxen (Entziindung, UV-Licht,
hormonelle Reize, Wiarme) zu hoherer Aktivitdt (Melaninproduktion) und auch zur Proliferation stimuliert. Zahlreiche entziindliche Dermatosen
(Kontaktekzeme, medikamentds-toxische Exantheme, Rontgenbestrahlung, mechanische Traumata, UV-Schiadigung) ziehen oft Monate anhaltende,
postinflammatorische epidermale oder dermale Hyperpigmentierungen nach sich, besonders bei dunklen Hauttypen. Ebenso konnen verschiedene
entziindliche Dermatosen zu postinflammatorischen Hypopigmentierungen abheilen (). Erworbene, umschriebene Depigmentierungen nennt man
Leukoderme, den scheinbaren Pigmentverlust in der Haut, z. B. die fehlende Pigmentbildung nach UV-Bestrahlung bei Pityriasis versicolor alba,
Pseudoleukoderme.

Abb. 41.1 Postinflammatorische Hypopigmentierung

Hyperpigmentierungen

Die epidermale Melaninhyperpigmentierung zeigt sich als braunliche, schwarze Farbung, die je nach vorliegender Ursache diffus, d. h. die gesamte Korperhaut
betreffend, oder umschrieben sein kann. Die dermale Hyperpigmentierung ist graublaulich.

Diffuse Hypermelanosen

Zu diffusen Hypermelanosen kann es bei inneren Krankheiten (z. B. Himochromatose, Morbus Wilson, Morbus Addison), verschiedenen Dermatosen und als
Medikamentennebenwirkung kommen.

Umschriebene Hypermelanosen

Neben den folgenden sind weitere Pigmentflecken unter ,,Epidermale melanozytare Névi (s. Névi, ) abgehandelt.

Melasma, Chloasma uterinum

Melasmen sind héufige, groBfleckige, meist symmetrische, scharf begrenzte Pigmentflecken im Gesicht (), die hormon- (Schwangerschaft, orale
Kontrazeptiva) und UV-Licht-abhéngig entstehen und sich in zwei Dritteln der Fille zuriickbilden.



Abb. 41.2 Chloasma uterinum

Melanodermitis toxica

Die fleckige, graubraune Hyperpigmentation tritt im Gesicht oder berufsbedingt an Hianden und Unterarmen auf. Die chronische, fototoxische Reaktion wird
durch Teer, Pech, Ol, Kohlenwasserstoffe und Inhaltsstoffe von Kosmetika ausgeldst. Synonyme sind Riehl-Melanose und Teermelanose.

Hypopigmentierungen

Diffuse Hypomelanosen

Okulokutaner Albinismus (OCA)

Durch kongenitale Defekte der Tyrosinase (des Schliisselenzyms der Melanogenese) kommt es zu Pigmentmangelsyndromen (Albinismus). Die Melanozyten
sind zwar ausreichend vorhanden, aber funktionsuntiichtig. Es gibt keine Therapie. Die elf bekannten Unterarten haben verschiedene Defekte mit
unterschiedlicher Auspragung der klinischen Leitsymptome:

* Verminderung oder Fehlen von Melanin in Haut, Haar, Augen ()



Abb. 41.3 Albinismus bei einer aus Afrika stammenden Patientin

» Augenprobleme (Nystagmus, Fotophobie, Sehschwiche)
» Mangelnder UV-Schutz mit erhéhtem Risiko von Hauttumoren

Umschriebene Hypomelanosen

Piebaldismus

Der kongenitale partielle Albinismus mit groBfleckiger Depigmentierung an Rumpf und Extremitéiten bleibt lebenslang unverdndert bestehen. Der autosomal-
dominant vererbte Mangel an Melanozyten tritt mit einer Préavalenz von 1/15.000 auf. In 90 % der Fille zeigt sich eine weile Frontstrihne aus pigmentfreiem
Fleck an der Stirn (White forelock). Manchmal sind Taubheit und Heterochromia iridum assoziiert.

Vitiligo

Bei sonst erhaltener Struktur und Funktion der Haut kommt es zu einem fleckartigen Pigmentverlust ( ). Vitiligo tritt mit einer Pravalenz von 1-2 % auf. Es
handelt sich um harmlose Verdnderungen, die aber oft mit groer psychischer Belastung einhergehen. Vitiligo tritt in der ersten Lebenshélfte und familiar
gehéuft (30 %) auf. Epidermale Melanozyten werden wahrscheinlich durch Autoaggressionsmechanismen zerstort.






Abb. 41.4 Vitiligo

Klinik

Die scharf begrenzten, meist runden, oft symmetrischen, depigmentierten, ansonsten aber unauffilligen Herde sind zu Beginn einige Millimeter grofl und
vergroflern sich langsam durch peripheres Wachstum. Betroffen sind periorifizielle Regionen (um Augen, Nase, Mund, perigenital; perianal fast immer und
sehr friih) und haufig traumatisierte Stellen wie die Streckseiten der grolen Gelenke, Achseln, Handgelenksbeugen, Hand- und Fingerriicken.

Zu den verschiedenen Krankheiten, die mit der Vitiligo assoziiert sein konnen, gehdren u. a. Autoimmunthyreoiditis, Diabetes mellitus, atrophische Gastritis
mit perniziéser Anémie, Alopecia areata.

Der Verlauf ist sehr variabel, nach haufig schleichendem Beginn kommt es zu meist sehr langsamer, schubartiger (z. B. durch starke UV-Expositionen)
Progredienz. Die Vitiligo kann entweder nach Jahren zum Stillstand kommen und hinterldsst permanent depigmentierte Herde (hdufiger) oder schreitet zum
totalen Pigmentverlust fort (progressiver Verlaufstyp). Durch das Einwandern von Melanozyten aus den Haarfollikeln kommt es immer wieder zu Phasen
fokaler Repigmentierung.

Therapie
Eine Therapie ist nicht zwingend notwendig und bisher wenig zufriedenstellend. Tempordr konnen topische Steroide, topische Calcineurin-Inhibitoren oder
eine Lichttherapie versucht werden. Bei sehr ausgedehntem Verlauf konnen Restherde gebleicht werden.

Zusammenfassung

Pigmentstérungen der Haut

* Hyperpigmentierungen:
— Melasma: fliachige, meist symmetrische Pigmentierung des Gesichts unter hormonellen Einfliissen (Schwangerschaft, orale
Kontrazeptiva) und UV-Licht
« Hypopigmentierungen:
— Albinismus: angeborenes und genetisch determiniertes Pigmentmangelsyndrom mit Defekt des melaninbildenden Enzyms Tyrosinase
— Vitiligo: haufige, erworbene, teils reversible Hypo- bis Depigmentierung der Haut bei sonst erhaltener Struktur und Funktion, kann mit
weiteren Autoimmunerkrankungen vergesellschaftet sein.
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Verianderungen der Mundschleimhaut/Proktologie

Veranderungen der Mundschleimhaut

Die Mundschleimhaut ist bei vielen Hautkrankheiten betroffen und zahlt auch oft zu den Prédilektionsstellen (s. Anhang, ). So wurden viele Verénderungen
der Mundschleimhaut bereits im Rahmen der anderen Kapitel abgehandelt (Herpeserkrankungen etc.).

Aphthen

Aphthen sind schmerzhafte, rundliche Ulzerationen der Mundschleimhaut, die einen chronisch-rezidivierenden Verlauf nehmen koénnen. Sie sind von
Fibrinbeldgen bedeckt und von einem rotlichen Saum umgeben ().

Abb. 42,1 Aphthe

Klinik

Man unterscheidet drei Verlaufsformen: Der Minor-Typ ist am héufigsten und beinhaltet wenige linsenformige Aphthen, die innerhalb von 1-2 Wochen
abheilen und auf die vestibuldre Schleimhaut begrenzt sind. Der Major-Typ ist seltener, hier sind die Aphthen grofer, heilen verzogert ab (1-2 Monate) und
greifen auf die gesamte Mundhohle iiber. Der herpetiforme Typ ist am seltensten, hier finden sich gruppierte, kleine Herde am Zungenrand. Auflerdem
kommen Aphthen symptomatisch bei den verschiedensten Erkrankungen vor (z. B.Morbus Behget, Immunkomplexvaskulitis, Morbus Crohn, HIV-Infektion).

Therapie

Eine kausale Therapie ist nicht bekannt. Schmerzstillende und antiseptische Losungen werden verwendet.

Behget-Erkrankung

Der Morbus Behget ist einedurch die Symptomentrias Aphthen der Mund-, der Genitalschleimhaut sowie Hypopyoniritis gekennzeichnete
Multiorganerkrankung unbekannter Ursache. Es werden auslosende genetische, infektiose wie auch immunologische Faktoren diskutiert. Der Morbus Behget
tritt besonders haufig in Landern des Mittleren Ostens auf.

Klinik

Der Morbus Behget verlduft chronisch und in Schiiben, kann nach Jahren zu Stillstand und Defektheilung, aber auch zu Erblindung und Tod fiihren. Neben der
Leittrias  gibt es noch weitere, seltenere Symptome: Arthritis, ZNS-Beteiligung, kardiologische, nephrologische, gastrointestinale und weitere
ophthalmologische Komplikationen sowie verschiedene uncharakteristische Hautsymptome wie sterile Pusteln, Erythema nodosum, Pyodermien und
Thrombophlebitis. Das Pathergiephénomen (entziindliche Irritationen und umschriebene Hautnekrosen durch Minimaltraumen, z. B. Nadelstiche) ist bei etwa
der Hilfte der Patienten positiv, findet sich aber auch beim Pyoderma gangraenosum und Sweet-Syndrom.

Therapie
Die Therapie ist insgesamt unbefriedigend; z. T. sind Steroide in hohen Dosen und Immunsuppressiva wirksam.

Cheilitis



Die Cheilitis ist eine Entziindung der Lippen, die akut (ndssende, 6dematdse Rotung) oder chronisch (trocken schuppende, rissige Lippen) sein kann. Subjektiv
konnen Juckreiz, Spannungsgefiihl oder Brennen bestehen. Mogliche Ursachen sind eine allergische, toxische Kontaktdermatitis, atopisches Ekzem und UV-
Licht. Eine Cheilitis sicca tritt besonders in der kalten Jahreszeit auf. Die Cheilitis actinica chronica ist die aktinische Keratose des Lippenrots, meist an der
Unterlippe lokalisiert und ein Karzinom in situ.

Mundwinkelrhagaden (Perléche)

Diese entziindeten, eingerissenen, nassenden oder krustdsen Mundwinkel kénnen z. B. im Rahmen eines atopischen Ekzems, einer chronischen Irritation, einer
Candida-Infektion, einer schlecht sitzenden Prothese oder einer Andmie entstehen.

Zungenveranderungen

Lingua geographica (Landkartenzunge ) Hier 16sen sich schubweise Teile des physiologischen, weiilichen Zungenbelags ab, rote Areale bleiben zuriick.
Diese Verdnderung ist harmlos, aber rezidivierend. Die Ursache ist unbekannt.

Lingua nigra (schwarze Haarzunge) Durch viele Ursachen (Tabakabusus, Antibiotika, Pilzbefall, Diabetes etc .) kommt es zu einer Hypertrophie und
Pigmentierung der Zungenpapillen.

Lingua plicata (Faltenzunge) Haufige Normvariante der Zunge mit tiefen multiplen Furchungen ().



Abb. 42.2 Lingua plicata

Melkersson-Rosenthal-Syndrom

Hierbei handelt es sich um eine granulomatdse Erkrankung unklarer Genese mit den Symptomen Cheilitis granulomatosa, einseitige periphere Fazialisparese
und Lingua plicata. Cheilitis granulomatosa bezeichnet die symptomlose, derbe Schwellung der Ober- und/oder Unterlippe und kann auch isoliert auftreten.

Proktologie

Die Proktologie, die Lehre der After- und Enddarmerkrankungen, ist ein Teilbereich der Chirurgie, Dermatologie und Gastroenterologie. Neben den hier
beschriebenen Erkrankungen finden sich im Analbereich u. a. auch hdufig sexuell iibertragbare Infektionen (STI; ). Die Untersuchung nach ausfiihrlicher
Anamnese erfolgt digital, rektoskopisch (10—15 cm einsehbar) oder koloskopisch (bis 30 cm einsehbar).



Analekzem

Das Analekzem ist eine akute oder chronische, stark juckende Entziindung des Anoderms. Héufige Ursachen sind z. B. Irritationen durch Hamorrhoiden,
Marisken, Analprolaps, Pilze und mangelhafte oder iibertriebene Analhygiene. Eine weitere héufige Ursache ist die kontaktallergische Sensibilisierung.

Klinik und Therapie

Neben der Ekzemerscheinung findet sich in der Umgebung des Anus eine flichenhafte, unscharf begrenzte, oft infiltrierte Rétung der Haut mit weiBlicher
Verfirbung. Differenzialdiagnosen sind Mykosen und die Psoriasis inversa mit einer oft kennzeichnenden Rhagade entlang der Rima ani.
Neben der kausalen Therapie des Grundleidens helfen blande Externa und eine angemessene Hygiene.

Marisken

Marisken sind harmlose und sehr hiufige weiche Falten am Ubergang von analer Schleimhaut zur Haut. Sie entstehen wahrscheinlich anlagebedingt z. B. als
Folge einer Perianalvenenthrombose.

Klinik und Therapie

Marisken verursachen selten Symptome, grole Marisken konnen aber Defékationsprobleme und Sekretstau verursachen. Sie konnen dann chirurgisch entfernt
werden.

Perianalvenenthrombose

Klinik

Die Perianalvenenthrombose dufert sich meist akut als blduliche, pralle, schmerzhafte Schwellung des Analrands. Sie entsteht oft nach Anstrengung durch
Ruptur einer Vene mit Himatombildung oder durch Thrombose einer Vene des Analkanals.

Therapie
Reichen Antiphlogistika nicht aus, wird die Thrombose inzidiert.

Hamorrhoiden

Hémorrhoiden betreffen ca. ein Drittel der Gesamtbevolkerung und beide Geschlechter. Atiologisch wichtig sind Disposition, Stauung, Graviditit und
Verstopfung. Therapeutisch wichtig ist deshalb die Stuhlregulierung.

Klinik und Therapie

Erstmanifestationen sind meist halbkugelige Himorrhoidalknoten () bei 2, 7 und 11 Uhr in Steinschnittlage, bei welcher der Patient in Riickenlage und in Knie-
und Hiiftgelenk stark gebeugten und leicht gespreizten Beinen (Unterschenkel auf Stiitzen) liegt. Symptome sind Schmerzen, Brennen und Juckreiz, vor allem
bei und nach Defikation sowie Blutauflagerungen auf dem Stuhl. Man unterteilt vier Schweregrade ( ), nach denen sich auch die Therapie richtet.



Abb. 42.3 Hamorrhoiden Il. Grades beim Pressen




Tab. 42.1 Schweregrade von Hamorrhoiden und entsprechende Behandlung

1 Rotblaue, intraanale Himorrhoidalknoten, nur proktoskopisch erfassbar Sklerotherapie

1I Héamorrhoiden beim Pressen sichtbar Sklerotherapie

111 Hémorrhoiden immer sichtbar, digital reponierbar Hémorrhoidektomie

v Héamorrhoiden immer sichtbar, nicht reponierbar (Analprolaps) Hamorrhoidektomie
Analfissur

Eine Analfissur ist ein radidres Ulkus der Analschleimhaut, das bis auf den SchlieBmuskel reicht und meist bei 6 Uhr in Steinschnittlage lokalisiert ist.
Ursachen sind Hamorrhoiden, harter Stuhlgang, manchmal eine vorausgegangene Analvenenthrombose.

Klinik
Die akute Analfissur ist dulerst schmerzhaft bei und besonders nach der Defékation und geht hdufig mit einem SchlieBmuskelkrampf einher.

Therapie

Neben einer Regulierung der Verdauung, einer antiphlogistischen und betidubenden Lokalbehandlung kommt evtl. die Exzision infrage.

Zusammenfassung
Veranderungen der Mundschleimhaut/Proktologie

» Aphthen: schmerzhafte, rundliche Ulzerationen der Mundschleimhaut, die idiopathisch und im Rahmen von verschiedensten Erkrankungen
vorkommen (z. B. Morbus Behget, Morbus Crohn, HIV-Infektion)

* Cheilitis: Entziindung der Lippen unterschiedlichster Ursache

* Hiimorrhoiden: hiufigste proktologische Erkrankung, werden in vier Schweregrade unterteilt.
» Marisken: harmlose Hautfalten, oft Folge einer Perianalvenenthrombose

» Weitere haufige Erkrankungen des Analbereichs sind Analekzem und Analfissur.



Hautbeteiligung bei Anderen Krankheiten
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Hautveranderungen bei systemischen
Erkrankungen

Bei jeder krankhaften Verdnderung der Haut spielen Einfliisse von auflen und vom Gesamtorganismus eine Rolle. So ziehen sich Hautverinderungen bei
Erkrankungen des Stoffwechsels und der inneren Organe durch die gesamte Dermatologie. Die Hautverdnderungen begleiten zwar tiberdurchschnittlich oft
bestimmte internistische Krankheiten, sind aber nie obligat und auch meist unspezifisch mit ihnen assoziiert. Auch findet sich meist keine Korrelation zwischen
dem Auftreten der Hautverdnderung und dem Schweregrad der zugrunde liegenden Erkrankung. Bei der folgenden — nicht kompletten — Zusammenstellung
wurde der Schwerpunkt auf die Hautverdnderungen gelegt.

