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‘ 19.1 Storungen des Pigmentsystems

! Stérungen des Pigmentsystems sind haufig; sie
wirken sich entweder als Uberschul® (Hyper-
melanose) oder als Mangel an Melanin (Hypo-
melanose) aus. Beiden kann eine Vielzahl von
Pathomechanismen zugrunde liegen, die man
grob in genetisch fixierte, ontogenetisch
bedingte und erworbene unterteilen kann.
Sowohl Hyper- als auch Hypomelanose kon-
nen durch Systemprozesse oder durch Dys-
funktion des Pigmentsystems selbst hervor-
gerufen werden. Beide konnen das gesamte
Integument betreffen oder nur fokal auftreten.
Da die Hautfarbe ein bedeutendes kosmeti-
sches und soziales Attribut ist, kormmt allen
Pigmentstérungen ein hoher individueller
Stellenwert zu. Die Therapie — vor allem gering-
flgiger — Hyperpigmentierungen ist gut eta-
bliert, die der Hypopigmentierungen meist
schwierig oder noch nicht moglich.

Pathophysiologie des Pigmentsystems und Defini-
tionen. Das Pigmentsystem ist als integraler Teil der
Epidermis grundsitzlich von allen krankhaften Pro-
zessen der Haut mitbetroffen - allerdings nicht immer
wahrnehmbar, wenn seine Reaktion vom eigentlichen
Krankheitsprozef iiberdeckt wird (Beispiel: Hypopig-
mentierung beim atopischen Ekzem). Bei vielen
Krankheiten prigt das Pigmentsystem die Eigenart des
klinischen Bildes mit, ohne selbst primir betroffen zu
sein (Beispiel: postinflammatorische Hyperpigmentie-
rung). Nur bei einer kleinen Krankheitsgruppe ist das
Pigmentsystem alleiniger oder Haupttrager der patho-
logischen Vorginge.

D. Fritsch, Dermatologie und Venerologie
© Springer-Verlag Berlin Heidelberg 1998 )

Krankheiten der duBBeren Genitalien

Das Pigmentsystem kann seine Aufgabe, die Zellen
vor UV-Licht, freien Radikalen und anderen Noxen zu
schiitzen, nur erfiillen, wenn alle Anteile ordnungs-
gemdf funktionieren.

Dies impliziert die normale Funktion der ca. 150
Gene der Melaninproduktionsmaschinerie, das Feh-
len interferierender pathologischer Gene, normale
Auswanderung der Melanozyten aus der Neuralleiste
und Einwanderung in die Epidermis sowie schliefSlich
Interaktion mit den Keratinozyten (s.Allgemeiner
Teil).

Fehlentwicklungen in diesem ,langen Marsch® ma-
nifestieren sich in der Regel als Pigmentmangel (Hypo-
melanosen). Einem solchen kann entweder ein Mangel
an Melanozyten zugrundeliegen (Melanozytopenie -
z.B. Piebaldismus) oder Mangel an Melanin bei Vor-
handensein funktionsuntiichtiger Melanozyten (Mela-
nopenie - z.B. Albinismus). Die {ibrigen Hypomelano-
sen resultieren aus Stérungen eines korrekt ausgebil-
deten Pigmentsystems (entziindlich, degenerativ,
Storungen des Pigmenttransfers). Totaler Pigmentver-
lust wird als Depigmentierung, partieller als Hypopig-
mentierung bezeichnet. Analog kénnen auch Hyper-
melanosen auf blofler Vermehrung von Melanin (z.B.
Epheliden) oder auf Vermehrung von Melanozyten
(z.B. Lentigo simplex) beruhen.

Das Pigmentsystem i3t eine Reihe gesetzmiifSiger
Reaktionsweisen gegeniiber pathophysologischen Rei-
zen erkennen:

® Aktivierung der Melanozyten. Die auffallendste
Fahigkeit der Melanozyten ist, durch verschiedene
Noxen zu héherer Aktivitdt stimuliert zu werden -
Dendritogenese, Steigerung von Melaninproduktion
und -transfer sowie oft auch der Mitosetitigkeit. Die
wichtigsten solchen zu Hyperpigmentierung fiithren-
den Stimuli sind UV-Licht (Sonnenbriunung) und
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Mediatoren der Entziindung (proinflammatorische
Zytokine, Lipidmediatoren - postinflammatorische
Hyperpigmentierung). Weitere stimulierende Fakto-
ren sind Hormone (M. Addison, Melasma), chroni-
sche Wirmeexposition (Erythema e calore) und
chronisch-mechanisches Trauma.
® ,Gedichtnis. Ein typisches Phinomen bei vielen er-
worbenen Hyperpigmentierungen ist ihre Fahigkeit,
auch noch nach Jahren und mittlerweile vollstindi-
ger Abblassung, wie ein ,,Reibebild“ nach UV-Expo-
sition plotzlich wieder hervorzutreten (Beispiele:
Melasma, Epheliden, Berloque-Dermatitis).
Melanozyten sind empfindliche Zellen. Sie kénnen
durch physikalische (Kilte, Rontgenstrahlen), toxi-
sche (z.B. verschiedene organische Verbindungen,
bakterielle Toxine) und entziindliche Reize relativ
leicht zerstort werden (Beispiele: unachtsame Be-
handlung mit fliissigem Stickstoff, beruflicher Kon-
takt mit Vinylchlorid, postinflammatorische Depig-
mentierung nach Varizellen, Herpes zoster etc).
Melanozyten sind soziale Zellen. Fiir die normale
Funktion der Melanozyten ist die Interaktion mit
den Keratinozyten unerlafilich. Bei krankhaften Ver-
inderungen der Epidermis resultieren hiufig
Storungen des Pigmenttransfers, die sich als Hypo-
pigmentierung manifestieren (Beispiele: Psoriasis,
atopische Dermatitis, Pityriasis alba).

In diesem Zusammenhang ist interessant, daft man Melano-
zyten erst in Reinkultur ziichten konnte, als man dem Medi-
um Wuchsstoffe der Keratinozyten zusetzte (z. B.MSH).

Langsamkeit der Migration. Die Repigmentierung
depigmentierter (melanozytenfreier) Areale (etwa
Narben) erfolgt auflerordentlich langsam. Dies liegt
an der sehr geringen Wanderungsgeschwindigkeit
der Melanozyten entlang der dermoepidermalen
Junktionszone: Eine Wunde ist oft schon nach eini-
gen Tagen reepithelisiert, ihre Repigmentierung
kann Wochen bis Monate dauern. Die Melanozyten
wandern hierbei meist aus den Haarfollikeln aus.

Tabelle 19.1. Diffuse generalisierte Hyperpigmentierung

® Pigmentabtropfung (-inkontinenz). Diese tritt bei
Zugrundegehen von Melanozyten auf. Es kommt
zum Abtropfen von Melanin in die Dermis, wo es von
Histiozyten langzeitig gespeichert wird (Melanopha-
gen); es resultiert eine ,,dermale® Pigmentierung von
charakteristisch schmutzig graublauer Farbe (Tyn-
dall-Phdnomen) (Beispiele: Lichen ruber, Inconti-
nentia pigmenti, Melanome).

Aus den genannten Eigenschaften des Pigmentsystems
ergibt sich zwangsweise die Neigung zu einer gewissen
Heterogenitit; selbst die scheinbar véllig homogen
getdnte Haut des jungen Menschen scheint bei starke-
rer Vergrofierung im Auflichtmikroskop wolkig
scheckig, da Melanozyten und Melanozytenklone in
verschiedener Dichte und von verschiedenem Funkti-
onszustand nebeneinander bestehen. Durch Zer-
storung und Selektion von Klonen wird im Rahmen
des Alterungsprozesses der scheckige Charakter der
Haut immer deutlicher und findet schliefllich seinen
Ausdruck im Bild der sog. ,,Altershaut“ (chronischer
UV-Schaden).

19.1.1 Hypermelanosen

Epidermale Melaninhyperpigmentierung manifestiert
sich als braunlich-schwarze Fiarbung, die je nach vor-
liegender Ursache diffus oder umschrieben, in letzte-
rem Fall einzeln, multipel oder gemustert (streifig,
netzartig etc.) sein kann. Dermale Hyperpigmentie-
rung ist durch grau-bliuliche Firbung gekennzeichnet;
sie tritt in der Regel in umschriebener Form auf. Der-
male Hyperpigmentierung ist manchmal mit epider-
maler assoziiert, als isolierter Befund jedoch selten.
Beide Typen der Melaninpigmentierung miissen von
der Einlagerung anderer Pigmente unterschieden wer-
den.

Epidermale Pigmentierung

Dermale Pigmentierung Andere Pigmente

Ethnisch
Dispositionell
Erworben
Hormonstdrungen
M.Addison, ACTH-Therapie, ACTH-
produzierender Tumor, M. Cushing, Hyperthyreose
Leberkrankheiten
Zirrhose, POEMS-Syndrom
metabolische Stérungen
Marasmus, Vitamin-B-, Folatmangel, Porphyrien, AIDS,
Hamochromatose
Paraneoplasie
Dermatosen

Marasmus Ochronose
Einzelmetastasierung bei Argyrose, Chrysiasis
Melanom Wismuth, Arsen

Amiodaron
Tetrazykline

medikamentos
Phenothiazine, Thiazide

Sézary-Syndrom, chron. photoallergisches Ekzem, Sklerodermie

medikamentos
Cyclophosphamid, MTX, 5-FU, Clofazimin
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19.1.1.1 Diffuse Hypermelanosen

Diffuse (d. h. die gesamte Kérperhaut betreffende) epi-
dermale Melaninhyperpigmentierung kommt - aufler
bei dispositionell bzw. ethnisch bedingter dunkler
Hautfarbe - bei einer Reihe innerer Krankheiten,
Kachexie, als Paraneoplasie, bei verschiedenen Derma-
tosen und auch als Medikamentennebenwirkung vor
(Tabelle 19.1).

Diffuse erworbene Hyperpigmentierung ist ein der-
matologisches Alarmzeichen, das in erster Linie auf
M. Addison hinweist (s.S. 384). Bei diesem entspricht
die Pigmentierung einem ,natiirlichen Farbton und
ist morphologisch charakteristisch. Bei der Himochro-
matose tritt hingegen ein erdfarbener Braunton auf
(»Bronzediabetes®), ein fahlgrauer bei der generalisier-
ten Argyrose (s. Abb.11.50).

Eine extrem seltene, wahrscheinlich durch Neumuta-
tion entstandene diffuse Hyperpigmentierung ist die
universelle acquirierte Melanose bei Weiflen (,,Koh-
lenbaby“). Bei betroffenen Kindern entwickelt sich, von
den Akren ausgehend, progredient eine pechschwarze
Hautfarbe, die (im Gegensatz zu ethnisch schwarzen
Menschen) die Handflichen und Fufisohlen nicht aus-
spart. Ultrastrukturell liegen zahlreiche grofle, einzel-
liegende Melanosomen vor.

19.1.1.2 Umschriebene Hypermelanosen

Bei diesen kann das Melanin gleichfalls epidermal oder
(seltener) dermal lokalisiert sein

Epidermale umschriebene
Hypermelanosen

Epheliden (Sommersprossen) (Abb.19.1). Multiple,
kleine, runde, scharf begrenzte disseminierte braunli-
che Pigmentflecken an den lichtexponierten Korper-
stellen, die bei hellhdutigen (rothaarigen) Kindern
nach Sonnenbrinden auftreten. Epheliden sind perma-
nente Lisionen, blassen jedoch winters stark ab und
treten bei neuerlicher Sonneneinstrahlung wieder her-
vor. Histologisch ist zwar das Melanin vermehrt, die
Melanozytenzahl jedoch unverindert. Epheliden treten
auch als Teilsymptom von Fehlbildungssyndromen auf
(Neurofibromatose, Progerie-Syndrome, Xeroderma
pigmentosum).

Vermutete Ursache: Phiomelanin setzt bei UV-Be-
strahlung Sauerstoffradikale frei, die zur Aktivierung
(und Schidigung) der Melanozyten fiihren.

Gruppe der Lentigines (Linsenflecke). Lentigines be-
ruhen auf einer Vermehrung der Melanozyten und
sind unverinderliche Lisionen. Sie dhneln Epheliden
(sind aber meist grofer - ca. 5 mm - und dunkler als

Abb. 19.1. Epheliden (Sommersprossen). Punktierte runde Pig-
mentldsionen an lichtexponierten Stellen bei Kindern mit licht-
empfindlichem Hauttyp

Abb. 19.2. Lentiginosis profusa. Bei diesem jungen Patienten be-
standen keine weiteren Fehlbildungen (s. Text)

diese) und Junktionsnivi (diese sind leicht erhaben;
die Unterscheidung ist oft nur histologisch méglich -
bei Junktionsnivi Nédvuszellnester). Lentigines treten
unter folgenden Manifestationen auf:

o Lentigo simplex: eine meist solit4dre Lision ohne Pri-
dilektionsstelle; von UV-Bestrahlung unabhéngig.
Auftreten im Kindesalter;

e Multiple Lentigines (Abb.19.2): Diese sind meist ge-
neralisiert (Lentiginosis profusa), gleichfalls UV-un-
abhidngig und treten hiufig im Rahmen bestimmter
Fehlbildungssyndrome auf (s. unten). Multiple Lenti-
gines konnen auch regional bzw. ndvogen entlang
den Blaschko-Linien auftreten;

® Lenitigines der Mund- bzw. Genitalschleimhaut
(s. Abb.19.55u. 19.62): einzelne oder mehrere oft un-
regelmiflig begrenzte Pigmentflecken. Wahrschein-
lich als exzessive physiologische Pigmentierung zu
interpretieren, doch wurde die Entstehung von Mela-
nomen beschrieben;
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Abb. 19.3. Senile Lentigines. Multiple, kreisrunde, mittelbraune,
runde Flecken. Sie finden sich ausschliellich in sonnenexponier-
ten Arealen

® Lenitigines seniles (solares) (Abb.19.3): durch chro-
nischen UV-Schaden entstanden, auf lichtexponierte
Areale beschrinkt (Gesicht, Handriicken). Sie sind
mit flachen seborrhoischen Warzen eng verwandt.
Eine Sonderform sind die durch forcierte Photoche-
motherapie oder Solariumbestrahlung entstandenen
Lentigines (besonders massiv an den sonst unbe-
strahlten Hautpartien - Gesifi!).

Mit multiplen Lentigines assoziierte Syndrome

s Mit intestinaler Polypose assoziierte Syndrome:
Cronkhite-Canada- und Peutz-Jeghers-Syndrom
(s.S.538).

® LEOPARD- (Moynahan-)Syndrom: ein seltenes, au-
tosomal-dominant vererbtes Syndrom, das durch
Lentigines, EKG-Storungen, okuldren Hyperteloris-
mus, Pulmonalstenose, abnormale Genitalien (Hy-
pogonadismus), retardiertes Wachstum und Taub-
heit (deafness) gekennzeichnet ist.

® LAMB- (Carney-) Syndrom: Lentigines, atriales

Myxom, mukokutane Myxome, blaue Nivi. Zu-

satzliche Symptome sind autoantikérpermediierte

Nebennierenrindenhyperplasie mit Cushing-Syn-

drom, Hodentumoren, Wachstumshormon-produ-

zierende Hypophysentumoren (Riesenwuchs, Akro-
megalie).

Andere: zentrofaziale neurodysraphische Lentigino-

se, Tay-Syndrom, Sotos-Syndrom.

GroBerflichige névoide Pigmentflecken. Eine Grup-
pe kongenitaler Lisionen, die nicht durch Nédvuszellne-
ster charakterisiert sind:

°
&
_@te
Abb.19.4. Naevus spilus mit zahlreichen Spitznavi. Ein

groBflachiger, scharf begrenzter hellbrauner Fleck der rechten
Schulterregion, in dem zahireiche kleinere und gréfiere fleckige
bis knotige Sekundarlasionen erkennbar sind (Spitznavi)

o Café-au-lait-Flecken (s.S.528,s. Abb.17.30) sind hell-
braune, scharf begrenzte Flecken, die entweder so-
litir oder als Teilsymptom des M.Recklinghausen
oder M. Pringle auftreten.

o Naevus spilus (Abb.19.4). Ein relativ hiufiger fleck-
formiger (nicht tastbarer!) kongenitaler Ndvus. Er ist
hell- bis dunkelbraun, scharf und manchmal polyzy-
klisch begrenzt und histologisch durch vermehrt
Melanin und milde Vermehrung der Melanozyten
gekennzeichnet. Er dhnelt Café-au-lait-Flecken, un-
terscheidet sich jedoch durch dunkel punktierte
Sprenkoelung. Die Sprenkeln entsprechen Spindel-
zellndvi, die im Lauf der Jahre knotig anwachsen
kénnen. In seltenen Fillen wurde die Entstehung von
Melanomen beobachtet.

Naevi spili sind ein Lisionstyp, in dem sich ndvogene Pig-
mentldsionen mit und ohne Ausbildung von Névuszellne-
stern {iberschneiden.

® Becker-Nivus (Abb.19.5) ist ein meist handflichen-
grofler, wohl abgegrenzter, dunkel pigmentierter li-
nearer epidermaler Névus, der durch milde epider-
male Hyperplasie, aber starke Hypertrichose und
verstirkten Melaningehalt (bei normaler Zahl von
Melanozyten) gekennzeichnet ist. Der Becker-Néavus
tritt fast stets bei Mannern auf, bevorzugt die Schul-
terregion und entwickelt sich meist in der zweiten
Dekade. Keine assoziierten Symptome.

Familiiire Hyperpigmentierung der Augenlider sind
ein seltenes, autosomal dominant vererbtes Zu-
standsbild, das durch persistente ,,halonierte” Augen
gekennzeichnet ist. Histologie: epidermale und der-
male Pigmentierung.

Erbkrankheiten mit progredienter retikuldrer Pig-
mentierung. Als isolierter Befund tritt eine solche reti-
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kuldre Hyperpigmentierung, beginnend in den Inter-
trigoregionen und sich langsam auf die restliche Haut
ausbreitend, beim M. Dowling-Degos auf; als Nebenbe-
fund bedeutsamer Systemsymptome bei der Dyskera-
tosis congenita und der Fanconi-Andmie (s. S. 535).

Postinflammatorische Hyperpigmentierungen. Zahl-
reiche entziindliche Dermatosen werden von oft Mona-
te dauernder Hyperpigmentierung gefolgt; die Nei-
gung hierzu ist umso gréfler, je dunkler der Hauttyp
ist. Beispiele sind (Kontakt)Ekzeme, medikamentgs to-
xische Exantheme, physikochemische Traumen- z.B.
Rontgenbestrahlung!, chronisches Druck-, Reibetrau-
ma), UV-Photosensitivitit (z.B. Pellagra), phototoxi-
sche Reaktionen (z.B. Berloque-Dermatitis - s. S. 154,
Abb.19.6) u.a.m.

n Der Ubergang zwischen epidermaler und der-
maler Hypermelanose ist ein flieBender,da es

bei entziindlichen Dermatosen stets, wenn
auch in unterschiedlichem Ausmalf@, zur Pig-
mentabtropfung kommt. Die Neigung zur Pig-
mentinkontinenz ist ethnisch verschieden
(hoher bei ostasiatischer oder lateinamerikani-
scher Herkunft).

Gemischt epidermal-dermale
Hypermelanosen

Melasma (alter Name: Chloasma uterinum). Eine hiu-
fige grofifleckige, meist symmetrische Eruption von
scharf, oft bizarr begrenzten Pigmentflecken im Ge-
sicht (Schlifen, Stirn, Wangen). Epidermale Melasmen
sind dunkelbraun; je mehr dermales Melanin vorhan-
den ist, umso grauer wird die Farbe. Das Melasma ist
wahrscheinlich eine Hormon- und UV-Licht-abhéngi-

Abb. 19.5. Becker-Navus. Grof3flachiger pigmentierter, flacher
epidermaler Navus mit dunklen und hypertrophen Haaren.
Becker-Navi sind fast stets an der Schulter (von Mannern) lokali-
siert

Abb. 19.6. Berloque-Dermatitis. Scharf und unregelmaflig be-
grenzte Hyperpigmentierung an Stirn, Wangen und perioral. Die
Lasion entstand durch Sonnenexposition nach Kihlen des Ge-
sichtes mit Eau de Toilette

ge Lision (eine zusitzliche Rolle von Kosmetika wird
diskutiert); es tritt hauptsichlich bei jungen Frauen
(jedoch selten auch bei Miannern) auf und ist hiufige
Begleiterscheinung der Schwangerschaft oder der Ein-
nahme oraler Kontrazeptiva, selten hormonproduzie-
render Tumoren (Ovarialkarzinom). In der Postpartal-
periode bilden sich Melasmen meist spontan zuriick,
konnen jedoch auch viele Jahre persistieren. Deutliche
Abhingigkeit von Sonnenbestrahlung (Abblassen im
Winter, Hervortreten im Friihjahr).

Differentialdiagnose. Berloque-Dermatitis.

Therapie. Bleichsalbe (beim dermalen Typ allerdings
kaum wirksam) und UV-Schutz.

Melanodermitis toxica (Riehl-Melanose, Teermelano-
se). Hierbei zeigt sich eine fleckige grau-braune Hyper-
pigmentation des Gesichts oder - berufsbedingt (z.B.
Teerarbeiter) - an Hinden und Unterarmen. Zugrunde
liegt eine chronische phototoxische Reaktion gegen
Teer, Pech, Ole, Kohlenwasserstoffe, aber auch Inhalt-
stoffe von Kosmetika.

Die Riehl-Melanose war wihrend des 1.Weltkriegs in Oster-
reich epidemieartig an Soldaten, Transportarbeitern etc. be-
obachtet und zunichst als Vergiftung durch kontaminierte
Lebensmittel gedeutet worden. Die eigentliche Ursache lag
wahrscheinlich in der kriegsbedingten starken Exposition
gegeniiber Olen, Ruf und Teer und Sonnenexposition (Trans-
port auf uniiberdachten Bahnwaggons). Die Riehl-Melanose
wird in der damals beschriebenen exzessiven Form heute
nicht mehr beobachtet. Nicht selten sind jedoch durch Kos-
metikaabusus bedingte fleckige Hyperpigmentationen der
Gesichtshaut. Melanodermitis toxica ist der Berloque-Der-
matitis verwandt.

19.1 Stérungen des Pigmentsystems
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Dermale Hypermelanosen

Dermale Melaninpigmentierung wird entweder durch
dermale Melanozyten oder durch nach Pigmentab-
tropfung in dermalen Melanophagen gespeichertes
Melanin (Pigmentinkontinenz) verursacht. Der Pig-
mentabtropfung gehen in der Regel entziindliche Ver-
dnderungen der Epidermis voraus.

Dermale Melanozytosen. Mongolenfleck (kongenitale
dermale Melanozytose) (Abb.19.7). Ein oder mehrere,
méfig scharf begrenzte, graublaue Flecken der Lumbo-
sakralregion Neugeborener, die sich in den ersten Le-
bensmonaten (-jahren) spontan zuriickbilden. Vor-
kommen héufig bei Ostasiaten, sporadisch bei Weifien
(Osteuropa). Genese: Verzogerung der normalen Be-
siedlung der Epidermis durch Melanozyten. Histologie:
in der mittleren Dermis bandformig angeordnete den-
dritische Melanozyten. Selten sind aberrierende (Lo-
kalisation z.B. Gesicht oder Extremititen) und persi-
stierende Mongolenflecke.

Nivus Ota (okulodermale Melanozytose) (Abb. 19.8).
Eine ,nivoide®, meist schiefergraue (manchmal mit
Braun-, Rot- oder Schwarztdnen) flichige und fleckige
Verfirbung der Haut im Bereich der beiden ersten Tri-
geminusiste sowie der Sklera und der inneren Augen-
anteile. Der Névus Ota betrifft vorwiegend Ostasiaten,
ist meist einseitig, gyndkotrop und tritt meist schon bei
Geburt oder in der Kindheit auf. Seine Grof3e ist varia-
bel. Er ist eine persistente Lision; erfolgreiche Laser-
therapie wurde berichtet. Die Entwicklung von Mela-
nomen wurde beobachtet.

Der Ndvus Ito ist eine Variante des Nédvus Ota in der
Schulter- und seitlichen Armregion.

Knotige Akkumulationen dermaler Melanozyten er-
scheinen klinisch als blaue Nivi (dermale Melanozyto-
me - s.8S.581).

Dermatosen mit dermaler Pigmentspeicherung. Eine
dermale postinflammatorische Hyperpigmentierung
kann nach Lichen ruber, fixem Arzneimittelexanthem,
infektiosen Hautkrankheiten (z.B. Pinta) und anderen
entziindlichen Dermatosen entstehen; dunkler Haut-
typ und ostasiatische bzw. lateinamerikanische Her-
kunft sind wichtige pradisponierende Faktoren. Eine
charakteristische Sonderform ist das Erythema dys-
chromicum perstans (,ashy dermatosis“), eine in La-
teinamerika verbreitete, sonst seltene Pigmentstdrung,
die durch gruppierte kleine, konfluierende, unscharf
begrenzte aschgraue Herde vorwiegend am Stamm an-
sonsten gesunder Menschen gekennzeichnet ist. Der
Pigmentierung geht ein mildes entziindliches Stadium
voraus, das histologisch dem Lichen ruber dhnlich ist
(als dessen Variante das Erythema dyschromicum per-
stans auch angesehen wird).

Dermale Pigmentierung, die teils aus Melanin, zu-
sdtzlich jedoch aus exogenen Substanzen besteht, fin-
det sich bei der makuliren Amyloidose und als Neben-
wirkung von Medikamenten (Phenothiazin, Tetrazykli-
ne, Minocyklin, Amiodaron).

Abb.19.7. Mongolenfleck.
Flecken der Sakralregion

Unscharf  begrenzte,

graublaue

-

Abb. 19.8. Naevus ota. Eine flachige und fleckige schiefergraue
Verfarbung der linken Periorbitalregion, Oberlider und Skleren
(Prof.T. Nishikawa, Tokyo)

Incontinentia pigmenti (Bloch-Sulzberger). Eine X-
chromosomal vererbte (Xp11?) Systemkrankheit, die bei
Homozygotie (also auch Knaben) einen Letalfaktor dar-
stellt und bei heterozygoten Madchen durch charakteri-
stische Hautverinderungen, physischen und geistigen
Entwicklungsriickstand, neurologische Symptome,
Skelett- und Zahnanomalien sowie retrolentikulére Fi-
broplasie gekennzeichnet ist. Die Hautverdnderungen
laufen in 3 charakteristischen Stadien ab. Augenfillig ist
ihre streifige Verteilung entlang der Blaschko-Linien,
die Ausdruck chromosomalen Mosaizismus sind.
Klinik. Die Hautldsionen sind bei Geburt schon vor-
handen oder stellen sich innerhalb der ersten Lebens-
wochen ein: v.a. am seitlichen Rumpf und den proxi-
malen Extremititen disseminierte, linear angeordnete
Erytheme und Blischen (vesikuloses Stadium)
(Abb.19.9). Einige Wochen spiter Umwandlung in ver-
rukése, papillomatése, hypertrophe Lésionen (ver-
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Abb. 19.9. Incontinentia pigmenti, vesikuldses Stadium. Streifige
Erytheme und Blasen am Oberschenkel eines neugeborenen
Madchens

rukdses Stadium), nach 2-3 Monaten stellt sich das pig-
mentierte Stadium ein. Die Pigmentierungen sind cha-
rakteristisch stridr, wirbelartig und von schmutzig- bis
schiefergrauer Farbe. Sie bleiben einige Jahre bestehen
und klingen spiter langsam ab, manchmal sogar mit
Hypopigmentierung und Atrophie.

Histologie. Im frithen Stadium Spongiose mit reich-
lich Eosinophilen, spiter verrukdse Hypertrophie,
reichlich dermale Melanophagen.

Differentialdiagnose. Bullose Dermatosen, lineare
epidermale Névi und Hypomelanosis Ito.

Mildere Varianten sind das Franceschetti-Jadassohn-
Syndrom (keine Augen- und ZNS-Zeichen) und das
Naegeli-Syndrom (nicht X-chromosomal vererbt).

19.1.2 Hypomelanosen

Mangel an Melaninpigment kann durch angeborene
Malfunktion des Pigmentsystems oder durch sekund-
re Storungen entstehen. In beiden Fillen kann der De-
fekt diffus oder umschrieben, partiell oder total sein.

19.1.2.1 Diffuse Hypomelanosen

Diffuse (die gesamte Haut betreffende) Hypomelanose
tritt iberwiegend auf genetischer Basis auf: ethnische

bzw. dispositionelle Pigmentarmut (Hauttyp I), erbli-
che Defekte der Melaninproduktion (Albinismus), erb-
liche Stoffwechselkrankheiten mit Auswirkungen auf
das Pigmentsystem (Phenylketonurie, andere Amina-
zidurien, Menke-Syndrom). Erworbene universelle Hy-
pomelanose tritt nur bei der seltenen universellen Viti-
ligo, bei schweren Erndhrungsstérungen bzw. manchen
Systemkrankheiten (Malabsorptionssyndrom, Neph-
rose etc.) und Hormonanomalien auf (Hypopituitaris-
mus, Hypogonadismus).

Diffuse Hypomelanosen zeigen mit Ausnahme des
Tyrosinase-negativen Albinismus (IA) und der univer-
sellen Vitiligo keinen vollstandigen, sondern nur parti-
ellen Pigmentverlust.