Hormonstorungen

Hypothyreose Typische Hautsymptome sind ein diffuses und zirkumskriptes Myxddem, kiihle, blasse Haut mit Purpura, verminderte Schweiflbildung, diffuses
Effluvium, briichige Nagel und verzogerte Wundheilung.

Hyperthyreose Typische Hautsymptome sind palmoplantare Hyperhidrose, diffuse telogene Alopezie, Palmarerythem, Rubeosis faciei, prétibiales Myxddem,
diinne Haare und Onycholysis. Durch die verdickte Epidermis entsteht ein samtartiger Aspekt der warmen, feuchten Haut.

Hyperparathyreoidismus Besonders bei den sekunddren Formen sind Pruritus, Livedo racemosa, subkutane Kalkknotchen (Calcinosis cutis) und
Kalkablagerungen in den kleinen HautgefdBen mit konsekutiven Nekrosen typische Hautsymptome.

Nebennierenrindeninsuffizienz (Morbus Addison) Durch die Insuffizienz der Nebennierenrinde sind Mineralo- und Glukokortikoide vermindert. Das
reaktiv stark erhohte ACTH im Blut stimuliert die Melanozyten, da ACTH eine teilweise identische Aminosduresequenz besitzt wie das MSH
(melanozytenstimulierendes Hormon). Es kommt zu einer generalisierten Hyperpigmentierung der Haut (Bronzehaut) einschlieBlich der Schleimhéute und
charakteristischer Pigmentierung der Handlinien.

Hyperkortisolismus (Morbus Cushing) Ursachen dieser Regulationsstérung der Hypophysen-Nebennierenrinden-Achse mit ACTH- und Kortisolerhéhung
im Plasma sind z. B. kortisolproduzierende adrenale Tumoren, ACTH-produzierende Adenome des Hypophysenvorderlappens und exogene
Kortisoniiberdosierung. Es kommt zu einer generalisierten Atrophie und erhohten Verletzlichkeit der Haut mit Wundheilungsstérungen, Vollmondgesicht,
Stammfettsucht, Biiffelnacken und Striae cutis distensae (). Aufgrund der erhohten GefaBfragilitit kommt es zu Spontaneinblutungen. AuBlerdem konnen
Akne, Hypertrichose, Hirsutismus, Hyperpigmentierungen (durch ACTH-Erhéhung) und Kndchelddeme auftreten.
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Abb. 43.1 Morbus Cushing

Diabetes mellitus

Fast alle Diabetiker haben diabetesassoziierte Hautsymptome, die sich nicht nach Typ-1- oder Typ-2-Diabetes unterscheiden. Die beschriebenen
Hautverénderungen konnen auch bei Patienten ohne Diabetes auftreten ().



Tab. 43.1 Hautveridnderungen bei Diabetes mellitus

« Neigung zu bakteriellen Infekten (z. B.
Follikulitis, Furunkulose, Impetigo,

« Diabetische Gangrén, neurotrophe Ulzera, Malum perforans Erysipel)

* Purpura: wegen erhohter Gefaf3fragilitit Einblutungen nach geringen Traumata * Neigung zu mykotischen Infektionen (z.
B. Candida-Mykosen, Tinea, Pityriasis
versicolor)

Granulomatds Sonstige

* Bullosis diabeticorum: grof3e, straffe
Blasen auf normaler Haut, besonders der

« Necrobiosis lipoidica: rotbraunliche scheibenférmige sklerosierte Plaques, heilen zentral mit gelblicher Unterschenkel, spontan oder nach geringen
(Lipideinlagerungen) Atrophie und Teleangiektasien ab, umgeben von braunrotem, scharf begrenztem Traumata entstehend
Randsaum, meist an Unterschenkelstreckseiten; konnen ulzerieren, meist Frauen, meist keine Beschwerden, * Rubeosis faciei: fleckige oder flachige,
nicht obligat mit Diabetes assoziiert persistierende Gesichtsrotung

* Granuloma anulare disseminatum: disseminierte, livide, asymptomatische, teils randbetonte Infiltrate,  Acanthosis nigricans benigna: graue
vor allem Stamm Papeln axillar, submammdr, inguinal

* Pruritus, Prurigo simplex subacuta,
Verstirkung einer Psoriasis

Mangelerscheinungen

Vitaminmangel Durch einseitige Erndhrung, Alkoholabusus und Erkrankungen, die zu Vitaminresorptions-, Synthese- oder Verwertungsstérungen fithren. Die
wichtigsten dermatologisch relevanten Vitaminmangelerkrankungen sind in dargestellt.

Tab. 43.2 Dermatologisch wichtige Vitaminmangelkrankheiten

Mangel an Klinik, vor allem der Haut

Vitamin H (Biotin) Alopezie, Nagelerkrankungen, Glossitis, trockene und schuppige Haut

Vitamin C Skorbut: Follikuldre Keratosen, Himorrhagien, Gingivitis

Vitamin B , Mundwinkelrhagaden, R6tung und Schuppung der Haut, Atrophie der Zungenschleimhaut, Nageldystrophie
Vitamin B 3 (Niacin) Pellagra: Dermatitis mit Pigmentierung an lichtexponierten Partien, Diarrhden, Demenz

Zinkmangelsyndrome Das erbliche Zinkmangelsyndrom (Acrodermatitis enteropathica ) beruht auf einem autosomal-rezessiv vererbten Enzymdefekt, das
erworbene auf Mangelernéhrung, Resorptionsstorungen, Alkoholismus oder Leberzirrhose. Bei beiden Formen ist der Serum-Zinkspiegel erniedrigt. Klinisch
manifestiert sich die Akrodermatitis mit scharf begrenzten, rétlichen, teils erosiven Plaques, vor allem im Bereich von Mund, Nase und Anogenitalregion.
Weiterhin bestehen ein ausgeprégtes Effluvium und héufig Superinfektionen.

Eisenmangel Allgemeine Symptome sind Miidigkeit und Konzentrationsschwiche. Dermatologische Symptome sind chronisches diffuses Effluvium,
Perléche, Zungenbrennen, Gingivitis sowie Nageldystrophie.

Darmerkrankungen

Pyoderma gangraenosum, Erythema nodosum, Vaskulitis und Aphthen kommen bei Morbus Crohn in 1-5 %, bei Colitis ulcerosa in 10 % der Fille vor.
Spezifische Hautveranderungen beim Morbus Crohn sind perianale und inguinale fistulierende und abszedierende Entziindungen und granulomatése, lividrote,
zur Ulzeration neigende Plaques. Die glutensensitive Enteropathie (Zoliakie, Sprue) ist oft mit Dermatitis herpetiformis Duhring assoziiert.

Pyoderma gangraenosum

Diese Erkrankung wird zu den kutanen Vaskulitiden gezéhlt. Sie ist mit tiefen Ulzerationen vergesellschaftet und begleitet oft Darmerkrankungen wie Morbus
Crohn und Colitis ulcerosa, aber auch andere Grunderkrankungen wie rheumatische Erkrankungen, maligne Lymphome, Leukdmien und monoklonale
Gammopathien. Das Pyoderma gangraenosum kann auch als eigensténdige Erkrankung auftreten. Primér finden sich Pusteln, die sich rapide vergroSern und
dann geschwiirig, schmierig belegt zerfallen und narbig abheilen (). Therapiert wird mit systemischen Steroiden, Immunsuppressiva (Ciclosporin A) und
Immunmodulatoren (Interferone, Dapson, Clofazimin). Es sind Erfolge mit Immunglobulinen und TNF-a-Antagonisten beschrieben.



Abb. 43.2 Pyoderma gangraenosum

Traumen konnen ulzerierende Hautverdnderungen auslosen und bestehende Hautlésionen verschlimmern (Pathergie-Phéinomen ). Eine Exzision ist daher
kontraindiziert.

Erythema nodosum

Das Erythema nodosum (Knotenrose) ist die haufigste septale Pannikulitis ( Fettgewebsentziindung), die bevorzugt jiingere Frauen betrifft. Es tritt meist
idiopathisch auf, kann aber mit zahlreichen systemischen Erkrankungen assoziiert sein:

* Infektionen: bakteriell durch Streptokokken, Yersinia enterocolitica, Mykoplasmen, Tbc, weiterhin Pilze, Viren

« Sarkoidose: Etwa ein Drittel aller Sarkoidosepatienten erkrankt an einem Erythema nodosum, vor allem im Rahmen eines Lofgren-Syndroms, der
akuten Form der Sarkoidose mit Erythema nodosum, Hiluslymphomen und Polyarthritis.

* Weitere chronisch-entziindliche Erkrankungen: Darmerkrankungen, rheumatologische Erkrankungen, Morbus Behget

* Medikamente: vor allem Antibiotika, Kontrazeptiva, Analgetika

* Chronisch-entziindliche Erkrankungen

* Schwangerschaft

Klinik und Therapie

Die akut auftretenden, schmerzhaften, subkutanen Knoten an den Vorderseiten beider Unterschenkel sind symmetrisch und rot bis bldulich ( ). Restitutio ad
integrum innerhalb von Tagen bis wenigen Wochen. AuBerdem kénnen — je nach zugrunde liegender Atiologiec — Begleitsymptome auftreten.
Histopathologisch liegt eine akut septale Pannikulitis ohne Zerstérung von Fettgewebsldppchen zugrunde. Die Therapie ist symptomatisch mit Bettruhe,
Kompressionstherapie, feuchten Umschlédgen, nichtsteroidalen Antiphlogistika (auch lokal) und bei schwerem Verlauf systemischen Steroiden.






Abb. 43.3 Erythema nodosum

Graft versus Host Disease (GvHD)

Immunkompetente Zellen eines allogenen Transplantats, z. B. eines Knochenmarktransplantats, konnen eine spezifische, gegen den Wirt gerichtete
Immunreaktion auslosen. GvHD ist die wichtigste Komplikation einer allogenen Stammzell- bzw. Knochenmarkstransplantation. Es sind vor allem Leber,
Darm und Haut betroffen. Man unterscheidet eine akute GvHD, die bei 50-60 % der Patienten zwischen der 1. und der 5. Woche nach Transplantation auftritt
und sich an der Haut &hnlich einem Arzneimittelexanthem manifestiert. Eine chronische GvHD zeigt sich bei 10 % der Knochenmarktransplantierten nach >
100 Tagen mit morphaeaartigen oder lichenoiden Exanthemen.

Lebererkrankungen

Allgemeine Leberhautzeichen () sind Ausdruck der Insuffizienz und somit meist Zeichen einer Zirrhose: Ikterus, graubraune Haut, Pruritus, Prurigo hepatica,
GefédlBverdnderungen (Spider-Naevi und Palmarerythem) sowie Purpura, glatte Lackzunge, Himorrhoiden, Gynékomastie und Striae distensae.

Abb. 43.4 Palmarerythem bei Leberzirrhose

Nierenerkrankungen

Bei Niereninsuffizienz (Urdmie) und bei Langzeitdialyse treten kutane Symptome wie trockene Haut mit generalisierter feiner Schuppung, vorzeitige
aktinische Elastose, Bldsse durch renale Andmie, lehmbraune Hyperpigmentierung und ,,Halb-und-halb-Néagel“ (Half-and-half nails) auf, eine Verdnderung
des Nagelbetts, die zur weiBlichen Verfarbung des proximalen Nagelanteils fiihrt. Die Haut ist leicht verletzlich und die Wundheilung verzogert. Mindestens 30
% der Patienten qualt ein generalisierter Pruritus.

Kutane paraneoplastische Syndrome (KPS)

Paraneoplasien entstehen wahrscheinlich als immunologische Reaktionen auf Tumorantigene, die vom Korper als fremd erkannt werden.

KPS besitzen haufig Koinzidenz mit verschiedenen Malignomen, sind allerdings extrem selten.

Paraneoplastischer Pemphigus .

Acanthosis nigricans maligna Die grauschwirzliche, papuloverrukése Hyperplasie der Epidermis in den grofien Korperfalten mit Vergroberung der Haut ( )
tritt meist bei gastrointestinalen Adenokarzinomen auf. Die Acanthosis nigricans benigna (Pseudoacanthosis nigricans ) kommt bei Diabetes mellitus und
Adipositas vor.



Abb. 43.5 Acanthosis nigricans maligna

Eythema gyratum repens Parallel verlaufende, bandformige Erytheme (,,zebraartig® oder wie Baumjahresringe).

Hypertrichosis lanuginosa acquisita Plotzliches Auftreten einer Lanugobehaarung.

Acrokeratosis Bazex Fest sitzende akrale Keratosen, vor allem bei Ménnern mit nasopharyngealen Karzinomen. Sie treten z. T. als monitorische
Paraneoplasie auf, d. h. vor Auftreten der Tumorerkrankung.

Erythema necroticans migrans (Glukagonom-Syndrom) Bizarr geformte Erytheme an Bauch oder Beinen, die zentral blasig werden, dann nekrotisieren und
verkrusten; diese Paraneoplasie ist streng mit einem Glukagonom assoziiert.

Fakultative KPS

Solche (und viele andere) Hautverdnderungen geben Anlass, nach Malignomen zu suchen:

* Dermatomyositis

* Bulloses Pemphigoid

» Erworbene Ichthyosen und Parakeratosen
* Herpes zoster generalisatus

Hautmetastasen

Diese sekundér in der Haut abgesiedelten Tochtergeschwiilste aus malignen Veranderungen anderer Organe werden histologisch diagnostiziert. Zirka 5 % der
Patienten mit metastasierenden Malignomen entwickeln Hautmetastasen, kutane oder/und subkutane. Tumoren, die bevorzugt Hautmetastasen bilden, sind
Mamma-, Magen-, Uterus-, Lungen-, Darm-, Oropharynx- und Nierenkarzinome ( ). Die Metastasierung ist am ganzen Koérper moglich, haufig befallen sind
Rumpf und Kapillitium.



Abb. 43.6 Hautmetastasen eines Magenkarzinoms

Erysipelas carcinomatosum Metastasierung (lymphogen oder per continuitatem) meist eines Mammakarzinoms, die zu flachigen, derbe infiltrierten,
gerdteten und iiberwérmten Plaques der Haut fiihrt.

Pruritus

Juckreiz (Pruritus) ist das haufigste subjektive Hautsymptom unterschiedlichsten Schweregrads, oft mit Signalwirkung (Dermatosen, innere Erkrankungen,
Neoplasien). Er stellt eine schmerzunabhéngige, eigene Empfindungsqualitét dar und lésst sich durch Reizung von Schmerzrezeptoren unterdriicken (Kratzen).
Pruritus geht nicht mit sichtbaren Hautverdnderungen einher.

Dermatosen mit hiufigem Juckreiz Konstitutionell (Sebostase, Xerose), Infektionen (Bakterien, Insektenstiche, Léuse, Skabies), physikalische Hautschdaden
(Exsikkose, Sonnenbrand), immunologisch bedingte Erkrankungen (atopisches und kontaktallergisches Ekzem, Urtikaria, Dermatitis herpetiformis), Altershaut
(Pruritus senilis), Prurigoerkrankungen, Neoplasien (Lymphome).

Extrakutane Ursachen Nierenerkrankungen (urdmischer Pruritus), Lebererkrankungen, Endokrinopathien (Schilddriisenerkrankungen, Diabetes mellitus),
Graviditit, Neubildungen (Morbus Hodgkin, Polycythaemia vera, viszerale Karzinome), neurologische Erkrankungen, psychogener Pruritus (meist lokalisiert
in Problemregionen), Medikamente (z. B. Plasmaexpander).

Idiopathischer Pruritus Keine ursichlichen Faktoren feststellbar (Pruritus sine materia); weitere Kontrollen des Patienten empfehlenswert.

Therapie

Wichtig ist die genaue Ursachenabklarung! Der lokalisierte Pruritus wird symptomatisch mit Lokalanasthetika, Gerbstoffpréparaten, Teerderivaten, evtl.
Steroiden und kiihlenden Externa behandelt, der generalisierte Pruritus mit Antihistaminika, Colestyramin (hepatischer Pruritus) und UVB-Bestrahlungen
(besonders urdmischer Pruritus). Wichtig sind das Vermeiden/Reduzieren von Alkohol, Kaffee, Gewiirzen, das Tragen lockerer, nicht reizender Kleidung (z.
B. Baumwolle) und die regelméBige Hautpflege. Bei psychogenem Pruritus wird eine Verhaltenstherapie, evtl. Psychotherapie, empfohlen.