Okulokutaner Albinismus (OCA)

Eine Gruppe von (fast ausschliefllich) autosomal-re-
zessiven Erbleiden, bei denen die Melanozyten zwar in
normaler Zahl vorhanden, jedoch nicht zur Synthese
reifer Melanosomen befdhigt sind. Den insgesamt 11
bekannten Unterarten liegen unterschiedliche Defekte
zugrunde, auch die klinische Auspriagung ist verschie-
den. Gemeinsame klinische Leitsymptome sind univer-
selle Verminderung oder Fehlen von Melanin in Haut,
Haar und Augen, Nystagmus, Photophobie und Seh-
schwiiche. Durch mangelnden UV-Schutz besteht er-
hohtes Risiko von Hauttumoren.

Weitere vier Formen von okuldrem Albinismus (Pigmentver-
dnderungen der Haut sind sehr diskret oder fehlen iber-
haupt) werden hier nicht behandelt.

Epidemiologie. Die Privalenz des OCA ist 1:20.000;
die beiden Haupttypen (tyrosinase-positiver und tyro-
sinase-negativer OCA) stellen je knapp 50 %, die 9 rest-
lichen Typen sind selten.

Klassifikation. Eine vollstindige molekularbiologische
Klassifikation existiert derzeit noch nicht. Man unter-
scheidet Formen, bei denen die Melaninsynthese selbst
defekt ist, von solchen, wo sie indirekt durch andere
Defekte betroffen ist (Tabelle 19.2). Bei ersteren spielen
Defekte der Tyrosinase (dem Schliisselenzym der Me-
lanogenese) eine Hauptrolle; der Gendefekt liegt auf
Chromosm 11q.

Defekt der Melaninsynthese

Defekt auBerhalb der Melaninsynthese

Defekt der Tyrosinase: Typ |
Typl-A:  Tyrosinase-negativ
Typll-B: ,Yellow mutant”
Typ I-MB: ,Minimal pigment”
Typ|-TS: ,Temperature-sensitive”
Defekt nicht der Tyrosinase
Typ ll: Tyrosinase-positiv
roter OCA
brauner OCA
autosomal-dominanter OCA

Chédiak-Higashi Syndrom
Hermansky-Pudlak-Syndrom
Prader-Willi-Syndrom

Tabelle 19.2. Klassifikation
des okulokutanen Albinis-

mus
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Albinismus.

okulokutaner
Weille Haut, weillblonde Haare, wéssrig-blaue Iris, rot durch-
schimmernde Pupillen

Abb. 19.10. Tyrosinase-negativer

Gemeinsame Eigenschaften der Formen des OCA.
Pigmentverdiinnung findet sich stets, doch in unter-
schiedlichem Mag. Vollig weifle Haut und Haare hat
nur Typ IA; bei allen anderen finden sich Spuren von
Pigment, die einen gelblichen, briunlichen oder rot-
braunlichen Farbton bewirken (so kann ein Afrikaner
mit OCA sogar dunkler sein als ein normal pigmentier-
ter Weifler). Hiufig dunkeln die Betroffenen im Lauf
des Lebens leicht nach. Auch das Auge ist nur bei Typ
IA vollig unpigmentiert, die Iris daher hellblau, die Pu-
pille rot reflektierend (unpigmentierter Augenfundus),
bei allen anderen Typen findet sich zarte Pigmentie-
rung.

Die Iris ist bei OCA hiufig stirker pigmentiert als die Haut,
da die Pigmentzellen des Auges ,kontinent“ sind (d.h. nicht
bestindig Melanosomen in die Nachbarschaft abgeben).

Abhidngig vom Grad der Pigmentverdiinnung besteht
eine starke UV-Empfindlichkeit, die die Gefahr von
Sonnenbrinden, Lichtalterung und Tumoren der Haut
mit sich bringt (Plattenepithelkarzinom, Melanom).
Allen Typen gemeinsam (und fiir die Diagnose zu
fordern) ist ferner die Augensymptomatik: Nys-
tagmus, Photophobie, Hypoplasie der Fovea, herab-
gesetzte Sehstirke, manchmal Strabismus und Re-
fraktionsstorungen; auch diese Symptome sind ver-
schieden ausgeprigt und nicht stets vollzahlig ausge-
bildet.

Die Augensymptome sind nur teilweise Folge des Pigment-
mangels. Bei allen Formen von OCA (ungeachtet der Genese)
liegen Fehlentwicklungen des N. opticus vor, insbesondere
ein Fehlen ipsilateraler Fasern im Chiasma opticum (daher
kein rdumliches Sehen!); diese Fehlentwicklung kann mittels
evozierter Potentiale nachgewiesen werden. Man vermutet,
dafl das Melanin des Auges die richtige Einwanderung der
Nervenfasern induziert.

Klinische Manifestationen des OCA

Tyrosinase-negativer OCA, Bei allen 4 Untereinheiten
wird wird in den Melanozyten eine nicht bzw. mangel-
haft funktionelle Tyrosinase synthetisiert, die Melano-
somen enthalten ultrastrukturell kein Melanin (Mela-
nosomen nur von Grad I und II)(s. Tabelle 19.2). Zahl-
reiche Punktmutationen des Tyrosinasegens wurden
bisher entdeckt, Art und Lokalisation bestimmen das
Ausmaf der Symptomatik. Typ IA stellt die schwerste
Erscheinungsform mit vélliger Depigmentierung von
Haut und Haaren und schwerer Augensymptomatik
dar (Abb.19.10). Typen IB und IMP sind mildere For-
men. Typ IB ist durch ein auffallendes, gelb-rétliches
Pigment der Haare, einem geringfligig positiven
DOPA-Haarwurzeltest bei Zusatz von L-Cystein und
sein hauptsichliches Vorkommen bei Amerikanern
deutscher (Amish!) und polnischer Abkunft ausge-
zeichnet. Typ ITS besitzt durch Pigmentierung der
Akren bei Pigmentmangel am Stamm ein auffallendes
Verteilungsmuster (die produzierte Tyrosinase ist tem-
peraturabhéngig - d.h. sie wird bei Normaltemperatur
inaktiviert).

Tyrosinase-positiver OCA (Typ 1II) ist klinisch &hnlich,
doch werden geringe Mengen von Melanin produziert
(langsame Zunahme im Laufe des Lebens). Die mole-
kularen Mechanismus sind unbekannt; auch hier ent-
halten die Melanozyten nur wenige ausgereifte Mela-
nosomen.

Der Unterscheidung zwischen tyrosinase-positivem und -ne-
gativem Albinismus dient ein einfacher Labortest: Einige
Haare werden ausgezupft und in einer Losung von Dopa (Me-
laninprikursor) inkubiert. Kommt es zur Schwirzung der
Haarwurzeln (enthalten viable Melanozyten!), ist das Vorhan-
densein von Tyrosinase nachgewiesen.

Hermansky-Pudlak-Syndrom. Ein seltenes, autosomal
rezessives Erbleiden, das durch relativ milde Haut-,aber
schwere Augenbeteiligung, assoziiert mit einem Defekt
der Thrombozyten (Epistaxis, Himatome, Himorrha-
gien) und multiplem Organversagen in der Lebensmitte
(Lungenfibrose, Herz-, Nierenversagen) gekennzeich-
net ist. Dieses Syndrom ist wahrscheinlich eine Spei-
cherkrankheit (zeroiddhnliche Einschliisse in Lympho-
zyten und diversen Organzellen - Niere, Herz, Darm,
Alveolarmakrophagen).

Chediak-Higashi-Syndrom. Ein seltenes, autosomal-re-
zessives Erbleiden, das durch Abwehrschwiche (hdufi-
ge Kokkeninfektionen), OCA, neurologische Sympto-
matik und Neigung zu Neoplasien (lymphoproliferati-
ve Krankheiten) gekennzeichnet ist und meist schon
im Kindesalter zum Tod fiihrt. Pathomechanismus: ein
lysosomaler Defekt, der die Fusion mit Phagosomen
beeintrichtigt (daher Defekt des ,intracellular killing*
von phagozytierten Mikroorganismen, aber auch des
Pigmenttransfers). Es finden sich ultrastrukturell in
den Neutrophilen Riesenlysosomen, in Melanozyten
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Riesenmelanosomen. Klinisch ist die Haut beim Che-
diak-Higashi-Syndrom durch einen silbergrauen Farb-
ton gekennzeichnet (Analogon im Tierreich: der silber-
graue Aleutennerz).

Prader-Willi-Syndrom. Ein seltenes Entwicklungs-
stérungssyndrom mit unbekannter genetischer und
pathophysiologischer Basis, das durch milden OCA,
geistige Retardation, Verhaltensstérungen und Hypo-
gonadismus gekennzeichnet ist.

Therapie. OCA, gleichgiiltig welchen Untertyps, ist the-
rapierefraktir. Besonders wichtig ist daher die Prophy-
laxe von UV-Schiden: Dies gilt sowohl fiir das Auge
(Sonnenbrillen) als auch fiir die Haut (konsequente
Verwendung von Sonnenschutzmittel), v. a. in Lindern
mit hoher UV-Einstrahlung. So findet man bei einhei-
mischen Albinos in Afrika hiufig schon in der Jugend
aktinische Keratosen oder Plattenepithelkarzinome.

19.1.2.2 Umschriebene Hypomelanosen

Umschriebener Melaninmangel kann durch fokal feh-
lende oder mangelhafte Anlage des Pigmentsystems in
der Haut oder durch dessen sekundidre (Zer)stérung
zustandekommen. Bei der ersteren Gruppe spielen De-
fekte der Ontogenese eine entscheidende Rolle.

Melanoblasten wandern aus dem Neuroektoderm aus, durch
das Mesenchym hindurch, in die Epidermis ein und differen-
zieren dort zu mit den Keratinozyten interagierenden Mela-
nozyten. Auf dieser Wanderschaft konnen Fehler eintreten,
die sich gesetzmiflig als umschriebene Pigmentanomalien
(allenfalls mit assoziierten Organsymptomen) manifestieren.
Prototypen dieser ontogenetisch bedingten Pigmentstérun-
gen sind Piebaldismus, Hypomelanosis Ito, Ndvus depigmen-
tosus und die dermale Melanozytose.

Ontogenetisch bedingte Hypomelanosen

Piebaldismus (Abb.19.11). Ein relativ seltener (Priva-
lenz ca. 1/15.000) autosomal-dominant vererbter, vitili-
godhnlicher Zustand mit grof¥fleckiger Depigmentie-
rung an Rumpf und Extremititen, der schon bei Geburt
gegeben ist und lebenslang unveridndert bestehen
bleibt. Die Flecken sind weif3 (depigmentiert), unregel-
mifig begrenzt, auffallend symmetrisch und kénnen
in sich hyperpigmentierte Areale aufweisen. Pradilekti-
onsstellen sind Rumpfseiten, die Mittelpartie der Extre-
mitdten (unter Aussparung der Akren) sowie ein
zwickelformiger zentraler Bereich an Stirn und Kapilli-
tium. Innerhalb der Flecken sind die Haare weiff; ein
charakteristisches Symptom ist daher eine frontale
Strahne weiflen Haares (,,white forelock®). Die klinische
Ausprigung kann sehr verschieden sein; die ,white
forlock” ist das konstanteste Symptom {ca. 90%)
und kann auch isoliert als Abortivform vorkommen.

Abb. 19.11. Piebaldismus.
Areal an der Stirn, in diesem Bereich eine weile Haarstrahne
(,white forlock”)

Zwickelférmiges, depigmentiertes

Analogie: Frontale Schecken sind im Tierreich héufig, etwa
bei Pferden.

Assoziierte Befunde sind manchmal Heterochromia
iridum und Schwerhorigkeit bzw. Taubheit.

Histologie. In den betroffenen Arealen nur vereinzel-
te Melanozyten mit atypischen, nicht melaninisierten
Melanosomen.

Pathogenese. Der Piebaldismus ist mit Deletionen
des c-kit-Protoonkogens (Chromosom 4q12) assoziiert
(kodiert fiir die Mastzell/Stammzell-Faktor-Rezeptor-
Tyrosinkinase). Da SCF auch ein Wachstumsfaktor fiir
Melanozyten ist, vermutet man eine Reifungsstérung
und Untergang der Melanoblasten entweder schon in
der Neuralleiste oder bald nach Kolonisierung der
Haut. Beim klassischen Piebaldismus scheint dieser
Gendefekt auf Pigmentzellen beschrinkt zu sein
(Mastzellen unauffallig!).

Waardenburg-Syndrom. Ein sehr seltenes (Prdvalenz
1: 200.000) autosomal-dominantes piebaldismuséhnli-
ches Syndrom, das durch zusétzliche Symptome er-
schwert ist: Heterochromia iridum, neurosensorische
Taubheit, hypopigmentierte Augenfundi, Hyperteloris-
mus, vorzeitiges Ergrauen der Haare, M. Hirschsprung
w.a.m.

In der Literatur finden sich Félle von ausgepragter ZNS-Betei-
ligung bei Piebaldismus bzw. Waardenburg-Syndrom: zere-
belldre Ataxie, geistige Retardierung u. a. m. Es ist wahrschein-
lich, daf} alle genannten Leiden einen einheitlichen Komplex
ergeben, der von isolierter ,white forlock® iiber klassischen
Piebaldismus und das Waardenburg-Syndrom zum Waarden-
burg-Syndrom mit schwerer ZNS-Beteiligung reicht.

Hypomelanosis Ito. Ein seltenes, wahrscheinlich auto-
somal-dominantes Erbleiden, das durch auffillige
Hautzeichen und hiufig (bis 9o %) assoziierte System-
zeichen charakterisiert ist. Die Haut zeigt generalisier-
te bizarr streifige Areale von Hypopigmentierung ent-
lang der Blaschko-Linien. Diese sind meist schon bei
Geburt vorhanden (oder entstehen in der ersten Le-
benszeit), kdnnen sich aber nach jahrelangem Bestand
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Abb. 19.12. Naevus depigmentosus. Ein lanzettférmiger, hypo-
pigmentierter Fleck

spontan zuriickbilden. Assoziierte Zeichen sind ver-
schiedenartige Fehlbildungen des Muskel/Skelettsy-
stems, der Augen, Zshne, ZNS-Symptome, Epilepsie
und geistige Retardierung,.

Histologie. Im befallenen Bereich sind die Melano-
zyten nicht wesentlich verringert, sind aber klein und
besitzen nur wenige reife Melanosomen.

Pathogenese. Es handelt sich um ein Mosaikmuster,
das durch einen Klon normaler und einen aus mangel-
haft differenzierten Melanozyten gebildet wird. Auch
die Hypomelanosis Ito ist vermutlich durch einen mo-
lekularen Defekt bedingt, der an den Melanoblasten
der Neuralleiste wirksam wird und Melanosomenrei-
fung und -transfer behindert.

Die Hypomelanosis Ito wirkt wie ein Umkehrbild der Inconti-
nentia pigmenti und wurde deshalb auch als ,Incontinentia
pigmenti achromians“ bezeichnet. Dies ist irrefiihrend.

Naevus depigmentosus (Abb.19.12). Eine relativ sel-
tene kongenitale, solitdre, nicht hereditdre, scharf,
bizarr und unregelmiflig begrenzte hypopigmentierte
Ldsion, die entlang der Blaschko-Linien verlduft. Pri-
dilektionsstelle: Rumpf. Die Haare in Naevi depig-
mentosi sind weifl. Assoziierte Zeichen sind selten
(neurologische Stérungen). Der Nivus depigmentosus
ist vermutlich eine forme fruste der Hypomelanosis
Ito.

Histologie. Wie bei dieser.

Differentialdiagnose. Naevus anaemicus (rétet sich
nicht bei Reiben) und segmentale Hypopigmentierung
bei tuberdser Hirnsklerose.

Erworbene umschriebene
Hypomelanosen

Hauptursachen erworbener umschriebener Hypome-
lanosen sind immunologisches, toxisches, entziindli-
ches und aktinisches Trauma.

Vitiligo. Vitiligo ist eine klinisch durch charakteristi-
schen fleckartigen Pigmentverlust gekennzeichnete,
hédufige und kosmetisch bedeutsame Dermatose, die
auf der Destruktion epidermaler Melanozyten wahr-

scheinlich durch Autoaggressionsmechanismen beruht
und oft mit Systemsymptomen assoziiert ist.

Die kosmetische Bedeutsamkeit resultiert aus der grofiflecki-
gen, kreideweiflen Entfirbung insbesondere an den freigetra-
genen Kérperregionen (Gesicht, Handriicken), die bei dunkel-
hautigen Volkern klarerweise besonders auffallig ist. Men-
schen mit Vitiligo wurden seit altersher hiufig fiir ,aussétzig*
gehalten und sozial stigmatisiert - die Gleichsetzung der Vitili-
go mit Leukodermen bei Lepra geht schon auf die Bibel zuriick.

Epidemiologie. Vitiligo ist mit einer Privalenz von
0,5-4% relativ hdufig. Sie ist weltweit verbreitet, tritt
vorwiegend bei Jugendlichen bzw. in der ersten Le-
benshilfte auf und ist deutlich familidr gehduft (bei ca.
30% positive Familienanamnese). Autosomal-domi-
nante oder polygene Vererbung wird diskutiert. Klare
Assoziationen mit HLA-Typen bestehen nicht.

Krankheiten analog der Vitiligo werden auch im Tierreich be-
obachtet: die Lipizzanerpferde sowie verschiedene Schweine-
und Fischarten.

Klinik (Abb.19.13). Vitiligo ist durch vollig depigmen-
tierte, kalkweifle, ansonsten aber unauffillige Herde
gekennzeichnet. Diese sind meist rund, von einem
dunkleren (manchmal entziindlichen) Halo umgeben
und scharf begrenzt. Zu Beginn einige Millimeter grof3,
vergroflern sich die Herde langsam durch peripheres
Wachstum, werden polyzyklisch und sind somit in der
Wachstumsphase nach auflen konvex. In Herden be-
findliche Haare bleiben oft lange Zeit pigmentiert. Pra-
dilektionsstellen sind periorifizielle Regionen (um Au-
gen, Nase, Mund, perianal und -genital) sowie hiufig
traumatisierte Stellen: Streckseiten der grofien Gelen-
ke, Achseln, Handgelenksbeugen sowie Hand- und Fin-
gerriicken. Die Herde sind auffallend symmetrisch ver-
teilt. Auch die hautnahen Schleimhdute sowie Hand-
flichen und Fuflsohlen kénnen befallen sein. Ein posi-
tives Kébnerphdmomen ist hiufig (bis zu 30%). Die
Perianalregion ist eine differentialdiagnostisch sehr
wichtige Pridilektionsstelle, da sie fast stets und sehr
frith betroffen ist.

Abb. 19.13, Vitiligo. Auffallend symmetrische, scharf und polyzy-
klisch begrenzte depigmentierte Herde
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Abb. 19.14. Subtotale Vitiligo. Es verbleiben nur mehr einzelne
pigmentierte Hautstellen, die einem Naevus spilus &hneln

Bei Progredienz entsteht ein (wegen des Befalls der
freigetragenen Korperregionen) sehr auffélliges grob-
scheckiges Bild. Schlieflich konnen die depigmentier-
ten Areale durch Konfluenz den gesamten Korper
iiberziehen, wobei nicht selten Inseln normaler Haut
inmitten der vitiligindsen Haut ibrig bleiben
(Abb.19.14).

In solchen Fillen wird hdufig zunichst die vitiliginose Haut
fiir blaf}, aber normal, und die verbleibende normale Haut fiir
einen Naevus spilus gehalten. Bei derart ausgedehnter Vitiligo
ist die komplette Depigmentierung das Therapieziel.

Morphologische Klassifikation. Man unterscheidet
eine fokale (einzelne Herde), eine regionale (Vertei-
lung entspricht ungefihr einem Dermatom; diese Form
gilt als besonders persistent) und eine generalisierte
Vitiligo (héufigster Typ). Eine Sonderform ist die sog.
Trichrom-Vitiligo: zusétzlich zu den normalen und
den depigmentierten Arealen finden sich, deutlich ab-
gesetzt, hypopigmentierte Anteile (Zwischenstadium
zu volliger Depigmentierung).

Verlauf. Sehr variabel und kaum vorhersagbar. Der
Krankheitsbeginn ist meist schleichend, nur selten ra-
pide. Manchmal lassen sich mechanische Traumen
oder starke Sonnenbestrahlung als prézipitierender
Faktor feststellen (Kébner-Phinomen); starke UV-Ex-
positionen koénnen schubartige Verschlechterungen
auslosen. Psychische Erschiitterungen werden hiufig
als auslosender Faktor angegeben (und auch ge-
glaubt). In der Folge kommt es zur unterschiedlich
schnellen (meist sehr langsamen) schubartigen Pro-
gredienz. Die Vitiligo kommt entweder nach Jahren
zum Stillstand und hinterldfit einige oder zahlreiche
permanent depigmentierte Herde (hédufiger), oder
schreitet zum totalen Pigmentverlust fort (progressi-
ver Verlaufstyp). Perioden fokaler bzw. multifokaler
Repigmentierung kommen wihrend des gesamten
Krankheitsverlaufs vor. Auch gidnzliche spontane
Riickbildung wird beobachtet, ist jedoch der Ausnah-
mefall.

Abb. 19.15. Repigmentierung eines Vitiligoherdes aus den Haar-
follikeln

Die Riickbildung der Herde erfolgt durch Einwan-
dern von Melanozyten entweder vom Rande her
und/oder aus den meist unbefallenen Haarfollikeln
(Abb.19.15). Typische Repigmentierungsmuster sind
daher Epheliden-bzw. konfettiartige Flecke um die
Haarfollikel und konkave Begrenzungslinien.

n Progrediente Herde sind nach aul3en konvex,

regrediente konkav.

Histologie. In befallenen Arealen fehlen Melanozyten.
Im Randbereich meist milde lymphozytire Infiltrate;
ultrastrukturell pyknotische Melanozyten.

Assoziierte Symptome und Krankheiten. Diese kon-
nen sein:

e Haut: Die Haare sind in ca. 30 % mitbefallen, entwe-
der in Form fokaler Depigmentierung (Poliosis)
oder vorzeitigen Ergrauens (Kanities). Halo-Navi
sind héufig; eine Assoziation mit Melanom ist ein-
deutig (nach Schitzungen 180 fache Inzidenz bei Vi-
tiligo). Alopecia areata in ca. 20 %;

® Augen: Mitbefall nicht selten (ca. 10%}), aber meist
klinisch stumm: Hypo- und Depigmentationen so-
wie Nirbchen von Iris und Chorioidea; floride Uvei-
tis ist selten, noch seltener Retinitis pigmentosa;
Innenohr: Assoziation von Horproblemen mit klassi-
scher Vitiligo ist unsicher, jedenfalls nicht haufig;
Autoimmunkrankheiten: Assoziation mit (Autoim-
mun)Thyreoiditis (bzw. Thyreotoxikose, Myxédem,
toxische Struma etc.) besteht in ca. 30 %. Seltener as-
soziiert sind Alopecia areata, Diabetes mellitus (5 %),
ausnahmsweise ~ Autoimmunhypoparathyreoidis-
mus, perniziése Anidmie, M. Addison und multiglan-
duldre hormonelle Insuffizienz.

Bei letzteren Assoziationen wird diskutiert, ob sie nicht zufil-
lig sind. Dem widerspricht, dafi bei allen diesen die Inzidenz
von Vitiligo tiberzufillig hiufig ist. Es ist wahrscheinlich, aber
nicht generell akzeptiert, daf§ Vitiligo in Assoziation mit Au-
toimmunkrankheiten aggressiver ablduft.
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Komplikationen. Systemische Komplikationen erge-
ben sich aus den genannten Begleitkrankheiten. Die vi-
tiliginosen Hautareale sind durch den fehlenden Licht-
schutz besonders UV-empfindlich (Sonnenbrinde!).
Aktinische Keratosen und Plattenepithelkarzinome bei
chronischer Vitiligo sind jedoch paradoxerweise selten.

Labor. Die Routinetests sind unauffillig, doch kénnen
in bis zu 20 % Autoantikdrper gegen verschiedene Kor-
perzellen bzw. Zellstrukturen nachgewiesen werden:
Schilddriisen-, glatte Muskel-, Belegzellen, Melano-
zyten; Mitochondrien, Mikrosomen; antinukleire An-
tikdrper. Melanozytotoxische Autoantikorper finden
sich nur in einem Teil (wenn auch nach isolierten Lite-
raturberichten bis 80 %), oft auch bei Normalpersonen.

Pathogenese. Eine Autoimmungenese wird durch die
Assoziation mit den genannten Autoantikérpern und
-immunkrankheiten, die hiufige Nachweisbarkeit (in
vitro) melanozytotoxischer Antikérper sowie die An-
wesenheit aktivierter CD4 + und CD8 + Lymphozyten
im aktiven Randsaum nahegelegt. Alternative Er-
klirungen: die Selbstmord- (Fehlen eines Schutzme-
chanismus, der normale Melanozyten gegen toxische
Melaninsyntheseprodukte bewahrt) und die neuroge-
ne Hypothese (Freisetzung melanozytotoxischer Sub-
stanzen aus Nervenendigungen).

Therapie. Lokale Kortikosteroide sind wenig wirksam
und kommen nur zur Behandlung kleiner Lisionen in
Betracht; systemische sind nicht angezeigt. Mittel der
Wahl ist die Photochemotherapie; als phototoxische
Substanz eignen sich besonders Trisoralen, 5-Me-
thoxypsoralen und Khellin. Die Therapie ist langwie-
rig; erst nach Monaten wird eine meist nur inkomplette
Repigmentierung erzielt (die Lasionen an den freige-
tragenen Korperstellen sprechen hiufig besonders
schlecht an).

Eine noch nicht ausgereifte Methode ist die Auto-
transplantation isolierter Melanozyten (Problem: we-
gen des Kobnerphidnomens kann an der Entnahmestel-
le ein neuer Vitiligoherd entstehen). Eine ultima ratio
an besonders auffilligen Regionen (z.B. Lippen) kann
die Tdtowierung mit Eisenoxyd sein (bleibt kosmetisch
oft unbefriedigend). Eine keinesfalls unverniinftige Lo-
sung ist die Verwendung wasserstabiler Schminken
(die auch nach dem jeweiligen Pigmentierungszustand
der Haut gemischt werden kénnen). Restherde norma-
ler Haut kénnen durch permanente Bleichung mit der
fiir Melanozyten toxischen Substanz Hydrochinon-
monobenzylither entfernt werden.

Differentialdiagnose. Narben, ausgebrannter CDLE,
Vinylchloridkrankheit, Piebaldismus, Pityriasis versi-
color alba.

Vogt-Koyanagi-Harada-Syndrom. Eine seltene Sy-
stemkrankheit, die mit einer transienten, oft milden
meningoenzephalitischen Vorphase beginnt und bald

in das Vollbild iibergeht: Uveitis anterior und posterior
(nicht selten mit Ablatio retinae), bilaterale Dysakusis
(ca. 50%) sowie ausgedehnte Vitiligo und Poliosis.
Manche ZNS-Symptome kénnen permanent erhalten
bleiben (Paresen, Persénlichkeitsverinderungen).

Pathogenese. Vermutlich eine Maximalvariante der
Vitiligo. Virale Auslésung wird erwogen.

Therapie. Systemische Kortikosteroide sind zur Be-
handlung der Augenverinderungen erforderlich, die
Vitiligo spricht darauf nur gering an.

Weitere erworbene umschriebene
Hypomelanosen

Postinflammatorische Hypopigmentierung. Eine
hiufige Folge verschiedener entziindlicher Dermato-
sen: Psoriasis, Ekzeme (atopische Dermatitis; Pityriasis
alba), Cutis vagantium, Sarkoidose, Sklerodermie,
Lymphome etc. Eine eigene Kategorie mit oft besonde-
rer Morphologie sind Hypopigmentierungen bei oder
nach Infektionskrankheiten: Pityriasis versicolor, Tre-
ponematosen (Syphilis, Pinta, Frambdsie), Lepra, Kala
Azar. Pathogenese: direkte Schddigung der Melano-
zyten durch Entziindungsmediatoren und/oder
Storung des Pigmenttransfer.

Postinflammatorische Depigmentierung ist seltener
(z.B. Herpes simplex und zoster).

Toxische Hypo- und Depigmentierung. Eine Reihe
von Chemikalien der Arbeitswelt kénnen bei Kontakt
zur voriibergehenden oder bleibenden Schidigung der
Melanozyten fithren (Tabelle 19.3). Zur irreversiblen
Zerstérung fithrt der Monobenzylither des Hydrochi-
non (s.oben). Hydrochinon ist Bestandteil vieler
Bleichcremen.

Aktinisch bedingte Hypomelanose. Die idiopathische
Hypomelanosis guttata ist eine diskrete, perifollikulare
(?) kleinfleckige Hypopigmentierung, die vorwiegend
an den Unterschenkeln von Frauen in der 2.Lebenshilfte
mit chronischem UV-Schaden auftritt (Abb.19.16). Pro-

Tabelle 19.3. Hypo-/Depigmentierung induzierende Chemi-
kalien

Phenol und Analoge
(Alkyl-, Amyl-, Butyl-)
Hydroxytoluol und Analoge
Katechol und Analoge
(Methyl-, Isopropyl-, Butyl-)
Hydrochinon und Analoge
(Methyl-, Athyl-, Benzylather)
diverse Mercaptoamine
(Athyl-, Propyl-)
Benzoyl-Peroxid
5-Fluorouracil
Thiotepa
Carmustin
Vitamin-A-Saure
Kortikosteroide

Aromatische
Verbindungen

Sulfhydryle

Medikamente
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Schrumpfung.Eine andere, seltenere Reaktions-
weise ist die ohne vorhergehende Entziindung
auftretende Atrophie.

Das Fettgewebe ist — entsprechend seiner
Funktion als mechanisches Schutzpolster — gegen
mechanische Traumen wenig empfindlich,um so
empfindlicher jedoch gegentiber chemischen,
entzlindlichen und auch Kéltetraumen. Die Reak-
tionsweisen des Fettgewebes sind in ihrer Zahl
beschrankt; unterschiedliche Krankheiten laufen
daher unter ahnlichen Bildern ab und werden

Abb. 19.16. Hypomelanosis guttata. KonfettigroBe, runde, scharf unter dem Begriff,Pannikulitis” subsummiert.
begrenzte hypopigmentierte Areale vorwiegend der unteren Ex-
tremitéaten

Klassifikation der Pannikulitis (Tabelle 19.4). Grundla-
gredienter Verlauf. Méglicher zusatzlicherkausaler Fak-  ge jst die Unterscheidung zwischen septaler und lo-
tor ist Rasieren bzw. Epilation der.Kérperhaare. Eine  pylirer Pannikulitis: bei der septalen sind die entziind-
maximale Erscheinungsform sind bizarre, atrophe nar-  Jichen Veréinderungen auf die (die GefiBe tragenden)
bendhnliche Depigmentationen der UV-geschidigten  Septen zwischen den Fettlippchen beschrinkt, bei der
Unterarme im hohen Alter (,,stellate pseudoscars®). lobuldren Pannikulitis sind die Fettlippchen in ihrer

Gesamtheit ergriffen.
Erworbener Pigmentverlust der Haare

n Alle Formen der Pannikulitis,deren primarer Aus-
gangspunkteine Schadigung der Fettzelleniist,
sind lobular;alle Formen,deren primare Noxe am
GefaB3-Bindegewebssystem ansetzt,sind (zumin-
destanfangs) septal.Eine septale Pannikulitis
kannsich jedoch in eine lobuldre fortentwickeln.
Die Gefasse sind bei der Pannikulitis entweder

Ergrauen der Haare als Teil des physiologischen Alte-
rungsprozesses wird als Canities bezeichnet, beruht auf
langsamer Reduktion der Melanosomenproduktion
und schliefllich Zugrundegehen der Melanozyten des
Haarfollikels. Typisches Verteilungsmuster (Beginn:
Schlifen, Scheitel, dann Rest), irreversibel (Ausnahme:
Wiederdunkelwerden der Haare bei Porphyria cutanea

tarda). Die Haare ergrauen individuell (gefirbte Haare Mittler der Entziindungsreaktion oder selbst de-
erkannt man am monotonen Farbton des Kapilliti- ren Ziel (Vaskulitis). Lobuldre Pannikulitisist der
ums).Setzt mit etwa 25 Jahren ein, und ist mit etwa 70 gravierendere Befund,da er mit Nekrose des Fett-
abgeschlossen; erhebliche individuelle Schwankungen. gewebes einhergeht und zur unten beschriebe-
Afrikaner ergrauen spiter als Weifle. Prdamature Cani- nen pathophysiologischen Kettenreaktion fiihrt.

ties tritt entweder als (autosomal-dominant) vererbte
Anlage oder als Begleitsymptom progeriedhnlicher

Fehlbildungssyndrome auf. Pathologische Reaktionen bei lobulérer Pannikulitis.
Untergang von Fettzellen ist Endresultat vieler Trau-
men, das selbst wieder eine Kaskade pathophysiologi-
scher Vorginge auslost: Das frei ins Gewebe gelangen-
de Fett, zum iiberwiegenden Teil Triglyzeride, wird
durch Blut- oder Gewebelipasen gespalten. Die entste-

l 19.2 Krankheiten des Fettgewebes

! henden freien Fettsiduren fithren zu einer heftigen ent-

Das Fettgewebe ist zwar bei tiefen Prozessen ziindlichen Reaktion, durch die im Sinn eines Circulus

oft mit betroffen (z.B.Phlegmonen, infektiose vitiosus weiteres Fettgewebe zugrunde geht. Makro-

oder nicht-infektiose Granulome), selbst je- phagen wandern ein, die das Fett phagozytieren (Lipo-

doch nur selten Manifestationsort von Krank- phagen) und Granulome ausbilden (Lipogranulom).
heiten.Noxen kénnen auf das Fettgewebe Letztere fithren zu Fibrosierung und Sklerosierung.

sowohl durch die Zirkulation (z.B.Erythema Stehen bei lobuldrer Pannikulitis Zelluntergang und

nodosum) oder direkt lokal einwirken (Trauma,
Injektion). Sie werden, eher monoton und
genormt, mit Entstehung einer Pannikulitis
beantwortet: tiefsitzende, rote bis livide Kno-
ten, haufig an den Beinen loalisiert. Geht im
Rahmen der Pannikulitis Fettgewebe zugrun-
de, entstehen gravierendere Lasionen wie Ein-
schmelzung, Fisteln, Fibrosierung, Sklerose und

Entziindung im Vordergrund, kommt es zur Ein-
schmelzung des Fettgewebes - von nur histologisch er-
kennbaren ,Mikrodlzysten® bis zu fluktuierenden
Knoten mit Fistelbildung und Absonderung eines 6lig-
viskosen Exsudats. Uberwiegen hingegen die produkti-
ven Verdnderungen, entstehen torpide, knotige oder
plattenartige Lipogranulome. Endzustand ist in beiden
Fillen eine intensive Fibrosierung und narbige
Schrumpfung der Pannikulitisherde, die zu charakteri-
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lobulare Pannikulitis

Tabelle 19.4. Klassifikation

septale Pannikulitis der Pannikulitis

OHNE Vaskulitis idiopathische Pannikulitis
(Pfeifer-Weber-Christian)
ay-Antitrypsin-Defizienz
physikalische Pannikulitis
(Kalte, traumatische, chemisch)
neonatale Pannikulitis
(Sklerema neonatorum, neonatale
Fettgewebsnekrose)
bei Systemkrankheiten
(LE, Sarkoidose, Pankreaskrankheiten,
Lymphome)

MIT Vaskulitis Nodularvaskulitis

E.nodosum

eosinophile Fasziitis
Eosinophilie-Myalgie-Syndrom
systemische Sklerodermie

bei Thrombophlebitis
bei Arteriitis

stischen Einziehungen und dadurch zu erheblichen Re-
liefveranderungen der Haut, zu Sklerosierung und Ad-
hirenz der Haut an den tiefen Faszien fiihrt.

Diagnostik. Wegen der Ahnlichkeit vieler Krankheits-
bilder ist eine histologische Sicherung meist angezeigt.
Hierfiir ist die korrekte Durchfiithrung der Biopsie Vor-
aussetzung: Diese mufl nicht nur ausreichend grofd
sein, sondern auch das Fettgewebe miterfassen (héufi-
ger Fehler: Biopsien zu oberflichlich).

19.2.1 Septale Pannikulitis

Der hiufigste Vertreter dieser Kategorie ist das Erythe-
ma nodosum (s.S.204). Eine septale Pannikulitis ist
ferner Begleitsymptom aller Formen der Sklerodermie
(s.S.466) und mancher tiefer vaskulitischer Prozesse
(Thrombophlebitis, Systemvaskulitiden).

19.2.2 Lobulédre Pannikulitis

Lobuldre Pannikulitis kann entweder als umschriebe-
ner oder als Systemprozef§ auftreten; in letzterem Fall
kann es sich um Krankheiten sui generis oder Begleit-
symptome anderer Systemkrankheiten handeln.

Umschriebene lobulédre Pannikulitis

Diese ist die hiufigste Form der lobuldren Pannikulitis;
sie entsteht durch direkte Einwirkung von physiko-
chemischen Traumen.

Mechanisch-traumatische Pannikulitis (traumatische
Fettgewebsnekrose). Relativ selten, gewshnlich bei
sehr adiposen Personen. Pridilektionsstellen: Briiste,
Hinterbacken. Klinik: schmerzhafte knotige und plat-
tenartige derb-fibrotische Infiltrate. Ausheilung mit
Atrophie.

Kéltepannikulitis. Eine seltene, nach langdauernder
Kilteexposition auftretende knotige Form der Panni-
kulitis vorwiegend bei Sduglingen und Kleinkindern.
Sie verlduft selbstlimitiert, Einschmelzung bleibt aus.
Pradilektionsstellen: der kalten Luft oder kalten Ge-
genstinden (Eis!) exponierte Regionen (Wangen, selte-
ner Extremititen, Skrotum). Bedrohliche Formen der
kalteinduzierten lobuldren Pannikulitis im Neugebore-
nenalter sind das Sklerema neonatorum und die neo-
natale subkutane Fettnekrose (s.S.708).

Kleinkinder sind deswegen besonders empfindlich, weil ihr
Fett einen hoheren Anteil gesittigter Fettsduren besitzt und
daher leicht in der Kilte erstarrt. Der Gehalt an gesittigten
Fettsduren normalisiert sich im ersten Lebensjahr.

Pannikulitis nach Injektion von Fremdsubstanzen.
Zahlreiche intramuskuldr zu verabreichende Medika-
mente fithren, wenn filschlich in die Subkutis inji-
ziert, zur Fettgewebsnekrose und, in deren Folge, zum
sog. ,Spritzenabszef“ Auslosend sind entweder
primir irritierende Substanzen (Beispiel: Pentazocin)
oder olige Losungsmittel. Nicht selten entstehen sol-
che Formen der Pannikulitis durch Selbstinjektion
(Suchtgifte, Artefakte).

Klinisch zeigen sich schmerzhafte, haufig einschmel-
zende und fistulierende Knoten an der Injektionsstelle
von oft erheblicher Gréfe, die mit unregelmifig einge-
zogenen Narben ausheilen.

Differentialdiagnose. Embolia cutis medicamentosa,
eine unregelmiflig begrenzte, extrem schmerzhafte
Nekrose nach versehentlicher intraarterieller Injektion
von (viskdsen oder schlecht aufgelosten) Medikamen-
ten.

Eine Sonderform stellen Silikongranulome dar.
Frither wurden aus kosmetischen Griinden Paraffin-
oder Silikonpréparate frei in das Fettgewebe injiziert.
Das unausbleibliche (wenngleich auch oft erst nach
Monaten auftretende) Resultat waren extrem chroni-
sche, fistulierende und fibrosierende Verinderungen
und daher Entstellung der so behandelten Kérperteile
(Briiste, Gesicht, gelegentlich auch ménnliche Genitali-
en). Das Silikon wird nicht von Makrophagen abtrans-
portiert! Die Verabreichung von freiem Silikon ist heu-
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te kontraindiziert, eine solche von abgepacktem Silikon
wird jedoch geiibt.

Systemische lobulare Pannikulitis

Eine Gruppe von Krankheitsbildern, die durch multi-
ple knotige Lasionen von Pannikulitis an der Haut, oft
auch im Fettgewebe innerer Organe und Systemzei-
chen gekennzeichnet sind.

Diese Krankheitsgruppe bestand urspriinglich aus
einer einzigen Krankheit unbekannter Ursache, der
»febrilen non-suppurativen Pannikulitis“ (Pfeifer-We-
ber-Christian). Aus dieser wurden zunehmend einzel-
ne Einheiten ausgegliedert, fiir die eine Ursache gefun-
den wurde (s.unten). Es ist zu vermuten, daff der ver-
bleibende Rest dtiologisch gleichfalls heterogen ist.

Idiopathische lobuldre Pannikulitis (Pfeifer-Weber-
Christian). Eine seltene systemische lobuldre Panniku-
litis unbekannter Ursache, die selten ist und vorwie-
gend bei Frauen mittleren Lebensalters auftritt

Klinik. Eine schubartig verlaufende chronische
Krankheit, die mit Fieber, Arthralgien und Krank-
heitsgefiihl einhergeht. An der Haut, hauptséchlich an
Beinen und im Beckenbereich (Gesicht ist nie befal-
len), erscheinen meist symmetrisch verteilte,
schmerzhafte, entziindliche knotige Herde von eini-
gen Zentimetern Durchmesser, die sich in der Regel
nach einigen Wochen spontan mit Fibrose zurtickbil-
den. Selten kommt es zur Exulzeration, Entleerung
serds-6ligen Exsudats und Ausbildung von Fisteln. In
den meisten Fillen beschrinken sich die Lasionen auf
das subkutane Fettgewebe. An inneren Organen kén-
nen sie zu unterschiedlichen Symptomen fithren: Pe-
rikarditis, Pleuritis, akute Abdominalsymptomatik,
Hepatomegalie; selten auch Befall des Knochenmarks
mit Thrombo- und Leukopenie.

Histologie. Lobulédre Pannikulitis mit gemischtzelli-
gem Infiltrat, im spéteren Verlauf Lipophagie und Fi-
brose.

Labor. Unspezifische Entziindungszeichen und eine
hohe Senkung. Bestimmung des Pankreasenzyme und
des a1-Antitrypsin erforderlich!

Therapie. Allgemein akzeptierte Therapierichtlinien
existieren nicht. Ansprechen auf systemische Kortikoi-
de ist wechselhaft, milde Wirkung von Tetrazyklinen.
Chloroquin und Dapson sind héufig gut wirksam.

Prognose. Letale Ausginge fiir schwer verlaufende
Fille mit Systembeteiligung wurden berichtet. In der
Regel kommt es nach jahrelangem rezidivierenden Ver-
lauf zum Sistieren der Symptomatik.

Idiopathische Lipogranulomatose (Rothman-Makai-Syn-
drom). Eine seltene Variante der Pfeifer-Weber-Christian-
Krankheit, die hauptsdchlich bei Kindern vorkommt und
durch multiple derbe, knotige oder plattenartige Infiltrate
v.a. der Extremitdten gekennzeichnet ist. Die Erscheinungen
bilden sich meist innerhalb eines Jahres spontan zuriick. Kei-
ne Systembeteiligung. Histologie: Lipogranulome und ausge-
prigte Fibrose.

Lobuldre Pannikulitis bei «1-Antitrypsinmangel.
Eine vermutlich nur selten diagnostizierte Form der
systemischen lobuldren Pannikulitis. Das klinische
(und histologische) Bild ist analog, jedoch durch
groflere Knoten, Pradilektion des Rumpfes und stérke-
re Neigung zur Exulzeration und Fistelbildung gekenn-
zeichnet.

a1-Antitrypsin ist die hauptsdchliche Antiproteinase des zir-
kulierenden Blutes. Sie wird in der Leber gebildet, ist ein
Akutphasenprotein und Hemmer zahlreicher Enzyme, u.a.
der Leukozytenelastase. Bei homozygotem Mangel (Prévalenz
1/7.000) sind die Plasmaspiegel auf 0-20 % reduziert; es resul-
tiert ein Ungleichgewicht zwischen Leukozytenproteinasen
und -antiproteinasen, das an der Lunge zu frith auftretendem
schwerem Emphysem fiihrt (in ca. 80 %; Elastase der durch
z.B. Rauchen in die Bronchien gelockten Leukozyten wird
nicht ausreichend inaktiviert). Der Mangel ist auch mit
friiher, progredienter Leberzirrhose assoziiert (Akkumulati-
on durch Ausschleusungsdefizit aus Leberzellen). Heterozy-
gote (Plasmaspiegel 50 %) scheinen nicht gefihrdet zu sein.

Pathogenese. Vermutlicher Ausldser sind Traumen, die
durch mangelnde Inaktivierung der Leukozytenpro-
teinasen zur Fettzelldestruktion fithren.

Diagnose. Nachweis des Enzymmangels aus dem Se-
rum.

Therapie wie oben; kontinuierliche Substitution mit
gereinigtem ou-Antitrypsininhibitor kann Erschei-
nungsfreiheit bewirken. Die Langzeitprognose hingt
von den assoziierten inneren Manifestationen ab.

Lobulére Pannikulitis bei Pankreatitis und Pankreas-
karzinom. Eine seltene Form systemischer lobulérer
Pannikulitis, die mit Freisetzung von Pankreasfermen-
ten aus dem krankhaft verinderten Pankreas assoziiert
ist. Manner sind viel haufiger betroffen als Frauen. Das
klinische Bild dhnelt wieder der idiopathischen Form,
neigt jedoch mehr zur Einschmelzung. Histologisch
sind basophile nekrotische Fettzellen charakteristisch
(»ghost cells“). Systemzeichen sind Fieber, Arthralgien,
Polyserositis.

Zugrunde liegen kann sowohl eine Pankreatitis
(traumatisch, bei Gallensteinkrankheit, meist jedoch
bei Alkoholismus) oder ein Pankreaskarzinom (meist
vom azindren Typ). Pankreasenzyme (Lipase, Amylase)
sind in Blut und Harn, aber auch in den Herden der
Pannikulitis erhsht; durch Spaltung der Neutralfette
werden freie Fettsduren freigesetzt.

Manifestationen von Systemkrankheiten
unter der Form von lobuldrer Pannikulitis

Klinisch einer lobuldren Pannikulitis entsprechende
und von ihr nicht oder nur schwer unterscheidbare
Infiltrate des Fettgewebes konnen bei einer Reihe von
Systemkrankheiten auftreten. Systemischer Lupus
erythematodes (Lupuspannikulitis), Sarkoidose, Lym-
phome und Leukidmien, sowie die kalzifizierende Pan-
nikulitis bei metastatischer Kalzinose (s.die jeweiligen
Kapitel).

19.2 Krankheiten des Fettgewebes
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Lobuldre Pannikulitis mit Vaskulitis:
Nodularvaskulitis
(syn.Erythema induratum Bazin)

Ein durch chronische, teils exulzerierende subkutane
Knoten an den Unterschenkeln meist von Frauen ge-
kennzeichnetes Krankheitsbild, das auf Vaskulitis mit-
telgroler Gefifle, Pannikulitis und granulomatdser
Entziindung beruht.

Epidemiologie. Noduladrvaskulitis ist nicht ganz selten
und anscheinend an bestimmte Bedingungen ge-
kniipft: Befallen sind fast ausschliefflich Frauen mittle-
ren Alters, an der Dorsalseite der Unterschenkel. Diese
Frauen sind meist adipds (,schwammige®,,.sdulenarti-
ge“ Beine), besonders kilteempfindlich und haben oft
Zeichen eines chronischen Frostschadens. Die
Noduldrvaskulitis galt frither als Tuberkulid; die heute
beobachteten Fille werden jedoch tiberwiegend nicht
mit Tuberkulose assoziiert. Neuerdings wurde aller-
dings mittels PCR in einem hohem Prozentsatz DNS
von M. tuberculosis nachgewiesen.

Klinik. Meist bilateral an den Unterschenkeln (selten
auch Oberschenkeln) finden sich mehrere derbe, un-
scharf abgegrenzte, indolente tiefsitzende Knoten, die
an der deckenden Haut fixiert sind; manche dieser
Knoten bilden sich spontan zuriick, andere schmelzen
ein und bilden Fistelginge. Es kommt zu atropher Nar-
benbildung und Neueruption solcher Knoten; schliefi-
lich wandelt sich der Unterschenkel in eine hockrige,
derb infiltrierte, von Fisteln, Ulzera und Einziehungen
durchsetzte derbe Platte um. Der Prozef§ ist auf die Re-
gion beschrinkt; keine Systemzeichen.

Histologie. Leukozytir-granulomatdse Vaskulitis der
kleineren und mittelgroflen Arterien und Venen, aus-
gedehnte fibrinoide Nekrosen des Fettgewebes mit lo-
buldrer, zuerst unspezifischer, dann tuberkuloid-gra-
nulomatéser, schlieflich fibrosierender Entziindung.
Hierdurch Zugrundegehen des Fettgewebes und Ersatz
durch Fibrose (,Wucheratrophie).

Pathogenese. Ursache unbekannt; abnorme Kiltere-
aktionen der Gefifle sind wahrscheinlich, Immunreak-
tionen auf bakterielle bzw. mykobakterielle Antigene
moglich.

Diagnose. In nicht wenigen Féllen hochpositiver Tine-
Test. Ausschlufl einer Organtuberkulose ist angezeigt.

Prognose und Therapie. Auch bei Tine-Test-negativen
Patienten sollte ein Versuch mit INH erfolgen. Bei Wir-
kungslosigkeit nichtsteroidale Antiphlogistika, Tetra-
zykline, Dapson. Unbehandelt besteht der Prozef3
durch viele Jahre weiter.

Differentialdiagnose. Erythema nodosum, kutane Po-
lyarteritis nodosa.

19.2.3 Fettgewebsatrophien

Atrophien des Fettgewebes. Diese treten regelmifig
nach lobuldrer Pannikulitis verschiedener Genese auf
(s.oben), aber auch nach Sklerodermie (Atrophoder-
ma Pasini, Hemiatrophia faciei), Sarkoidose etc. Auf
nicht-entziindlicher Basis beruht die umschriebene
Fettgewebsatrophie nach subkutaner Injektion von De-
potkortikoiden und Insulin. Letztere Herde sind in der
Regel riickbildungsfihig.

Lipodystrophien. Sehr seltene Krankheitsbilder unbe-
kannter Ursache, bei denen es zum progredienten Ver-
lust des Fettgewebes von umschriebenen Korperteilen
oder des gesamten Korpers (auch des extrakutanen
Fetts) kommt,

Die partielle Lipodystrophie ergreift fast ausschlie3-
lich prépubertire Mddchen, beginnt im Gesicht und
breitet sich langsam nach kaudal fort, ergreift aber
meist die unteren Extremititen nicht. Die Haut selbst
bleibt unverindert. Assoziation mit Diabetes, Komple-
ment-C3-Defizienz und Glomerulonephritis.

Die generalisierte Lipodystrophie kommt familidr
gehéduft vor und ist mit insulinresistentem Diabetes
und dessen Komplikationen (Retinopathie, Nierenver-
dnderungen etc.), aber auch mit Hepatomegalie,
Akanthosis nigricans und disseminierten Xanthomen
assoziiert.

Von den Lipodystrophien zu unterscheiden sind die
harmlosen umschriebenen fokalen Lipoatrophien: er-
worbene fokale, meist zu mehrt an Rumpf und Extre-
mitdten auftretende Herde von Fettgewebsatrophie
unbekannter Ursache (postpannikulitisch?). Eine Son-
derform ist die Lipatrophia semicircularis: beidseits
symmetrisch an der Vorderseite der Oberschenkel
auftretende Schniirfurchen-dhnliche Eindellungen.
Dieses seltene klinische Bild ist unbekannter Ursache
und tritt vornehmlich bei jungen Frauen auf
(Abb.19.17).

Abb.19.17. Lipoatrophia semicircularis. Horizontale, an beiden
Oberschenkeln in gleicher Hohe befindliche, linedre Mulden
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' 19.3 Krankheiten des Haarapparats

! Das Haar ist eine bestimmende Komponente

der duBBeren Erscheinung. Seine Krankheiten
und Anomalien sind fir den Betroffenen daher
oft weit Gber ihre medizinische Relevanz be-
deutsam.Haarprobleme werden in der kosme-
tikbewufB3ten Gegenwart zunehmend an den
Dermatologen herangetragen und sind im all-
gemeinen schwierig zu |6sen.

Die Krankheiten bzw.Anomalien des Haarap-
parats werden konventionell nach dem jeweili-
gen Leitsymptom in drei Gruppen eingeteilt:

e Mangel an Haaren: Effluvien, Alopezien, Atri-
chien;

e Uberschul3 an Haaren: Hypertrichosen, Hirsu-
tismus;

e Strukturdefekte von Haaren:Haarschaftsan-
omalien, Pigmentstérungen.

konnen durch Auslésung der Apoptose in den Haar-
matrices zum synchronen, oft vorzeitigen Wachs-
tumsstop und Ubertritt in die Telogenphase fiihren.
Da Telogenhaare nach etwa 2-3 Monaten spontan
ausfallen, ergibt sich zu diesem Zeitpunkt ein Wel-
lenberg der natiirlichen Haarmauserung, das Telo-
geneffluvium,

Das Telogeneffluvium ist der hiufigste Typ des
Haarausfalls. Es ist ein polyitiologisches Reaktions-
muster des Haarapparats, betrifft das gesamte Kapil-
litium, ist reversibel und durch ein langes Intervall
zwischen Noxe und Haarausfall gekennzeichnet. Es
kann durch eine Erhéhung der Telogenhaarrate im
Trichogramm nachgewiesen werden. Die ausfallen-
den Haare sind normale Telogenhaare.

Trichogramm: mit einer Klemme werden aus der
Stirn-, Scheitel- und Hinterkopfregion beidseits je
ein Biischel von 20-30 Haaren ausgezupft, die Haar-
wurzeln im Mikroskop untersucht und der Anteil der
Telogenhaare bestimmt. Liegt dieser iiber 15-20%,
liegt ein Telogeneffluvium vor.

n Es ist unumganglich, ausgezupfte Haare zu unter-
suchen, da ausgefallene klarerweise stets Telo-
genhaare sind. Untersuchung mitgebrachter
Haare ist daher wertlos (wie auch die von man-
chen wenig seriosen Firmen angebotene Befun-

19.3.1 Effluvien und Alopezien

Definitionen. Effluvium bezeichnet (Kopf-)Haaraus-
fall, also einen Vorgang. Alopezie ist das Resultat dieses
Vorgangs: die erworbene Haarlosigkeit (Glatze), also
ein Zustand. Ein Effluvium miindet héufig, aber nicht
immer in eine Alopezie. Angeborene partielle oder to-
tale Haarlosigkeit wird Atrichie bzw. Hypotrichie ge-
nannt.

Der Begriff ,,Alopezie“ (ethymologisch eine Anspielung auf
die ,Rdude des Fuchses®) wird oft unscharf auch fiir andere
Zustiande als jene gebraucht, wo die Haare tatsidchlich fehlen.
Der klinische Eindruck einer ,Glatze“ entsteht etwa auch,
wenn statt normaler Langhaare unscheinbare Lanugohir-
chen wachsen (androgenetisches Effluvium), die Haare diinn
und spérlich sind (z.B. ektodermale Dysplasien) oder vorzei-
tig abbrechen (z. B. Mikrosporie).

Pathophysiologische Wege zum Haarverlust. Haar-
ausfall kann auf zwei Hauptwegen zustandekommen:
durch Verstirkung der physiologischen Haarmause-
rung oder durch Schidigungen der Haarmatrix. Solche
Schidigungen kénnen voriibergehend oder permanent
sein und durch systemische oder lokale Noxen verur-
sacht werden.

s Storungen des physiologischen Haarzyklus: Der
Haarbestand ist der sichtbare Ausdruck eines Flief3-
gleichgewichts zwischen ausfallenden (,Mause-
rung“) und nachwachsenden Haaren; seine Kon-
stanz ist Folge des asynchronen Ablaufs des Haar-
zyklus in den individuellen Haarfollikeln (s.,,Allge-
meiner Teil“). Physiologische Faktoren (s.unten),
aber auch milde systemische Noxen (z.B. Fieber)

dung postalisch eingesandter Haare).

® Schidigungen der Haarmatrix konnen durch syste-
mische Noxen oder im Rahmen von Krankheiten des
Haarfollikels oder der umgebenden Haut entstehen:

Schwere systemische (z.B. Vergiftungen) oder lokale
(z. B.Rontgenbestrahlung) Noxen fiihren zu Degene-
ration bis Nekrose von Haarmatrix und Wurzelschei-
den und zum Ausfall der Haare noch im Anagensta-
dium (das Telogenstadium wird nicht erreicht - Ana-
geneffluvium). Das Intervall zwischen Noxe und
Haarausfall ist kurz (Tage bis Wochen), die ausfallen-
den Haare sind geschédigte (dystrophe) Anagenhaa-
re; letztere prigen auch das Trichogramm (bei nor-
maler Telogenhaarrate). Anageneffluvien sind erheb-
lich seltener als Telogeneffluvien, gleichfalls po-
lyitiologische Reaktionsmuster und gleichfalls hau-
fig reversibel; sie kénnen jedoch in schweren Fallen
zum Verlust der Follikel und damit zum bleibenden
Haarverlust fithren.

Telogen- und Anageneffluvien sind theoretisch siuberlich
trennbar, praktisch sind die Grenzen jedoch flieflend. Bei
beiden ist die Kopfhaut selbst unauffillig.

Haarausfall als Folge (klinisch manifester) Dermato-
sen: Hautlidsionen im Follikelbereich kénnen zu vor-
iibergehender oder permanenter Schidigung der
Haarmatrix fithren. Oberflichliche bakterielle oder
mykotische Follikulitis etwa kann voriibergehenden
Haarausfall bewirken, eine tiefe abszedierende Entziin-
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dung des Follikels fiihrt zu dessen Zerstorung. Atro-
phie und Verddung des Follikels tritt ferner bei chro-
nisch entziindlichen (z.B. CDLE) oder ulzerierenden
Prozessen, Hauttumoren u. a. m. auf.

Reversibilitdt von Haarausfallen. Alle Formen von
Haarausfall sind reversibel, solange es nicht zur Zer-
storung bzw. Atrophie des Follikels kommt. Manche
Formen fithren schnell bzw. unbehandelt stets hierzu;
diese werden als ,vernarbende“ (zikatrizierende)
Alopezien bezeichnet (z.B. CDLE, tiefe abszedierende
Follikulitis). Andere, die ,nicht-vernarbenden“ Alope-
zien, fithren seltener oder nur nach lingerem Bestand
zum Follikelverlust (Beispiele: Alopecia areata, mecha-
nische Alopezien). Es sind daher auch die Grenzen zwi-
schen reversiblem und irreversiblem Haarausfall
flieflend.

Der Begriff ,,vernarbend® ist irrefithrend, da klinische Nar-
benbildung kaum je vorkommt. Es handelt sich vielmehr um
ein Verschwinden des Follikels durch Atrophie und Fibrose,
was klinisch durch Fehlen der Follikelostien (,,Poren® der
Haut) feststellbar ist.

Klassifikation der Effluvien und Alopezien. Die zahl-
reichen Formen von Haarausfall werden auch heute
noch nach morphologischen Gesichtspunkten einge-
teilt (Tabelle 19.5): man unterscheidet grundsitzlich
diffuse (das gesamte Kapillitium betreffende) und um-
schriebene (scheibenférmige), nicht-vernarbende und
vernarbende Effluvien und Alopezien.