Sarkoidose

Die Sarkoidose (Morbus Boeck) ist eine akut oder chronisch verlaufende granulomatdse Systemerkrankung unbekannter Atiologie, die insbesondere die hildren
Lymphknoten, Lunge, Gelenke und Haut betrifft. Etwa 20 % der Patienten mit Sarkoidose entwickeln eine Hautbeteiligung.
Man unterscheidet folgende Hautverdnderungen:

« Kleinknotige Form: stecknadelkopf- bis erbsengrofle Kndtchen, oft exanthemartig ausgebreitet ()



Abb. 43.7 Sarkoidose



* Grofiknotige Form: einzelne derbe, bis pflaumengrofle Knoten

* Lupus pernio: erinnert an Frostbeulen, livide Infiltrate der Nase und Ohren

* Narbensarkoidose: rotbriunliche Infiltration von vorher unauffélligen Narben

« Die akute Sarkoidose (Lofgren-Syndrom) geht mit einer Trias aus Erythema nodosum, bihildrer Lymphadenopathie und (Sprunggelenk-)Arthritis
einher.

Eine weitere granulomatdse Erkrankung der Haut:

Granuloma anulare : relativ hiufige, benigne, meist selbstlimitierende granulomatdse Hauterkrankung unklarer Atiologie. Eine Assoziation zu
Diabetes mellitus ist moglich. Meist an den Extremitétenstreckseiten zeigen sich bogen- bis kreisformige, braunrote, derbe Plaques mit leicht
eingesunkenem Zentrum und erhabenem Rand.

Zusammenfassung

Hautverénderungen bei systemischen Erkrankungen

* Bei bestimmten Hormonstérungen und Mangelerscheinungen kommt es zu charakteristischen Hautverénderungen.

* Diabetes mellitus: sehr hdufige diabetesassoziierte Hautsymptome, die sich nicht nach Typ 1 oder Typ 2 unterscheiden.

* Darmerkrankungen: Hautverdnderungen bei Morbus Crohn in 1-5 %, bei Colitis ulcerosa in 10 %: Pyoderma gangraenosum, Erythema nodosum,
Vaskulitis, Aphthen. Bei Morbus Crohn kommt es oft zu perianalen und inguinalen Fisteln und Abszessen und ulzerierten Plaques. Die
glutensensitive Enteropathie ist oft mit Dermatitis herpetiformis Duhring assoziiert.

* Erythema nodosum: schmerzhafte, tiefe Knoten der Unterschenkelstreckseiten, Pannikulitis, unterschiedliche Assoziationen

» Kutane paraneoplastische Syndrome: wahrscheinlich immunologische Reaktionen auf Tumorantigene, die vom Korper als fremd erkannt werden.
Fakultative KPS geben Anlass, nach internen Malignomen zu suchen: Dermatomyositis; bulloses Pemphigoid; erworbene Ichthyosen und
Parakeratosen; Herpes zoster generalisatus u. a.

* Pruritus: haufigstes subjektives Hautsymptom unterschiedlichsten Schweregrads, mit haufiger Signalwirkung (Dermatosen, innere Erkrankungen,
Neoplasien)

* Sarkoidose: granulomatdse Systemerkrankung unbekannter Atiologie, die neben Lymphknoten, Lunge, Gelenken in ca. 20 % auch die Haut betrifft



44

Ablagerungskrankheiten

Gicht

Hyperurikdmie, die zu klinischen Symptomen an Gelenken, Haut und Niere fiihrt und meist bei Ménnern iiber 40 Jahren auftritt. An der Haut lagern sich
Uratkristalle als Tophi ab. Das sind meist asymptomatische, weilgelbliche Knotchen, die sich spontan nach auflen entleeren konnen. Héufig sind sie an der
Ohrhelix und in der Ndhe erkrankter Gelenke zu finden, sie konnen exzidiert werden.

Storungen im Aminosaurestoffwechsel

Autosomal-rezessiv vererbte Enzymdefekte im Aminosédurestoffwechsel fiihren zur pathologischen Anreicherung bestimmter Metaboliten und somit u. a. zu
Hautverdnderungen, Haarverdnderungen und neurologischen Symptomen ( ).

Tab. 44.1 Enzymdefekte im Aminosdurestoffwechsel

Krankheit Enzymdefekt Hautsymptome

. Phenylalaninhydroxylase — Tyrosinmangel — Melaninsynthese |; Helle Haut und Haare, blaue Augen, Lichtempfindlichkeit,
Phenylketonurie . . . .
Uberschuss an Phenylalanin trockene Haut mit Neigung zu Ekzemen
?z;o;lnamle, Tyrosinaminotransferase Im Séuglingsalter auftretende palmoplantare Hyperkeratosen

Hochwuchs, livedoartiges Bild an Extremitéten, feine, diinne

Homozystinurie Im Methioninstoffwechsel, dadurch gestorter Kollagenstoffwechsel Haare

GG ED A = GGl P i Meist ab dem 30.—40. Lebensjahr: blauschwarze Verfarbung

Alkaptonurie Homogentisinsdurepolymere reichern sich in knorpeligen und fibrosen dlp e @ldivelai, N, A, Simen
Geweben an
Amyloidosen

Insgesamt seltene zelluldre Stoffwechselstorung mit extrazelluldrer Ablagerung von Amyloid ( einem fibrilldren Glykoprotein) im Interstitium verschiedener
Organe. Das Amyloid wird durch Farbung mit Kongorot und griines Aufleuchten im polarisierten Licht nachgewiesen.

Primiire kutane Amyloidosen Lichen amyloidosus (stark juckende, dicht stehende Papeln an den Unterschenkelstreckseiten), makulése Hautamyloidose
(braune Makuld zwischen den Schulterbléttern), Amyloidosis cutis nodularis atrophicans (Knoten mit zentraler Atrophie), Amyloidtumoren der Haut
(rotbraune Gesichtstumoren).

Sekundiire kutane Amyloidosen Ablagerung unterschiedlicher Mengen von Keratinfilamenten im Zusammenhang mit bestehenden Hauterkrankungen
(meist epitheliale Tumoren).

Sy ische Amyloid Im Rahmen von lymphoproliferativen Erkrankungen oder als Folge chronisch-entziindlicher Erkrankungen kann es zu einer
Ablagerung von Amyloid im ganzen Korper kommen mit eher seltenem, polymorphem Hautbefall. Typisch sind weilgelbliche Papeln bis Plaques mit
héufigem Einbluten, evtl. Schleimhautbeteiligung.

Kalzinosen

Bei den Kalzinosen kommt es zur Prizipitation unldslicher Kalziumsalze in Geweben, auch die Haut kann betroffen sein. Die Ursache ist meist unklar,
moglich sind lokale Schidigungen (sekundédre Verkalkungen umschriebener Hautverdnderungen, epitheliale Tumoren, Zysten, Granulome) oder
Systemerkrankungen (z. B. bei Kollagenosen, progressiver systemischer Sklerodermie, CREST-Syndrom, Dermatomyositis, Systemischem Lupus
erythematodes). Man tastet harte, weile Papeln, Knoten, Plaques, vor allem an Fingerbeeren, Ohrrandern und gelenknahen Hautbereichen.

Metallablagerungen

Argyrose Silbereinlagerungen, Verfarbungen in allen Grautdnen, vor allem lichtexponierte Bereiche.
Hiimochromatose Eiseniiberladungssyndrom, schiefergraue Hyperpigmentierung der Haut.

Muzinosen

Bei Myxodermien oder Muzinosen finden sich Ablagerungen von gallertartigem Material im Gewebe durch Storungen im Mukopolysaccharidstoffwechsel:
Diffuses Myxddem In sehr seltenen Fillen sammeln sich bei Hypothyreose saure Mukopolysaccharide und Fliissigkeit in der Haut an. Vor allem im Gesicht
und an den Extremitéten ist die Haut fahl, trocken und 6dematés ().
Mpyxoedema  pritibiale Bei Hyperthyreose auftretende, nicht seltene pritibiale Einlagerung saurer Mukopolysaccharide, die sich als gelbrote
apfelsinenschalenartige Unterschenkelddeme mit Hypertrichose manifestieren ( ;)



Abb. 44.1 Prétibiales Myxddem

Mucinosis follicularis Intraepitheliale Muzineinlagerungen in Talgdriisen und Follikelwand; manifestieren sich als teigig infiltrierte, alopezische, teils
papulose Herde (akut-subakut benigne Form) oder als chronisch-benigne Form mit multiplen, polymorphen, keratotischen Herden an Extremititen und Stamm.
Letztere Form tritt symptomatisch bei malignen Lymphomen auf.

Mucinosis erythematosa reticularis Durch Einlagerung von Glykosaminoglykanen ins obere Corium entstehen flachige, leicht infiltrierte, scharf begrenzte,
hellrote, gelegentlich juckende Erytheme. Die Atiologie ist unklar.

Lichen myxoedematosus/Skleromyxidem Arndt-Gottron Sehr seltene, vor allem Frauen betreffende Dermatose mit flichenhafter Pachydermie der Haut
und disseminierten Papeln, hervorgerufen durch Einlagerung mukoider Substanzen und gesteigerter fibroblastischer Aktivitit im Rahmen eines Plasmozytoms.

Lipidstoffwechselstorungen

Die Speicherung von Plasmalipoproteinen durch Perizyten und Makrophagen in der Haut fiihrt zur Bildung von Xanthomen und Xanthelasmen. Diese relativ



héufigen, z. T. vererbten pathologischen Lipidablagerungen sind Folge allgemeiner oder lokaler Storungen des Fettstoffwechsels.

Xanthelasmen Meist bilaterale und symmetrische, gelbe, flache, weiche Papeln und Plaques an den Augenlidern, vor allem am Oberlid und am inneren
Augenwinkel (). Hautherde entstehen meist durch Fettspeicherung in Makrophagen ohne allgemeine Storungen des Lipidstoffwechsels oder genetische
Stoffwechseldefekte.

Abb. 44.2 Xanthelasmen

Xanthome Umschriebene gelbliche Herde mit Speicherung von Lipoproteinen durch Hautmakrophagen. Tuberdse Xanthome sind gelblich-knotige Herde,
die bei Hypercholesterindmie an den Extremitétenstreckseiten auftreten (), eruptive Xanthome sind kleinpapuldse Xanthome in exanthematischer Aussaat im
Rahmen einer Hypertriglyzeriddmie. Die planen Xanthome, flach-gelbliche Herde, entstehen durch Lipidspeicherung in der oberen Dermis, meist durch eine
ortliche Storung oder als Paraneoplasie. Stridire Xanthome sind streifenformige Ablagerungen im Verlauf der Handlinien.



Abb. 44.3 Tuberdse Xanthome (bei Hyperlipoproteindmie Typ 1lI)

Moglich sind auch extrakutane Lipidablagerungen mit Verdnderungen der Augen (Arcus lipoides), Gefidle (Atheromatose, Arteriosklerose) und inneren
Organe (Leber, Milz). Das Serum ist durch Triglyzeriderhhung z. T. lipdmisch.

Therapie

Im Vordergrund steht die Behandlung der begleitenden Hyperlipoproteindmie und der Grunderkrankung. Xanthelasmen und Xanthome konnen exzidiert
werden. Hauterscheinungen konnen unter Diét verschwinden, bei ortlicher Stérung ist eine Riickbildung ausgeschlossen.

Lipidspeicherkrankheiten

Seltene, genetisch bedingte Enzymdefekte mit zelluldren Lipidstoffwechselstorungen, die zu Lipidablagerungen in vielen Organen mit schlechter Prognose
fithren. Krankheiten, die auch die Haut betreffen, sind Morbus Fabry (schwiérzlich-rétliche, z. T. keratotische Papeln/Angiokeratome), Morbus Gaucher und
Morbus Niemann-Pick (beide Hyperpigmentierung).

Zusammenfassung
Ablagerungskrankheiten

* Gicht: Hyperurikdmie fiihrt zur Ablagerung von Uratkristallen in der Haut als Tophi.

* Aminoséurestoffwechsel: Autosomal-rezidiv vererbte Enzymdefekte (Phenylketonurie, Tyrosindmie, Homozystinurie, Alkaptonurie) fithren zur
pathologischen Anreicherung bestimmter Metaboliten und so zu Haut- und Haarveranderungen, neurologischen und anderen Symptomen.

* Amyloidose: zelluldre Stoffwechselstorung mit extrazelluldrer Ablagerung von Amyloid im Interstitium verschiedener Organe (systemisch,
lokalisiert oder sekundér)

* Muzinosen/Myxodermien: Ablagerungen von gallertartigem Material im Gewebe durch Stérungen im Mukopolysaccharidstoffwechsel

« Lipidstoffwechselstorungen: Xanthome und Xanthelasmen sind Neubildungen als Folge einer Speicherung von Plasmalipoproteinen durch
Perizyten und Makrophagen in der Haut im Rahmen allgemeiner oder lokaler Storungen des Fettstoffwechsels. Xanthelasmen: meist bilaterale und
symmetrische, gelbe, flache, weiche Papeln und Plaques an den Augenlidern; Xanthome: umschriebene gelbliche Herde mit Speicherung von
Lipoproteinen durch Hautmakrophagen.
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Gefillerkrankungen

Venen und Venenkrankheiten

Der Riickstrom des Blutes verlduft an der unteren Extremitét {iber das tiefe, subfasziale und das oberflichliche, epifasziale Venensystem. Die oberflachlichen
Venen des Saphenasystems zeigen eine ausgeprigte Variabilitét in ihrem Verlauf, ihrem Durchmesser und der Zahl der Vv. perforantes oder communicantes,
die sie mit den tiefen Venen verbinden. Die Taschenklappen verhindern einen Blutriickfluss und damit eine Gefderweiterung. Im Stehen und Sitzen ist die
hidmodynamische Belastung des Venensystems besonders grof3.

Ursachen eines Beinodemskonnen die hydrostatische Belastung (stehende Berufe bei genetischer Disposition), Venenwandschiddigung,
Klappeninsuffizienz, venoser Hochdruck, Endothelschidden, Abflussstauung bei Stérungen des Lymphabflusses und arterielle Insuffizienz sein. Risikofaktoren
sind Schwangerschaften, orale Kontrazeptiva, stehende Titigkeit, friilhere Thrombosen, Nikotinabusus, Ubergewicht und positive Familienanamnese. Als
Symptome bei Venenkrankheiten stellen sich Spannungs-, Druck- oder Schweregefiihl und nichtliche Wadenkrampfe ein.

Angiologische Diagnostik

Zur Untersuchung gehoéren die Messung der FuBBpulse, des Blutdrucks, des Beinumfangs und die Bestimmung der Gelenkbeweglichkeit. Wegen der hohen
Aussagekraft der farbkodierten Duplexsonografie spieclen die unten dargestellten Venenfunktionstests heutzutage eine untergeordnete Rolle. Bei der
Sonografie zeigt sich durch Anderung des Schallreflexionsmusters eineStromungsumkehr bei Venenklappeninsuffizienz der tiefen Beinvenen. Auch
insuffiziente Perforansvenen konnen nachgewiesen werden.

Prifung der Klappeninsuffizienz der oberflachlichen Venen
Beim Klopftest wird gefiihlt, ob sich eine durch Beklopfen ausgeloste Druckwelle nach distal fortpflanzt, was bei Klappeninsuffizienz der Fall ist.

Priifung der Klappeninsuffizienz der tiefen Venen und Perforansvenen

Beim Trendelenburg-Test wird das hochgehaltene Bein des liegenden Patienten ausgestrichen. Nun wird in Héhe der Miindungsstelle der V. saphena magna
am Oberschenkel gestaut und die Fiillung der oberflédchlichen Venen am stehenden Patienten beobachtet:

* Das Venensystem fiillt sich sehr langsam von distal: Vv. perforantes intakt.

* Schnelle Fiillung: insuffiziente Vv. perforantes

* Nach Offnen des Stauschlauchs kommt es zu einer Fiillung der oberflichlichen Venen von proximal: Klappeninsuffizienz des oberflichlichen
Venensystems

* Bleibt die Fiillung von proximal aus, sind die Klappen der oberflachlichen Venen intakt.

Beim Perthes-Test wird dem stehenden Patienten ein Stauschlauch unterhalb des Knies angelegt, mit dem sich der Patient bewegen soll. Entleeren sich die
oberfliachlichen Venen, ist das tiefe Venensystem durchléssig. Ist es jedoch abflussbehindert oder verschlossen, fiillen sich die oberflachlichen Venen prall und
unter Schmerzen.

Chronisch-venose Insuffizienz

Uberbegriff fiir chronische vendse Abflussbehinderung der unteren Extremitit und die hieraus resultierenden Schiden, die als Folge einer Thrombose
(postthrombotisches Syndrom), bei himodynamisch relevanter Varikosis oder Klappeninsuffizienz entstehen.
Risikofaktoren sind eine positive Familienanamnese, fehlende Bewegung, erhohtes Alter und weibliches Geschlecht.

Klinik und Therapie

Klinisch werden nach Widmer drei Stadien unterschieden. Je nach Stadium fiihrt die chronische Riickflussstérung zu Schwellung, Schweregefiihl der Beine
vor allem bei langerem Sitzen und Stehen und zu Schmerzen, Krampfen und Jucken.