19.3.1.1 Diffuse Effluvien

Diese sind das hiufigste Haarproblem, mit dem Der-
matologen konfrontiert werden. Zumeist handelt es
sich um physiologische bzw. altersbedingte oder an-
drogenetische, seltener um toxische bzw. metabolische
Telogeneffluvien. Anageneffluvien begegnet man
nur ausnahmsweise. Klinisch sind alle diffusen Ef-
fluvien durch Haarausfall am ganzen Kapillitium bei
vollig erscheinungsfreier Kopfhaut charakterisiert;

bei sanftem Durchstreichen bleiben zahlreiche Haare
héngen.

Die Unterscheidung zwischen normaler Mauserung und mil-
dem Telogeneffluvium ist oft schwierig. Anamnestische An-
gaben sind mit Vorsicht aufzunehmen; einerseits, weil eine
Verminderung der Haare erst ab 30 % objektiv auffillig wird,
andererseits weil die Haare als bedeutsames Pradikat oft ei-
ner iibergenauen Eigenbeobachtung unterzogen werden. Von
Effluvium spricht man erst, wenn pro Tag mehr als 100 Haare
ausfallen.

Nur noch locker im Follikel steckende Kolbenhaare werden
natiirlich bei geringer mechanischer Belastung leicht ausge-
zogen; dies wird vom Patient oft als krankhaft mifiinterpre-
tiert (typische Aussage: ,,Ich trau mich schon gar nicht mehr
kimmen und Haare waschen®).

Die Ursache diffuser Effluvien kann durch Anamnese,
Klinik und entsprechende Laboruntersuchungen ge-
klirt werden. Das Trichogramm erlaubt die Unter-
scheidung zwischen Telogen- und Anageneffluvium.

Telogeneffluvien

Eine Gruppe von diffusen Effluvien, die im Tricho-
gramm durch vermehrt Telogenhaare gekennzeichnet
sind. Sie verlaufen bei punktuellen Ursachen als Episo-
de (allerdings von einigen Monaten Dauer) und rever-
sibel, bei dauerhaften Ursachen chronisch und kénnen
daher z 1 bleibender Rarefizierung der Haare fiihren.
Man un erscheidet physiologische und toxisch-metabo-
lische T:logeneffluvien; ein Sonderfall ist das Andro-
geneffluvium.

Physioligische Effluvien. Man unterscheidet:

o Effluvium des Neugeborenen: In utero sind alle Haar-
follikel in der Anagenphase; mit der Geburt treten sie
synchron in die Telogenphase ein. Dies fithrt nach
6—8 Wochen zum meist restlosen Haarausfall; in den
folgenden Monaten treten die Haarfollikel wieder
sukzessive asynchron in die Anagenphase ein, es
kommt zur Ausbildung von Langhaaren;

s postpartales Effluvium: Wahrend der Graviditit wer-
den viele (bis 95%) Haarfollikel in der Anagenphase

Diffuse Effluvien e nicht-vernarbende  Telogen

Anagen

androgenetisches

e vernarbende

Keratosis follicularis atrophicans

M. Darier, manche Ichthyosen

Umschriebene Effluvien e nicht-vernarbende

Alopecia areata

mechanische Alopezien

e vernarbende

Pseudopelade Brocq

Folliculitis decalvans

Epidermolysis bullosa

weitere entziindliche, infektiose, granu-
lomatdse und neoplastische Prozesse,
Geburtstrauma, physikochemisches

Trauma

Tabelle 19.5. Klassifikation

der Effluvien und Alopezien
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festgehalten und treten postpartal synchron in die
Telogenphase. Es resultiert ein diffuses Effluvium
etwa ab der 8. Woche post partum, das sich nach eini-
gen Monaten wieder normalisiert. Das Effluvium ist
meist mild, manchmal klinisch auffillig (zusitzli-
cher Faktor: Geburtsstref§?), in Ausnahmefillen
kommt es zur irreversiblen Rarefizierung des Haa-
res. Therapie: In schwereren Fillen hormonelle Kon-
trazeptiva.

Ein #hnliches Phinomen tritt nicht selten nach
dem Absetzen von hormonellen Kontrazeptiva auf.

o postpubertires Effluvium: ein meist mildes Telo-
geneffluvium; meist bei Madchen zwischen 16 und
20 Jahren;

Das postpubertale Effluvium wird auch als Erstmanifesta-
tion des androgenetischen Effluviums interpretiert; Auslo-
ser: Beginn der Androgenproduktion.

Die Haarfiille kulminiert etwa zur Zeit der Pubertit;
anschlieflend setzt der physiologische Alterungspro-
zess ein, der langsam sowohl zur Rarefikation als
auch zum Diinnerwerden der Haare fiihrt. Dieser
Prozef verlduft nicht gleichférmig, sondern eher stu-
fenweise, wobei jede Stufe als Effluvium und damit
oft als krankhaft wahrgenommen wird (wihrend die
maximale Haarfiille der Jugend als ,,normal® in Erin-
nerung bleibt). Die erste dieser Stufen ist das postpu-
bertire Effluvium. Obwohl durchaus vorstellbar, dafl
die einzelnen Stufen durch duflere Trigger ausgelost
werden (z. B. Androgenproduktion, Infektionskrank-
heiten etc.; am hiufigsten werden von den Patienten
psychische Ursachen vermutet), 1afit sich kaum je
eine entsprechende organische Ursache nachweisen.

Typische Anamnese: Eine 65jdhrige Patientin mit vollig
normal wirkendem Haarbestand gibt an: ,,Mir gehen seit 5
Jahren die Haare so stark aus, Sie konnen sich gar nicht
vorstellen!“

® seniles Effluvium: Durch progrediente Atrophie der
Haarfollikel werden im fortgeschrittenem Alter die
Haare zunehmend spérlicher und diinner; die indivi-
duelle Variation ist grof}, die Abgrenzung zum an-
drogenetischen Effluvium oft schwierig.

Toxische und metabolische Telogeneffluvien. Haar-
follikel haben in der Anagenphase eine hohe metaboli-

sche Aktivitdt; Stoffwechselstérungen und toxische
Einfliisse verschiedener Art konnen sich leicht in Min-
derung der Syntheseleistung (Verdiinnung der Haare)
und vorzeitigem Ende der Anagenphase (Telogenefflu-
vium) auswirken. Die ausloésenden Prozesse kdnnen
episodischer (z.B. fieberhafte Krankheit) oder chroni-
scher Natur sein (z.B. Eisenmangelanimie, Mangel-
ernihrung). Bei episodischem Telogeneffluvium dau-
ert es bis zu einem Jahr (bei Frauen), bis das Haarvolu-
men voll ersetzt ist. Chronische Telogeneffluvien kon-
nen durch Follikelatrophie zu dauernder Verdiinnung
und Rarefizierung der Haare fiihren.

Hiiufige Ursachen eines episodischen Telogeneffluvi-
ums sind schwerer Blutverlust, hohes Fieber, akute
schwere Infektionskrankheiten (Grippe, Typhus, Sy-
philis etc.), Operations- oder traumatischer Schock,
Schiibe von Systemkrankheiten (z.B. Kollagenosen),
forcierte Diidten, manche Medikamente (Tabelle 19.6).
Pathogenese: systemische Ausschiittung von IL-12

Hiiufige Ursachen eines chronischen Telogeneffluviums
sind Eisenmangel (Hypermenorrhd!), Zinkmangel,
Proteinmangelerndhrung, Malabsorptionssyndrome
(glutensensitive Enteropathie), inaddquate parenterale
Erndhrung, konsumierende Krankheiten, Vitamin-
mangel (Folsdure, Vitamin B12). Mangelhafte Synthese-
leistung liegt bei genetisch determinierten Stoffwech-
selstorungen, namentlich Aminoazidurien vor (Homo-
zysteinurie, Orotazidurie, Phenylketonurie; bei letzte-
rer sind die Haare nicht nur verdiinnt, briichig und
krauselig, sondern auch blond). Klassische Ursachen
sind ferner endokrine Stérungen, insbesondere Hyper-
und Hypothyreoidismus, Hyperparathyreoidismus
und Hypopituitarismus.

Bei Hypothyreoidismus sind typischerweise die lateralen Au-
genbrauen besonders betroffen (dieses Symptom findet sich
auch beim syphilitischen Effluvium und bei der Neurodermi-
tis - Hertoghe-Zeichen).

Therapie. Aufler dem Versuch, die zugrundeliegende
Storung zu beheben, sind keine wirksamen Thera-
piemdglichkeiten gegen Telogeneffluvien bekannt. Die
Wirksambkeit frither in groflem Umfang verabreichter
Vitamin-B-Mischpréparate ist zweifelhaft.

Klasse Beispiele

Zytast_a_ri_k;m Cyclophosphamid,
MTX, Doxorubicin u.v.a.m.

Retinoide Etretinat, Accutan
ZNS-Mittel L-DOPA, Trimethadion
Lipidsenker Triparanol
Betablocker Propanolol
Antikoagulantien Heparin

Dicumarol

Thiouracil, Bromocriptin

Hormonblocker

bei niedrigen Dosen Telogeneffluvien,
bei héheren Anageneffluvien
Telogeneffluvien

Tabelle 19.6. Medikamente
als Ursache von Efftuvien
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Androgeneffluvium
(Syn.Androgenetische bzw. Andro-
Genetische Alopezie, Haarausfall vom
mannlichen Typ, ,male pattern alopecia”)

Epidemiologie. Die Privalenz der androgenetischen
Alopezie bei postpuberalen Personen wird - je nach
gewidhlten Parametern - zwischen 30 und 80% ge-
schatzt. Im Gegensatz zur Volksmeinung ist sie bei bei-
den Geschlechtern gleich hdufig auf, tritt bei Frauen je-
doch spiter in Erscheinung (oft erst nach dem Klimak-
terium), verlduft viel milder und fiihrt nur selten zur
Kahlkopfigkeit. Die Anlage zum Androgeneffluvium
wird polygen vererbt (,,autosomal-dominant mit unre-
gelmifBiger Penetranz®).

In Anbetracht ihrer Hiufigkeit kann auch argumentiert wer-
den, dafi es sich um eine universell vorhandene, nur in ihrer
Auspriagung unterschiedliche Anlage handelt. Daf§ Kahlkop-
figkeit der Viter eine solche der Séhne begiinstigt, ist Volks-
wissen; ebenso aber, dafl diese Regel oft schlecht erfiillt
scheint. Genauere Prognosen sind maglich, wenn man die ge-
samte Aszendenz inklusive der Frauen einbezieht. Das Risiko
einer signifikanten androgenetischen Alopezie korreliert
dann gut mit dem Anteil der Aszendenz, der gleichfalls ein
solche hatte (wobei bei Frauen und Minnern natiirlich die
unterschiedliche Expression beriicksichtigt werden muf).

Klinik (Abb.19.18). Ein mit Einsetzen der Pubertit be-
ginnendes und sehr unterschiedlich schnell und regel-
haft verlaufendes Effluvium. Die Lichtung des Haars

beginnt bei Mdnnern an bestimmten Pridilektionsstel-
len: den seitlichen Stirnregionen (Hofratsecken) und

~
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Abb. 19.18. Norwood-Hamilton-Stadieneinteilung der androge-
netischen Alopezie

Abb. 19.20. Androgenetisches Effluvium bei der Frau. Beachte,
daf bei der Frau die frontale Haaransatzlinie zumindest ange-
deutet erhalten bleibt

der Scheitelplatte; meist im 4. Lebensjahrzehnt werden
diese Bereiche kahl. Durch Ausdehnung und Konfluenz
derselben reduziert sich der Haarbestand auf einen
charakteristischen Kranz von Schlafen- und Okzipital-
haaren, der im Lauf der Jahre zwar weiter schmilzt,
aber doch in der Regel erhalten bleibt. Uber der Glabel-
la (zwischen den Hofratsecken) bleibt oft lange eine so-
litire Haarlocke bestehen (Abb.19.19). Aktive Phasen
des Haarverlusts sind hiufig (auch ohne begleitendes
seborrhoisches Ekzem) mit Juckreiz und unangeneh-
mem Organgefiihl verbunden. Das androgenetische
Effluvium wird hiufig von den iibrigen androgenab-
hingigen Dermatosen begleitet: Seborrhoe, seborrhoi-
sches Ekzem, Akne vulgaris und Hirsutismus. Eine Ver-
schirfung des Effluviums durch die Entziindung beim
seborrhoischen Ekzem wird vermutet.

Bei Frauen (Abb.19.20) unterscheidet sich das Bild
nicht nur durch geringere Intensitit (Kahlheit tritt sel-
ten ein), sondern auch morphologisch: Die Lichtung
der Haare beschrinkt sich auf die Scheitelplatte, der
frontale Haaransatz bleibt erhalten. Das Androgen-
effluvium der Frauen kommt wihrend des geschlechts-
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fahigen Alters lediglich bei Virilisierung oder medika-
mentds bedingt (bei Einnahme eines Kontrazeptivums
mit starker Progesteronkomponente) vor, nach dem
Klimakterium in Folge eines relativen Androgeniiber-
schusses.

Pathogenese. Zugrunde liegt der androgenetischen
Alopezie eine Akzeleration des Haarzyklus durch Ver-
kiirzung der Anagenphase; Haare und Haarfollikel
werden bei jedem Haarwechsel diinner bzw. kleiner
(»Miniaturisierung®). Schliellich werden nur mehr La-
nugohaare produziert. Bei langer Dauer atrophisiert
der Haarfollikel ginzlich und verschwindet, die Glatze
ist dann tatséchlich vollig haarlos. Diese Vorgange wer-
den durch Androgene mediiert.

Fiir die essentielle Rolle der Androgene gibt es tiberzeugende
»klassische” Beweise: Androgeneffluvium kommt bei Eunu-
chen nicht vor (selbst bei starker genetischer Belastung); ein
bestehendes Androgeneffluvium wird durch Kastration unter-
brochen und setzt sich bei Androgensubstitution wieder fort.

Androgene bewirken eine Verkiirzung der Anagenphase,
wihrend Ostrogene sie verlingern. Das hauptwirksame
Prinzip, Dehydrotestosteron (DHT), wird durch periphere
Konversion in der dermalen Papille aus den Prikursoren
synthetisiert: freiem Testosteron (T) beim Mann, bei der
Frau Dehydroepiandrosteron (DHEA). Der Androgeneffekt
am Follikel kommt in der Regel nicht durch vermehrtes An-
gebot von Prikursoren aus dem Blut, sondern durch erhéhte
Aktivitdt jener Enzyme zustande, die diese periphere Kon-
version vollziehen: sa-Reduktase bei T und zwei spezifische
Dehydrogenasen bei DHEA. Die erhohte Aktivitit dieser En-
zyme kann in befallenen Follikeln nachgewiesen werden, in
gesunden ist sie normal.

Frauen scheinen durch eine (im Vergleich zu Minnern)
hohere Aktivitit von Aromatase im Langhaarfollikel einen
Schutzmechanismus gegen die androgenetische Alopezie zu
besitzen: Aromatase baut den (aus DHEA entstandenen) Me-
taboliten Androstendion schneller zu Ostron um als die oben
genannten spezifischen Dehydrogenasen zu T bzw. DHT.In
Follikeln, die von androgenetischer Alopezie ergriffen sind,
findet sich diese Erhéhung nicht.

Diagnostik. Die Erkennung der androgenetischen
Alopezie ist bei voller Ausprigung einfach, im Beginn-
stadium kommen die iibrigen Telogeneffluvien in Dif-
ferentialdiagnose. Die Hormonwerte im Blut sind in
der Regel unauffillig; eine bedeutsame Ausnahme sind
Androgenisierungssyndrome der Frau (s.S. 385).

Therapie. Bis heute stehen keine ginzlich befriedigen-
den Mafinahmen zur Therapie des Androgeneffluvi-
ums zur Verfiigung. Von mehreren prinzipiell erfolg-
reich scheinenden Wegen (Antiandrogene, Apoptose-
hemmer) ist bislang keiner sowohl sicher als auch
wirksam. Erfolgversprechend ist hingegen ein spezifi-
scher Hemmer der 5a-Reduktase (Typ II - nur in Haar-
follikeln und in der Prostata vorhanden), Finasterid.
Dieses Medikament, seit langem zur Therapie der be-
nignen Prostatahypertrophie zugelassen, fithrt zum
Wiederwuchs der Haare im frithen Stadium der andro-
genetischen Alopezie. Das Androgeneffluvium der Frau

Abb. 19.21. Anageneffluvium nach Réntgenbestrahlung eines
Hirntumors. Beachte die fiir jede andere Art von Haarausfall un-
typische Lokalisation

bei Androgenisierung kann durch entsprechende hor-
monelle Therapie stabilisiert werden.

In den letzten Jahren wurde Minoxidil zur Lokalbehandlung
eingefiihrt (ein Antihypertensivum, das als Nebenwirkung zu
Hypertrichose fithrt). Minoxidil bewirkt tatsidchlich bei man-
chen Patienten (mit nicht weit fortgeschrittener Alopezie)
mifigen Wiederwuchs der Haare, mufl aber lebenslang ver-
abreicht werden; bei Absetzen oder Unterbrechung kommt es
zu baldigem Wiederausfall. Minoxidil wird nicht unbetracht-
lich resorbiert, systemische Nebenwirkungen werden nicht
beobachtet.

Sorgsame Behandlung des oft koexistenten seborrhoischen
Kopfhautekzems schaltet einen das Androgeneffluvium be-
schleunigenden Faktor aus.

Diffuse Anageneffluvien (dystrophische Effluvien).
Dieses seltene Art von Effluvien kommt zumeist bei
schweren Vergiftungen oder als Nebenwirkung medi-
kamentoser Therapie zustande und wird durch Schadi-
gung der in Mitose befindlichen Zellen des Anagenfol-
likels bewirkt. Ist der Schaden nur gering, wird die Pro-
liferationstitigkeit des Haarfollikels nach kurzer Zeit
wieder aufgenommen. Folge ist eine ringartige Ein-
schniirung des Haars (bei Verabreichung mehrerer Zy-
tostatikazyklen kommt es nicht selten zu intermittie-
renden Schniirfurchen). Bei starkem Schaden kommt
es zu Degeneration und Zelltod der sich teilenden
Haarfollikelzellen und nach 1-3 Wochen zum diffusen
und meist fast vollstindigen Haarausfall (Unterschied
zum Telogeneffluvium!).

Typische auslésende Ursachen: Thallium (frither als
Rattengift verwendet), Colchizin, Rontgenbestrahlung
(Abb.19.21). Die ausfallenden Haare zeichnen sich
durch unregelmiflig verjiingte, nekrotische Haarwur-
zeln aus (dystrophische Haare). Das Anageneffluvium
ist, wenn die Ursache eliminiert wird, nur in seltenen
Fillen (bei génzlicher Nekrose der Haarfollikel) irre-
versibel.

Differentialdiagnose. Telogeneffluvium.

Therapie. Keine. Unterkiihlung des Kapillitiums
(Eishaube) wihrend der Zytostatikatherapie kann dem
Haarausfall teilweise vorbeugen.
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Abb. 19.22. Alopecia areata bei Mutter und Tochter (bei der Mut-
ter vom Ophiasis-Typ)

alopezischen Herdes (alle Haarfollikel erhalten!) finden sich
noch isolierte Resthaare (Telogenhaare). Graue Haare sind an-
fangs resistenter als pigmentierte (das alopezische Areal hat
daher viel mehr graue Haare als die Umgebung. Dieses Phano-
men ist die Ursache des sprichwortlichen ,Ergrauens Uber
Nacht”)

19.3.1.2 Umschriebene Alopezien

Alopecia areata

Eine relativ hiufige, wahrscheinlich autoimmunolo-
gisch bedingte nicht-vernarbende Alopezie, die patho-
logisch einem Anageneffluvium entspricht, durch
schubartigen, scheibenformigen, oft ausgedehnten
Haarausfall gekennzeichnet ist und bei einem Teil der
Fille in eine permanente Alopezie miindet.

Epidemiologie. Alopecia areata kann in jedem Lebens-
alter auftreten, meist jedoch in der Lebensmitte. Es be-
steht keine Geschlechtsdisposition. In etwa 30 % findet
sich familidare Hiufung. Die Lebensinzidenz betrigt
etwa1%.

Klinik (Abb.19.22u.19.23). Die Krankheit beginnt meist
mit pl6tzlichem Haarausfall in einem oder mehreren
miinzgroflen Bereichen am Haupt- oder Barthaar; sub-
jektive Beschwerden fehlen. Selten sind foudroyante
Verldufe —,,Kahlwerden iiber Nacht“ Die kahle Hautstel-
le ist unauffillig (keine Entziindung, keine Schuppung,
Follikelostien erhalten),gegeniiber der Umgebungaller-
dings etwas eingesunken (keine Atrophie,sondern Folge
des Fehlens der Haarschifte). Einzelne Haare bleiben in-
nerhalb der kahlen Stelle zurtick ( Telogenhaare,die vom
Krankheitsprozef unberiihrt bleiben, jedoch bald oh-
nehin ausfallen). Auffallend ist, dafl weifle Haare resi-
stenter zu sein scheinen als pigmentierte (Abb. 19.23).

Die alte Volksweisheit, dafl das Haar vor Schrecken ,iiber
Nacht wei}“ werden kann, hat seine Wurzel vielleicht in die-
sem Phidnomen. Bei einer akut einsetzenden ausgedehnten
Alopecia areata kénnen tatsdchlich die meisten dunklen Haa-
re ausfallen und nur die weiflen iibrigbleiben.

Die Herde breiten sich zentrifugal aus; am aktiven Rand
lassen sich die Haare leicht biischelweise ausziehen.
Nach einiger Zeit setzt in variabler Weise ein Wieder-
wuchs, oft von der Peripherie her, ein. In den meisten
Fillen bilden sich nur einzelne oder mehrere bis hand-
grofle alopezische Herde aus, wobei auch Augenbrauen
und Wimpern befallen sein konnen. Selten ist der Befall
grofiflichig; ist das gesamte Kapillitium betroffen,
spricht man von Alopecia areata totalis, bei Befall auch
der Kérperhaare von Alopecia areata universalis.

Hiufig assoziierte Zeichen sind Lisionen der Nigel
(Tiipfelnigel, Lingsrillen, Atrophie), selten Katarakte.
Nicht selten kombiniert sind ferner andere organspezi-
fische Autoimmunkrankheiten (pernizidse Animie,
Autoimmunthyreoiditis, Vitiligo, M. Addison, chro-
nisch aktive Hepatitis), das Down-Syndrom und atopi-
sche Dermatitis.

Histologie. Dichte lymphozytire Infiltrate, vorwiegend
CD8 +,um die tiefen Portionen der Haarfollikel.

Pathogenese. Alopecia areata ist nach heutiger Mei-
nung ein von zytotoxischen Lymphozyten mediierter
Autoimmunprozef8 gegen die Zellen des Follikelappa-
rats. In der Anagenphase kommt es zum abrupten Ab-

‘sinken oder Stillstand von Proteinsynthese und Mito-

sen sowie zur Apoptose. Als Folge wird mechanisch
minderwertiges Keratin produziert, in der keratogenen
Zone entsteht eine mechanische Schwachstelle, an der
das Haar abbricht. Die Keratinproduktion setzt meist
nicht ginzlich aus: Es wird ein abortiver kriimeliger
Stummel produziert, der nach einiger Zeit als sog. ,,mu-
mifiziertes“ bzw. ,,Ausrufungszeichenhaar” aus dem
leeren Follikel austritt (typisches Zeichen der Alopecia
areata). In schweren Fillen oder bei lingerem Bestand
fithrt die Schddigung der Matrix zur irreversiblen Fol-
likelatrophie.

Die Schidigung betrifft auch die Melanozyten des
Haarfollikels; ,,mumifizierte“ Haare sind demnach
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meist unpigmentiert. Nicht selten sind dies auch die bei
Spontanremission nachwachsenden, normal gestalte-
ten Haare (,,Poliosis circumscripta®).

Verlauf und Prognose. Alopecia areata schwankt meist
Monate oder Jahre zwischen partiellen Remissionen
und schubartigen Rezidiven. Das Schicksal der Patien-
ten kann grundsatzlich 3 Wege gehen (wobei nach ei-
ner alten Regel jeder etwa gleich wahrscheinlich ist):

 Spontanheilung;

e chronisch-rezidivierender Verlauf, der schliefillich
mit einigen bleibenden alopezischen Herden zum
Stillstand kommt;

 progredienter Verlauf, der in eine permanente totale
oder universelle Alopezie einmiindet.

Die Voraussage, zu welcher dieser 3 Gruppen ein Pati-
ent zéhlt, ist kaum mdoglich, doch gibt es einige grobe
Regeln:

o Auf gute Prognose deuten einzelne oder wenige Her-
de, Befall des Bartbereichs, langsames Wachstum,
kurzer Bestand, Beginn im Erwachsenenalter, Fehlen
familidrer Haufung und assoziierter Systemkrank-
heiten.

« Auf schlechte Prognose deuten die gegenteiligen
Merkmale; dariiber hinaus mehrere Rezidive und
Befall an der Haargrenze im Bereich des Hinterkop-
fes (,,Ophiasis®).

Diagnose. Bei typischer Auspragung ist die Alopezia
areata leicht klinisch zu erkennen. Akut verlaufende
Fille konnen (vor der Ausbildung scheibenférmiger
Herde!) mit diffusen Effluvien, insbesondere Ana-
geneffluvien verwechselt werden. Scheibenférmige
Herde miissen von der Pseudopelade Brocq unterschie-
den werden (letztere eine vernarbende Alopezie). Pati-
enten mit Alopecia areata miissen auf das Vorliegen der
genannten assoziierten Autoimmunkrankheiten unter-
sucht werden.

Therapie. Topische Kortikoide sind wenig wirksam,
kénnen jedoch versuchsweise bei kleinen Herden ein-
gesetzt werden. Systemische Kortikosteroide bewirken
einen augenblicklicher Stopp des Haarausfalls, doch
sind die erforderlichen Dosen relativ hoch, und nach
Absetzen kommt es sofort zum Rezidiv - diese Be-
handlung ist daher abzulehnen. Von fraglichem Nutzen
ist die Behandlung mit Irritantien (Anthralin, Tinctura
capsici) und Photochemotherapie.

Therapie der ersten Wahl bei schwereren Fillen ist
die Immunotherapie: Induktion einer allergischen
Kontaktdermatitis in den alopezischen Herden mit Di-
phencypron (DPCP) oder Quadratsiure; diese Thera-
pie ist bei frischeren Fillen meist wirksam und bei ilte-
ren des Versuches wert. Thr Nachteil ist die unbestimmt
lange Dauer (Jahre; Abbruch, bevor die Alopecia areata
»ausgebrannt® ist, fiihrt zum Rezidiv) und die Belasti-
gung durch die chronische (milde) Ekzemreaktion.

Beide Substanzen sind starke Sensibilisatoren, weder kanze-
rogen noch mutagen (wie das frither verwendete DNCB) und
kommen in der normalen Privat- und Arbeitswelt nicht vor.
Das vermutete Wirkprinzip ist die Verdringung des spezifi-
schen zytotoxischen Infiltrats aus dem Follikelbereich durch
die provozierte entziindliche Reaktion.

Durchfiihrung: Der Patient wird epikutan mit 2% DPCP in
Vaseline sensibilisiert. Nach 2 Wochen beginnt man mittels
Patchtest, die niedrigste Konzentration von DPCP zu bestim-
men, die noch eine allergische Kontaktdermatitis erzeugt.
Diese Konzentration wird zu wochentlichen Applikationen an
den alopezischen Herden verwendet.

Wihrend die kurzfristige Wirksamkeit der DPCP-Therapie
unbestritten ist (Wiederwuchs in > 70%), wurden Zweifel
geduflert, ob damit auch das langfristige Schicksal der Alope-
zie beeinfluflt werden kann. Es ist wahrscheinlich, dafl die
Alopecia areata, wie viele andere Immunkrankheiten, ,,aus-
brennen“ kann; wird die DPCP-Therapie bis zu diesem Zeit-
punkt durchgefiihrt, bleibt nach Absetzen ein Rezidiv aus.

Weitere, nicht vernarbende,
umschriebene Alopezien

Alopecia areolaris specifica. Kleinfleckiger Haaraus-
fall in der spiteren Lues II mit Maximum an Schlifen
und Hinterkopf. Treffender Vergleich: ,wie von Motten
zerfressen®. Ursache: Die alopezischen Herde entstehen
am Ort zuriickgebildeter lokalisierter Papeln durch lo-
kale Toxinwirkung aus den Treponemen. Reversibel.

Frithe Lues II fithrt zu einem toxischen Telogeneffluvium.
Beide Formen sind heute selten, doch solite die alte Regel
nicht vergessen werden, bei allen #tiologisch nicht véllig kla-
ren Effluvien und Alopezien Blut zur Syphilisserologie abzu-
nehmen.

Mechanisch bedingte Haarausfille. Obwohl ein ge-
sundes Anagenhaar erstaunlich fest im Bulbus haftet
und seine gewaltsame Entnahme schmerzhaft ist, sind
Haare gegeniiber chronisch reibender, ziehender oder
driickender mechanischer Traumatisierung relativ
empfindlich. Folge: Abbrechen des Haarschafts oder
Herausreiflen aus der Matrix; in beiden Fillen kommt
es zur Alopezie, die meist reversibel ist, aber bei zu star-
ker oder chronischer Traumatisierung zur irreversi-
blen Verédung des Haarfollikels fiihrt. Folgende cha-
rakteristische Situationen fithren zu mechanisch be-
dingten Alopezien:

o Traktionsalopezie beispielsweise durch forcierte Fri-
seuraktionen, etwa bei Ausrichten gekriuselter oder
bei Eindrehen gerader Haare; gewisse Frisurtypen
(z.B. Pony-Frisur), die dauernden Zug an der Haar-
wurzel verursachen (Gummiband!);

o dauerndes Tragen von Kopfbedeckungen, Periicken
etc.;

o Aufliegestellen des Hinterkopfes am Polster (bei
Kleinkindern und Bettldgerigen) (Abb. 19.24);

e Trichotillomanie (Abb.19.25), ein durchaus nicht sel-
tenes Zustandsbild, das durch gewohnheitsmifiges
Ziehen, Reiflen, Reiben, Zupfen und Eindrehen von
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Abb. 19.24. Mechanisch bedingte Effluvien. Rarefikation der
Haare des Hinterkopfes bei Kleinkind durch chronisches Reibe-
trauma

Abb. 19.25. Mechanisch bedingte Effluvien. Trichotillomanie mit
typischer tonsurartiger Konfiguration. Beachte die durchwegs
erhaltenen Haarfollikel mit Haarstummeln

Haarstrahnen zustande kommt. Klinisch findet sich
meist ein eher unscharf begrenzter, scheibenformi-
ger alopezischer Herd, an dem alle Haarfollikel sicht-
bar sind und verschieden lange Haarstummel tragen
(»schlecht gemihte Wiese“). Trichotillomanie tritt
meist bei neurotischen Kindern auf und wird ge-
wohnlich fiir eine Pilzkrankheit gehalten. Da die Dis-
simulierungstendenz grof3 ist, st6f3t die Diagnose
nicht selten auf Unglauben.

Auch Kérperhaare werden durch jahrelanges Tragen
von engen Striimpfen, Hosen (,,Wadenglatze®), Giirteln
etc. vernichtet.

Vernarbende Alopezien

Unter dieser Bezeichnung werden alle jene verschie-
denartigen Krankheiten zusammengefaft, die durch

Abb.19.26. Akne keloidalis nuchae. Mischbild hyperkeratoti-
scher follikularer Papeln, Keloidnarben, entztindlicher follikularer
Infiltrate und zikazitrierender Alopezie

Atrophie oder entziindliche Zerstérung der Haarfolli-
kel (,Vernarbung“) zur irreversiblen Alopezie fiihren.
Es handelt sich meist um umschriebene entziindliche
Prozesse des Follikelapparats selbst bzw. der Kopfhaut.

Vernarbende Alopezien bei Genodermatosen. Solche
finden sich klarerweise bei hereditiren Verhornungs-
storungen der Haarfollikel: der Gruppe der atrophisie-
renden Keratosis follicularis (Maximalform: Keratosis
follicularis spinulosa decalvans Siemens, s. Abb.17.13)
und bei M. Darier; ferner bei manchen Ichthyosen (X-
rezessive, epidermolytische, Conradi-Syndrom), man-
chen Formen der Epidermolysis bullosa hereditaria,
Incontinentia pigmenti v.a.m., aber auch bei um-
schriebenen Lisionen (epidermale Nivi) und De-
fekten.

Aplasia cutis idiopathica ist ein fast stets median ge-
legener kongenitaler Bildungsdefekt der Skalphaut, der
in den ersten Lebensmonaten narbig abheilt und ein
haarloses atrophes Areal hinterldfit. Differentialdia-
gnose: traumatische Skalpdefekte anldflich der Geburt
(Vakuumextraktion).

Nach physikochemischen Traumen. Mechanisches
Trauma (Geburtstrauma, Dekubitus), Verbrennungen,
Veritzungen, ionisierende Strahlen sind typische Ursa-
chen fiir vernarbende Alopezien.

Als Folge infektiéser Prozesse. Die haufigste Ursache
vernarbender Alopezien. Ein fast trivialer Befund sind
kleine narbige Herde nach Furunkeln der Kopfhaut,
meist im Rahmen eines seborrhoischen Ekzems. Gra-
vierender ist die Folliculitis decalvans , eine herdfor-
mige (meist am Scheitel), enorm chronische und the-
rapieresistente pyogene tiefe Follikulitis; auflerdem
die seltene Folliculitis et perifolliculitis capitis absce-
dens et suffodiens, eine gleichfalls enorm chronische
pyogene Infektion - diese ist durch multiple tiefe Ab-
szesse und Fisteln gekennzeichnet und gilt als (selte-
nes) Teilsymptom der sog. Acne conglobata (s. diese).
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Nicht selten ist schlieSlich die sog. Acne keloidalis
nuchae (Abb.19.26), eine durch derbe Knétchen ge-
kennzeichnete, sehr chronische pustulierende Folliku-
litis der Nackengegend (wichtiger auslosender bzw.
perpetuierender Faktor: Kratzen!). Weitere infektiose
Ursachen umschriebener vernarbender Alopezien:
tiefe Mykosen, Lupus vulgaris, Leishmaniose, Varizel-
len etc.

Im Rahmen diverser entziindlicher Dermatosen.
Mehrere klassische entziindliche Hautkrankheiten
sind hdufig mit vernarbender Alopezie assoziiert:
CDLE, Lichen ruber (follicularis), systemische und zir-
kumskripte (Coup-de-sabre-Typ) Sklerodermie, He-
miatrophia faciei, vernarbendes Pemphigoid, hepato-
erythrozytire Porphyrie, systemische Amyloidose
u.a.m. Die meisten dieser Krankheiten sind im fri-
schen Zustand klinisch und mit den entsprechenden
Laboruntersuchungen leicht zu diagnostizieren. Im
»ausgebrannten“ Zustand kann dies schwierig oder
auch unméglich sein. Aus diesem Grund hat sich ein
historischer Sammelbegriff fiir den Endzustand vieler
derartiger Dermatosen bis heute erhalten: die ,,Pseudo-
pelade Brocq“.

»Pelade ist der franzdsische Begriff fiir Alopecia areata.
Brocq (einer der Begriinder der franzésischen Dermatologie)
hielt seine Pseudopelade allerdings fiir eine Krankheit sui ge-
neris.

Das ,typische” Bild der Pseudopelade Brocq ist ein
meist einzelner (oder nur oder wenige), groflerer,
scheibenférmiger, eingesunkener, relativ unregelméafiig
begrenzter alopezischer Herd, hdufig in der Scheitelge-
gend von Personen mittleren Lebensalters. Die Haut er-
scheint atroph und ohne Entziindungszeichen, manch-
mal mit zarten narbigen Ziigen; Haarfollikel fehlen. Die
hiufigsten zugrundeliegenden, meist schon ausgeheil-
ten Krankheiten sind Lichen ruber (,,Lichen planopila-
ris, s. Abb. 13.25), der chronisch-diskoide Lupus erythe-
matodes (CDLE) und seltener die zirkumskripte
Sklerodermie (,,Coup-de-sabre-Form®).

Anhaltspunkte zur klinischen Differentialdiagnose: Beim Li-
chen ruber ist der Rand oft kleinfleckig strukturiert, dazwi-
schen einzelne Biischel normaler Haare. CDLE zeigt grofizii-
gigere polyzyklische Begrenzung, die lineare Sklerodermie
oft noch die charakteristische Induration. In Zusammen-
schau mit der Histologie kann die Diagnose meist gestellt
werden.

Bei Mucinosis follicularis (s. Abb.14.33). Ein seltenes,
aber wichtiges Krankheitssymptom mit typischem kli-
nischem und histologischem Bild, jedoch unbekannter
Pathogenese: plaqueartige elevierte erythematose, oft
hypopigmentierte, miflig derbe Lisionen mit etwas
vorragenden Haarfollikeln (,,Génsehaut“), in denen
nach einiger Zeit die Haare ausfallen. Pridilektionsstel-
len sind Skalp und Gesicht, weniger héufig der iibrige
Korper. Die Histologie zeigt muzindse Degeneration
der dufleren Haarwurzelscheide.

Man unterscheidet eine idiopathische und eine sym-
ptomatische Mucinosis follicularis. Erstere tritt meist
bei jungen Erwachsenen auf; die Lisionen sind selbstli-
mitiert (Spontanheilung nach Monaten bis Jahren).
Klinisch bestehen fliefende Grenzen zur sogenannten
Pityriasis alba (s.S.174). Die symptomatische Mucino-
sis follicularis ist mit Lymphomen, meist Mycosis fun-
goides, assoziiert: Hier sind die Plaques meist generali-
siert; histologisch finden sich auch die Infiltrate des
Lymphoms. Oft heftiger Juckreiz!

Bei Tumoren. Basaliome der Kopthaut (,Ulcus ro-
dens“); Melanom, Angiosarkom.

Bei granulomatdsen Entziindungen der Kopfhaut.
Diese eher seltene Ursache von herdférmigen vernar-
benden Alopezien ist bei Granuloma anulare, Nekro-
biosis lipoidica, Sarkoidose gegeben.

19.3.2 Strukturdefekte des Haarschafts

Strukturdefekte des Haarschafts sind meist genetisch
determiniert und treten entweder isoliert oder im Rah-
men iibergeordneter Storungen auf. Viele gehen mit er-
hohter Briichigkeit einher.

Atrichien und Hypotrichien

Eine Reihe seltener Erbsyndrome, bei denen die Lang-
haare nur spérlich (verringerte Follikelzahl), diinn und
kurz ausgebildet werden, aber meist keine deutlichen
Haarschaftsanomalien aufweisen. Bei vielen dieser
Syndrome entsteht der (nicht ganz richtige) Eindruck
der Kahlkopfigkeit.

Bei der autosomal rezessiven Africhia congenita
universalis werden die Kinder zwar mit den fetalen
Lanugohaaren geboren, es entwickelt sich aber kein
Terminalhaarkleid. Bei der autosomal-dominanten
hereditiren Hypotrichie (Abb.19.27) entsteht zwar
schiitteres Terminalhaar, verschwindet jedoch nach
der Pubertit durch progressive Follikelatrophie. Bei
beiden Syndromen handelt es sich um isolierte Haar-
defekte.

Abb. 19.27. Hypotrichia congenita (Zwillingspaar)
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Abb.19.28. Einige Haarschaftanomalien (in Anlehnung an
Braun-Falco, 1984) Von links nach rechts: normales Haar (1), Pilus
anulatus (2), Monilethrix (3), Pilus tortus (4), Trichorrhexis nodosa
(5), Trichorrhexis invaginata (6), Trichoschisis (7)

Bei zahlreichen anderen Syndromen ist Hypotrichie
nur Teilsymptom ausgedehnterer Entwicklungsstérun-
gen. Wichtigste Gruppe sind die ektodermalen Dyspla-
sien. Zumindest vier Vertreter sind bekannt; alle sind
neben Hypotrichie (Skalp, Gesicht, manchmal auch
Korper) durch verschiedene Entwicklungsanomalien
gekennzeichnet: Dystrophie der Nigel, Palmoplantar-
keratosen, Zahn- und Skelettanomalien, retardierte
Entwicklung u.a.m. Bei der seltenen, X-chromosomal
oder autosomal-rezessiv vererbten anhidrotischen
Form besteht zusitzlich eine Aplasie der Schweifldrii-
sen (Hitzeintoleranz!). Die hidrotische und die hypo-
hidrotische ektodermale Dysplasie sind autosomal do-
minant vererbt.

Hypotrichie ist ferner ein Merkmal verschiedener
Progerie- und Fehlbildungssyndromen, seltener der
Dyskeratosis congenita, der Pachyonychia congenita
u.a.m.

Haarschaftanomalien (Abb. 19.28)

Diese sind charakteristische, meist genetisch determi-
nierte Bildungsstérungen des Haarschafts bei norma-
ler Follikelzahl. Sie kénnen isoliert oder als Teilsym-
ptom iibergeordneter Stérungen auftreten.

Haarschaftsanomalien mit erhéhter Haarbriichig-
keit. Viele Haarschaftsanomalien fithren zur mechani-
schen Minderwertigkeit und damit zu abnorm kurzem
(oft nur einige Zentimeter), oft auch scheinbar schiitte-
rem Haar. Trotz ihrer Verschiedenheit dhneln sich die
klinischen Bilder, die Diagnose kann nur durch mikro-
skopische Untersuchung erfolgen. Die Strukturdefekte
sind unbekannt.

Typische anamnestische Angabe: ,,Ich war bis zur Matura nie
beim Friseur

Abb. 19.29. Trichorrhexis nodosa bei einem Knaben mit Nether-
ton-Syndrom. Kurze, glanzlose, briichige Haare

Monilethrix ist ein autosomal-dominant vererbtes
Zustandsbild mit inkompletter Penetranz, das durch
intermittierende, knotige Verdickungen des Haares
charakterisiert ist (Monile: lat. (Perlen)halsband).
Krankheitsbeginn in den ersten Lebensmonaten,
manchmal bis zur spiten Kindheit. Betroffen sind
sowohl Haupt- als auch (seltener) Kérperhaar. Keine
sicher assoziierten Symptome.

o Trichorrhexis nodosa ist gleichfalls durch knotige

Auftreibungen der Haare gekennzeichnet; in diesen
kommt es jedoch zu einer partiellen Fraktur mit cha-
rakteristischer Aufsplitterung der Bruchenden
(»zwei mit der Borstenseite aufeinandergesteckte Be-
sen”). Trichorrhexis nodosa ist die hiufigste Haar-
schaftsanomalie und ist meist erworben (wohl Zu-
sammenspiel einer dispositionellen Haarschwiche
und mechanischer Traumatisierung - forciertes
Kimmen!). Assoziation mit Stoffwechselstérungen
und Ichthyosen wurde berichtet.
o Trichorrhexis invaginata (Abb.19.29) ist ebenso ein
intermittierender Haardefekt, der durch Plastizitat
des Haarkeratins gekennzeichnet ist. Folge: Der di-
stale Anteil des Haarschaftes wird an der Schadstelle
teleskopartig ein Stiick in den proximalen hineinge-
schoben (,Bambushaare“). Auftreten isoliert oder
als Teilsymptom des Netherton-Syndroms.
Pili torti. Die Haare sind abgeflacht und in der
Langsrichtung eingedreht; Ursache: Biegung der
Haarfollikel. Selten erworben (z.B. Bazex-Syndrom),
meist autosomal-dominant ererbt. Assoziation mit
Menke-Syndrom  (s.S.381), Trichothiodystrophie
w.a.m.

Trichothiodystrophie: ein autosomal rezessives Fehlbildungs-
syndrom, das durch physischen und intellektuellen Entwick-
lungsriickstand, verringerte Fertilitit, hdufig Ichthyose, Na-
geldystrophie und Lichtempfindlichkeit gekennzeichnet ist.
Die Haare zeigen im polarisierten Licht eine Banderung, im
Lichtmikroskop Pili torti und Trichorrhexis nodosa. Stark re-
duzierter Schwefelgehalt.
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Weifle oder gelblichweifle Haare finden sich bei Albi-
nismus, auffallend helle ferner beim Menke-Syndrom,
der Phenylketonurie, Mangelernahrung, Eisenmangel-
animie u.a.m. Unter Poliose versteht man isolierte
Strihnen weiflen Haares. Solche finden sich angeboren
etwa beim Piebaldismus, beim M. Pringle und der Neu-
rofibromatose, erworben z.B. bei Nachwuchs von
Alopecia areata oder beim Vogt-Koyanagi-Syndrom.
Auch Haare in Navi pilosi ergrauen oft frither als nor-
male Haare.

Fallbericht:Ein 30 jahriger Studentenfunktionar
(heute keine Seltenheit) hat seit Geburt einen streifi-
gen Pigmentnadvus an der linken Kinnseite, in dem
borstige dunkle Haare wuchsen.Kurz nach der Pu-
bertat liel3 er sich einen Bart wachsen, der Navus
stach in diesem weiterhin durch seine schwarzlichen
Haare hervor. Mit ca. 25 Jahren ergrauten die Haare
ausschlieBBlich im Navusbereich und bildeten einen

Abb.19.30. Pili anulati. Die Haare erscheinen gebandert (pig-
mentierte und unpigmentierte Abschnitte)

Durch chronisch-mechanisches Frisiertrauma beding-
te erworbene Haarschaftsanomalien sind ferner

Trichoschisis (Spaltung der Haare vom freien Ende in
der Lingsrichtung; Ursache: Defekte der Kutikula),
Trichomalazie (Bruchstellen durch Zug) und Tricho-
nodosis (Knotenbildung - vornehmlich bei gekriusel-
tem Haar).

Haarschaftanomalien ohne erhéhte Briichigkeit. Ty-
pische Manifestationen sind:

* Pili anulati (Abb.19.30). Eine periodische ringartige
Dunkel- und Hellfirbung der Haare. Ursache: Licht-
reflexion durch Luftblaschen im Haarkortex; Verer-
bung autosomal-dominant.

® Krduselhaare. Negroide Kriuselung der Haare bei

Weilen. Hiufig mit anderen Haarschaftanomalien

und Pigmentanomalien kombinjert; autosomal-do-

minant. Kann auch als névusartige Bildung inmitten
ansonsten normalen Terminalhaars auftreten.

Pili trianguli et canaliculati (Cheveux incoiffables).

Unkdmmbar verfilztes Haar. Ursache: dreieckiger

Querschnitt mit Langsrillen macht Gerade- und Par-

allelrichtung der Haare unmdglich. Autosomal-do-

minant.

Eine Therapie der Haarschaftsanomalien ist nicht
moglich. Systemische Retinoidtherapie kann zur Bes-
serung fihren (z.B. Monilethrix), Dauerbehandlung ist
jedoch nicht indiziert. Prophylaxe: Vermeidung von
Trauma.

Pigmentstérungen des Haares

Haufigste Pigmentstdrung ist das physiologische Er-
grauen der Haare (Canities) (s.S. 659).

Obwohl weifie Haare sich nur durch den Pigmentmangel von
den pigmentierten unterscheiden, besitzen sie dennoch ande-
re physikalische Eigenschaften: Sie sind borstiger, lassen sich
daher schlechter kimmen (,graue Wirrképfe®) und stehen
weiter vor. Ein frisch getrimmter gemischt grauer Bart er-
scheint daher dunkler als ein wuchernder.

auffilligen, schlohweil3en Streifen.

19.3.3 Hypertrichosen

Unter diesem Begriff versteht man Zustinde, die durch
ein ,,Zuviel“ an (Kdrper)haaren gekennzeichnet sind.
Eine Hypertrichose der androgenabhéngigen Haarfol-
likel (auflerhalb des Kapillitiums) bei Frauen wird als
Hirsutismus bezeichnet.

Bei Hypertrichose und Hirsutismus sind nicht zuvie-
le Haarfollikel angelegt, sondern die Haare linger und
dicker als der Norm entspricht.

Angeborene Hypertrichosen

Bei der autosomal-dominanten kongenitalen generali-
sierten Hypertrichose (Abb.19.31) ist das Gesicht und
der gesamte Korper, abgesehen von Handflichen und
Fuflsohlen, schon bei Geburt oder bald danach mit
wolligem Lanugohaar bedeckt, das sich spéter in Lang-
haar umwandeln kann. Es bestehen keine anderen Ab-
normalitdten.

Generalisierte Hypertrichose ist ferner Teilsym-
ptom bei einer Reihe von angeborenen Stoffwechsel-
storungen (z.B. Mukopolysaccharidosen - Hurler-,
Morquio-Syndrom, Leprechaunismus, Porphyrien)
und Fehlbildungssyndromen (Cornelia-de-Lange-
Syndrom u.a.m.).

Umschriebene kongenitale Hypertrichose kann als
eigene nivoide Fehlbildung oder in Form komplexer
Nivi (z.B. ,Tierfellndvus®, Becker-Nivus etc.) auftre-
ten. Eine wichtige Signalfunktion hat die umschriebe-
ne Hypertrichose bei Dysraphien des Achsenskeletts
(Spina bifida) (Abb. 19.32).

19.3 Krankheiten des Haarapparats
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Abb. 19.31. Historisches Beispiel einer hereditatren Hypertricho-
sis lanuginosa: ,Haarmensch” (deutsch, um 1580, Gemailde-
sammlung Schlof3 Ambras, Tirol). Im Katalog der Sammlung fin-
den sich folgende Angaben: Petrus Gonsalvus, geboren 1556
auf Teneriffa, kam noch als Kind an den Hof Kénig Heinrich Il.in
Frankreich, der ihn erziehen und unterrichten lieR. Er lebte spater
in Flandern am Hof der Margarethe von Parma, Statthalterin der
Niederlande, nach 1583 in Parma. Auf der Reise nach Italien wur-
den der Haarmensch und seine Familie von dem Basler Arzt Felix
Plater und in Italien selbst von dem Bologneser Naturforscher
Ulysses Aldrovandi untersucht. Die Ergebnisse sind in ausfuhrli-
chen Berichten festgehalten. .. Petrus Gonsalvus verheiratete
sich wahrscheinlich noch in den Niederlanden und hatte 2, nach
anderen Beschreibungen 4 Kinder”. 2 Kinder des Haarmenschen
waren mit derselben Anomalie behaftet.

Abb. 19.32. Umschriebene Hypertrichose der Sakralgegend -
ein wichtiger Hinweis auf eine Spina bifida, wie auch im Fall die-
ses 2 jahrigen Méadchens

Erworbene Hypertrichosen

Die akquirierte Hypertrichosis lanuginosa ist ein selte-
nes, dramatisches Zustandsbild, bei dem beim Erwach-
senen plotzlich lange Lanugohaare im Gesicht und oft
am ganzen Korper auftreten. Es handelt sich um eine
(fast) obligate Paraneoplasie, wobei die Hauterschei-
nungen dem Auftreten des Tumors oft Jahre vorausge-
hen kénnen.

Generalisierte Hypertrichose kann ferner als Sym-
ptom schwerer Systemkrankheiten (Marasmus, mul-

Abb. 19.33. Hirsutismus. Ménnliches Verteilungsmuster der Pu-
bes bei einer jungen Frau mit Hyperandrogenisierungssyndrom

tipler Sklerose, nach Schidelhirntraumen), Stoffwech-
selkrankheiten (Cushing-Syndrom) auftreten. Ursich-
lich kénnen auch Medikamente sein: Steroide, Cyclo-
sporin A, Minoxidil, Penicillamin, Phenytoin.
Lokalisierte erworbene Hypertrichosen sind nicht
selten. Man findet sie am héufigsten als Folge langdau-
ernder lokaler Kortikoidtherapie, regelmiflig bei Por-
phyria cutanea tarda an lichtexponierten Kérperstel-
len, seltener an Stellen chronischer Hyperdmie (z.B.
iiber Angiomen, chronischen Entziindungen, post-
thrombotischem Syndrom, pritibialem Myxddem etc.)
und ausnahmsweise bei Lisionen peripherer Nerven.

Hirsutismus

Hirsutismus bedeutet ein ménnliches Haarwachstums-
muster bei Frauen. Er ist entweder anlagemiflig be-
dingt (in solchen Fillen auch erblich) oder beruht auf
Androgenisierung.

Epidemiologie. Hirsutismus liegt bei 5-10 % der Frau-
en in den Industrielinder vor; die Zahlen schwanken,
da die Grenze zum Normalzustand schwer zu ziehen ist
und grofle Unterschiede nach dem ethnischen Hinter-
grund bestehen (was z.B. bei Frauen mediterraner
Herkunft der Norm entspricht, miifite etwa bei ostasia-
tischen als Hirsutismus gelten).

Klinik (Abb.19.33). Langhaare anstelle unscheinbarer
Lanugohaare an Kinn, submental, Kotelettenbereich,
Oberlippe (lateral > medial); am K6rper iiber dem Ster-
num, im Mamillarbereich und am medianen Unter-
bauch (zwickelfsrmiges Auslaufen der Schambehaa-
rungzum Nabel). Die Ausprigung des Hirsutismus kann
von kaum wahrnehmbar bis schwer reichen. Er kann ein
isolierter Befund oder von anderen Zeichen der Andro-
genisierung (androgenetisches Effluvium, Akne vulga-
ris (bes. Akne tarda), Menstruationsstdrungen, Sebor-
rho) oder der Virilisierung begleitet sein (mannlicher
Habitus,Vergréflerung der Klitoris, tiefere Stimme etc).
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n Obwohl hirsute Frauen haufig auch einen

Uberdurchschnittlichen Wuchs der Kérperhaare
haben, ist weder dieser noch buschiges Haupt-,
Scham- und Achselhaar ein Zeichen von Hirsu-
tismus.

Pathogenese. Idiopathischer Hirsutismus ist oft
durch familidres Vorkommen, einschleichenden Be-
ginn nach der Pubertit mit voller Ausprigung im
3.Lebensjahrzehnt, Fehlen weiterer Androgenisie-
rungszeichen und normale Hormonspiegel gekenn-

zeichnet. Der idiopathische Hirsutismus beruht auf

erhohter Ansprechharkeit des Endorgans (Ausschlufl
der symptomatischen Formen erforderlich!). Hirsutis-
mus durch ovarielle, adrenale und andere hormonelle
Storungen (s. S.385).

Therapie. Die systemische Behandlung allfalliger Hor-
monstSrungen ist Aufgabe des Endokrinologen. Anti-
androgene (z.B. Cyproteronacetat) bewirken durch
Kompetition um den Rezeptor in mehr als 50% eine
Besserung des Hirsutismus (allerdings erst nach Mo-
naten; Nebenwirkungen sind depressive Verstimmung
und Verlust der Libido). Topisch wirksame Antiandro-
gene existieren noch nicht. Milde Formen des Hirsutis-
mus koénnen durch Bleichung unauffilliger gemacht
werden. Rasieren und chemische Entfernung bringen
nur zeitweilige Besserung; sachgerechte Epilation ist
schmerz-, aber dauerhaft.

19.4 Krankheiten der Talgdriisen

19.4.1 Seborrhoe

Der Begriff Seborrhoea oleosa bezeichnet die Neigung
zu fettiger (Gesichts)haut und fetten Haaren durch
tiberméflige Talgproduktion ohne weitere klinische
Symptome. Dieser Zustand steht am Rande des Physio-
logischen, tritt nach der Pubertit auf und bildet sich
gewohnlich im dritten Lebensjahrzehnt weitgehend
zurlick. Er ist meist Ausdruck der individuellen Reakti-
onsweise auf die endogene androgene Stimulation und
Objekt oft eher subjektiver Beurteilung. Er ist hdufig,
jedoch nicht zwangsldufig, mit Akne vulgaris und se-
borrhischem Ekzem verbunden. Manner haben hiufi-
ger Seborrhoea oleosa als Frauen (deren Talgdriisen
physiologisch nicht voll stimuliert sind), diese suchen
jedoch haufiger Abhilfe.

Vermehrter Talgfluff kann auch Zeichen innerer
Krankheiten sein: So ist z. B. Akromegalie fast stets von
Seborrhoe begleitet (Wirkung eines hypothetischen
sebotropen Hypohysenhormons?), ebenso M. Parkin-
son (,,Salbengesicht®). Bei letzterem sind die zugrun-
deliegenden Regulationsstdrungen unbekannt, doch

fithrt Therapie mit L-DOPA zur Normalisierung. Wei-
tere, weniger sicher mit Seborrhoe assoziierte Krank-
heiten sind Phenylketonurie und Thyreotoxikose (Hy-
pothyreose fithrt hingegen zur Drosselung der Talg-
produktion). Manche Medikamente besitzen eine talg-
flufordernde Wirkung: Anabolika, ACTH und Korti-
kosteroide.

Die Méglichkeiten der Therapie sind gering. In ex-
tremen Fillen kann der Einsatz von Isotretinoin ge-
rechtfertigt sein.

19.4.2 Akneiforme Krankheiten

Unter solchen werden Dermatosen verstanden, die
durch entziindliche Knétchen und/oder Pusteln an den
Haarfollikeln gekennzeichnet sind. Die meisten entste-
hen durch Okklusion des Follikelinfundibulum.

Acne vulgaris

Eine androgenabhéngige, selbstlimitierte entziindliche
Dermatose der Adoleszenz und des frithen Erwachse-
nenalters. Thre Primirlision ist der Komedo, ihr Er-
scheinungsbild ist durch einen gesetzméfligen Ablauf
entziindlicher Verdnderungen am Komedo gekenn-
zeichnet, ihr Endzustand ist narbige Abheilung.

Epidemiologie. Acne vulgaris ist auflerordentlich
hiufig und tritt wahrscheinlich bei jedem Individuum
in bzw. nach der Pubertit zumindest in Minimalform
in Erscheinung. Die Geschlechter sind etwa gleich
hiufig betroffen, doch ist der Verlauf bei Knaben
meist schwerer. Der Beginn fillt gewShnlich in das
12. Lebensjahr oder noch frither (bei Mddchen hiufig
vor der Menarche). Die Intensitit der Akne ist sehr
unterschiedlich; schwere Akneformen sind familidr
gehduft (genetischer Faktor?). Faustregel: Je frither der
Beginn, desto schwerer der Verlauf und desto spéter
das (spontane) Ende der Akne. Letzteres fillt im giin-
stigsten Fall mit dem Ende der Pubertit zusammen,
kann sich jedoch (insbesondere bei Frauen) bis zum
30.Lebensjahr hin erstrecken; hierbei spielen hormo-
nelle und Sekundirfaktoren (Kosmetika, Manipulati-
on) bedeutende Rollen.

Priméareffloreszenz. Der Komedo (Mitesser) ist eine
auf Hyperkeratose des Follikelostiums beruhende
Talgretentionszyste. Man unterscheidet sog. offene und
geschlossene Komedonen. Bei den offenen (schwarzen)
Komedonen klafft die Follikel6ffnung, darinnen sieht
man den am oberen Pol schwarzen Horn-Lipid-Pfropf
(Ursache: Schmutz, Melanin). Bei den geschlossenen
Komedonen ist das Follikelostium vollstindig oder
weitgehend obliteriert; der weiflliche Talg scheint
durch (weifle Komedonen). Geschlossene Komedomen
neigen mehr als die offenen zur Entziindung und eitri-
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Abb. 19.34. Akne vulgaris comedonica. Vorwiegend geschlosse-
ne (weile) Komedonen der Stirn

Abb.19.35. Ubergang von Akne papulopustulosa zu Akne con-
globata

gen Einschmelzung. Beide Arten von Komedonen tre-
ten zumeist gemeinsam auf.