* Stadium I:
— Abendliche, belastungsabhidngige Knochelodeme, die sich in der Horizontalen zuriickbilden
— Corona phlebectatica: Erweiterung der Venen des Plantarrands
« Stadium II:
— Purpura jaune d'ocre ( Stauungspigment): flichenhafte ockergelbe Hyperpigmentierungen an der unteren Extremitét durch
Erythrozytenextravasate infolge erhohten hydrostatischen Drucks
— Dermatosklerose ( Hypodermitis): straffe Verhartung der Haut durch Bindegewebsvermehrung bei chronischer Stauung
— Atrophie blanche: weil3lich glinzende, vernarbende Hautatrophie, bei Ulzeration sehr schmerzhaft ()






Abb. 45.1  Atrophie blanche (mit Exulzerationen)

— Stauungsekzem: Folge der Entziindungen und oft der Kontaktallergie gegen Externa
« Stadium III: Ulcus cruris venosum oder Narbe nach abgeheiltem Ulkus

Die CEAP-Klassifikation der chronisch venosen Insuffizienz beriicksichtigt anatomische, tiologische und pathophysiologische Aspekte. Grundlage fiir die
Einteilung ist eine vorangehende klinische Untersuchung, um den Zustand der Venen zu erfassen.

* C: Clinical signs, sicht- und tastbare duBerliche Verdnderungen
« E: Etiologic, dtiologische Klassifikation

* A: Anatomic, anatomische Verteilung

« P: Pathophysiologic, pathophysiologischer Befund

Komplikationen der chronisch-venésen Insuffizienz sind bakterielle Infektionen und Kontaktallergien. Therapeutisch wird der vendse Riickstrom durch
Kompressionsverband (Kurzzugbinden oder Piitterbinden) oder -striimpfe gebessert, wichtig ist die Pflege der Unterschenkelhaut.

Varikose/Varizen

Erweiterung des oberflachlichen Venensystems (Krampfadern), des Abstromgebiets der V. saphena magna oder parva und der Vv. perforantes. Sie entsteht
primir, also anlagebedingt, aufgrund einer allgemeinen Bindegewebsschwiche, und sekundiir als Folge einer Insuffizienz der tiefen Venen, oft durch eine
Thrombose oder Thrombophlebitis mit Schidigung der Venenklappen. Das Blut flieBt iiber die Vv. perforantes und die oberflachlichen Venen ab, die damit
iberfordert sind, die Klappen werden stark geweitet und es kommt zur chronisch-venosen Insuffizienz.

Klinik, Formen und Diagnostik
Nach langem Stehen stellen sich oft Schwere- und Spannungsgefiihl, Schwellneigung, Juckreiz, Wadenkrdmpfe und Schmerzen ein.

Essenzielle Teleangiektasien und Besenreiser Es handelt sich um Erweiterungen kleinster Hautvenen ohne himodynamische Bedeutung.

Stammvarikose und Perforansinsuffizienz der V. saphena magna und/oder parva Siefiihren zu bis daumendicken Erweiterungen der Venen und kénnen
bei langem Bestand Phlebitiden und chronisch-vendse Insuffizienz mit oder ohne Ulkus hervorrufen.

Seitenastvarikose Erweiterung der Saphenaéste.

Therapie

Elementarer Bestandteil einer Varikosetherapie ist eine konsequente Kompressionsbehandlung mit elastischen Binden oder Striimpfen. Kleinere Varizen
werden verddet. Verschiedene Medikamente filhren zu einer Reizung der Venenwand mit Verkleben der Intima. Komplikationen sind
Unvertréglichkeitsreaktionen und die versehentliche paravendse und intraarterielle Injektion mit Nekrosebildung und GefidBBverschluss. Kaliberstarke Varizen
werden chirurgisch entfernt (,,gestrippt), die Vene wird in toto mit einer Sonde herausgezogen. Insuffiziente Vv. perforantes werden subfaszial ligiert.

Thrombophlebitis

Die Entziindung der oberfldchlichen Venen mit evtl. sekundérer Thrombusbildung tritt hdufig bei Varikosis, nach Bagatelltrauma, am Arm nach Injektion oder
Infusion auf.

Klinik
Plotzlich zeigt sich ein geschwollener, verhirteter Strang mit Beriihrungsschmerz, Rotung und Uberwirmung. Bei schweren Verlaufsformen kommen
Allgemeinsymptome hinzu. Werden tiefe Venen in die Entziindung einbezogen, kann es zur tiefen Thrombose kommen.

Therapie
Mobilisierung mit Kompressionsverband, Antiphlogistika (z. B. ASS); lokal Heparin, Stichinzision, bei Thrombophlebitis der V. saphena magna, Low-dose-
Heparinisierung.

Die Phlebitis migrans saltans (,, springende Thrombophlebitis®) ist eine seltene Form, die vor allem bei neoplastischen und infektiosen Erkrankungen
auftritt und mit allergisch-hyperergischen Venenwandreaktionen einhergeht.

Chronisches Ulcus cruris

Das chronische Ulcus cruris ist ein iiber 6 Wochen bestehender Hautdefekt mit fehlender Heilungstendenz, in 90 % ist er die Folge von Venenleiden
(Varikosis, postthrombotisches Syndrom), in 6 % von arteriellen Erkrankungen und in 4 % von Mikrozirkulationsstérungen wie Diabetes mellitus und
Vaskulitiden.

Formen und Klinik

Es lassen sich verschiedene Ulkusformen unterscheiden. Bei der chronisch-vendsen Insuffizienz findet sich das Ulkus meist am Innenkndchel (). Typische
weitere Hautverdnderungen sind Purpura jaune d'ocre, Beinddeme und Dermatosklerose. Kleine, ausgestanzte, duflerst schmerzhafte Ulzera in direkter
Nachbarschaft von weillich-atrophischen Hautarealen werden als ulzerierte Atrophie blanche bezeichnet. Beim postthrombotischen Ulkus finden sich nicht
selten mehrere Ulzera am gleichen Bein und auch die Gamaschenulzera im Knochelbereich beruhen hiufig auf Thrombosen. Das Faszien iiberschreitende
Ulkus an Zehen und lateralen Fulkanten bei der arteriellen Verschlusskrankheit ist sehr schmerzhaft. Vaskulitiden haben oft multiple, schmerzhafte Ulzera
mit petechialen Einblutungen zur Folge. Bei Polyneuropathien (z. B. durch Diabetes mellitus, Alkoholabusus, Vitamin-B ;,- oder Folsduremangel ausgelost)
sind vor allem die druckbelasteten Regionen des VorfuBies und der Ferse betroffen. Diese Ulzerationen entstehen aufgrund verminderter Schmerzempfindung
sowie nach Bagatelltraumata am Fufl und werden als Malum perforans bezeichnet. Bei diabetischer Mikro- und Makroangiopathie kommt es zusitzlich zu
Wundheilungsstérungen, im Endstadium ggf. zu Gangrin und Amputation.



Abb. 45.2 Ulcus cruris venosum

Therapie

Wenn die intakte arterielle Durchblutung gesichert ist, wird die Stauung durch Kompression und Gehiibungen bei Tag und Hochlagerung bei Nacht beseitigt.
Bei der Lokalbehandlung sollte wegen der Gefahr kontaktallergischer Reaktionen auf sensibilisierende Inhaltsstoffe verzichtet werden. Essenziell sind die
Beseitigung des vendsen Riickstaus und die nachfolgende konsequente Kompressionsbehandlung. Die Behandlung des Ulcus cruris erfolgt stadiengerecht nach
den Prinzipien der feuchten Wundbehandlung.

Zunichst, in der Wundreinigungsphase, werden z. B. mit Alginatverbanden und Kiirretage fest haftende Fibrinbeldge und Nekrosen beseitigt. AnschlieBSend
wird in der Granulationsphase z. B. mit Hydrokolloidverbidnden ein Auffiillen des Wundgrunds mit Granulationsgewebe beschleunigt. Erreicht das
Granulationsgewebe Epithelniveau (Epithelisierungsphase), kann eine Spalthaut/Meshgraft-Hauttransplantation angestrebt werden. Bei einem Meshgraft
(Maschentransplantat) wird der gewonnene Spalthautlappen durch eine Messerwalze und Auseinanderziehen in ein rautenférmiges Hautgitter verwandelt. So
lassen sich Defekte decken, die bis zu dreimal groBer als die entnommene Spalthaut sind. Aus den Zwischenrdumen kann Wundsekret ausflieen.

Arterielle Krankheiten

Arterielle Verschlusskrankheit (AVK) Vollstindiger oder teilweiser Verschluss der Arterien, der zu Ischdmie, Gangrin und trophischen Stérungen fiihrt. Man
unterscheidet vier Stadien. Die Haut ist trocken, schuppig, manchmal auch atrophisch glatt und glédnzend. Oft finden sich Nageldystrophien und Nagelmykosen.

Thrombangiitis  obliterans  (v. Winiwarter-Buerger): Segmentire, schubweise verlaufende chronische Entziindung kleiner und mittelgroBer
Extremititenarterien, oft mit Begleitphlebitis und sekundérer Thrombosierung. Fast ausschlieBlich bei jingeren Mannern mit Nikotinabusus. Betroffen sind 2
% aller AVK-Patienten. Die Therapie besteht in Nikotinkarenz, Pentoxifyllin und ggf. Amputation.

Vaskulitiden

Vaskulitiden sind entziindliche Verdnderungen der Blutgefde ohne einheitliche Klassifikation. Plotzlich treten nicht wegdriickbare Hamorrhagien, Purpura
und Erytheme teils mit knotiger/papuldser Verdnderung auf. Es kommt zu Allgemeinsymptomen und Schmerzen. Als Ursachen kommen u. a. Medikamente,
Infektionen, Autoimmunerkrankungen und Malignome infrage. Unterschieden werden kutane Vaskulitiden (z. B. Vasculitis allergica) und systemische
Vaskulitiden, die mit einer Hautbeteiligung einhergehen kénnen (z. B. Panarteriitis nodosa).

Einteilung der Vaskulitiden nach der Gefaf3grofie

« Vaskulitiden der kleinen Gefaf3e:
— Vasculitis allergica
— Purpura Schoenlein-Henoch
— Urtikariavaskulitis
« Vaskulitiden der mittelgroen Geféf3e:
— Panarteriitis nodosa

Vasculitis allergica (leukozytoklastische Vaskulitis)

Grundeffloreszenz ist die entziindlich verdnderte Petechie, der histopathologisch eine leukozytoklastische Vaskulitis und pathogenetisch eine
Immunkomplexreaktion (Typ III) an kleinen und mittleren Gefdlen zugrunde liegt. In der Gefilwand sind Immunglobuline (IgG, IgM) und
Komplementkomponenten abgelagert. Eine allergische Vaskulitis kann durch Bakterien und Viren, Medikamente wie Antibiotika, Antiphlogistika, Thiazide
und Fremdproteine (z. B. Immunseren) induziert werden und auch im Rahmen von Grunderkrankungen wie Kollagenosen und Morbus Hodgkin auftreten.



Klinik

Die oft symmetrischen, kleinfleckigen, nicht wegdriickbaren Einblutungen sind bevorzugt an den Unterschenkelstreckseiten lokalisiert (). Es werden ein
hamorrhagischer, ein papulonekrotischer und ein polymorph-noduldrer Typ unterschieden. Meist handelt es sich um eine akute einmalige Manifestation, ein
schubweiser Verlauf ist aber auch moglich. Allgemeinerscheinungen wie Fieber, Abgeschlagenheit, Kopfschmerzen, Arthralgien kommen vor, ebenso eine

systemische Beteiligung von Magen-Darm-Trakt und Nieren.

Abb. 45.3 Vasculitis allergica

Purpura Schoenlein-Henoch

Vasculitis allergica vom hadmorrhagischen Typ, die meist 14 Tage nach Streptokokkeninfektion bei 4—11 Jahre alten Kindern auftritt. Aber auch Erwachsene
konnen erkranken. Eventuell treten auch Nephropathie, abdominale Schmerzen, Gelenkschmerzen und Karditis auf. In der direkten Immunfluoreszenz lassen
sich IgA-Immunkomplexe in GefdBwinden nachweisen.

Urtikariavaskulitis

Unter dem klinischen Bild einer Urtikaria verlaufende Vaskulitis. Als Ursachen kommen auch Grundkrankheiten (Kollagenosen, Hepatopathien, maligne



Tumoren) infrage.

Therapie
Disponierende Faktoren wie verddchtige Medikamente und bakterielle Foci werden weggelassen bzw. saniert. Zusétzlich kommen Steroide, bei schweren
Verldufen auch Immunsuppressiva zum Einsatz. Weiterhin sind Bettruhe und Kompressionsverbénde indiziert.

Panarteriitis nodosa

Granulomatgse und nekrotisierende Vaskulitis der kleinen und mittleren Arterien mit meist systemischem, lebensbedrohlichem Befall. In bis zu einem Drittel
der Fiélle kommt es zu Hautverdnderungen, selten zu einem isolierten Hautbefall. Betrifft vor allem Menschen im 4./5. Lebensjahrzehnt. Die Atiologie ist
unbekannt, teilweise handelt es sich um Immunkomplexvaskulitiden.

Klinik und Therapie

Besonders an der unteren Extremitit treten schmerzhafte, livide, derbe, kutane oder subkutane Knoten sowie Urtikaria, multiforme Erytheme, petechiale
Einblutungen, Ulzerationen und Gangrian auf. Allgemeinsymptome sind Fieber, Gewichtsverlust, Blutdruckanstieg, Tachykardie, Blutbildverdanderungen,
Senkungsbeschleunigung und der Mitbefall von Nieren und Gelenken. Therapiert wird mit Steroiden und Immunsuppressiva in initial hoher Dosierung.

Livedo racemosa

Kutane Vaskulitis der kleinen und mittleren dermalen Gefélie bei entsprechender Disposition und zusitzlichen Noxen (Nikotin, orale Kontrazeptiva). Kann
auch durch GefaBverschliisse bedingt sein. Sie tritt primér oder sekundir bei einer Grunderkrankung (z. B. Polyarthritis) auf. Vor allem an den Extremititen
finden sich blitzfigurenartige, blauliche Streifen (). Der Verlauf ist chronisch. Besserung tritt ein bei Nikotinkarenz und unter Therapie mit Antiphlogistika.
Livedo racemosa kann auch ein Hinweis auf ein Antiphospholipid-Syndrom sein ( ). Das Sneddon-Syndrom ist eine besondere Form der Livedo racemosa mit
Beteiligung kleiner Hirngefél3e.



Abb. 45.4 Livedo racemosa

Sweet-Syndrom

Akut fieberhafte, neutrophile Dermatose mit meist grippedhnlichen Prodromalerscheinungen. Nach Besserung plotzlicher Fieberanstieg und Auftreten
dunkelroter, 6dematdser, erhabener Hautherde im Gesicht oder an den Extremitétenstreckseiten. Extrakutan treten fakultativ Arthralgien und Konjunktivitiden
auf. Histologisch zeigen sich ein starkes Odem und ein massives, leukozytires (v. a. neutrophiles) Infiltrat der Dermis. In 20 % Vaskulitis nachweisbar. Die
Erkrankung tritt als eigenstdndiges Krankheitsbild auf oder ist assoziiert mit hdmatologischen (z. B. AML), rheumatologischen (z. B. systemischer Lupus
erythematodes, Dermatomyositis) oder infektiosen Grunderkrankungen (z. B. Streptokokkeninfekte). Auch Medikamente konnen ein Sweet-Syndrom auslosen.
Verlauf iiber mehrere Wochen, Rezidive moglich. In der Regel ist eine Steroidbehandlung nétig.

Zusammenfassung
GefafBerkrankungen

« Ulcus cruris: polyitiologischer Hautdefekt am Unterschenkel, der bis in die Dermis oder Subkutis hineinreicht, haufigste Wundheilungsstérung

« Arterienerkrankungen: chronische Lumeneinengung peripherer arterieller Gefafle bei AVK und dadurch Versorgungsengpésse der abhingigen
Gebiete



* Vaskulitiden: entziindliche Veranderungen der Blutgefdfe unterschiedlichster Genese; z. B. allergische Vaskulitis, Immunkomplextyp
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Andrologie

Die Andrologie ist die Lehre von der Physiologie und Pathologie der ménnlichen Sexualorgane. Sie umfasst Storungen der Zeugungsfihigkeit (Impotentia
generandi) sowie Storungen der Beischlaffdhigkeit (Impotentia coeundi). Sie hat sich in deutschsprachigen Léndern im Zusammenhang mit den
Geschlechtskrankheiten innerhalb der Dermatologie entwickelt, erfordert aber heute die interdisziplindre Kooperation mit Urologen (operative Andrologie),
Endokrinologen, Psychologen etc.

Ursachen mannlicher Fertilitatsstorungen

Bei einem Dirittel der infertilen Méanner kann keine klare Ursache gefunden werden, einige mogliche Ursachen werden hier genannt:

Primarer Hodenschaden

AngeborenZu einem primdren Hodenschaden konnen Chromosomendefekte wie Aberrationen des X- (z. B. Klinefelter) oder Y-Chromosoms,
Spermatozoendefekte wie das Immotile-Cilia-Syndrom mit nicht ausreichender fibrillirer Beweglichkeit und der Hodenhochstand fithren. Bei 4-6 % der
Jungen besteht ein Maldescensus testis (Kryptorchismus). Der Hodenhochstand sollte bis zum Ende des 1. Lebensjahrs behoben werden, da das Risiko einer
irreversiblen Schadigung sowie einer spiteren Entartung des Hodengewebes mit der Zeit zunimmt.