Klinik (Abb.19.34u. 19.35). Je nach dem Entwicklungs-
stadium unterscheidet man folgende Erscheinungsty-
pen (bzw. Stadien) der Acne vulgaris:

o Erstmanifestation ist die Acne comedonica, die durch
mehr oder minder zahlreiche Komedonen vorwie-
gend an Stirn, Nase, nasolabial und im Kinnbereich
gekennzeichnet ist. Dieses Stadium kann monate- bis
jahrelang andauern und wird vom Betroffenen hiu-
fig wenig beachtet.

Tabelle 19.7. Gradeinteilung der Akne (nach Pocchi et al, 1991)

» Im weiteren Verlauf kommt es zu entziindlichen Ver-
dnderungen an den Komedonen, die vorerst ohne,
spdter mit Pustelbildung ablaufen (Acne papulopu-
stulosa). Die Pusteln entsprechen zumeist einer
oberflachlichen Follikulitis, kénnen sich jedoch gele-
gentlich zu tiefen, Furunkel-dhnlichen Lisionen wei-
terentwicklen. In diesem Stadium bleiben Fille mit
durchschnittlich schwerem Verlauf stehen; es dauert
einige Jahre an und heilt dann spontan ab. Jede tiefe
Follikulitis hinterldit eine meist eingezogene, selte-
ner hypertrophe Narbe, deren Grofle der Massivitét
der vorangegangenen Entziindung entspricht; meist
sind sie wenig auffillig.

» Bei weiterem Fortschreiten entstehen multiple kno-
tige perifollikulire abszedierende Infiltrate (z.T.
durch Platzen follikuldrer Pusteln), die dadurch zu
ausgedehnten Abszessen mit multiplen Fistel6ffnun-
gen konfluieren und im Extremfall weite Teile der
Haut von Gesicht, Brust und Riicken fuchsbauartig
unterminieren kénnen (Acne nodulocystica bzw.
Acne vulgaris conglobata). Gerade in solchen ausge-
dehnten Fillen ist die Schmerzhaftigkeit oft geringer
als erwartet.

Bei schwerer nodulozystischer Akne entleert sich bei
Druck an einer Hautstelle Eiter aus mehreren, oft weit ent-
fernten Fistel6ffnungen.

Extrem ausgeprigte Fille der Akne vulgaris sind
durch ein buntes Nebeneinander von allen bisher be-
schriebenen Lisionen und zusitzlich sehr auffalli-
gen, wie gestrickt aussehenden atrophen und hyper-
trophen Narben (Aknekeloid) gekennzeichnet. Auch
im Abheilungsstadium bleiben die Narben weiterhin
auffillig (,,pockennarbig®).

Der Schweregrad der Akne vulgaris wird entspre-
chend einer Einteilung nach Pocchi klassifiziert (Tab.

19.7).

Atiologie und Pathogenese. Die Akne wird durch das
gleichzeitige bzw. sukzessive Wirken mehrerer Fakto-
ren ausgelost.

® Als erster Schritt der Genese kommt es in der Puber-
tdt unter dem Einflufl der Androgene zur Volumen-
zunahme der Talgdriisen und zur Steigerung der Li-
pidsynthese. Diese Reaktion wird durch Androgen-
rezeptoren in den Talgdriisen mediiert. Die Talgdrii-

mild maBig schwer sehr schwer
Komedonen wenige (< 20) zahlreich (> 20) zahlreich (> 20) Fistelkomedonen
Papeln/Pusteln keine oder wenige wenige bis zahlreich zahlreich bis sehr sehr zahlreich (> 30)
(<10) (10-20) zahlreich (> 20)
knotige Infiltrate keine keine wenige (< 5) wenige bis zahlreich (> 5)
«Zysten” keine keine wenige (< 5) wenige bis zahlreich (> 5)
Fisteln keine keine wenige (< 5) wenige bis zahlreich (> 5)
Narben keine keine vorhanden zahlreich
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sen sind in dhnlicher Weise androgen-sensitiv wie
die Haarfollikel der Bartregion; Kastraten ent-
wickeln keine oder nur geringfiigige Akne. Bei Frau-
en kommt es zur charakteristischen primenstruel-
len Verschlechterung der Akne durch die hoheren
Progesteronspiegel (androgendhnliche Wirksam-
keit).

Gleichzeitig mit der Steigerung des Talgflusses
kommt es im tieferen Anteil des Follikelinfundibu-
lums zur Proliferationssteigerung des Epithels und
zur Umstellung auf einen epidermalen Verhor-
nungstyp (Ausbildung eines Stratum granulosum,
»cornified envelopes“ und Stratifizierung); das Re-
sultat ist ein aus orthohyperkeratotischen Hornmas-
sen bestehender Pfropf, der den Haarfollikel in der
Gegend des Infundibulums ausfiillt und auftreibt.
Proximal davon kommt es zum Stau der intensiv wei-
terproduzierten Lipidmassen. Es entsteht ein mit Li-
pid-Keratin gefiillter Sack, der Komedo.

Die Ursache der follikuliren Hyperkeratose ist nicht genau
bekannt; entweder ist auch sie eine direkte Folge der Hor-
moneinwirkung, oder sie wird sekundir durch die Talghy-
perproduktion hervorgerufen (Mangel an Linolensiure?).
Daf8 Talg ,komedogen“ wirkt, kann am Kaninchenohr
(Tiermodell zur Akneentstehung) nachgewiesen werden:
Lokale Applikation von Talg fithrt zur Ausbildung von folli-
kuldren Hornpfropfen und damit zu Komedonen.

Gleichzeitig zur Komedobildung kommt es auch zur
sprunghaften Keimproliferation der sonst kaum pa-
thogenen aeroben, lipophilen und lipolytischen Be-
gleitkeime Corynebacterium acnes und granulosum.
Diese Keime bewohnen physiologischerweise den
Grund des Haarfollikels; im Komedo finden sie idea-
le Lebensbedingungen vor und spalten mit Lipasen
die reichlich vorhandenen Neutralfette auf. Die
Corynebakterien sind zur Komplementaktivierung
befahigt; im Serum von Aknepatienten sind hiufig
Antikdrper gegen sie nachweisbar.

Die entstehenden freien Fettsduren wirken stark
inflammatorisch und fithren zu Leukotaxis und wei-
terem Druckanstieg im Komedo (entziindliche Pa-
pel, oberflichliche Pustel). Letzterer platzt entweder
spontan oder durch Nachhelfen des Patienten (Aus-
driicken!) und ergiefit seinen Inhalt in das umgeben-
de Bindegewebe. Dies fiithrt zur heftig entziindlichen,
tiefen abszedierenden Reaktion.

Klarerweise neigen geschlossene Komedonen mehr zur
Ruptur als offene, da sich hier der Druckanstieg nach
auflen entladen kann. Geschlossene Komedonen gleichen
hingegen ,,Zeitbomben, die durch das Hinzutreten von C.
acnes geziindet werden®.

Bei Tieren (auch bei Primaten) tritt Acne vulgaris nicht
oder nur unter sehr speziellen Bedingungen auf
(Kaninchenohr). Auch beim Menschen ist die Akne auf jene
Bezirke beschrinkt, wo grofe Talgdriisen mit Lanugohaa-
ren gekoppelt sind. Dicke Terminalhaare verhindern dem-
nach vermutlich auch bei starker Talgproduktion die Bil-
dung von Komedonen.

Androgene und Akne. Die Stimulierung der Talgdriise
durch Androgene erfolgt wieder iiber Bildung von
DHT im Endorgan (aus freiem T, mittels der 5a-Reduk-
tase) und Bindung eines DHT-Rezeptorkomplexes im
Zellkern. Die iiberschiefende Androgenwirkung bei
Akne beruht bei beiden Geschlechtern in aller Regel
nicht auf erhohten Androgenspiegeln sondern auf dis-
positionell iiberhshter Enzymaktivitit des Endorgans.
Hiefiir sprechen experimentelle Daten, aber auch die
klinische Beobachtung, dafl die Akne im spédteren Ver-
lauf trotz etwa gleichbleibender T-Spiegel spontan
riickldufig ist (Gewohnungseffekt?).

Selbstverstindlich koénnen auch erh6hte Androgen-
spiegel zur Akne fiithren. Dies ist bei einer Minoritit
von Frauen der Fall, bei denen die (meist schwere, frith
einsetzende und lang andauernde) Akne von anderen
Zeichen der Androgenisierung (s.S.385) begleitet ist.
Zugrunde liegt in solchen Fillen hiufiger ein ovarieller
(polycystisches Ovarsyndrom) als ein adrenaler (LO-
CAH) Androgenismus. Seltener sind erniedrigte Spie-
gel des SHBG (sex hormone binding globulin) verant-
wortlich, bei denen mehr T zur Konversion in DHT ver-
fiigbar ist (bei Hypothyreoidismus, Adipositas, Akro-
megalie, Corticoidmedikation).

In manchen Serien wurden in selektierten Kollektiven
(Spitakne) in bis zu 30 % zumindest geringfiigige Zeichen des
polycystischen Ovarsyndroms gefunden.

Therapie. Ein Spektrum sehr wirksamer Therapieméog-
lichkeiten steht zur Verfiigung; diese setzen an verschie-
denen Gliedern der pathogenetischen Kette an.

o Komedolytische Therapie. Diese wesentlichste Sdule
der Aknetherapie erfolgt lokal durch Applikation
von Vitamin-A-Sdure (Trans-Retinsiure); diese
wirkt stark antikeratinisierend, 16st bestehende folli-
kuldre Hornpfropfe auf, erméglicht damit die Entlee-
rung des gestauten Talgs und verhindert die Ausbil-
dung neuer Komedonen. Sie ist bei Acne comedonica
und papulopustulosa indiziert und ist langwierig:
ihre Wirkung wird erst nach etwa 3 Wochen deutlich,
und sie mufl im Prinzip solange weitergefiihrt wer-
den wie die Neigung zur Akne besteht (Jahre!).

Vitamin-A-Saure wirkt leicht irritierend (Brennen, Rtung,
Schuppung) und muf daher sorgsam dosiert werden. Viele
Patienten miflinterpretieren die Irritation als ,Allergie®
(»Das habe ich schon gehabt, das vertrage ich nicht). Sie
kann auch zu Therapiebeginn durch synchrones ,Reifen
der Komedonen zur scheinbaren Verschlechterung der
Akne fiihren. Auflerdem bewirkt sie erhéhte UV-Lichtemp-
findlichkeit (Vorsicht bei Badeaufenthalten, Gletscher-
Schilauf etc.).

Antibiotische Therapie. Intensiver entziindliche Fille
von Acne papulopustulosa bediirfen vor und
wihrend der Vitamin-A-Saure-Therapie einer anti-
biotischen Behandlung. Diese kann, je nach Inten-
sitdt, lokal (Erythromycin, Clindamycin, Benzoyl-
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peroxyd) oder systemisch erfolgen (orale Tetrazykli-
ne bzw. Minozyklin). Tetrazykline dringen (natiirlich
nur voriibergehend) die bakterielle Komponente der
Akne zuriick und werden solange angewendet als ab-
szedierende Verdnderungen vorhanden sind (kaum
linger als 1-2 Monate), kann bei Rezidiven aber je-
derzeit wieder angesetzt werden. Langzeittherapie
ohne komedolytische Begleitbehandlung ist nicht
sinnvoll.

C. acnes ist aufBerordentlich empfindlich gegeniiber diesen
Antibiotika (schon geringe Dosen sind wirksam, z.B.
50-100 mg Minocyclin/Tag); zusitzlich werden die von C.
acnes erzeugten Lipasen gehemmt. Lokale Antibiotika
dringen in tiefe Infiltrate jedoch nicht ein!

Komedolytische und antibakterielle Wirksambkeit
vereinigt Benzoyl-Peroxyd; allerdings stellt es keine
Alternative zu Tetrazyklinen bei tiefen Entziindun-
gen dar und ist der Vitamin-A-Séure unterlegen.

Unterdriickung der Talgproduktion. Ausschliefilich
bei Frauen kdnnen Antiandrogene (Cyproteronace-
tat) eingesetzt werden, die durch Rezeptorblockade
die Wirkung der korpereigenen Androgene weitge-
hend ausschalten.

Nachteil: nur milde Wirksamkeit, oft nicht sehr gute Ver-
triaglichkeit. Auch hier gilt, dal eine Systemtherapie ohne
Lokalbehandlung wenig Sinn hat.

Adrenale Androgenproduktion (bei LOCAH) kann
durch niedrig dosiertes Dexamethason gebremst werden.

Das stirkste gegen Akne wirksame Mittel ist Isotreti-
noin (cis-Retinsdure, Accutan), ein orales syntheti-
sches Retinoid, das die Talgdriisen zur langdauern-
den, aber reversiblen Involution und die Akne zum
Stillstand bringt. Isotretinoin ist das Mittel der Wahl
bei schwerer nodulozystischer Akne. Es wird meist in
Dosen von 1,0 mg/kg durch 1-3 Monate verabreicht,
anschliefend wird - je nach Verlauf - entweder abge-
setzt oder mit Erhaltungsdosen von 0,2 bis 0,5 mg/kg
weiterbehandelt. Nach Abschluf8 der Therapie kommt
es zur langsamen Wiederkehr der Talgproduktion,
meist aber nur zu milden (oder keinen) Aknerezidi-
ven. Nebenwirkungen und Kontraindikationen sind
ghnlich wie bei Etretinat (Teratogenitit, Transamina-
sen- und Lipidanstieg, Notwendigkeit hormoneller
Kontrazeption). Isotretinoin und Tetrazykline sollten
nicht gleichzeitig gegeben werden (Gefahr des Pseu-
dotumor cerebri).

In seltenen Fillen tritt nach Isotretinoin eine para-
doxe Verschlechterung auf: Fieber, multiple neue Lisio-
nen, schmerzhafte Granuloma pyogenicum-ghnliche
Granulationen.

Ein fiir sehr stark entziindliche Fille von Akne geeig-
netes Chemotherapeuticum ist schliefllich Dapson. Lei-
der wenig wirksam ist die Azelainsdure: Diese ist ein
Stoffwechselprodukt von Malassezia furfur, einem Sa-
prophyt des Haarfollikels, der eine wachstumshem-
mende Wirkung auf C. acnes besitzt.

Zur Behandlung der Acne vulgaris wurden frither (und werden
nochheute) verschiedene Didten, Schillkuren und andere Magi-
nahmen, insbesondere die manuelle Entfernung der Komedo-
nen,empfohlen. Keinerlei Diit beeinflufit den Verlauf der Akne
und erhéht nur die Belastung des ohnehin meist sensiblen Ak-
nepatienten. Mafinahmen, die ausschliefflich auf Entfernung
der Komedonen ausgerichtet ist (manuell oder Schilkuren),
haben nur voriibergehende Wirkung, Manipulationen bringen
das Risiko der Follikelruptur mit sich. Allerdings sind
Bemiithungen, Patient/innen vom Ausdriicken von Komedo-
nen und Pusteln abzubringen, meist wenig erfolgreich.

Wenig bzw. nicht wirksam sind einige viel geiibte Prak-
tiken:

» lokale Desinfektion und Siuberung mit Seifen. Die
oberflichliche Entfernung von Hautfett bzw. Hautkei-
men haben keinen Einfluf8 auf den Verlauf der Akne;

» kommerziell erhdltliche ,Peeling“-Préparate. Eine
Ausnahme davon sind méglicherweise die derzeit
»aktuellen“ Fruchtsdurepriparate;

e UV-Bestrahlungen.

Komplikationen der Acne vulgaris.

Superinfektion mit Staphylokokken ist ein nicht selte-
nes Ereignis, das sich klinisch als den typischen Verén-
derungen der Acne vulgaris aufgepfropfte Furunkulose
manifestiert. Therapie: penicillaseresistentes Penicillin.

»Gramnegative Follikulitis. Eine Superinfektion
meist mit Klebsiellen oder Enterobakterien. Die gram-
negative Follikulitis duflert sich als akute Episode mul-
tipler oberflachlicher Pusteln mit heftiger entziindli-
cher Reaktion im Rahmen einer Acne vulgaris; auch
tiefer liegende nodds-zystische Lasionen durch gram-
negative Keime (meist Proteus) kommen vor. Therapie:
Aminoglykoside, Quinolone.

Sonderformen der Acne vulgaris

Acne cosmetica. Meistens mifiig entziindliche Akne-
form, die sich durch reichlich Komedonen und relativ
tief sitzende entziindliche fibrotische Knétchen aus-
zeichnet. Ursache: komedogene Substanzen in Kosme-
tikartikeln. Diese Akneform wird in besonderem Mafle
durch Manipulation (Driicken, Kratzen) genéhrt; ihre
Hauptlokalisation sind die beiden Kinnseiten. Bevor-
zugung iiber 20jahriger Frauen.

Bis ins Erwachsenenalter persistierende Akne bei
Frauen ist hidufig durch milden Hyperandrogenismus
bedingt (meist bei polyzystischem Ovarsyndrom). Die-
se Spdtakne ist durch fibrosierte Akneeffloreszenzen
am Kinn (Kinnakne), Kratzzwang, milde Zeichen der
Hormondysregulation (Menstruationsunregelmifig-
keiten, milder Hirsutismus) sowie primenstruelle Exa-
zerbation gekennzeichnet (Abb.19.36).

Acne excoriée des jeunes filles. Psychogen iiberlager-
te Akne, reichlich Kratzeffekte.

Acne tropica. Eine wegen Superinfektion mit Staph.
aureus besonders intensiv verlaufende Acne vulgaris
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Abb.19.36. Aknenarben. Atrophe eingezogene Narben nach
Kinnakne (artefizielle Komponente)

Abb. 19.37. Akne infantilis bei 5 jahrigem Knaben

(starkes Schwitzen férdert die Proliferation der Haut-
flora).

Acne neonatorum. In der Postpartalperiode (seltener
im Kleinkindesalter) auftretende Acne papulopustulo-
sa (Abb.19.37). Genese: restierende miitterliche Andro-
gene. Heilt spontan ab.

Aknedhnliche Dermatosen

Medikamenteninduzierte Akne. Manche Medikamen-
te rufen nach systemischer Gabe akneiforme Exanthe-
me hervor. Die Ahnlichkeit beschrinkt sich allerdings
auf die Follikelobstruktion durch Hornpfropfe mit ent-
ziindlicher Begleitreaktion (Abb.19.38); echte Komedo-
nen werden kaum gebildet. Priadisponiert sind junge Pa-
tienten, die gleichzeitig eine echte Acne vulgaris haben.
Klassisches Beispiel ist die Steroidakne: vorwiegend
am oberen Rumpf und den proximalen Extremititen
schiitter disseminierte entziindliche Papeln um kleine
follikuldre Hornpfropfe. Die Steroidakne hat ein cha-
rakteristisches Bild (Blickdiagnose) und tritt meist

Abb. 19.38. INH-Akne. Zahireiche am Rumpf lokalisierte hyper-
keratotische, pustulierende Papeln

schon kurze Zeit (etwa 2 Wochen) nach hochdosierten
Kortikoidstofen auf. Ahnliche Exantheme kommen oft
bei INH und nahezu stets bei Kombination dieser bei-
den Medikamente zustande (Behandlungsmodus bei
bestimmten Formen der Tuberkulose). Akneartige Bil-
der kénnen ferner Hydantoine sowie Halogene (Jod,
Brom) hervorrufen; bei letzteren ist das Bild allerdings
durch starke Entziindung gekennzeichnet.

Exogen bedingte Akne (Ol-, Teerakne). Verschiedene
industriell verwendete Substanzen konnen aknedhnli-
che Bilder erzeugen; die haufigsten Beispiele sind Ole
und Teer. Ole kommen entweder als feine Tropfchen in
der Luft mit der Gesichtshaut in Kontakt (etwa in We-
bereien, Schleifereien etc.) und verursachen dort oft
ungemein reichlich Komedonen (Pridilektionsstellen:
Schlifen und Jochbeingegend). Direkter Kontakt mit
O}, beispielsweise durch Ol verschmutzte Arbeitsklei-
der, kann Akneerscheinungen an den betroffenen Kor-
perstellen hervorrufen.

Acne fulminans. Dieses akute Krankheitsbild ist sehr
selten, tritt fast nur bei Knaben in der Pubertiit und oft
ohne vorhergehende Aknelisionen auf. Es ist dhnlich
der nodulozystischen Akne, doch exulzerieren die sehr
schmerzhaften Lisionen und heilen mit starker Nar-
benbildung ab; es bestehen ausgeprégte Systemzeichen
(Fieber, Leukozytose, Polyarthralgien).

Acne conglobata (follikuldres Okklusionssyndrom,
Aknetetrade, chronische Hidroadenitis suppurativa)
(Abb.19.39).

Zur Nomenklatur: Acne conglobata ist nicht dasselbe wie
Acne vulgaris conglobata, ist aber hiufig von dieser begleitet.

Ein seltenes charakteristisches und schweres Krank-

heitsbild, das durch exzessiv chronische, unbeherrsch-
bar fortschreitende, nodulozystische akneartige Veran-
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Abb. 19.39. Follikuldres Okklusionssyndrom (chronische Hidra-
denitis suppurativa). Wie gestrickt aussehende Narben nach Infil-
traten und Fisteln; ein frisch entziindlicher Knoten am unteren
Bildrand

derungen mit multipler Fistelbildung in den Regionen
der Acne vulgaris, im Nacken sowie den Regionen apo-
kriner Schweifidriisen (axilldr, inguinal, perianal) ge-
kennzeichnet ist. Der Krankheitsbeginn liegt meistens
im frithen Erwachsenenalter, Mdnner sind viel hdufiger
befallen. Konservative Mafinahmen (Antibiotika, Stich-
inzisionen) bringen nur voriibergehend Abhilfe, auch
Isotretinoin ist weniger wirksam als urspriinglich an-
genommen. Einzige zielfilhrende Therapie ist oft die
radikale Exzision der betroffenen Areale und plasti-
sche Deckung. Ursache, insbesondere die Rolle der
apokrinen Schweifldriisen sind unklar.

E9.4.3 Formenkreis der Rosazea

Rosazea

Eine morphologisch charakteristische aknedhnliche
entziindliche Krankheit der Gesichtshaut von unbe-
kannter Atiologie, die in der zweiten Lebenshilfte auf-
tritt und nicht von Komedonen begleitet ist.

Epidemiologie. Rosazea ist eine hiufige, harmlose, auf
die Haut beschrinkte Krankheit der zweiten Lebens-
hilfte, die bei beiden Geschlechtern etwa gleich hiufig
vorkommt, bei Ménnern jedoch intensiver ablduft. Bei
Patienten mit Alkoholabusus, gastrointestinalen
Stérungen und solchen, die sich hiufig Wind und Wet-
ter aussetzen, ist die Inzidenz héher.

Klinik. Die Rosazea kann sich morphologisch variabel
prisentieren. Sie verlduft in 3 bzw. 4 Stadien, doch kann
sie in jedem derselben stehenbleiben, dieses exzessiv

ausbilden oder andere iiberspringen. Der Beginn ist
meist langsam und wird vom Patienten zunichst nicht
registriert.

o Stadium teleangiektaticum (Abb.19.40): Als erstes
stellt sich eine Neigung zu Flush-artiger Rétung des
Gesichts ein. Die Anfille stellen iibersteigerte Reak-
tionen auf Reize dar, die auch physiologisch zur Ge-
sichtsrote fithren: Temperaturschwankungen, Wind
und Wetter sowie Anstrengung, Kaffee und Alkohol.
Im Lauf der Zeit entstehen zarte, fleckig verdichtete
Teleangiektasien an Nase und Wangen, die sich in
Monaten und Jahren ausbreiten und dem Gesicht ei-
nen charakteristischen dunkellividroten Ausdruck
verleihen (daher der wenig gegliickte deutsche Name
»Kupferfinne“);

Stadium  papulosum und  papulopustulosum
(Abb.19.41): Auf den Erythemen entwickeln sich zu-
nehmend entziindliche Knétchen v.a. an Wangen
und Nase: das nunmehr persistent lividrote Gesicht
wirkt hockerig. Bei weiterem Fortschreiten Um-
wandlung der Knétchen in oberflichliche Pusteln;

Abb. 19.41. Rosacea. Papulopustuldses Stadium
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® Rhinophym: Schliefilich kommt es - fast ausschliefi-
lich bei Ménnern - zu oft méchtiger Hypertrophie
der Talgdriisen, die zur bizarren Vergréflerung der
Nase fithren kann: Diese ist riesenhaft, unregelmafig
hockrig, unférmig, von schwammig-wabiger Be-
schaffenheit und wegen klaffender, eingezogener Fol-
likel6ffnungungen von ,,wurmstichiger“ Oberfliche.

Variabilitdt der Morphologie. Das Spektrum der Rosa-
zea reicht von zarter Rotung der Wangen iiber um-
schriebene, auffillige Rotungen (z.B. ,Rubor nasi“ -
»Schnapsnase®) und solide knotige Lasionen (,,sarkoi-
dale Rosazea“) zu ausgedehnten entziindlichen, eitri-
gen Formen. Das Rhinophym entsteht etwa gleich hiu-
fig als Kronung einer vollausgepragten Rosazea wie als
nahezu isoliertes Phanomen.

Der Verlauf ist chronisch, schubartig, Exazerbatio-
nen haufig nach Alkoholzufuhr oder Kilteexposition.
Die Rosazea heilt spontan meist nicht ab, doch sind
voriibergehende Remissionen nicht selten. Keine Nar-
benbildung.

Histologie. In frithen Stadien lediglich lympho-leuko-
zytire perifollikuldre Infiltrate, spiter meist wenig in-
tensive, manchmal betrichtliche sarkoidale Begleit-
komponente (in solchen Fallen sprach man frither von
»Lupus miliaris disseminatus faciei“ bzw. sarkoidaler
Rosazea).

Atiologie und Pathogenese. Die Atiologie ist unbe-
kannt. Es bestehen zwei grundlegende Stoérungen, de-
ren Konnex unklar ist: einerseits die pathologische Ge-
fafldilatation der Gesichtsregion auf physiologische
Stimuli; andererseits die Entziindung der Haarfollikel,
die wahrscheinlich bakterieller Genese ist, da sie auf
Antibiotika anspricht (iibermaflige Wucherung der re-
sidenten Flora des Haarfollikels?).

Differentialdiagnose. Acne vulgaris; aufler der ver-
schiedenen Altersprédilektion (die jedoch nicht immer
ein verliflliches Kriterium ist) unterscheidet sich die
Rosazea durch das Fehlen von Komedonen und den
charakteristischen kupfer- bis lividroten Farbton. Sy-
stemischer Lupus erythematodes.

Therapie. Breitbandantibiotika konnen die Rosazea
voriibergehend komplett unterdriicken. Da die Rosa-
zea jedoch auf einer erworbenen Disposition beruht,
kommt {iber kurz oder lang ein Rezidiv zustande (wor-
auf der Patient aufmerksam gemacht werden mufd). Bei
milden Formen ist Lokaltherapie (Erythromycin-,
Clindamycinpriparationen) ausreichend, bei schwere-
ren orale Tetrazykline bzw. Minozyklin. Unter systemi-
scher Therapie gewdhnlich schon nach einigen Wo-
chen fast vollige Riickbildung. Bei schlecht anspre-
chenden Fillen ist ein Versuch mit Metronidazol (lokal
oder systemisch) angezeigt.

Wenig oder nicht spricht hingegen das Rhinophym
auf alles Genannte an. Behandlungsversuche mit Iso-

WPy

Abb. 19.42. Periorale Dermatitis bei 3 jahrigem Knaben. Ursache:
routinemaBige Gesichtspflege mit Feuchtigkeitscreme

tretinoin (systemisch) sind oft erfolgreich; bei ausge-
prégten Formen ist nur die operative Therapie (Dekor-
tikation) sinnvoll.

Periorale Dermatitis
(syn.Rosazeaartige Dermatitis)

Eine auf die Gesichtshaut beschrinkte, entziindliche
Dermatose vorwiegend bei Frauen jiingeren und mitt-
leren Alters oft mit milder atopischer Disposition. Thre
wahrscheinliche Ursache ist chronische Quellung und
Uberfeuchtung durch kosmetische Cremes. Sie ist eine
zwar harmlose, kosmetisch jedoch sehr storende
Krankheit, die auf geeignete Behandlung (Entzug der
Cremes) ausgezeichnet anspricht.

Epidemiologie. Dieses der Rosazea dhnliche Krank-
heitsbild hat sich erst vor ca. 35 Jahren fast epidemisch
in den westlichen Landern ausgebreitet, parallel zum
Wohlstand und dem Gebrauch von Kosmetika auch in
breiteren Schichten. Betroffen sind ausschlie8lich Per-
sonen, die regelmiflig Feuchtigkeitscremes applizieren
(,Tages-, Nachtcremes®). Dies sind weit tiberwiegend
Frauen ab dem Nachschulalter; die seltenen Ménner
bzw. Kleinkinder mit perioraler Dermatitis hingen
derselben Gewohnheit an bzw. werden von ihren Miit-
tern mit Feuchtigkeitscremes ,gepflegt (Abb.19.42).
Disponierend ist ein trockener Hauttyp; oft besteht
eine Anamnese milder Neurodermitis.