Erworben Die Tubulusinsuffizienz ist ein hdufiger Endzustand vieler, oft unklarer Prozesse. Das Keimepithel ist sehr empfindlich. Als Ursachen fiir die
Schiadigung kommen infrage: Medikamente, Varikozele, Mumpsorchitis oder andere Virusinfekte, Operationen, Traumata, Zytostatika, Radiatio,
Umweltschadstoffe, Traumata, Durchblutungsstorungen, Warmeschéden, Hodenkarzinom.

Sekundarer Hodenschaden

Sekundidre Hodenschéddigungen werden durch Stérungen der iibergeordneten hormonellen Regulationszentren im Hypothalamus oder Hypophysenvorderlappen
verursacht. Ein Beispiel ist das Kallmann-Syndrom, eine genetisch bedingte Assoziation von hypogonadotropem Hypogonadismus und Anosmie.

Extratestikuldre Storungen

Zu den extratestikuldren Ursachen einer Infertilitit gehdren Stdrungen im Verlauf der ableitenden Samenwege, Storungen der akzessorischen
Geschlechtsdriisen und Varikozelen ().



Abb. 46.1 Varikozele

Immunologische Faktoren
Autoantikorper fithren zur Spermatozoenagglutination.

Funktionelle Faktoren

Weitere Ursachen einer Infertilitét konnen Penisfehlbildungen wie Hypospadie und Erkrankungen wie Induratio penis plastica sein.

Andrologische Diagnostik

Schwerpunkte der Diagnostik der Impotentia generandi sind die ausfiihrliche Anamnese, die Klinik und die Spermauntersuchung (Spermiogramm).

Anamnese

Bei der andrologischen Anamnese liegen Schwerpunkte auf der Sozial- und Familienanamnese (Libido? Stressfaktoren? Kinderlosigkeit, Erbkrankheiten in der
Familie?), auf Medikamenten und Genussmitteln und auf dem Umgang mit moglichen toxischen Stoffen und weiterhin auf der allgemeinen
Krankheitsgeschichte (chirurgische Eingriffe im Hodenbereich? Traumata? Mumps? Geschlechtskrankheiten?).

Klinik
Neben der Begutachtung des Habitus (Fett- und Muskelverteilung Gynidkomastie, klinische Hinweise auf Androgenmangel oder z. B. Klinefelter) sollte der
gesamte Urogenitalbereich des Mannes untersucht werden: Hoden (Volumen? Lage?), Nebenhoden (Spermatozele?), Penis (Phimose? Hypospadie?), Prostata



und Samenleiter (Hinweise auf Prostatitis?).

Apparative Diagnostik

Weiterhin werden die Urogenitalorgane mit Doppler-Sonografie und Sonografie untersucht.

Spermiogramm

Das Ejakulat wird nach einer sexuellen Karenz von 2-5 Tagen untersucht. Es besteht aus Spermatozoen, Rundzellen (Vorstufen der Spermiogenese,
Entziindungszellen, Epithelien) und dem Seminalplasma der Nebenhoden und akzessorischen Geschlechtsdriisen. Normalwerte und Terminologie siche und .

Tab. 46.1 Normalwerte eines Spermiogramms, Normospermie (nach WHO)

Volumen >1,5ml

pH >72

Viskositit Verfliissigung innerhalb von 60 min
Spermienkonzentration > 15 Mio./ml

Spermiengesamtzahl > 39 Mio.

Spermienbeweglichkeit (total) > 40 % Globalbeweglichkeit
Spermienmorphologie > 15 % normale Morphologie
Spermienvitalitét > 58 % vital

Leukozyten <1 Mio./ml

Fruktose > 13 umol/ml Ejakulat

Tab. 46.2 Nomenklatur der Ejakulatparameter

Oligozoospermie < 15 Mio. Spermien/ml

Asthenozoospermie Globalmotilitdt < 38 %

Teratozoospermie < 15 % normal geformte Spermien

Azoospermie Keine Spermien im Ejakulat

Aspermie (Asemie) Kein Ejakulat nach Orgasmus
Hormonanalysen

Durch Bestimmung der Basissekretion von FSH, LH, Prolaktin, Testosteron und verschiedene Funktionstests (z. B. GnRH-Test) wird die endokrine Funktion
von Hypothalamus, Hypophysenvorderlappen und Hoden iberpriift. Es gibt verschiedene Formen von Hypogonadismus (Hodeninsuffizienz), z. B.
hypergonadotroper Hypogonadismus  (primdrer Hodenschaden), hypogonadotroper Hypogonadismus (hypothalamisch-hypophysar  bedingt, ),
normogonadotroper Hypogonadismus (idiopathische Hodeninsuffizienz).



Abb. 46.2 Hypogonadotroper Hypogonadismus, ausgebliebene Pubertatsentwicklung (z. B. kein Bartwuchs)

Chromosomenuntersuchung
Bei ca. 2 % der infertilen Méanner findet man Chromosomenaberrationen.

Hodenbiopsie

Bei bestimmten Indikationsstellungen (z. B. fraglicher Verschluss/Stenose ableitender Samenwege) wird beidseits eine Gewebeprobe zur histologischen
Untersuchung entnommen.

Immunologische Diagnostik

Spermiengebundene Antikorper konnen z. B. mit dem MAR-Test nachgewiesen werden.

Therapie der mannlichen Fertilitatsstorungen
Operative Therapie

Ist beim Maldescensus testis die zundchst durchgefiihrte Hormontherapie mit HCG erfolglos, wird eine operative Orchidopexie durchgefiihrt. Die operative
Behandlung einer Varikozele besteht in der Sklerosierung oder Ligatur der insuffizienten Venen. Bei angeborenen oder erworbenen Verschliissen der
Nebenhodenkanélchen oder der Samenleiter kann eine mikrochirurgische Epididymovasostomie durchgefiihrt werden. Phimosen werden durch Zirkumzision
beseitigt.

Medikamentose Therapie

Unter den Bedingungen der evidenzbasierten Medizin ist bisher bei keinem Medikament eine Steigerung der Schwangerschaftsrate nachgewiesen worden.
Indikationen zur Hormontherapie sind z. B. der hypogonadotrope Hypogonadismus (pulsatile GnRH-Therapie, alternativ HCG-/HMG-Therapie). Androgene
werden bei nachgewiesener inkretorischer Hodeninsuffizienz zur Verbesserung des Allgemeinzustands und der Leistungsfahigkeit und zur
Osteoporoseverhiitung substituiert. Bei Nachweis entziindlicher Verdnderungen sollten eine mdoglichst frithzeitige Erregerdiagnostik durchgefiihrt und eine
gezielte Antibiotikatherapie begonnen werden.

Insemination

Die instrumentelle Ubertragung von Sperma pri- und intrazervikal oder intrauterin ist vor allem bei Motilititsstorungen und Penetrationsstérungen der
Spermien indiziert. Eine exakte Abstimmung mit dem Ovulationshemmer und die Spermaaufbereitung sind moglich.

Intrazytoplasmatische Spermatozoeninjektion (ICSI)

Ein einzelnes Spermatozoon wird in das Zytoplasma einer Oozyte injiziert. Die ICSI ist indiziert bei hochgradiger Oligozoospermie und bei Storungen der
Akrosomenreaktion.

In-vitro-Fertilisierung
Die Eizellen (Follikelpunktion) werden auflerhalb des Korpers mit motilen Spermatozoen fertilisiert (In-vitro-Inkubation), nach Befruchtung erfolgt der
Embryotransfer in den Uterus.

Spermakonservierung
Sperma kann in fliissigem Stickstoff bei —196 °C iiber Jahre gelagert und nach dem Auftauen zur Insemination verwendet werden.

Immunologische Therapie



Bei nachgewiesenen Autoantikorpern zeigt eine immunsuppressive Therapie keine evidenzbasierten Erfolge, hier wird heute die Insemination oder ICSI
favorisiert.

Psychotherapie
Infertilitdt kann, wenn man die erektile Dysfunktion zu den Ursachen hinzuzihlt, psychisch bedingt sein, Infertilitit kann aber auch zu psychischen Storungen

fiihren.

Zusammenfassung
Andrologie

* Andrologie: Lehre von der Physiologie und Pathologie der méannlichen Sexualorgane

« Impotentia generandi: Stérungen den Zeugungsfahigkeit; Impotentia coeundi: Stérungen der Beischlafféhigkeit

¢ Zu den Ursachen ménnlicher Infertilitit gehoren primare und sekundire Hodenschéden, extratestikuldre und immunologische Stérungen.
« In der Diagnostik sind neben der Klinik eine ausfiihrliche Anamnese und die Spermauntersuchung (Spermiogramm) besonders wichtig.

« Die Therapie sollte moglichst kausal wirken (operativ und medikamentds), auBerdem gibt es reproduktionsmedizinische Verfahren.



Fallbeispiele

INHALTSVERZEICHNIS
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Fall 1

Erythrodermie

Fallbeschreibung

Sie werden im Notdienst zu einem 75-jahrigen Patienten in ein Altersheim gerufen. Sie finden den Patienten mit einer generalisierten, leicht schuppenden
Roétung der Haut vor. Er fithlt sich schlapp, hat Fieber und Schiittelfrost. Bei der korperlichen Untersuchung stellen Sie auflerdem eine generalisierte
Lymphknotenschwellung fest.

Welche Differenzialdiagnosen der Erythrodermie miissen bedacht werden?

Die Erythrodermie kann sich idiopathisch entwickeln, durch die generalisierte Ausbreitung einer Dermatose oder durch eine systemische Erkrankung:
Arzneimittelreaktionen, Ekzeme (Kontaktekzem, seborrhoisches, atopisches Ekzem), Psoriasis, Lymphome, Pityriasis rubra pilaris, Pemphigus foliaceus,
Lichen ruber planus, Scabies norvegica, Ichthyosen.

Was sind die notwendigen therapeutischen MaBnahmen?
Zunichst miissen die stationire Aufnahme, supportive MaBnahmen und die engmaschige Uberwachung veranlasst, dann nach Diagnosestellung gezielte
Therapien eingeleitet werden:

Wenn moglich, Absetzen von infrage kommenden Medikamenten bei Verdacht auf Arzneimittelexanthem

« Intensive lokale Therapie: z. B. mit Steroiden, feuchten Wickeln und Bédern bei Ekzemen
« Systemische Therapie: z. B. Steroide, Retinoide oder Infliximab bei Pityriasis rubra pilaris
» Ggf. Lichttherapie: z. B. PUVA oder UVB bei Psoriasis

Welche Komplikationen kénnen den Verlauf erschweren?
Schwere Wérme-, Protein-, Elektrolyt- und Fliissigkeitsverluste; Herz-Kreislauf-Belastung durch Weitung aller peripheren GeféB3e; Infektanfalligkeit.

Der Patient gibt an, ,,noch nie was mit der Haut zu tun gehabt zu haben®. Er kann sich an keinen einzigen ,,Hautausschlag® in seinem 75-jéhrigen Leben
erinnern, auch sind ihm keine Allergien bekannt. Aber er hat andere Sorgen, denn er leidet an Herzinsuffizienz und Gicht und hatte aulerdem vor 2
Wochen einen komplizierten Harnwegsinfekt, der mit Tabletten behandelt wurde. Letzte Woche habe er ein fleckiges Erythem am Oberschenkel bemerkt,
das sich nun aber tiber die gesamte Korperoberfliache ausgebreitet hat. Das Exanthem habe zunichst geschmerzt, jetzt besteht starker Juckreiz.

Welche weiteren anamnestischen Informationen und Untersuchungen sind notwendig?

Genaue Medikamentenanamnese: Welche Medikamente wurden wann eingenommen? Kamen in letzter Zeit neue hinzu? Friihere
Unvertréglichkeitsreaktionen?
Eventuell mikrobiologische Abstriche erosiver Hautverdnderungen; evtl. im Zweifel Hautprobenentnahme (immer vor Steroidtherapie).

Die Ergebnisse bei diesem Patienten sind:

» Mikrobiologische Abstriche negativ
* Histopathologie: lymphohistiozytéire und granulozytére Infiltrate in perivaskuldrer Anordnung, Einzelnekrosen basaler Keratinozyten

Welche Diagnose ist aufgrund der Befunde am wahrscheinlichsten?
Generalisiertes Arzneimittelexanthem.

Gibt es weitere diagnostische Moglichkeiten, um die Diagnose abzusichern?

Grundsitzlich kann versucht werden, das ursdchliche Medikament im Hauttest herauszufinden, was aber nur relativ selten gelingt. Wenn die
Hauterscheinungen abgeklungen sind, kann man theoretisch mit einem Reprovokationstest eine allergische Arzneimittelreaktion bestitigen, dies findet in der
Praxis jedoch so gut wie nie statt.

Es muss bedacht werden, dass es auch zu Unvertréaglichkeitsreaktionen auf Medikamente kommen kann, die schon lédnger eingenommen werden. Oft werden
solche Arzneimittelreaktionen durch gleichzeitig bestehende fieberhafte Infekte getriggert. Deshalb bleibt die erneute Einnahme des Medikaments im
krankheitsfreien Zustand oft folgenlos.

Fallbeschreibung

Die Altenpflegerin nutzt Thre Anwesenheit und bittet Sie, doch auch noch einen schnellen Blick auf die Haut des Zimmernachbarns zu werfen. Diese sidhe
schon seit einiger Zeit ,,wild“ aus. Nach ldngerem, eindringlichem Nachfragen gibt der Patient an, schon vor mehreren Monaten unscharf begrenzte,
o6dematose Ekzeme an den Oberarminnenseiten bemerkt zu haben. In der letzten Zeit hat sich die stark juckende Hautverdnderung immer weiter
ausgebreitet, nun ist die gesamte Hautoberfldche befallen. An Handfldchen und FuB8sohlen haben sich Hyperkeratosen und Nagelverdnderungen entwickelt.

Wie kommt man der Diagnose ndher? Welche Untersuchungen sind sinnvoll?

Probeexzision und histopathologische Untersuchung der Haut; Lymphknoten-Sonografie; ggf. diagnostische Lymphknoten-Exstirpation; Blutuntersuchung:
Routineparameter der Serumchemie, Differenzialblutbild, FACS-Analyse, Molekularbiologie.

« Histopathologie: In der Dermis liegen lymphozytére Infiltrate mit atypischen pleomorphen Lymphozyten. Die atypischen Lymphozyten wandern in
die Epidermis ein (Epidermotropismus) und bilden intraepidermal kleine Mikroabszesse aus (Pautrier-Mikroabszesse; ).
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Abb. 47.1 Probeexzision

« Lymphknoten-Sonografie: Es finden sich vergrofierte, glatt begrenzte, hyperperfundierte und echoarme Lymphknoten, die perlschnurartig
angeordnet ist.

« Histologie eines Lymphknotens: Maligne T-Lymphozyten auch hier nachweisbar, die Lymphknotenarchitektur ist fast aufgehoben.

« Labor: Differenzialblutbild: > 5 % der atypischen T-Zellen sowie eine Leukozytose mit relativer Lymphozytose; BSG, IgE-Serumspiegel

* FACS-Analyse: erhohter CD4/CD8-Quotient > 10

* Molekularbiologie: In der entnommenen Hautprobe und im Blut zeigt sich eine klonale T-Lymphozytenvermehrung.

Was ist nun lhre Verdachtsdiagnose und wieso?

Die Verdachtsdiagnose lautet Sézary-Syndrom, die leukdmische Verlaufsform eines kutanen T-Zell-Lymphoms. Typisch ist die beschriebene Klinik mit
Erythrodermie, Pruritus, palmoplantaren Hyperkeratosen und Onychodystrophien und weiterhin die atypischen T-Zellen, auch als ,,Sézary-Zellen“ bezeichnet.

Wie ist die Prognose des Patienten?
Die Prognose ist deutlich schlechter als bei Mycosis fungoides, letaler Verlauf innerhalb weniger Jahre. Die 5-JUR liegt bei 1015 %.

Wie wird die weitere Therapie aussehen?

PUVA-Therapie, Polychemotherapie (z. B. Methotrexat), extrakorporale Fotopherese, gegen den Juckreiz Antihistaminika, Steroide systemisch und lokal,
zusitzlich pflegende Externa.

Fallbeschreibung

Noch einen weiteren letzten Patienten gibt es fiir Sie im Altenheim: ein 80-jédhriger Herr mit erythrosquamdsen Plaques besonders an Knien und
Ellenbogen, aber auch vereinzelt am restlichen Integument. Bei der eingehenden korperlichen Untersuchung fallen Thnen Nagelveranderungen auf ().




Abb. 47.2 Nagelveranderungen

Um welche Nagelveranderungen handelt es sich und was fragen Sie den Patienten nun ganz gezielt?
Es sind sog. Tiipfelndgel zu erkennen.

Der Patient wird jetzt konkret nach vorbestehenden Hauterkrankungen befragt.

Er gibt an, seit seiner Jugend an Psoriasis zu leiden, die sich allerdings in den letzten Jahren dramatisch verschlechtert habe. Er sei zuletzt von seinem
Hausarzt mit oralen Steroiden behandelt worden, weil dieser sich nicht mehr anders zu helfen gewusst habe. Die Psoriasis sei tatsdchlich besser geworden,
also habe der Patient beschlossen, eigenstindig alle Medikamente sofort abzusetzen. Daraufhin seien die Hautverdnderungen wieder aufgeflammt und
hitten sich auf das gesamte Integument ausgebreitet. Juckreiz bestehe nicht.

Durch welchen Mechanismus ist diese heftige Hautreaktion ausgeldst worden?
Rebound-Phidnomen nach Absetzen einer oralen Steroidtherapie.

Welche Nagelveranderungen sind charakteristisch fiir diese Krankheit?
Tiipfel- oder Griibchennsgel, kleine Nageleinzichungen durch Stérungen der Nagelmatrix, wie sie hier zu sehen sind. AuBerdem Olflecke, gelbbriunliche
Flecken in der Mitte und Onycholyse am Rand des Nagelbetts, die durch parakeratotische Veranderungen entstehen. Subunguale Hyperkeratosen, mit Bildung
von Keratin unter dem Nagelrand. Beim Kriimelnagel vollstindige Nageldystrophie.

Wie wiirden Sie nun weiterbehandeln?
Lokale Therapie: Steroide, Vitamin-D-Préiparate ( Cave: keine gro3flichige Anwendung!), Béder, Pflegeintensivierung.

* Lichttherapie: Bade-PUVA oder Lichttherapie mit Engband-UVB, Wellenldnge 311 nm. Eine Lichttherapie kann kombiniert werden mit der
lokalen Auftragung von Teer (z. B. als ,,Goeckermann-Therapie“: 3 x téglich Teer + 1 x taglich UVB iiber 21 Tage, hohe Remissionsrate).

« Systemische Therapie: Fumarsaureester, Methotrexat, Retinoide, Ciclosporin sowie neuere Antikorper, die gezielt in die Pathophysiologie der
Erkrankung eingreifen (z. B. Infliximab — TNFo-Antikorper).

Generell gilt (bis auf vereinzelte Ausnahmen): keine systemischen Steroide fiir Psoriasis wegen des Rebound-Effekts!
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Fall 2

Flachige Gesichtsrotung

Fallbeschreibung

Eine junge Frau stellt sich in der Nachmittagssprechstunde in der groBen allgemeinmedizinisch-dermatologischen Gemeinschaftspraxis vor, in der Sie als
Assistenzarzt angestellt sind. Sie sehen sofort, dass die gesamte Gesichtshaut mit Lippen, Lidern und Ohren sowie der Hals betroffen sind ( ). Die Haut ist
nicht nur gerétet, sondern auch geschwollen. Teils sieht man Papeln und Bldschen, teils Krusten. Die Hautverdnderungen jucken stark und es sind
Kratzeffekte zu sehen. An den Ellenbeugen, Handgelenken, Kniebeugen und FuBriicken ist die Haut lichenifiziert und schuppt.

Abb. 48.1

Was ist Ihre Verdachtsdiagnose und wonach fragen Sie gezielt in lhrer Anamnese?
Atopisches Ekzem; gezielte Eigen- und Familienatopieanamnese.



In der Anamnese ergibt sich, dass die Patientin neben dem atopischen Ekzem auch an allergischer Rhinokonjunktivitis leidet und ihr Bruder in der Kindheit
Asthma hatte. Die Patientin war in letzter Zeit stark belastet und groem Stress ausgesetzt. Sie macht auch den Eindruck, nicht viel iiber ihre Krankheit und
die moglichen Ursachen und Préventionsméglichkeiten zu wissen.

Wie gehen Sie weiter vor?

Um den akuten Schub in Griff zu bekommen, Lokaltherapie mit Steroiden (Vorsicht im Augenbereich), evtl. in Kombination mit feuchten Umschlégen.

Weiterhin Lichttherapie und eine wirksame Behandlung des Juckreizes mit Antihistaminika, evtl. stationdre Aufnahme. AuBerdem Aufkldrung iiber die

Krankheit (,,Eine Heilung ist nicht mdglich, aber Krankheitsausbriiche lassen sich mit guter Hautpflege mindern.“) und die Notwendigkeit von regelmafiger
Hautpflege. Besonders wichtig ist die hiufige Hydrierung der Haut mit feuchtigkeitsspendenden Externa z. B. mit Zusatz von Urea o. A. Gegebenenfalls im
Verlauf Erlernen von Entspannungsmafinahmen zur besseren Stressbewaltigung.

Fallbeschreibung

Als nichste Patientin kommt eine 45-jahrige Frau in Ihre Praxis mit einer flichigen symmetrischen Gesichtsrotung zentrofazial auf Nasenriicken und
angrenzenden Wangen (). Das Erythem ist unscharf begrenzt und leicht geschwollen. Bisher war die Patientin topfit, es sind keine internistischen oder
dermatologischen Vorerkrankungen bekannt. Nur ihre Knie titen ihr in letzter Zeit 6fter weh, woriiber sie sich aber nie Gedanken gemacht habe, denn
Rheuma liege bei ihr in der Familie.

Abb. 48.2

Wie verfahren Sie weiter?

Differenzialdiagnostisch ist u. a. an eine systemische Erkrankung zu denken (Hautverdnderungen + Gelenksymptome), z. B. an eine systemische
Bindegewebserkrankung. Diese Erkrankungen gehen mit typischen Autoantikorperprofilen einher, fiir ihre Diagnose existieren dariiber hinaus spezifische, von
Fachgesellschaften publizierte und validierte Diagnosekriterien.

Initial sollten antinukleédre Antikorpertiter (ANA) bestimmt und — bei positivem Ergebnis — die spezifischen ANA identifiziert werden (z. B. Anti-ds-DNA,
Anti-Ro- und -La, Anti-U1-RNP, Anti-Jol und Anti-Scl 70). Weiterhin sollten Komplement C3, C4, zirkulierende Immunkomplexe und das Routinelabor mit
Serumchemie, Differenzialblutbild und Entziindungsparametern bestimmt werden. Positive Anti-ds-DNA-Antikorper sind sehr charakteristisch fir den
systemischen Lupus erythematodes.

Entscheidend fiir die Diagnose ist auSerdem die dermatohistopathologische Untersuchung einer Hautbiopsie.

Bei der Patientin zeigt die Standard-Hdmatoxylin-Eosin-Farbung eine Interface-Dermatitis mit vakuoldrer Basalzelldegeneration, sterbenden,
geschrumpften eosinophilen Zellen (,,Civatte-Koérperchen®) und einem lymphozytenreichen entziindlichen Infiltrat perivaskulér, periadnexal und in der
Basalmembranzone. Die direkte Immunfluoreszenz zeigt granuldre Autoantikérperablagerungen entlang der Basalmembranzone (IgG, IgM, IgA und
Komplement C3). Die indirekte Immunfluoreszenz weist im Patientenserum zirkulierende Autoantikorper nach.

Was ist Ihre Verdachtsdiagnose und welche diagnostischen Kriterien wenden Sie an?

Das typische Schmetterlingserythem der Patientin und die Ergebnisse von Histopathologie, direkter und indirekter Immunfluoreszenz lassen an einen
systemischen Lupus erythematodes (SLE) denken. Diagnostische Kriterien: ACR-Kriterien, von den 11 Kriterien miissen 4 gleichzeitig oder seriell erfiillt sein,
um die Diagnose SLE zu erfiillen.

Was sind weitere Hautverdanderungen dieses Krankheitstyps?

Die sehr polymorphen Hautverdnderungen finden sich beim systemischen Lupus erythematodes in 75 % der Fille. Neben dem Schmetterlingserythem kénnen
u. a. auftreten: diffuse Alopezie, Exantheme, Lésionen wie beim chronisch-diskoiden Lupus verschiedene Vaskulitiden, Enanthem mit Schleimhautulzera,
Lichtempfindlichkeit, Raynaud-Phinomen, weiterhin fleckige, keratotische Rotungen, Teleangiektasien und Hamorrhagien im Bereich des Nagelfalzes und der
Interphalangealgelenke.

Fallbeschreibung

Eine ebenfalls 45-jahrige Frau mit rétlichen leicht schuppenden Hautverdnderungen im Gesicht kommt zu Thnen in die Sprechstunde. Dieses Erythem
besteht nun schon seit 2 Wochen und nimmt eher an Intensitat und Ausdehnung zu.

Welche Differenzialdiagnosen ziehen Sie in Betracht?
Erysipel, Tinea, (foto)kontaktallergisches Ekzem, irritativ-toxisches Ekzem, seborrhoisches Ekzem, atopisches Ekzem, Dermatomyositis, Lupus
erythematodes.

Bei der Untersuchung fallen Ihnen neben der Gesichtsrétung auch Odeme und Papulovesikel auf ( ). Die Anamnese nach fritheren, internistischen und
dermatologischen Erkrankungen und Medikamenten ist unergiebig. Auch die atopische Eigen- und Familienanamnese ist unaufféllig. Es sind keine



Allergien bekannt. Die Patientin verwendet seit 1 Jahr die gleiche Feuchtigkeitscreme und wechselnde Kosmetika. Auf eindringliches Nachfragen erfahren
Sie weiterhin, dass die Patientin seit etwas mehr als 3 Wochen eine neue Mascara verwendet.

Abb. 48.3

An welcher Erkrankung leidet die Patientin lhrer Meinung nach?

Mit groBer Wahrscheinlichkeit leidet die Patientin an einem allergischen Kontaktekzem, z. B. hervorgerufen durch eine Typ-IV-Sensibilisierung gegen einen
Bestandteil der neuen Mascara.

Welche Therapie schlagen Sie vor?

Expositionsvermeidung (Allergenkarenz), Pflege mit einfachen Salben oder Cremes (je nach Hauttyp) verstirkt die schiitzende Lipidbarriere. Temporar
aufgetragene steroidhaltige Externa konnen die Abheilung der akuten Erkrankung unterstiitzen.

Welche diagnostischen Schritte sollten im weiteren Verlauf durchgefiihrt werden?

In der Umgebung nach Kontaktstoffen (Kosmetika, Berufsstoffe) fahnden. Diese konnen dann im symptomfreien Intervall mit dem Epikutantest getestet
werden. Ergebnis: positive Typ-IV-Immunreaktion auf Konservierungsmittel.
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Fall 3

Erythematosquamdses Exanthem am Rumpf

Fallbeschreibung

Eine 16-Jahrige kommt mit ihrer Mutter in Thre dermatologische Praxis. Das Médchen berichtet von einem schuppenden, rétlichen Ausschlag, der vor
allem den Rumpf betreffe. Der Allgemeinzustand ist nicht beeintrdchtigt, der Ausschlag juckt kaum und schmerzt nicht. Die weitere korperliche
Untersuchung und der Lymphknotenstatus sind unaufféllig.

Das Madchen und ihre Mutter sind das erste Mal in lhrer Praxis. Worauf legen Sie neben der genauen Erfragung der jetzigen
Symptome besonderen Wert in der Anamnese?

Familienanamnese: Hautkrankheiten, vor allem Psoriasis, Atopie? Bei infektiosen Krankheiten: dhnliche Symptomatik in der Familie?

* Frithere/weitere Erkrankungen: vorangegangene Hauterkrankungen? Atopiesymptome? Medikamenten- und Nahrungsmittelallergien? Innere
Erkrankungen? Medikamentenanamnese?

* Soziale Anamnese: besondere Umweltfaktoren? Umgang mit Chemikalien? Sonnenbestrahlung? Reisen in tropische/subtropische Regionen
(Infektionsgefahr)?

Welche Differenzialdiagnosen miissen Sie bedenken?
Pityriasis rosea, seborrhoisches Ekzem, Psoriasis vulgaris und guttata, nummuléres Ekzem, SCLE, Arzneimittel- oder Virusexanthem, Tinea, Lues 2.

Die Patientin berichtet iiber einen einzelnen, miinzgroBen, erythematosquamosen Herd, den sie vor gut 10 Tagen das erste Mal am Bauch entdeckt hat.
Gestern begann nun die Aussaat vieler kleiner rotlicher Herde. Bei der genaueren Untersuchung stellen Sie fest, dass die ovalen und gerdteten Makuld
symmetrisch und kleinfleckig entlang den Hautspaltlinien angeordnet sind und Rumpf und proximale Extremitéten betreffen. Das Gesicht ist ausgespart.
Eine nach innen gerichtete, randstindige Schuppenkrause befindet sich auf einigen Papeln. Die Schuppung ist kleieformig (). Die ausfiihrliche
Erstanamnese, die Sie erheben, ist unergiebig.

Abb. 49.1

Nehmen Sie die oben genannten Angaben aus Untersuchung und Anamnese und die zur Hilfe. Welche Verdachtsdiagnose stellen Sie?
Verdachtsdiagnose: Pityriasis rosea (Roschenflechte; Pityriasis: kleieformige Schuppung).

Was wissen Sie liber Epidemiologie und Pathogenese dieser Erkrankung?



Pityriasis rosea ist eine akut-entziindliche Dermatose. Die Morbiditit betrégt 1 %, Frauen sind haufiger betroffen. Das Hauptmanifestationsalter liegt zwischen
10 und 35 Jahren. Es wird vermutet, dass diese Erkrankung durch humane Herpesviren verursacht wird (HHV-6 oder -7).

Wie ist die Prognose fiir diese Erkrankung und welche Therapie schlagen Sie vor?

Die Erkrankung ist harmlos, es ist keine spezielle Therapie notwendig. Der Verlauf ist selbstlimitierend, sie heilt spontan und narbenfrei nach 6-8 Wochen ab.
Es konnen Olbéder und blande Hautpflegemittel zur Stillung eines evtl. Juckreizes verordnet werden.

Die Pityriasis rosea beginnt immer mit einem einzigen, medaillonartigen, erythrosquamdsen Herd. Dieser wird auch ,,Primérmedaillon®, ,,Herald patch“
oder ,,Tache mére* genannt.

Fallbeschreibung

Eine 24-jéhrige Medizinstudentin kommt zu Ihnen in die Sprechstunde. Sie beginnen zundchst mit der Untersuchung: Es sind Rumpf und
Extremitatenstreckseiten betroffen. Es finden sich viele kleine, entziindliche, rund-ovale Hautlésionen ( ). Die Herde sind rot und mit Schuppen bedeckt.

Abb. 49.2

Anamnestisch erfahren Sie, dass der Ausschlag ganz akut eingesetzt hat. Die Patientin war nie ernsthaft krank. Letzten Monat hatte sie aber eine eitrige
Angina, die sie etwas geschwicht hat. Durch gezieltes Befragen nach Hauterkrankungen in der Familie erfahren Sie, dass der Vater in seiner Jugend wohl
an Schuppenflechte gelitten hat.

Wie lautet Ihre Verdachtsdiagnose und wieso?

Psoriasis guttata, diese Form kommt hdufig bei Jugendlichen und jungen Erwachsenen vor und wird durch Infekte (z. B. Streptokokkenangina) getriggert.
AuBerdem passt die positive Familiengeschichte gut.

Wie schitzen Sie die Prognose der Erkrankung ein?



Die Psoriasis guttata kann entweder nach einigen Wochen spontan abheilen oder in eine chronisch verlaufende Psoriasis vom Plaquetyp iibergehen.

Die Behandlung gestaltet sich wie folgt:

Wegen der starken Assoziation mit vorangegangenen Atemwegsinfekten sollte immer eine Rachenkultur angelegt und bei positivem Befund gezielt
antibiotisch behandelt werden.

* Fototherapie: Die Behandlung mit ultraviolettem Licht beschleunigt die Abheilung der Erkrankung. Ausreichend ist in den meisten Féllen eine kurze
Therapie mit UVB.
* Lokale Therapie, z. B. mit lokalen Steroiden und Vitamin D-Analoga

Fallbeschreibung

Eine 50-jahrige Patientin stellt sich mit immer wiederkehrenden Hautverdnderungen im Gesicht vor. Bei der genauen korperlichen Inspektion stellen Sie
allerdings fest, dass neben Kapillitium und Gesicht auch die vordere und hintere Schweiirinne des Oberkorpers befallen ist. Die Extremitéten sind frei. Das
Erythem ist unscharf und unregelmaBig begrenzt, die Schuppung ist gelblich, fettig und fein lamelldr. Ansonsten ist die Patientin gesund ( ).

Abb. 49.3

Wie lautet Ihre Verdachtsdiagnose und wieso?
Seborrhoische Dermatitis; die Patientin zeigt das typische Verteilungsmuster auf Hautarealen mit hoher Talgproduktion.

Was fillt Ihnen zur Pathogenese ein?

Bei einer gegebenen Disposition wirken Seborrhé (Hyperfunktion der Talgdriisen) und mikrobielle Faktoren wie die Besiedelung mit dem Hefepilz
Pityrosporum ovale (Syn. Malassezia furfur ) zusammen. Die pathogenetische Rolle der Zusammensetzungen der Hautfette und der Hautflora wird diskutiert.

Kennen Sie eine andere Erkrankung, die mit einem dhnlichen Mechanismus assoziiert ist?

Die hdufige und harmlose Pityriasis versicolor wird durch die Hefe Pityrosporum ovale (Syn. Malassezia furfur) ausgelost, die vor allem die talg- und
schweiBdriisenreichen Hautareale des Stamms betrifft. Die Melaninbildung und -verteilung ist unter dem Einfluss des Pilzes gestort. Die miinzgrolen
konfluierenden Flecken sind hyper- oder hypopigmentiert und schuppen kleieformig. Die Patienten haben keine subjektiven Beschwerden.