Klinik (Abb.19.43). Die Gesichtshaut ist diffus milde ge-

schwollen, matt (wenn nicht gerade von Creme be-
deckt), zeigt verwaschene, manchmal strichférmige
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Abb. 19.43. Periorale Dermatitis. Erythem und Papeln perioral
und periokular

Erytheme (Dermographismus) und hat eine durch zahl-
reichekleine Papeln unebene (,,griefelige) Oberfliche.
Die Papeln sind anfangs hautfarben, spiter hell- bis dun-
kelrot und teils konfluierend. Sie sind an typischen
Hautstellen verdichtet: der seitlichen Perioralgegend,an
den Augenlidern und seitlich dieser (Regionen der Falt-
chenbildung, wo Cremes vorwiegend aufgetragen wer-
den),konnen jedoch das ganze Gesicht ergreifen.

Die Patientin klagt iiber ein trockenes, brennendes
Organgefiihl der Gesichtshaut, das nur durch Appli-
kation der Creme gemildert werden kann. In ausge-
pragten Féllen kommt es zu intensiver Rétung und
Schwellung, Ausbildung multipler oberflichlicher Pu-
steln und starkem Brennen, weniger Jucken. Die peri-
orale Dermatitis hat einen schubartigen, unbehandelt
eminent chronischen Verlauf, ist jedoch im Grunde
selbstlimitiert. Pramenstruelle Exazerbationen sind
typisch.

Histologie. Ahnlich der Rosazea. Keine Spongiose.

Typischer Entwicklungsgang. Aus der Anamnese 148t sich
fast stets eruieren, dafl die ersten klinischen Symptome erst
nach Beginn der routinemifligen Applikation von Gesichts-
cremen entstehen. Erstes Symptom ist ein Gefiihl der
Trockenheit und des Spannens, das als primér ,,empfindliche”
Haut interpretiert wird. Tatsichlich lifit die Trockenheit
nach, wenn die Creme appliziert wird und kehrt wieder, wenn
dies unterlassen wird: es stellt sich eine Abhingigkeit ein
(»Wenn ich meine Creme nicht verwende, ist die Haut ganz
trocken und spannt®).

Die Feuchtigkeitscremen werden nun umso systematischer
verwendet, die,,Empfindlichkeit“ nimmt jedoch weiter zu. Die
Patientin meint nun, dafl sie diese spezielle Creme nicht ver-
triige und beginnt die Suche nach geeigneteren. Oft werden
Dutzende Prdparate ausprobiert, die sich jedoch bald alle als
unbrauchbar erweisen (,,Ich vertrage gar nichts mehr“). Hiu-
fig sind sich die Betroffenen der iiberschieffenden Kosmeti-
kaapplikation nicht bewuf}t (,,Ich habe sowieso nur eine ganz
normale Creme verwendet“). Es wird nun ein Arzt aufgesucht,
der die,richtige” Creme empfehlen oder eine Salbe verschrei-
ben soll, die sie ihre Cremen wieder vertragen macht. Dies ist
hiufig eine Kortikosteroidsalbe, die zwar die Beschwerden
sehr schnell mildert, jedoch zur langfristigen Verschlechte-
rung fithrt (Circulus vitiosus). Alle exzessiven Fille von peri-
oraler Dermatitis sind solche, die von kutanen Kortikoidne-
benwirkungen tiberlagert sind (,,Tomatengesicht®).

Atiologie und Pathogenese. Quellung der Horn-
schicht fithrt zur Verschlechterung der Barrierefunkti-
on und damit zur verstdrkten Austrocknung; letztere
bewirkt eine vermehrte Irritabilitit der Haut (Trocken-
heit, Spannen, Brennen). Feuchtigkeitscremes haben
den Zweck, die Hornschicht zu quellen (um damit klei-
ne Fidltchen voriibergehend zum Verschwinden zu
bringen - ,Verjingungseffekt“). Ist die Haut von vorn-
herein eher trocken (milde atopische Disposition),
wird die genannte pathogenetische Kette um so eher
ausgelost. Die standige Durchfeuchtung der Haut fithrt
ferner zur Proliferation der Keimflora der Follikel (ent-
zlindliche Knétchen, Pusteln).

Prinzipiell kénnen, bei geeigneter Disposition, alle
Feuchtigkeitscremes zur perioralen Dermatitis fiihren,
manche Produkte vielleicht hiufiger als andere (zu-
sdtzliche irritative Ingredienzien?). Hauttestungen auf
Kontaktallergien sind in aller Regel negativ.

Motive der Applikation von Cremes. Diese ist nicht nur ein
(durch stindige Reklame glaubhaft gemachtes) vermeintli-
ches Mittel zur Verzégerung der Hautalterung, sondern
auch Teil des Selbstverstindnisses nicht weniger moderner
Frauen (,Ich fithle mich ganz einfach gut und frisch®). Die
ausgeprigte Empfindlichkeit der Haut wird nicht selten po-
sitiv konnotiert (,Waschen Sie lhr Gesicht mit Wasser?“
»Nein, um Gottes Willen“) und hingenommen, daff angeb-
lich fiir jede Gesichtsregion und jede Tageszeit verschiedene
(aber stets teure) Cremen erforderlich sind. Bei der periora-
len Dermatitis ist eine ,,ganzheitliche” Aufklirung nicht im-
mer gefragt.

Therapie. Kortikosteroidsalben sind kontraindiziert
(s.unten). Gut wirksam sind, wie bei der Rosazea,
Breitbandantibiotika (Tetrazykline, Minozyklin); sie
werden in milderen Fillen lokal, in schwereren syste-
misch verabreicht. Nach einer Anfangsperiode mit
nicht seltener passagerer Verschlechterung bilden sich
die Ldsionen zuriick; die Behandlung sollte jedoch
durch mehrere Wochen weitergefiihrt werden.
Wesentlichster Punkt ist die EntwShnung von der
tibersattigenden Cremeapplikation. Da abruptes Abset-
zen zur sofortigen Exazerbation fithrt, muf dies suk-
zessive geschehen. Am besten bewihrt sich der Rat, die
Cremeapplikation unabhingig von der Tageszeit im-
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mer nur dann durchzufiihren, wenn sich das Gefiihl
der Trockenheit und Spannung einstellt. Da das physi-
sche Bediirfnis nach der Creme bald schwindet, nimmt
die Hiufigkeit der Applikation ab; allein durch diese
Strategie kommen die meisten Falle innerhalb einiger
Wochen zur Abheilung.

‘ 19.5 Krankheiten der Schwei3driisen

Die Krankheiten der Schwei3driisen sind nicht
sehr vielfaltig. Man unterscheidet quantitative
und qualitative Funktionsstérungen sowie Zu-
stande, die auf Okklusion der SchweiRdriisen-
ausfiihrungsgange basieren.

19.5.1 Ekkrine Schweil3driisen

Storungen der Zusammensetzung
des Schweil3es

Mineralokortikoide regulieren den Salzgehalt des
Schweifies; daher finden sich bei Funktionsstérungen
der Hypophyse und Nebennierenrinde charakteristi-
sche Anderungen. Bei Aldosteronismus und Cushing-
Syndrom sinkt die Natriumchlorid- und steigt die Kali-
umkonzentration; umgekehrte Anderungen ergeben
sich bei M. Addison (klinisch bedeutungslos, aber ge-
wisser diagnostischer Wert). Eine 3- bis 5fach erhhte
Salzkonzentration findet sich ferner im Schweiff von
Kindern mit zystischer Fibrose (,,Plattentest®).

Bei Urdmie steigt die Konzentration von Harnstoff
im Schweify an und kann sich sogar (wie das Salz bei
zystischer Fibrose) in Form weiflicher Kristalle an der
Haut absetzen.

Diverse Chemikalien, die mit dem Schweifl ausge-
schieden werden, kénnen zur ekkrinen Chromhidrose
(gefarbter Schweil3; Antimalariamittel, Farbstoffe) oder
Bromhidrose (stinkender Schweif}) fithren (z.B. ver-
leiht DMSO dem Schweif§ einen knoblauchartigen Ge-
ruch).

Stérungen der Quantitat
produzierten Schweilles

Hyperhidrose. Eine generalisierte Hyperhidrose ist
hiufig lediglich der Ausdruck der thermoregulatori-
schen Funktion der Schweif}driisen, etwa bei Anstren-
gung, emotioneller Erregung oder fieberhaften (Infek-
tions)Krankheiten (IL-1 erhéht die zentrale Tempera-
tureinstellung). Sie tritt ferner bei orthostatischer Hy-
potension, Diabetes mellitus, M. Hodgkin, verschiede-
nen Hormonstoérungen (Thyreotoxikose, Phdochromo-
zytom, Karzinoidsyndrom, Hypopituitarismus), post-

traumatischen oder degenerativen Riickenmarks- und
zerebralen Syndromen sowie schlieflich bei systemi-
scher Verabreichung cholinergischer Substanzen oder
Azetylcholinesteraseinhibitoren — auf.  Nichtliches
Schwitzen ist ein Zeichen von Systemkrankheiten (z. B.
Tuberkulose, Kollagenosen, Lymphome).

Die haufigste Ursache ndchtlichen Schwitzens ist der Alkoho-
lismus.

Lokalisierte Hyperhidrose tritt meist als axilldre oder
als palmoplantare Hyperhidrose in Erscheinung. Erste-
re ist entweder Teilsymptom des generalisierten
Schwitzens oder dispositioneller Natur, letztere vor-
wiegend emotionell bedingt (,,nervises“ Schwitzen).

Das palmoplantare Schwitzen wird nicht vom thermoregulato-
rischen,sondern von einem eigenen Zentrum im ZNS reguliert
und lduft iber sympathische Fasern. Es tritt daher im Schlaf
nicht auf. Es ist nicht nur ein erhebliches psychosoziales Pro-
blem,sondern behindert auch die manuellen Titigkeiten.

Eine seltene lokalisierte Form ist ferner die umschrie-
bene idiopathische Hyperhidrose, ein auf ein bestimm-
tes Areal (Gesicht, Extremititen) beschrinktes, anfalls-
artig auftretendes Schwitzen. Von diagnostischer Be-
deutung ist die hiufige Assoziation von lokalisierter
Hyperhidrose mit inkompletten Lisionen peripherer
Nerven und Lisionen des Hintertrakts des Riicken-
marks, wobei das hyperhidrotische Areal jeweils in der
Randzone des anisthetischen Areals lokalisiert ist.
Eine Sonderform nervos bedingter lokalisierter Hyper-
hidrose ist das aurikulotemporale Syndrom Frey (,,pa-
thologisches gustatorisches Schwitzen). Hier kommt
es, gewohnlich nach einer Operation an der Parotis,
zum Einwachsen von sekretomotorischen Fasern aus
der Parotis in den aurikukotemporalen Ast des N. trige-
minus. Die Folge ist einseitiges Schwitzen der tempora-
len Gesichtshaut gleichzeitig mit der Speichelprodukti-
on bei Nahrungsaufnahme (Abb. 19.44).

Therapie. Diese ist generell nicht stets befriedigend.
Bei generalisierter Hyperhidrose miissen zunéchst die
genannten systemischen Ursachen ausgeschlossen
bzw., falls moglich, eliminiert werden. Eine Behand-
lung mit systemischen Anticholinergika ist wegen der
atropinartigen Nebenwirkungen nur selten angezeigt.

Bei lokalisiertem Schwitzen sind zahlreiche Lo-
kaltherapeutika, meist auf Basis konzentrierter Alumi-
niumsalze (z.B. 25% Aluminiumchlorid) verfiigbar.
Diese wirken durch Steigerung der Durchlissigkeit des
Schweifldriisenausfithrungsganges (man ,,schwitzt ins
Gewebe“) und sind bei axillirem Schwitzen gut
brauchbar (Risken: Kontaktallergie, Periporitis). Ex-
zessive axilldre Hyperhidrose kann, wenn zugrundelie-
gende Systemkrankheiten ausgeschlossen wurden,
durch Exzision des schweif3driisentragenden Hautare-
als in der Axilla behandelt werden. Diese Operation
fithrt meist zu sehr gutem Erfolg und ist bei korrekter
Durchfithrung nur von akzeptabler Narbenbildung be-
gleitet.
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Abb. 19.44, Pathologisches gustatorisches Schwitzen: Demon-
stration mit dem Jodstéarketest. Die Schldfenhaut wurde mit Jod-
16sung bestrichen und nach deren Eintrocknen mit Starkepuder
bestdubt. Selbst der GenuB einer trockenen Semmel 18st sekre-
tomotorische Impulse und Schwei8sekretion aus

Bei palmoplantarem Schwitzen sind Lokaltherapeuti-
ka nur beschrankt wirksam und in der Anwendung un-
angenehm. Umstédndlich, aber sehr gut wirksam ist die
Iontophorese mit Leitungswasser: Die Akren werden im
Wasserbad einem Stromflufl von 15-25 mA ausgesetzt.
Die Behandlungen erfolgen taglich durch ca. 30 Minu-
ten, nach Ansprechen kann die Frequenz individuell re-
duziert werden (Erhaltungstherapie oft 1 Anwendung/
2 Wochen). Wirkungsmechanismus: unbekannt.

Die ultima ratio in der Behandlung der palmaren Hyperhi-
drose ist die - friiher nicht selten durchgefiihrte - zervikale
Sympathektomie. Mit dieser werden die Beschwerden zumin-
dest lingerfristig beseitigt, doch kann sich als Komplikation
ein Horner-Syndrom einstellen.

Eine seit kurzem erhiltliche Alternative sind Injektio-
nen mit Botulinustoxin.

»Ekkrine Bromhidrose® Folge der Hyperhidrose ist
stindige Durchfeuchtung der Hornschicht mit nachfol-
gender Proliferation der residenten Keimflora. Es
kommt zur Zersetzung des Keratins mit Entwicklung
tiblen Korpergeruchs (kurze Fettsduren, Amine; eine
metabolische Leistung vorwiegend der Mikrokokken).
Dieser ist insbesondere bei Patienten mit Ichthyosen
oft sehr intensiv (ein weiteres soziales Handicap), bei
»Normal“personen meist — bis auf die intertrigindsen
Areale und Fiifle ~ nicht merklich. Der Schweif3geruch
der Fiifle ist oft auch mit sichtbaren Verinderungen

verkniipft: wurmstichige, weiflliche Verquellung der

Sohlenhaut (,,pitted keratolysis*). Manchmal entfaltet

auch das Kapillitium eine dezente Duftnote (hier sind

allerdings auch Zerfallsprodukte aus dem Talg und ge-

gebenenfalls der apokrinen Driisen beteiligt).
Therapie. Hygiene und lokale Antisepsis.

Fallbericht: Eine Mutter kommt mit der 9 jahrigen

Tochter in die Sprechstunde und klagt tiber,,uner-
traglichen” Geruch der auffallend volumindsen,
aber ansonsten unauffilligen Haare des Kindes;
dieses pflichtet dem wichtig bei. Sie seien schon
bei vielen Arzten gewesen, aber die hatten das
»nicht geglaubt” oder,nicht gekannt”.Eine Nase-
voll ergibt tatsdchlich einen milden ungeliifteten
Geruch.Die Anamnese zeigt,dal3 das Kind viel
schwitzt und die Haare, wegen der schénen Frisur,
selten gewaschen werden.Nach Gebrauch eines
antiseptischen Shampoos ist der Geruch gebessert

(.,Aber ganz weg ist er nicht”).

Uberwertige Ideen von iiblem Kérper- und Haargeruch sind
ein typisches Bild der Dysmorphophobie (s.S.726).

Die ekkrine Bromhidrose mufl vom ,fischigen“ Korperge-
ruch bei erblichen Aminosiurestoffwechselstérungen unter-
schieden werden (Phenylketonurie, Trimethylaminurie).

Hypohidrose und Anhidrose. Eine generalisierte Anhi-
drose tritt entweder bei Fehlen von Schweifidriisen (an-
hidrotische ektodermale Dysplasie) oder bei schweren
Dermatosen auf. Ursache ist hiebei oft die Okklusion der
Ausfiihrungsgénge - z.B. manche Ichthyosen, ausge-
dehnte Ekzeme etc., in anderen Fillen eine entziin-
dungsbedingte voriibergehende oder bleibende Schidi-
gung der Schweifdriisen (z. B. toxische epidermale Ne-
krolyse), oft ist sie unbekannt (z.B. Sklerodermie, Sjo-
gren-Syndrom, Angiokeratoma corporis diffusum).

Schweiddriisen sind metabolisch sehr aktiv, haben einen ho-
hen Sauerstoffbedarf und sind daher sehr empfindlich ge-
geniiber Anoxie, toxischen Wirkungen und vor allem einer
Kombination beider. Schweifidriisennekrosen finden sich da-
her z. B. hiufig bei Aufliegestellen nach versuchtem Suizid mit
Barbituraten, CO-Vergiftung und analogen Situationen.

An- oder Hypohidrose bei morphologisch normalem
Hautbefund findet sich bei verschiedenen neurologi-
schen Stérungen (multiple Sklerose, Lasionen des Tha-
lamus, diabetische akrale Neuropathie) sowie (typisch)
bei Hypothyreoidismus.

Lokalisierte, auf einzelne Schweifldriisen beschrink-
te Anhidrose findet sich ferner bei und als Folge der Mi-
liaria.

Lasionen durch Okklusion der
SchweiBdriisenausfiihrungsginge

Miliaria (Abb.19.45u. 19.46). (Meist) entziindliche Re-
aktion auf Abflufistorungen im Schweildriisenaus-
fithrungsgang durch Pfropfbildung aus Bakterien-
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Abb. 19.45. Miliaria rubra

Abb. 19.46. Miliaria cristallina

massen der residenten Keimflora und gequollenem
Keratin.

Bei Miliaria rubra erfolgt die Blockade unterhalb
des Stratum granulosum; der Schweif tritt ins Gewebe,
sickert bis in die papillire Dermis und bewirkt dort
eine entziindliche Reaktion. Klinisch handelt es sich
um eine papulovesikuldse exanthematische Eruption,
die an den bedeckten Korperstellen des Rumpfes loka-
lisiert ist und heftig juckt und brennt. Miliaria rubra
treten nur im Zusammenhang mit langerdauerndem
Schwitzen auf und bediirfen zur Entstehung eines
feuchten Klimas (Okklusiveffekt unter Kleidungs-
stiicken). Sie sind daher besonders héufig bei Sduglin-
gen (werden gern iiberwarm angezogen) und in den
Tropen. Manchmal kommt es zur Vereiterung (Miliaria
pustulosa) oder Ausbildung tieferer Infiltrate (Miliaria
profunda). Die Miliaria bilden sich wenige Tage nach
Eintritt in eine kiihlere Situation zuriick, die anhidroti-
sche Folgeperiode dauert bis zu 2 Wochen (Lésung des
Pfropfs durch natiirliche Abschliferung).

Therapie. Vermeidung von weiterem Schwitzen
(kiihle Bader etc.), lokale Kortikoidlotionen und anti-
septische Mafinahmen.

Bei den Miliaria cristallina liegt die Abfluflbehinde-
rung im Stratum corneum; es kommt nicht zur Diffusi-
on des Schweif3es in die Dermis und daher auch nicht
zu einer entziindlichen Reaktion. Miliaria cristallina
erscheinen als multiple, kleine, mit wasserklarer Fliis-
sigkeit gefiillte Blaschen.

Periporitis suppurativa: s. S. 240.

19.5.2 Apokrine Schweif3driisen

Apokrine Chromhidrose. Ein seltener Zustand, bei
dem der axilldre Schweif eine blau-griine bis schwarze
Farbe annimmt; in seltenen Fillen auch ektop an Stirne
und Schlife. Auftreten erst nach der Pubertit. Afrika-
ner sind hiufiger betroffen als Weifle. Pathogenese: dis-
positionelle Anhdufung von Lipofuszin in der apokri-
nen Schweifldriise (bei starker Ausprigung schimmern
die Schweifddriisen in der Achsel bldulich durch).
Therapie. Keine.

Apokrine Brombhidrose. Ubelriechender Achsel-
schweif3. Ein bei Personen mit wenig intensiven Wasch-
gewohnheiten héufiger Zustand. Der Geruch entsteht
aus dem primir geruchlosen apokrinen Schweifl durch
Wirkung von Mikrokokken und Koryneformen; hiufig
assoziiert mit Trichomykosis palmellina.

Lasionen durch Okklusion der apokrinen Schweil3-
driisenausfiihrungsgénge. Die Fox-Fordyce-Krank-
heit (,apokrine Miliaria“) ist eine vorwiegend bei
Frauen nach der Pubertit auftretende, relativ haufige
chronische Dermatose der apokrine Driisen-tragenden
Regionen (Achseln, Genitalregion, Mamillen). Sie ist
durch multiple heftig juckende Papeln, Zystchen, chro-
nische Pyodermien, Lichenifikation und schliefilich
atrophisierende Alopezie gekennzeichnet. Atiologie:
Verstopfung der Schweifldriisenausfithrungsginge
durch bakterielle Pfrpfe. Therapie: lokale Antisepsis.

Die Hidrosadenitis suppurativa ist eine tiefe, absze-
dierende Entziindung der apokrinen Schweildriisen
(s.S.240,und S. 679).

| 19.6 Krankheiten der Nagel

! Die krankhaften Veranderungen des Nagelor-

gans sind sehrvielféltig,konnen jedoch auf ein
begrenztes Spektrum von charakteristischen
Stérungsmustern zuriickgefiihrt werden.Grund-
satzlich konnen sich pathologische Prozesse des
Nagelorgans entweder an der Nagelplatte selbst
(meist Matrixschdaden),am Nagelbett oderin der
unmittelbaren Umgebung des Nagels abspielen.
Uberlappungen sind hierbei nicht selten.Der
morphologische Ausdruck von Nagelveranderun-
genistentweder eine Verformung,eine Farbande-
rung oder eine Anderung der Konsistenz.Auch
hiersind Uberlappungen die Regel.Alle genann-
tenVeranderungen kdénnen anlagemaRig bedingt
oder erworben,reversibel oderirreversibel sein.
Nagellasionen sind oft typische Begleitsymptome
von Hautkrankheiten (Tabelle 19.8);andere sind
far Systemkrankheiten charakteristisch.
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Tabelle 19.8. Dermatosen mit charakteristischen Nagelverdnde- kernhaltigen Hornzellen sind undurchsichtig und von

rungen geringerer interzelluldrer Kohdsion. Je nach ihre
P Tupfelnagel: psor.,Olfleck”; Hohenlage innerhalb der Nagelplatte sind die Konse-
subunguale Hyperkeratosen quenzen verschieden: bei oberflichlicher Lage (Trau-

Ekzem (akral) Tiipfelndgel matisierung der proximalen Matrix) brechen die locke-

ren Zellnester heraus und hinterlassen Substanzde-
fekte (Griibchen). Liegen sie in der Tiefe des Nagels
(Traumatisierung distaler Matrixteile), werden sie

Lichen ruber Langsriefelung, Atrophie,
Pterygium, Anonychie

Sézary-Syndrom Onychodystrophie

M. Darier keilformige Verdickung durch die dariiberliegende normale Nagelsubstanz am
Epidermolysis bullosa  Onychodystrophie, Anonychie Platz gehalten und erscheinen dann als opake weifie
congenita Flecken.

Alopecasicata lupiSinagel Btophic Ein schwereres Trauma der gesamten Matrix bewirkt
M. Wilson blau-braune Verfarbung der

einen voriibergehenden Proliferationsstopp, der zur
—  Verdiinnung der Nagelplatte fithrt. Bei kurzdauerndem
Trauma entsteht daher eine Querrille. Umschriebene
lingerdauernde Traumen (oder punktuelle Atrophie
der Matrix - Nagel des alten Menschen) fithren zu
Lingsrillen. Atrophie der gesamten Matrix bewirkt
Atrophie des Nagels, schwerste Schidigung Nekrose
und Verédung der Matrix zur Anonychie.

Lunula (Kupfer!)

19.6.1 Lasionen der Nagelplatte

Pathomorphologie des Nagelwachstums. Eine
gleichmiéflige Ausbildung der Nagelplatte hat eine
gleichférmige Proliferationsstitigkeit der Matrix und
eine gleichférmige Zellzahl der Matrixzellpopulation
zur Voraussetzung (die Dicke des Nagels ist Funktion
der Zahl der Matrixzellen). Sind diese Voraussetzungen
erfiillt, gleicht der kontinuierlich vorwachsende Nagel
dem unbeschriebenen, kontinuierlich durchwandern-
den Papierstreifen eines Telegraphen. Bei Stérungen

“ Alle Nagellasionen, die auf einer Matrixstérung
beruhen, wandern mit dem Nagel aus. Alle Na-
gelldsionen, die auf eine Stérung des Nagelbetts
beruhen, sind stationar.Traumen der Nagelmatrix
erscheinen erst dann als Lasionen der Nagelplat-
te, wenn die betroffene Stelle unter der Kutikula
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der Nagelmatrix entstehen Lisionen, die von der Na-
gelplatte ,,wie die Zeichen des Morsealphabets auf dem
Telegrammstreifen® herausgetragen werden.

Ein kurzdauerndes umschriebenes Trauma der Ma-
trix fithrt zu einem Punkt, ein langdauerndes um-
schriebenes Trauma zu einem Ldngsstrich; ein
kurzdauerndes Trauma der gesamten Matrix zu einem
Querstrich, ein langdauerndes Trauma der gesamten
Matrix zur gdnzlichen Verinderung der Nagelplatte.
Verschieden schnelle Proliferation an Teilen der Matrix
fithrt zu gekriimmten, lateral abweichenden und, im
Extremfall, zu zopfartig eingedrehten Négeln.

Ein mildes Trauma der Nagelmatrix bewirkt eine
passagere Hyperproliferation (Parakeratose). Solche

hervorgewachsen ist (1-3 Monate).

Eine Darstellung der wichtigsten Nagelldsionen findet
sich in Abb.19.47.

Nagell@sionen durch Matrixstérungen

Tipfelnagel (s.Abb.13.7a). Multiple, punktférmige
Punzungen der Nagelplatte durch umschriebene,
kurzdauernde milde hyperproliferative Traumen der
proximalen Matrix. Sie finden sich - in geringer Zahl -
an normalen Nigeln, sind jedoch typisch bei ekze-
matdsen Verinderungen der Fingerendglieder (Neuro-

Abb. 19.47a-j. Nagelwuchsstérun-
gen:a Tupfelnagel, b Langsriefe-
lung, c Querriefelung, d Beau-Linie,
e Trachyonychie, f Leukonychia
punctata, g Leukoychia linearis,
h Onychoschisis, i Lichen ruber-

. Nagel (mit Pterygium unguis),

J j Onycholysis semilunaris
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dermitis!), bei Alopecia areata und v.a. bei Psoriasis.
Bei Traumatisierung der gesamten Breite der Nagelma-
trix kommt es zu wellenartigen Querrillen und Frag-
mentierungen der Nagelplatte (,,Trachyonychie®, ,,rau-
he Nigel; bei Paronychien, Stoffwechselstdrungen,
Hyperthyreoidismus etc. sowie angeboren).

Leukonychia punctata. WeifSliche Punkte, Flecke oder
Striche durch umschriebene kurzdauernde Traumen
der distalen Nagelmatrix (meistens mechanischer Na-
tur). Einige solcher Lisionen stellen einen Normalbe-
fund nach Bagatelltraumen dar. Ist die Matrix in der
gesamten Breite betroffen entsteht ein weiffer Quer-
strich. Eine solche ,,Leukonychia linearis“ ist meist das
Resultat eines fieberhaften Infekts oder einer Intoxika-
tion (typisch bei Arsen - ,,Mees-Streifen®); sie treten an
allen Nigeln gleichzeitig auf und erlauben durch Mes-
sung des Abstands zur Matrix eine ungefihre Bestim-
mung des Zeitpunkts der abgelaufenen Schiadigung.

Querrillen (Beau-Linien). Durch voriibergehende Hy-
poproliferation der Nagelplatte bei intensiveren Trau-
men (schwere Systemkrankheiten, Vergiftungen - Zy-
tostatika). Sie erscheinen an allen Négeln. Ist das Trau-
ma langdauernd (etwa bei chronischen entziindlichen
Verdnderungen, Lichen ruber), geht ein Teil der Ma-
trixpopulation zugrunde. Es resultiert ein diinner, wei-
cher Nagel. Da die Reduktion der Matrixpopulation
kaum je gleichférmig erfolgt, ergeben sich Dickenun-
terschiede des Nagels, die sich beim Herauswachsen als
Lingsriefelung manifestieren.

Das hiufigste Beispiel fiir Lingsriefelung der Nigel
ist die altersbedingte Atrophie (Altersnagel: diinn,
weich, langsgeriefelt). Eine Sonderform der Langsriefe-
lung ist die sog. Dystrophia mediana canaliformis: Der
Nagel ist durch eine tiefe, meist median gelegene Fur-
che wie ,,eingeschnitten® (posttraumatisch oder ange-
boren) (Abb.19.48a).

Onychodystrophie. Eine génzliche Verformung der Na-
gelplatte durch langdauerndes Trauma der gesamten
Matrix. Alle oben genannten pathophysiologischen Vor-
ginge konnen bei starker Ausprigung zur Onychody-
strophie (Abb.19.48b) fiihren. Das klinische Bild reicht
von unregelmiBiger Buckelung des Nagels zu grober
Rillung und Aufsplitterung bis zu zopfartig gedrehten,
klauenartigen Nigeln (Onychogryphose, Abb.19.48¢).
Hiufigste Ursache der Onychodystrophie sind mecha-
nische Traumen (einmalige schwere oder dauernde, un-
terschwellige - z.B. Schuhdruck). Dystrophe Nigel
zeichnen sich haufig durch langsames Wachstum, Ver-
dickung und auf8erordentliche Hirte aus. Eine nicht so
seltene, v.a. bei Kindern vorkommende erworbene
Form der Onychodystrophie unklarer Genese ist das
»Iwenty nail syndrome® (Befall simtlicher Nigel).
Schwerste Traumen der Matrix (gewdhnlich mecha-
nisch; entziindliche Prozesse wie Lichen ruber, Atro-
phie wie bei arteriellen Durchblutungsstérungen,
Sklerodermie) konnen zum Untergang der Nagelma-

trix fithren. In diesem Fall kommt es zur Ablosung des
Nagels und zur Uberhiutung der Matrix von der umge-
benden Haut (Pterygium unguis).