Welche anderen Formen dieser Erkrankung kennen Sie?

Man unterscheidet die Erwachsenenform und die Séuglingsform der seborrhoischen Dermatitis. Es gibt auch psoriasiséhnliche Formen oder Mischformen und
ein HIV-assoziiertes seborrhoisches Ekzem, das sich bei 70 % aller HIV-Infizierten findet.

Welche Therapie wiirden Sie vorschlagen?
Lokal: antimykotische Cremes (Ketoconazol), bei starker Entziindung wie bei unserer Patientin kurzzeitig lokale Steroide

* Am behaarten Kopf: antimykotische Haarwaschmittel und teer- und salicylsdurehaltige (zum Abschuppen) Kopftinkturen
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Fall 4

Hautfarbener Herd im Kopfbereich

Fallbeschreibung

In der Sprechstunde stellt sich ein 75-jahriger Patient vor. Seine Frau zerrt ihn ins Behandlungszimmer und féngt sofort an zu schimpfen: ,,Ich bin ja so
froh, dass ich ihn jetzt endlich mal so weit habe. Mein Mann geht einfach nicht zum Arzt. Sie konnen sich das nicht vorstellen ... Wenn ich nicht wire ...*
Sie versuchen, die Frau zu beruhigen, was Thnen auch fiir einen kurzen Moment gelingt, und wenden sich Ihrem eigentlichen Patienten zu. Schon als er im
Tiirrahmen stand, war Thnen ein hautfarbener, ca. 1,5 x 2 cm groBer Knoten an der linken Wange aufgefallen.

Welche Differenzialdiagnosen ziehen Sie in Betracht?

Basaliom, aktinische Keratose, Spinaliom, Keratoakanthom, dermaler Navus, Histiozytom, Talgdriisenhypertrophie, nicht pigmentiertes MM, nicht
pigmentierte seborrhoische Keratose.

Welche anamnestischen Angaben und Untersuchungen hitten Sie gern?
Wie lange besteht die Verdnderung? Wie sah eine etwaige Primérldsion aus? Bestehen an den sonnenexponierten Stellen Lichtschdden der Haut (z. B.
keratinische Keratosen, vorzeitige Hautalterung etc.), was auf einen chronischen UV-Schaden der Haut hinweisen kénnte? Berufsanamnese?

Bei unklarer Klinik und zur Abklarung: PE und Histologie.

Der Patient gibt an, dieses Knotchen nun schon seit ca. 2 Jahren zu haben. Zundchst habe er ein stecknadelkopfgroBes, hautfarbenes, derbes Knotchen
entdeckt, das sich dann aber langsam im Verlauf der Jahre immer weiter ausgebreit habe ( ). Der Patient hat eher sonnenempfindliche Haut (Hauttyp 2 nach
Fitzpatrick) und bis zu seiner Pensionierung 50 Jahre lang als Gértner gearbeitet.
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Abb. 50.1

Wie sieht die weitere Diagnostik aus?
Klinische Untersuchung der Haut, Auflichtmikroskopie, histopathologische Sicherung.

Welche Ergebnisse erwarten Sie in der weiteren Diagnostik?

« Auflichtmikroskopie: Teleangiektasien, perlschnurartiger Randwall aus aneinandergereihten, aggregierten Einzelknotchen, Zentrum unregelmafig
und atrophisch, Oberfldche glatt, gespannt, matt glénzend, derb, perlmuttfarben-durchscheinend
* Histologie: atrophische Epidermis, Nester basaler neoplastischer Keratinozyten, hyperchromatische Zellkerne, charakteristische palisadenartige



Zellverbiande

Wie lautet Ihre Verdachtsdiagnose und welchen Subtyp des Tumors hat der Patient?

zeigt einen derben, aus einzelnen, perlartig glinzenden Knotchen bestehenden Tumor, der von Teleangiektasien iiberzogen ist. Zentral besteht neben der
Schuppung eine beginnende Ulzeration. Es ergibt sich aufgrund der Klinik der Verdacht auf ein solides, knotiges Basalzellkarzinom.

Welche Therapie kommt infrage?

Die Therapie ist die chirurgische Exzision im Gesunden mit histologischer Schnittrandkontrolle. Vor allem im Gesicht konnen gewebesparende
Chirurgietechniken (mikrografische Verfahren) angewandt werden. In nicht operablen Fillen kommt eine Strahlentherapie zum FEinsatz. Bei superfiziellen
Basaliomen z. B. Kryotherapie und Kiirettage, Imiquimod (Heilungsrate > 80 %), topisches 5-Fluorouracil. Pravention: Sonnenschutz.

Wie schitzen Sie Dignitdt und Prognose des Tumors ein?

Das Basalzellkarzinom wichst lokal destruierend, metastasiert jedoch fast nie und wird deshalb als semimaligner Tumor bezeichnet. Die Prognose ist
insgesamt gut, aber abhdngig von der Lokalisation (z. B. Tumor im Augeninnenwinkel). Die Heilungsrate ist auch abhingig von der Behandlungsmodalitit.

Fallbeschreibung

Ein 70-jahriger Hobbysegler kommt in Thre Sprechstunde, weil sich seine Kopfhaut wie Schmiergelpapier anfiihlen wiirde. Bei der Untersuchung der
unbehaarten Kopthaut fallen Ihnen gleich mehrere gleichartige Lasionen auf, die der Patient selbst vorher gar nicht bemerkt hatte. Es handelt sich um
trockene, raue, oval-runde Lasionen mit Hyperkeratose, die teils verrukds, teils hornartig anmuten.

Welche Verdachtsdiagnose haben Sie () und welcher Entitét ist diese zuzuordnen?



Abb. 50.2

Man erkennt multiple, raue Papeln mit anhaftender Schuppung, die an multiple aktinische Keratosen denken lassen. Eine aktinische Keratose ist ein
Carcinoma in situ, welches aufgrund eines chronischen Lichtschadens entsteht. Weiteres Zeichen des chronischen Lichtschadens sind die Poikilodermie der
Kopfhaut und die tiefen Falten und Furchen der Gesichtshaut.

Wie erklaren Sie dem Patienten den Behandlungsbedarf der Hautlasion?
Aktinische Keratosen konnen sich zwar zuriickbilden, bleiben aber meistens jahrelang bestehen. Man nimmt an, dass eine von zehn aktinischen Keratosen
ohne Therapie in ein Plattenepithelkarzinom iibergeht. Deshalb ist eine Behandlung indiziert.

Welche Therapiemdoglichkeiten besprechen Sie mit ihm?

* Vereisung mit fliissigem Stickstoff (Kryotherapie)

* Lokale Anwendung von 5-Fluorouracil (bei ausgedehntem Befall)

* Lokale Anwendung von Imiquimod (Aldara®)

* Lokale Anwendung von Diclofenac 3 % in Hyaluronséure (Solaraze®)
* Entfernung mittels Kiirettage

* Fotodynamische Therapie

Fallbeschreibung

Der ndchste Patient, ein 80-jahriger &lterer Herr in Begleitung seiner gleichaltrigen Ehefrau, beschwert sich bereits beim Betreten des Sprechzimmers: ,,Ja
man kriegt ja auch nie einen Termin bei Thnen, wenn man es wirklich braucht! Jetzt ist es auch egal.“ Aus den teilweise widerspriichlichen Angaben des
Patienten und seiner immer wieder unterbrechenden und verbessernden Frau ergibt sich folgende Quintessenz: Der Knoten unterhalb seines linken Auges
hat sich innerhalb von wenigen Wochen entwickelt, dann ca. 1 Monat bestanden und bildet sich jetzt merklich zuriick. Ein Trauma oder ein bestimmter
Ausloser ist nicht eruierbar. Auf seine auffallende Briune angesprochen, erzéhlt er stolz von seinem Solarium, dass er schon seit fast 15 Jahren zu Hause




habe. So sehe er immer wie gerade zuriick aus dem Urlaub aus.

Wie lautet Ihre Verdachtsdiagnose ( ) und welcher Entitat gehort sie an?

Abb. 50.3

Es handelt sich um einen knotigen Tumor mit zentralem keratotischem Hornpfropf. Die Verdachtsdiagnose lautet Keratoakanthom. Keratoakanthome sind
hochdifferenzierte Plattenepithelkarzinome, die sehr schnell entstehen (innerhalb von 1-2 Monaten) und sich wieder zuriickbilden kdnnen.

Welche diagnostischen MaBnahmen veranlassen Sie, um lhre Verdachtsdiagnose zu sichern?

Exzisionsbiopsie, die einen vollstindigen histologischen Querschnitt erlaubt. Die Histologie entspricht einem hochdifferenzierten Plattenepithelkarzinom. Die
Epithelproliferationen mit exophytischem zentralem Hornpfropf enthalten atypische Zellen, Hornperlen und multiple Dyskeratosen.

Welche Therapie empfehlen Sie?

Therapie mittels Exzision. Konservative Therapien kommen nur in Ausnahmefillen zum Einsatz, z. B. bei multiplen Léasionen mit ausgedehntem Hautbefall
oder Inoperabilitdt (z. B. mit systemischen Retinoiden oder intralésionalen Zytostatika wie Methotrexat, 5-FU, Bleomycin).
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Fall 5

Dunkel pigmentierte Lasion

Fallbeschreibung

Eine 42-jahrige Frau kommt in die Poliklinik der dermatologischen Klinik. Sie ist beunruhigt durch eine dunkel pigmentierte Hautverdnderung zwischen
den Schulterblittern. Wie lange diese schon existiert, kann sie nicht sagen. Sie sei das erste Mal vor ein paar Wochen von ihrem Lebensgefahrten darauf
hingewiesen worden und habe sie seitdem regelméafig im Spiegel betrachtet. Die Lasion habe in den letzten Wochen zwar langsam, aber doch stetig an
Grofe zugenommen.

Welche Differenzialdiagnosen miissen Sie bei makulésen und nodulédren dunklen Hautveranderungen bedenken?

Seborrhoische Keratosen, BCC (pigmentiert), Histiozytom (pigmentiert), thrombosiertes Himangiom, Angiokeratom, NZN, Naevus bleu und malignes
Melanom miissen u. a. als Differenzialdiagnosen bedacht werden.

Bei der Inspektion finden Sie eine dunkel pigmentierte, scharf begrenzte Makula mit speckiger, papillomatdser, von Kratern
durchsetzter Oberflache ( ). Auf Nachfragen gibt die Patientin an, sie habe letzte Woche daran gekratzt, wobei sich ein Teil der
Oberflache gelost habe.

Abb. 51.1

Wie lautet lhre Verdachtsdiagnose?
Seborrhoische Keratose.

Was konnen Sie lhrer Patientin liber Ursache, Verlauf und bevorzugte Lokalisationen des Tumors sagen?

Seborrhoische Keratosen sind benigne epidermale Tumoren, denen eine lokalisierte Verhornungsstérung zugrunde liegt. Sie entwickeln sich in der zweiten
Lebenshilfte und treten oft multipel auf. Sie konnen jucken und spontan abbrockeln. Seborrhoische Keratosen kénnen am gesamten Integument auftreten,
besonders an Rumpf und Gesicht. An der Leisten- und Schleimhaut treten sie nicht auf.

Fallbeschreibung

Die nichste Patientin, eine 50-jédhrige Richterin, zeigt [hnen einen braunen Fleck am rechten Unterschenkel, der sich in letzter Zeit veréndert habe.




Bei der Inspektion findet sich ein ca. 1,5 x 2 cm groBer dunkel pigmentierter Fleck mit uneinheitlicher Pigmentation und irreguldren Réndern ().

Abb. 51.2

Wie gehen Sie weiter vor?

* Auflichtmikroskopie mit Anwendung der ABCD-Regel:
— A (Asymmetrie): ungeordnet, chaotische Struktur
— B (Begrenzung): Begrenzung ist unregelmafig, scharf und unscharf
— C (Colorit): Farbanderung, Farbmischung
— D (Durchmesser): > 5 mm.
« Exzision mit Histopathologie

Ergebnis: intraepidermale melanozytire Hyperplasie, Zellatypien (Variationen der Zellgrofe, hyperchromatische Kerne, deutliche Nukleoli, Zunahme des
Kern-Zytoplasma-Verhiltnisses, Vermehrung atypischer Mitosen), kein Uberschreiten der atypischen Zellen iiber die Basalmembran.

Wie deuten Sie das Ergebnis der Untersuchungen?
Melanoma in situ eines superfiziell spreitenden malignen Melanoms (SSM).

Wie ist die Prognose?
Die addquate chirurgische Therapie mit histopathologisch tumorfreien Exzisionsrédndern ist beim Melanoma in situ kurativ. Sicherheitsabstand beim Melanoma
in situ: 0,5 cm.

Fallbeschreibung

Als Nichstes kommt eine 55-jahrige Patientin zu Thnen. Sie habe schon seit Langerem einen auffalligen Knoten am Riicken, sei aber bisher aus Angst vor
schlechten Nachrichten nicht zum Arzt gegangen. Die Inspektion erbringt folgenden Befund: dunkelbraunschwarzer Knoten, der etwa einen Durchmesser
von 1,5 cm hat ().




Abb. 51.3

Wie gehen Sie weiter vor?
Auflichtmikroskopie (Anwenden der ABCD-Regel), dann Exzision.

Ergebnis der Histologie: In der Dermis bilden atypische Melanozyten einen Knoten, der die Epidermis nach oben verdringt. In der Epidermis finden sich
wenige der atypischen Melanozyten. Tumordicke: 2,2 mm.

Welche Diagnose stellen Sie mit den Ergebnissen? Welcher weitere therapeutische Schritt steht nun an? Welche Untersuchung
kénnen Sie damit koppeln und wie funktioniert diese Untersuchung?

Nodulédres malignes Melanom (NMM). Weiteres Vorgehen: Der Sicherheitsabstand wird vergroBert. Der einzuhaltende Sicherheitsabstand ist abhéngig von der
Tumordicke, in diesem Fall wéren das 2 cm. In der gleichen Operation sollte tiberpriift werden, ob die dem Tumorgebiet nichstgelegene Lymphknotenstation
(Sentinel-[= Wichter-] Lymphknoten) befallen ist. Diese Sentinel-Lymphknoten-Biopsie funktioniert wie folgt: In unmittelbarer Ndhe zum Gebiet des
Priméartumors wird eine radioaktiv und farblich markierte Losung unter die Haut gespritzt. Diese wird nun {iber die Haut abtransportiert — genau wie etwaige
Metastasen — und sammelt sich in der ersten Lymphknotenstation an. Der markierte Sentinel-Lymphknoten wird entfernt und histologisch untersucht. Ergebnis
der Lymphknotenbiopsie: Nachweis von Tumorzellen.

Wie verfahren Sie weiter?
Um das Stadium des Tumors zu bestimmen, werden weitere Staging-Untersuchungen durchgefiihrt:

« Zur Entdeckung von Fernmetastasen: Ergebnisse aus korperlicher Untersuchung und bildgebenden Verfahren, Ultraschall, Rontgen, Sono, CT, MRI,
PET.
* Marker im Serum: S-100 (v. a. bei Fernmetastasierung), bei TU-Progression oft LDH (unspezifischer Metastasenmarker)

Ergebnisse: alles unauffallig.

Welche weiteren Therapiemdoglichkeiten schlagen Sie lhrer Patientin vor?
Lymphadenektomie der betroffenen LK-Station, adjuvante Immuntherapie (Interferon-a).

Wie sieht die Prognose fiir Ihre Patientin aus?

Die Prognose hingt vom Stadium ab, die Patientin befindet sich mit Lymphknotenbefall, aber fehlender Fernmetastasierung in Stadium 3. Fiir Stadium 3 liegt
die 5-JUR bei > 19 % ().



Anhang

INHALTSVERZEICHNIS




52

Abbildungen und Tabellen

Achsel Ellbogen (Beugeseite) Handriicken Kopfhaut

Acne inversa, Erythrasma, atopisches Ekzem Skabies, Mykose Psoriasis, Tinea capitis,

Candida-Intertrigo seborrhoisches Ekzem
Aktinische Keratose, BCC,

Skin tag PEC, Lentigo solaris, Trichilemmalzyste,
Verruca vulgaris, Melanom aktinische Keratose
(ALM)

Gesicht Schulter

Akne, seborrhoisches Ekzem, Akne,

Rosazea Pityriasis versicolor
Chloasma, Lentigo solaris, BCC, Melanom

Aktinische Keratose,
BCC; PEC, Xanthelasma

Ellbogen (Streckseite)

Brust Psoriasis

Seborrhoisches Ekzem,
Acne, Pityriasis versicolor

Unterer Riicken

Hamangiom, Spider-Naevi,

NZN, BCC Lichen ruber planus
Café-au-lait-Fleck,
Hand kongenitale NZN

Handekzem, Lichen ruber
planus (Etwas hoher)

Leiste (Rima ani, glutaal)

Verruca vulgaris Psoriasis, Tinea, Candida-

Intertrigo, Follikulitis

Knie (Streckseite)

Psoriasis Knie (Beugeseite)

Navus, Dermatofibrom, atopisches Ekzem,

seborrhoische Warze Melanom
Leiste
Tinea inguinalis,
FuB Candida-Intertrigo, Ful
Psoriasis
_Cr)_nychorr:i\_(kose, Psoriasis, Tinea pedis
incapocis skin tag, sebor- -
virale Warze, Navus rhoische Warze Verruca plantaris, Klavus

Legende

Regionale Verteilung Verteilungsmuster von Hautveranderungen:

Entziindungen I:‘ Zentral . Beugeseite .
Tumoren D Peripher l:‘ Streckseite D

ABB.52.1 Topografische Verteilung der Dermatosen

Tab. 52.1 Wichtige dermatologische Begriffe und ihre Bedeutungen

Spezifische Anderung der Immunititslage im Sinne einer krank machenden Uberempfindlichkeit, meist gegen exogene, unschidliche
Allergie Stoffe (Allergene). Man unterscheidet nach Coombs und Gell 4 Allergietypen, die sich in den verschiedensten Formen in nahezu allen
Organen manifestieren konnen, am haufigsten betroffen sind Haut und Schleimhéute.

Akanthose Verdickung der Epidermis durch Hyperplasie und Hypertrophie des Stratum spinosum (z. B. bei Psoriasis)
Akantholyse Auflosung der Verbindung der Epithelzellen untereinander mit intraepithelialer Spaltbildung (z. B. bei Pemphigus, Herpesinfektion)
A Vererbbare Neigung zur Vermittlung von Allergien, assoziiert mit erhohter IgE-Bildung. Zum atopischen Formenkreis gehoren das
w atopische Ekzem, das allergische Asthma bronchiale und die allergische Rhinokonjunktivitis.
Lokale Gefafireaktion auf eine unbestimmte mechanische Reizung der Haut, normale Reaktion: Rotung durch Vasodilatation; beim
Dermografismus

atopischen Ekzem weiler Dermografismus durch Vasokonstriktion; bei der Urticaria factitia urtikarieller Dermografismus

Nicht infektiose, entziindliche Epidermodermitis mit Juckreiz; Einteilung nach dem Verlauf: akutes Ekzem (Erythem, Odem, Bléschen,
Ekzem Erosionen und Krusten), chronisches Ekzem (Schuppung, Lichenifikation, Hyperkeratosen, Rhagaden); typisches dermatohistologisches
Erscheinungsbild: Spongiose, Akanthose, Parakeratose, lymphozytire Infiltration

Enanthem Schleimhautausschlag als flachenhafte oder fleckige Effloreszenz

Epikutantest Hauttestung zum Nachweis einer allergischen Kontaktsensibilisierung



Erythem
Erythrodermie

Epidermolyse
Exanthem

Impetiginisation
Integument
Intrakutantest

Kobner-
Phianomen

Lichenifikation

Mazeration
Milien
Mutilationen

Nikolski-
Phianomene

Pannikulitis
Phakomatose

Petechien

Plaque

Poikilodermie

Prick-Test

Pseudoallergie

Purpura

PUVA-
Behandlung

Pyodermie

Spongiose
Synechien

Teleangiektasien

Tzanck-Test

Vaskulitis

Zyste

Flachenhafte Rotung der Haut
Ré&tung der gesamten Hautoberflache
Spalt- und Blasenbildung im Bereich der dermoepidermalen Grenzzone

Schubweises Auftreten gleichartiger entziindlicher Effloreszenzen auf groen Hautbereichen, Erscheinungen miissen einen zeitlichen
Ablauf mit Anfang, Hohepunkt und Ende zeigen (z. B. bei Arzneimittelunvertriglichkeit, Syphilis, Scharlach).

Impetigoédhnliche, honiggelbe Krustenbildung, die durch sekundére, bakterielle Infektion einer Dermatose entsteht

Decke, Hiille, dulere Haut

Hauttestung durch intrakutane Applikation von Antigenen zum Nachweis einer Soforttypallergie

Syn. isomorpher Reizeffekt, durch mechanische Hautreizung werden neue Krankheitsherde einer vorbestehenden Dermatose ausgeldst.
(,,Flechtenbildung*), Verdickung der Haut mit iiberdeutlicher und vergroberter Felderzeichnung. Starker Juckreiz, der zu vielfaltigen
Kratzeffekten fiihrt (z. B. beim atopischen Ekzem)

Auf- bzw. Erweichen der Haut durch langeren Kontakt mit Fliissigkeit, z. B. bei starker Schweiflbildung

Stecknadelkopfgrofle, weiliche, oberflachliche, halbkugelige Zysten, vor allem im Gesicht

Verstimmelungen an den Akren

Nikolski-Phédnomen 1: Blasenbildung durch seitlichen Druck auf unverandert erscheinende Haut; Nikolski-Phdnomen 2:
Verschieblichkeit der Blasen innerhalb der Epidermis

Entziindung des Unterhautfettgewebes

Oberbegriff fiir neurokutane Syndrome mit ektodermalen und/oder mesenchymalen Tumoren sowie kongenitalen Gefalverdnderungen an
Haut, Augen, ZNS (Angiophakomatosen)

Stecknadelkopfgrofie Einblutungen
Flachige oder flach erhabene, plattenartige Hautveranderung

Buntscheckige Hautverdnderungen mit diffuser Atrophie, De- und Hyperpigmentierungen, disseminierten Teleangiektasien, Erythemen
und Schuppung

Hauttestung durch Auftragen einer Allergenldsung und anschlieBendes Einbringen in die Epidermis mit einer Prick-Testnadel zum
Nachweis von Soforttypallergien

Unvertraglichkeitsreaktionen, die in ihrer klinischen Auspridgungen den klassischen Allergien sehr dhneln. Es konnen aber keine
immunologischen Verdnderungen nachgewiesen werden.

Kleinfleckige Einblutungen

Fotochemotherapie, UVA-Belichtung ca. 2 h nach ortlicher oder systemischer Applikation eines Fotosensibilisators (z. B. Psoralen)
Infektion der oberflachlichen oder tiefen Hautschichten und der Hautanhangsgebilde, verursacht meist durch Staphylo- oder
Streptokokken

Interzellulires Odem, das die Zellen auseinanderdringt (z. B. in der Epidermis beim Ekzem)

Verwachsung

Bleibende Erweiterung kleiner oberfléchlicher Hautgeféle

Schnelltest in der Diagnostik bulloser Dermatosen. Vom Blasengrund wird nach vorsichtigem Er6ffnen einer frischen Blase
Gewebsmaterial entnommen. Pemphigus vulgaris: akantholytische Epidermiszellen (,,Tzanck-Zellen*), Virusgenese: ballonierend
degenerierende Zellen.

Syn. Angiitis; entziindliche Reaktion, die von der Blutgefidwand ausgeht und hauptséchlich diese betrifft. Haufigste Form: Vasculitis
allergica.

Ein- oder mehrkammeriger, durch eine Gewebskapsel abgeschlossener Hohlraum mit diinn- oder dickfliissigem Inhalt



Tab. 52.2 Mundschleimhautverédnderungen bei Hautkrankheiten

TEN, SJS GroBflachige, schmerzhafte Desquamationen

Pemphigus vulgaris UnregelmaBig geformte, oberflachliche Erosionen

Vernarbendes Schleimhautpemphigoid Tiefe Schleimhautdefekte mit narbiger und z. T. synechialer Abheilung

SLE Akut auftretende flache Ulzera

Lichen ruber mucosae Netzartige, weilliche Zeichnung der Wangenschleimhaut, teils erosiv, hochentziindliche Areale
PSS Verkiirztes, sklerosiertes Zungenbéndchen

Lues I Priméraffekt, Ulcus durum

Lues IT Plaques muqueuses (weiBlliche Beldge)

Lues III Gummen (knotiges Infiltrat, das ulzeriert und ein zdhes Sekret abgibt)

Tab. 52.3 Dermatosen mit charakteristischen Nagelverdnderungen

Psoriasis Tiipfelniigel, Olflecke, subunguale Hyperkeratosen, Onycholysen, Kriimelnagel, fehlende Kutikula
Lichen ruber Léngsriefelung, Aufsplitterungen der Nagelplatte, Vernarbungen des Nagelbetts

Epidermolysis bullosa congenita Onychodystrophie, Anonychie

Morbus Darier Leukonychia longitudinalis striata (ldngs verlaufende weilliche Streifen)

Alopecia areata Tiipfelnégel, Atrophie

Sézary-Syndrom Onychodystrophie
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Netherton-Syndroms,
Neurodermitis,

circumscripta,
Neurofibromatose,
Neurokutane Angiomatosen,
Nierenerkrankungen,
Nikolski-Phdnomen,
Nitrazingelbtest,
Nodus,
Non-Langerhans-T-Zell-Histiozytose,

Nummuléres Ekzem,

(0]

OkKklusivverband,
Okulokutaner Albinismus (OCA),
Onychodystrophie,
Onycholyse, ,
Onychomykose,
Onychoschisis lamellosa,
Operative Therapie,

Orale Candidose,
Orientbeule,

Orthopoxviren,
Osler-Krankheit,
Osteochondrom, subunguales,

Overlap-Syndrom,

P

Paget-Krankheit,
Palmoplantarkeratosen (PPK),
Palpation,

Panaritium,

Panarteriitis nodosa,

Pannikulitis,



Papille,
Papula,
Papulonekrotisches Tuberkulid,
Papuldse lichenoide Dermatosen,
Papulose, lymphomatoide,
Parakeratose,
Paraneoplastischer Pemphigus,
Parapoxviren,
Parapsoriasis en plaques,
Parapsoriasisgruppe,
Parasitire Hautkrankheiten,
Paronychie,
PASI (Psoriasis Area and Severity Index),
Paste,
Patchtest,
Pathergie-Phénomen,
Pediculosis

capitis,

pubis,

vestimentorum,
Pedikulose,
Pemphigoid, bulldses,
Pemphigoid gestationis,
Pemphigoidgruppe,
Pemphigusgruppe,
Pemphigus vulgaris,
Perianalvenenthrombose,
Periorale Dermatitis,
Periorifizielle Tbc,
Perléche,
Perthes-Test,
Phakomatosen,
Phanomen des blutigen Taus,
Phianomen des letzten Hautchens,
Phlebitis migrans saltans,
Phlegmone,
Piebaldismus,
Pigmentstorungen,
Pinkus-Haarscheiben,
Pitted keratolysis,
Pityriasis

lichenoides,

rosea,

rubra pilaris,

versicolor,
Plane juvenile Warzen,
Plattenepithelkarzinom, ,
Pockenviren,
Polidocanol,
Polymorphe Exantheme,
Polymorphe Lichtdermatose,
Porphyria cutanea tarda,
Porphyrie,
Post-radiationem-Angiosarkom,
Postthrombotischer Ulkus,
Poxvirus mollusci,
Prikanzerosen, fakultative,
Prick-Test,
Priméreffloreszenz,
Priméar noduldres malignes Melanom (NMM),
Probeexzision (PE),

Progeria adultorum,



Progerie (Hutchinson-Gilford),
Progressive Enzephalomyelitis,
Progressive systemische Sklerodermie (PSS),
Proktologie,
Protoporphyrie, erythropoetische,
Prurigo,
Pruritus,
Pseudoacanthosis nigricans,
Pseudoallergie,
Pseudoepitheliomatdse Hyperplasie,
Pseudohornzysten,
Pseudoichthyosen,
Pseudolymphom,
Pseudoxanthoma elasticum,
Psoriasis,

pustulosa,

vulgaris,
Psoriatische Erythrodermie,
Puder,
Pulikose,
Purpura jaune d'ocre,
Purpura Schoenlein-Henoch,
Pustel,
Pustula,
PUVA,
Pyoderma gangraenosum,
Pyodermien

follikulare,

nicht follikulare,

Q

Quaddel, ,
Quaddelsucht,
Queyrat,
Quincke-Odem,

R
Radiodermatitis,
Radiokeratose,
RAST,
Raynaud-Phidnomen,
Raynaud-Symptomatik,
Rebound-Phénomen,
Recklinghausen,
Reiben (Untersuchung),
Reiter-Krankheit,
Retinoide,
Rhagade,
Riesenkondylome Buschke-Lowenstein,
Riesenpigmentnavus,
Rosazea,

Therapeutika,
Rubeosis faciei,
Riickfallfieber,

S

Salbe,

Sarkoidose,
Sdureveritzung,
Scharlach,
Schleimhautpemphigoid,

Schrunde,



Schuppe,
Schuppenflechte,
Schiittelmixtur,
Schwarze Haarzunge,
Schwarzer Tod,
Schweinerotlauf des Menschen,
Schweifidriisen,
Schwimmbadgranulom,
Seborrhoische Keratose,
Seborrhoisches Ekzem,
Seitenastvarikose,
Sekundéreffloreszenz,
Sexually transmitted diseases (STD),
Sézary-Syndrom,
Sharp-Syndrom,
Shingles,
Shulman-Syndrom,
Skabies,
Sklerodaktylie,
Sklerodermie,

zirkumskripte,
Skleromyxddem Arndt-Gottron,
Sklerose des Zungenbéndchens,
Skrofuloderm,
Small Molecules,
Sneddon-Syndrom,
Sommersprossen,
Sonnenallergie,
Spermakonservierung,
Spermiogramm,
Spezifische Immuntherapie (SIT),
Spider-Névus,
Squama,
Stachelzelle,
Stammvarikose,
Staphylococcal scaled skin syndrome (SSSS),
Staphylokokkentoxin,
Stauungsekzem, ,
Stauungspigment,
Stevens-Johnson-Syndrom (SJS),
Stewart-Treves-Syndrom,
Stratum

basale,

corneum,

granulosum,

lucidum,

papillare,

reticulare,

spinosum,
Streptokokkengangrin,
Streptokokkentoxin,
Stufentherapie,
Sturge-Weber-Syndrom,
Subakut-kutaner Lupus erythematodes (SCLE),
Subkutis,
Subunguale Hyperkeratose,
Subunguales Melanom,
Subunguales Osteochondrom,
Subunguale Tumoren,
Sulfone,
Superfiziell spreitendes malignes Melanom (SSM),

Sweet-Syndrom,



Swimmer's itch,
Syphilis,
Systemische medikamentdse Therapie,

Systemischer Lupus erythematodes (SLE),

T
Talgdriisen, ,
Teerkeratose,
Teleangiektasie, , ,
Telogenphase (Haar),
Terminalhaare,
Terry-Nagel,
Thermische Hautschéden,
Thrombangiitis obliterans,
Thrombophlebitis,
Tiermilben,
Tinea,

capitis,

corporis,

inguinalis,

palmoplantaris,

pedis,

unguium,
T-Lymphozyten, ,
Toleranz,
Topische Glukokortikoide,
Toxische epidermale Nekrolyse (TEN),
Toxisches Schocksyndrom (TSS),
Trendelenburg-Test,
Trichilemmalzyste,
Trichomydosis axillaris,
Trichophyton rubrum,
Trichorrhexis invaginata,
Tricolore-Trias,
Tripper,
Trockenpinselung,
Trombidiose,
Tuberkulide,
Tuberkulose (Tbc),
Tuberdse Hirnsklerose,
Tumoren

benigne,

bindegewebige,

Epidermis,

subunguale,
Tiipfelnédgel, ,

Tzanck-Test,

U
Uhrglasnagel,
Ulcus cruris, chronisches,
Ulcus cruris venosum,
Ulcus molle,
Ulkus,

postthrombischer,
Ultraschall,
Unguis incarnatus,
Unna-Thost,
Urémie,
Urethritis, nicht gonorrhoische,
Urtica,
Urtikaria,

Niaonnctil



LauguUoLn,

Vaskulitis,
UVA-Fototherapie,
UVA-Strahlen, ,
UVB-Strahlen,
UV-Schaden,

v
Varicella-Zoster-Virus (VZV),
Varikose,
Varizellen,
Varizen,
Vasculitis allergica,
Vater-Pacini-Lamellenkdrperchen,
Vellushaare,
Venenkrankheiten,
Venerologie,
Veritzung,
Verband,
Verbrennung,
Verbrennungskrankheit,
Verbriithung,
Vergreisungssyndrome,
Verrucae

planae juveniles,

plantares,

vulgares, ,
Verrucosis generalisata,
Vesicula,
Viruserkrankungen, exanthematische,
Virustatika, ,
Viruswarzen vom Hauttyp,
Viruswarzen vom Schleimhauttyp,
Viszerale Leishmaniose,
Vitaminmangel,
Vitiligo,
Vorner,

Vulgire Warzen,

w

Wanzen,
Wairmeschaden, chronischer,
Weicher Schanker,
Werner-Syndrom,
Whirlpool-Dermatitis,
‘White forelock,
Wickham-Streifen,
Windeldermatitis,
Windpocken,
Wood-Lampe,
‘Wundverband,

X
Xanthelasma,
Xanthom,

Xeroderma pigmentosum,

Y
Yellow-Nail-Syndrom,

Z
Zecke, ,

Zerkariendermatitis,



Zervizitis, nicht gonorrhoische,
Zinkmangel,

Zirkumskripte Sklerodermie,
Zona,

Zungenverinderungen,
Zupftest,

Zysten,