Lasionen der Nagelplatte
bei intakter Matrix

Onychoschisis lamellosa (Abb.19.48d): Durch Trau-
men oder hiufige Entfettung (Laugen, Detergenzien,
Nagellackentferner) kommt es zu einer lamellierten
Aufspaltung von distal her entlang einer physiologisch
vorgegebenen Spaltebene (Grenze zwischen den vom
proximalen und distalen Matrixteil gebildeten Nagel-
schichten). Kalkmangel, wie oft vermutet, spielt keine
Rolle (Kalk hat am Nagel keine mechanische Funkti-
on). Therapie: Ausschaltung der Noxen.

Weiche, briichige Nédgel. Die Ursache dieser hiufigen,
fast nur bei Frauen auftretenden Stérung ist unbe-
kannt. Vermutliche Ursache ist die hdufige Entfettung
durch Nagellackentferner.

Onychomykosen. Siehe S. 288.

Nagelverdnderungen als Symptom wvon System-
krankheiten. Bei ,,Half and half nails“ (Terry-Nigel)
ist der proximale Anteil des Nagels weifi, der distale
(normal) rot. Hiufig bei Niereninsuffizienz oder Le-
berzirrhose. Ursache dieser Farbgebung unbekannt,
liegt jedoch im Nagelbett, da permanent.

Koilonychie (Hohlndgel) kommt als angeborene
Fehlbildung vor oder ist erworben (bei Eisenmangel-
animie).

Uhrglasndgel sind vergrofiert und sowohl transver-
sal als auch longitudinal gerundet. Diese Erscheinung
ist stets mit einer trommelschlegelartigen Vergrofie-
rung der Endphalanx verbunden. Uhrglasnigel kénnen
einzeln oder generalisiert auftreten - ersteres stets bei
lokalen Gefaflveranderungen (Aneurysma, arterio-
vendse Fistel), letzteres entweder idiopathisch (autoso-
mal-dominant mit minnlicher Pradominanz; Teilsym-
ptom der Pachydermoperiostose) oder erworben
(Bronchuskarzinom, Rechtsherz, Leberzirrhose). Ursa-
che: Hyperplasie des fibrovaskuliren Gewebes zwi-
schen Knochen und Nagelmatrix (vermutlich durch
Aufregulierung von Wachstumsfaktoren durch man-
gelnde Sauerstoffsittigung).

Fehlbildungssyndrome
mit Nagelveranderungen

Anonychie und Nageldystrophie konnen isoliert, ohne
assoziierte Symptome, oder als Begleitdefekt einer Rei-
he von Fehlbildungssyndromen auftreten: hidrotische
ektodermale Dysplasie, Dyskeratosis congenita, Proge-
rie, Nagel-Patella-Syndrom (Dystrophie der Négel, Feh-
len oder Hypoplasie der Patella).

In typischer Weise verdndert sind die Nigel bei
M. Darier (Dystrophie mit medianer zwickelartiger Ver-
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breitung der Nagelplatte) und Pachyonychia congenita.
Letztere ist eine autosomal-dominante Genodermatose,
die durch verdickte, langsam wachsende dystrophe Ni-
gel,Leukoplakien der Mundschleimhaut und durch Nei-
gung zu Ulzeration der Fuflsohlen charakterisiert ist.

Therapie der Nagelverdanderungen durch Matrix-
schiden. Keine wirksame bekannt. Die weit geiibte
Verabreichung von Gelatine und Zystein ist bei Ony-
chodystrophie wirkungslos. Verschiedene kommerziell
erhiltliche Nagelhirter sind von nur begrenztem Nut-
zen, Nagelextraktion: nur auf Wunsch des Patienten bei
gleichzeitiger Verodung der Matrix. Extraktion des Na-
gels allein ist bei Matrixschiden sinnlos, da der Nagel
kaum je schoner nachwichst.

Abb. 19.48a-e. Typische Nagelwuchsstérungen. a Atrophia me-
diana unguis canaliformis, b partielle Onychodystrophie nach Vi-
ruswarzen am Nagelfalz, ¢ Onychogryphose, d Onychoschisis, e
Onycholyse. Beachte, dal3 die Nagel aller Finger abgehen und
dal3 die proximalen Rander der in AbstoBung begriffenen Nagel
von der Nagelmatrix jeweils gleich entfernt sind (Beweis fir ein
gleichzeitiges Trauma an den Fingern - z.B.Chemotherapie)

Pigmentierungsanomalien
der Nagelplatte

Die Nagelplatte ist bei Weiflen durchscheinend, das ro-
safarbige Nagelbett schimmert daher durch; bei dun-
kelhdutigen Personen ist die Nagelplatte hingegen in
verschiedenem Ausmaf pigmentiert.

Abnorme Melaninpigmentierung. Diffuse Hyperpig-
mentierung der Nigel findet sich bei M. Addison und
beim Peutz-Jeghers-Syndrom. Umschriebene braune
Lingsstreifen der Nagelplatte sind zumeist Folge von
Pigmentnivi, seltener eines akrolentigindsen Mela-
noms im Matrixbereich. Die Differentialdiagnose ist,
solange das Melanom nicht durch Wachstum klinisch
manifest wird, nur durch Biopsie moglich.
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“ Die Unterscheidung zwischen Navus und

Melanom der Nagelmatrix gehort zu den
schwierigsten der Dermatologie. Zwar weisen
bestimmte klinischen Zeichen auf ein Mela-
nom (der braune Streifen ist meist dunkler,
von kurzem Vorbestand und von Onychodys-
trophie begleitet), doch sind Biopsien stets
angezeigt. Wichtig ist deren korrekte Durch-
fuhrung (Stanzbiopsie aus der Nagelmatrix),
da in der pigmentierten Nagelplatte oft nur
Melanin nachzuweisen ist.

Pigmentierung durch Medikamente. Phenolphtha-
lein und Silber lagern sich als grauer Niederschlag im
Bereich der Lunula ab, Antimalariamittel (Chloroquin)
im Nagelbett und an der Nagelplatte (blau-braun).

Pigmentierung bei Systemkrankheiten. Das sog.,, Yel-
low-nail-Syndrom“ ist durch verdickte, gelbe Nigel bei
Lymphodemen der betroffenen Extremitit charakteri-
siert. Bei M. Wilson lagert sich Kupfer im Bereich der
Lunula ab (blau-braun).

Nagelverfarbung durch lokale Infektionen. Begleitin-
fektion durch Aspergillen und/oder Schimmelpilze
(h4ufig bei Onychomykose durch Dermatophyten oder
bei Onychodystrophie) fithrt zu fleckiger brauner oder
schwarzer Verfirbung; griine Verfirbung tritt bei Be-
siedelung mit Pseudomonas auf.

Leukonychia totalis. Eine harmlose, in ihrer Natur un-
geklirte Weififarbung aller Nagelplatten, meist angebo-
ren. Differentialdiagnose: die oberflichliche Form der
Onychomykose durch Dermatophyten (fleckig, unre-
gelmifig, Oberfliche fissuriert).

19.6.2 Nagellasionen mit Sitzam
Hyponychium (Nagelbett)

Onycholysen (Loslosung der Nagelplatte
vom Nagelbett)

Die Nagelplatte haftet am Nagelbett durch die Verzah-
nung der vom Nagelbett gebildeten Hornzellen mit der
Nagelplatte. Bei Schiddigung dieser Verlotungsstelle
kommt es zur Loslosung des Nagels. Solche Schiden
konnen verschiedener Natur sein (traumatisch, che-
misch, entziindlich u.a.m.) (Abb.19.48¢).

Traumatische Onycholyse. ,,Abgehen® des Nagels eini-
ge Wochen nach stumpfem Trauma, meist assoziiert
mit subungualem Hamatom.

Onycholysis semilunaris. Unterminierung des Nagels
vom freien Ende her; die Ablosung reicht im medianen

Nagelteil am weitesten nach proximal (,halbmondfor-
mig*) und ist nie vollstandig (fithrt nicht zu Anony-
chie). Ursache: Extraktion der Hornschichtlipide durch
stindige Befeuchtung, Alkalien und Detergenzien
(Hausfrauen!): Differentialdiagnose: Onychomykose.
Diese beginnt von den Ecken, unter dem abgehobenen
Nagelrand Hornkriimel.

Nagelpsoriasis (subungualer Typ). Lamelliertes para-
keratotisches Hornmaterial unter partiell abgehobener
Nagelplatte (mangelhafte mechanische Verankerung)
(s.Abb.13.7Db).

Infektiose Onycholyse. Onychomykosen, Pseudomo-
nas!

Photoonycholyse. Nagelablosung im Anschluf an eine
phototoxische Reaktion am Nagelorgan. Seltene Ne-
benwirkung von Tetrazyklinen und Photochemothera-
pie, kann auch bei Porphyrien auftreten.

Subunguale Hamorrhagien

Subunguale Hamorrhagien sind fleckige, je nach Al-
ter rote, blaue oder schwarze Blutansammlungen zwi-
schen Nagelplatte und Nagelbett. Sie sind in der Regel
leicht zu erkennen. Kleine, schwarze Hidmorrhagien
kénnen klinisch oft schwer von subungualen Melano-
men unterscheidbar sein.

Diagnose. Auflichtmikroskopie.

Geringfiigige subunguale Blutungen nehmen durch
die unter dem Nagel vertikal verlaufenden Papillarlei-
sten eine strichférmige Figur an (sog. Splitterhdmor-
rhagien). Auch diese sind zumeist traumatischer Gene-
se (besonders bei distalem Sitz). Sie kénnen jedoch
auch (besonders bei proximalem Sitz) ein klassisches
Hautzeichen schwerer Systemkrankheiten sein: Endo-
carditis lenta, systemischer Lupus erythematodes,
chronische Glomerulonephritis.

19.6.3 Nagelveranderungen
durch Lasionen benachbarter
Strukturen

Das Wachstum der Nagelplatte wird durch Lisionen in
ihrer unmittelbaren Umgebung beeinflufit. Beispiele
sind Tiipfelndgel bei akralen Ekzemen, Onychodystro-
phie bei Paronychie, perionychialen Warzen
(Abb.19.48b), Mukoidzyste der distalen Phalanx, Na-
gelfalznekrosen bei Dermatomyositis u. a. m.

Die Haut um das Nagelorgan ist nicht selten Sitz von
benignen und malignen Tumoren: Junktionsnavi, akro-
lentigindse Melanome, Bowen-Karzinome. Sowohl Me-
lanome als auch Karzinome sind manchmal schwer
von den hiufigen Granulomata pyogenica bei Unguis
incarnatus zu unterscheiden.

19.6 Krankheiten der Nédgel
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Abb. 19.49. Subunguales Osteochondrom. Ein unter dem latera-
len Nagelrand sitzender, harter,adhérenter Knoten

Ungues incarnati (eingewachsene Nigel) entstehen durch
chronische Traumatisierung und pyogene Superinfektion des
seitlichen Nagelfalzes durch eine Nagelkante. Préadilektions-
stelle: lateraler Hallux. Ausldsende Faktoren: Schuhdruck, dis-
positionsmiflig stark gewolbte Nagelplatte, Ausschneiden der
Nagelecken (hierdurch ,versperrt® das seitliche Nagelbett
dem vorwachsenden Nagelrand den Weg: Folge: Druckulkus,
Pyodermie, Schwellung der Endphalange mit noch tieferem
Einpressen des Nagels, Granuloma pyogenicum. Unguis in-
carnatus ist eine sehr schmerzhafte chronische Lision, deren
Therapie entweder konservativ (Antibiotika, Lokaltherapie,
Nagel auswachsen lassen) oder chirurgisch erfolgt (Operation
nach Nicoladoni: Resektion des seitlichen Nagels mit Ver-
6dung des Matrixanteils).

Die Nagelgegend ist ferner Sitz fibromatser Tumoren
(juvenile ~ Fibrome -  Knoblauchzehenfibrom)
(s.Abb.18.72), Koenen-Tumoren bei M.Pringle
(s. Abb.17.39). Ein charakteristischer subungualer oder
an der Nagelecke entstehender Tumor ist ferner das
subunguale Osteochrondrom (Abb.19.49): ein benig-
ner, harter, mit dem Knochen verbackener Knoten, der
die Nagelplatte aufw6lbt und bei Belastung Beschwer-
den verursacht. Es wird nicht selten mit einem Unguis
incarnatus verwechselt.

| 19.7 Krankheiten der
Mundschleimhaut

Die Mundschleimhaut ist bei vielen Haut-
krankheiten mitbetroffen und zahlt oft auch
zu deren Pradilektionstellen (Tabelle 19.9).
Darliber hinaus findet man an ihr zahlreiche
regionsspezifische Lasionen und Krankheits-
bilder, die sich aus der besonderen anatomi-
schen und funktionellen Situation der Mund-
hohle ergeben.

Tabelle 19.9. Dermatosen mit Pradilektion fir die Mundschleim-
haut

Erythema multiforme
Angio6dem

Lichen ruber

bullése Autoimmundermatosen
LE,CDLE

M.Behcet

M. Reiter

Viruswarzen

Herpes simplex, Herpes zoster
Kandidiasis

Syphilis

Kaposi-Sarkom

19.7.1 Biologie und Pathophysiologie
der Mundschleimhaut

Die Mundhohle ist ein stdndig von Speichel bespiilter
Raum, dessen Innenauskleidung funktionsspezifisch
von verschiedener Gestaltung ist. Sie ist das natiirliche
Habitat einer diversen und zahlreichen residenten
Keimflora (héhere Keimdichte findet sich nur noch im
Kolon!), die durch ein wohlfunktionierendes unspezifi-
sches und spezifisches Abwehrsystem im Schach gehal-
ten wird.

Der Speichel wird in den groflen Speicheldriisen (Parotis,
Glandula sublingualis) pulsatil, in den kleinen kontinuierlich
produziert. Seine Funktionen sind: Medium zur Erzeugung
des Speisebreis, Beforderung der gelosten Stoffe zu den Ge-
schmackrezeptoren, Bereitung einer ,rutschigen Schleim-
hautoberfliche (Muzine), Abtransport der Keimflora, Trans-
port natiirlicher Abwehrstoffe (Lysozym, sekretorisches IgA)
und Wuchsstoffe (EGE, TGF).

In der Mundhéhle lassen sich funktionell 3 Riume un-
terscheiden, in denen die Schleimhaut verschieden ge-
staltet ist:

o die Umschlagszone zur Auflenwelt, das Lippenrot:
Dieses besteht aus einem miflig verhornten Platten-
epithel mit freien Talgdriisen, zahlreichen Nerven-
endigungen, einem reichen Gefifiplexus und wenig
Melanozyten (Prédilektionsstelle fiir Sonnen-
brand!);

e der fiir die Nahrungsverarbeitung bestimmte Teil:

harter Gaumen, Zungenriicken, Zshne und duflere

und innere Gingiva. Hier ist das Epithel dick, para-
oder hyperkeratotisch verhornt und teils oberflich-
lich strukturiert: Zungenpapillen und Querrillen

(Rugae) des harten Gaumens — mechanische Funkti-

on. Hier ist das mastikatorische Epithel unbeweglich

und fest an der Unterlage (Periost) verankert;

Reserve- und Leitrdume: Innenseite von Lippen und

Wangen, Ventralseite der Zunge, Mundboden, wei-

cher Gaumen. Hier ist die Schleimhaut diinn, unver-

hornt, beweglich (Lamina propria ist reich an elasti-
schen Fasern und Gefifien).
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Die Zunge ist ferner Trager der Geschmackspapillen.

Insgesamt ist die Mundschleimhaut sehr reibefest,
hat einen hohen Turnover (ca. 5 Tage) und heilt damit
sehr schnell. Sie ist relativ unempfindlich gegen Hitze-
reize (heifler Tee wird im Mund vertragen, der Finger
empfindet Schmerz). Die Mundschleimhaut besitzt
Melanozyten, erscheint aber bei Weiflen nicht pigmen-
tiert; bei Afrikanern ist regelmifig, bei Weiflen mit
dunkler Komplexion hiufig eine fleckige Pigmentie-
rung zu erkennen (Gingiva, Wangen).

Spezifische Reaktionsweisen der Mundschleimhaut.
Erytheme sind an der Mundschleimhaut wenig gut er-
kennbar (Ausnahme: Rachenring); Blasen und Pusteln
platzen schnell (sind daher selten zu beobachten) und
wandeln sich in Erosionen bzw. Ulzera um. Morpholo-
gische Leitverdnderung der Mundschleimhaut ist die
weiflliche Verfirbung, die Ausdruck verstirkter Ver-
hornung ist (meist als Antwort auf chronische Reize)
und den iiberwiegenden Teil der Lésionen in diesem
Bereich begleitet. Eine analoge Reaktion des Zungen-
riickens ist die Hypertrophie der Papillen (Haarzunge).

Normale Mundschleimhaut ist durchscheinend (rosa); bei
Verhornung wird sie undurchsichtig (wei3). WeifSliche Verin-
derungen wurden frither summarisch als Leukoplakien be-
zeichnet; da man bald erkannte, dafl sowohl harmlose wie
pramaligne Zustande als solche manifest werden, unterschied
man zwischen planen (reaktiven) und verrukésen (prikan-
zerdsen) Leukoplakien. Allerdings ist diese Unterscheidung
weder im Konzept noch in der Praxis sehr niitzlich, so daf}
vorgeschlagen wurde, den Begriff der Leukoplakie iiberhaupt
zu verlassen.

19.7.2 Akut entzundliche Zustande

Akute Entziindung der Mundschleimhaut (Stomatitis)
ist haufig Folge von Verbrithungen oder Verdtzungen
(Préadilektionstellen: Lippen, Zunge, Gaumen), seltener
einer toxischen oder allergischen Kontaktdermatitis
(Zahnpflegemittel, Zahnprothesen) oder von Medika-
mentenintoleranz (fixes  Arzneimittelexanthem,
Erythema multiforme). Schwere ,Mukositis“ entsteht
bei Radiotherapie und/oder Chemotherapie (z.B. Me-
thotrexate). Stomatitis mit Erosionen bzw. Ulzera ist
auch Begleitsymptom von Infektionskrankheiten
(Kandidiasis, Gingivostomatitis herpetica, Herpes zo-
ster, Herpangina, Lues II u.a.m.) sowie von manchen
Systemkrankheiten (Lupus erythematodes, bullése Au-
toimmundermatosen, zyklische Neutropenie).

Chronisch-rezidivierende Aphthen

Ein hiufiger, chronisch-rezidivierender Prozefl unbe-
kannter Ursache, der durch multiple, schmerzhafte,
rundliche Ulzerationen der Mundschleimhaut (,,Aph-
then“) gekennzeichnet ist.

Abb. 19.50. Chronisch rezidivierende Aphthen, Minortyp

Chronisch-rezidivierende Aphthen haben nichts, wie hiufig
angenommen, mit der Herpes simplex-Infektion zu tun, de-
ren Primdrmanifestation frither ,Stomatitis aphthosa® ge-
nannt wurde. Zur Verwirrung trigt bei, daff im englischen
Schrifttum der Begriff ,,aphthous stomatitis“ auch heute noch
fiir chronisch-rezidivierende Aphthen gebraucht wird. Apht-
hen heiflen auf griechisch nichts anderes als Ulcera.

Epidemiologie. In milder Ausprigung und voriiberge-
hend sehr hiufig (Pravalenz bis 20 %). Frauen sind be-
vorzugt betroffen. Krankheitsbeginn haufig in Kind-
heit und Jugend. Die Haufigkeit der Rezidive schwankt
zwischen Wochen und Jahren und pflegt nach der Le-
bensmitte nachzulassen.

Klinik. Man unterscheidet drei Verlaufsformen: die
hiufigen Minor-, und die seltenen Major- und herpe-
tiformen Aphthen. Es ist nicht klar, ob diese Formen
Varianten desselben oder eigene Krankheitsbilder
darstellen.

Bei der Minorform (Abb.19.50) entstehen, nach einer
ca. eintigigen Prodromalzeit mit brennenden und
juckenden Sensationen, eine oder mehrere hyperésthe-
tische erythemattse Lisionen, die zentral oberflichlich
nekrotisieren (manchmal ein kurzlebiges Blaschen bil-
den) und sich in ein sehr schmerzhaftes, rundes, ,wie
ausgestanztes®, schmierig belegtes Geschwiir mit gerd-
tetem Halo umwandeln. Die Einzelldsion hat meist nur
wenige Millimeter Durchmesser, bei Konfluenz kommt
es zu serpigindsen Ulzera. Pridilektionsstellen sind
Lippen- und Wangenschleimhaut (Rezessus!), seltener
Gingiva und Gaumenschleimhaut. Die Schmerzhaftig-
keit macht Essen und Sprechen schwierig. Begleitsym-
ptome: Sialorrhd, Foetor ex ore. Die Lisionen heilen
iiblicherweise nach 1-2 Wochen narbenlos ab.

Die Majorform (,,Grande aphthose, Mikulicz-Aph-
then) ist selten, hat aber eine ungleich schwerere, bela-
stendere Symptomatik. Die Ulzera sind grof3 (>1cm
Durchmesser), tief und derb infiltriert mit oft wallartig
erhabenen Réndern. Die Abheilung dauert erheblich
langer und erfolgt mit Narben.

Seltenste Verlaufsform sind die herpetiformen Aph-
then: sehr zahlreiche, oberflichliche, konfluierende Li-
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sionen. Das Bild hat grofe Ahnlichkeit zur Gingivosto-
matitis herpetica, unterscheidet sich jedoch durch we-
niger ausgeprigte regionale Lymphadenitis, negativen
Virusnachweis und hohe Rezidivneigung.

Bei der HIV-Infektion sind Aphthen aller Art ein
hiufiges Symptom.

Histologie. Subepitheliale und perivaskulire lym-
pho(CD8 +) -leukozytire Infiltrate, schiisselformige
Nekrose bis in die papillire Dermis (manchmal tiefer).
Keine klassische nekrotisierende Vaskulitis.

Atiologie und Pathogenese. Unbekannt.

Erwogene und nicht gesicherte Hypothesen sind: zytotoxi-
sche Autoimmunreaktion gegen Mundschleimhautepithel
oder kleine mukdse Speicheldriisen, Intoleranzreaktion ge-
gen bakterielle Produkte, Immunkompexvaskulitis. Manche
Fille von Aphthen werden als Abortivform des M. Behget in-
terpretiert,

Die Zahl der pro Attacke auftretenden Aphthen ist ebenso
verschieden wie die Dauer der Intervalle. Aphthen werden
hiaufig durch Bagatelltraumen der Mundschleimhaut aus-
gelost (versehentlicher Bif} in die Wangenschleimhaut, Stich
von Fischgriten; oft auch nur hartes Brot oder scharfgewiirzte
Speisen) - dhnlich dem Pathergiephinomen (s.dieses).

Labor. Meist unauffillig In seltenen Fillen Verdnde-
rungen des Blutbildes (zyklische Neutropenie, Eisen-
mangelandmie). Assoziation mit HLA-Bs, -B12,-B27.

Therapie. Eine wirksame kausale Therapie ist nicht be-
kannt. Lokaltherapie zielt auf Linderung (Mundspii-
lungen, Lokalanasthetika), lokale Antisepsis (Wasser-
stoffperoxyd) sowie Tetrazyklin- und Kortikosteroid-
préiparate. In schweren Fillen werden mit wechseln-
dem Erfolg systemische Kortikoidstéf8e und Immun-
suppressiva (Cyclosporin A) versucht.

Prognose. Selbstlimitiert, doch konnen die Attacken
jahrzehntelang fortdauern.

Differentialdiagnose. Milder oder inzipienter M. Beh-
cet, aphthose Lasionen bei M. Reiter, Erythema multi-
forme, erosiver Lichen ruber, Pemphigus vulgaris,
chronisch-rezividierender Herpes simplex, Herpangi-
na, Hand-foot-mouth-Krankheit. Bei einzelnen (v.a.
Major-) Aphthen miissen ein Lymphom, ein Platten-
epithelkarzinom, bei mehreren Systemvaskulitiden
(Wegener-Granulomatose) ausgeschlossen werden.

Gingivitis-Komplex

Entziindungen des Periodontiums und der Gingiva
gehoren zum Bereich der Zahnheilkunde. Der Derma-
tologe wird manchmal mit der schnell progredienten
Periodontitis konfrontiert, eine akute Rotung, Schwel-
lung der Gingiva mit disseminierten Nekrosen, die zu
vorzeitigem Zahlverlust fiihrt. Sie wird vorwiegend bei
Personen mit gestorter Abwehrlage gefunden (z.B. zy-

klischer Neutropenie, HIV-Infektion); ein juveniler
und ein adulter Typ wird unterschieden.

Eine Sonderform ist die akute nekrotisierende ulze-
rative Gingivitis, die durch das fusospirillire Gemisch
(Bacterium fusiforme, Spirochéta refringens) erregt
wird. Sie tritt bei schlechter Hygiene und beeintrich-
tigter Abwehrlage (z.B. Truppen im Kriegseinsatz -
I Weltkrieg) manchmal epidemisch auf und ist durch
plotzlich auftretende Schmerzhaftigkeit, Blutungen
und rapide matschige, jauchige Nekrose der zahnna-
hen Gingiva gekennzeichnet. Begleitsymptome sind
Sialorrhoe, Foetor ex ore, Fieber, Lymphadenopathie.
Die Infektion kann sich auf den weichen Gaumen und
den Schlundring ausweiten (Plaut-Vincent-Angina).
Therapie: Penizillin, lokale Antisepsis.

19.7.3 Chronische Irritationen der Mund-
schleimhaut

Adiquate Antwort der Mundschleimhaut auf chroni-
sche physikalische, chemische und entziindliche Reize
ist die weiflliche Verfiarbung durch Hyperkeratose (ein
der Tylose analoger Prozef3; s. oben).

Die mildeste Ausprigung ist das hdufige Leukodem:
eine diffuse zart-weiflliche Verfirbung und Ver-
dickung meist nur der Wangenschleimhaut. Vermutli-
che Ursache: Rauchen und Friktiontrauma (Reiben
der Zihne oder auch z.B. der gebrduchlichen rotie-
renden Zahnbiirsten an der Wangenschleimhaut).
Massiver ausgeprigt ist die sogenannte Morsicatio
(Bif3), eine polsterartige weiflSliche Verbreiterung der
Wangenschleimhaut entlang der Zahnschluflleiste, die
oft die Negativabbilder der Zihne eingeprefit tragt.
Sie ist durch gewohnheitsmafiges Einziehen der Wan-
ge zwischen die Zihne und nachdenkliches Kauen be-
dingt und mufl vom Lichen ruber, dem ,,White spon-
ge“-Nivus und der hypertrophen Kandidiasis unter-
schieden werden (Abb.19.51).

Ahnliche diffuse Weifiverfarbung kann man bei ge-
wohnheitsmifligem Genufl heifler Getrdnke und bei
starken Pfeifenrauchern beobachten. Bei letzteren ist
der harte Gaumen weiflich verfirbt, spiter auch rauh
und verletzlich (Leukokeratosis nicotinica palati). Sie
ist ein chemisch-thermischer Kombinationsschaden,
schneidet typischerweise scharf an der Grenze zum
weichen Gaumen ab und ist von einzelnen roten
Piinktchen durchsetzt (unverhornte Ausfithrungsgin-
ge der Schleimdriisen). Die Leukokeratosis nicotinica
bildet sich langsam zuriick, wenn das Rauchen aufge-
geben wird, ist jedoch Prédilektionsstelle fiir Karzino-
me der Mundschleimhaut.

Ahnliche, noch gravierendere Lisionen finden sich bei Ziga-
rettenrauchern, die ,umgekehrt“ rauchen (d. h. mit dem bren-
nenden Zigarettenende in der Mundhdohle). Zigarettenrau-
cher entwickeln prikanzerése Leukoplakien vorwiegend an
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Abb. 19.51. Plane Leukoplakie der Unterlippe (Ursache: chroni-
sches Kauen)

der Unterlippe, Zigarrenraucher an der Zunge. Uberlappun-
gen sind hiufig.

Wirkt das chronische Trauma fokal ein, entwickeln sich
umschriebene Hyperkeratosen (sogenannte flache,
nicht prikanzerdse Leukoplakien): meist unscharf ab-
gegrenzte, homogen opaque, weiffliche Flecken mit
glatter Oberfliche. Sie sind auf den Einwirkungsort der
meist klar erkennbaren Noxe beschrinkt (Zahnkanten,
-ruinen, Druckstellen schlecht sitzender Zahnprothe-
sen). Sie sitzen meist an Wangen- und Lippenschleim-
haut und Zungenseitenfliche. Differentialdiagnose.
Verrukése Leukoplakie (s.auch Prikanzerosen, S.556),
Lichen ruber, chronisch-diskoider Lupus erythemato-
des, Narben, submukése Fibrome.

Priikanzertse (verrukdse) Leukoplakien sind zwar in der Re-
gel von rauher Oberfliche, scharf und unregelmiflig begrenzt
und lassen den Bezug zu einer mechanischen Noxe vermis-
sen, doch ist die klinische Unterscheidung unsicher und muf
durch eine Biopsie unterstiitzt werden, wenn die Leukoplakie
nach Entfernung etwaiger moglicher Noxen bestehen bleibt.
Dies gilt insbesondere fiir Leukoplakien bei Risikopatienten
(Raucher) und bei Lokalisation auf der Zungenunterseite und
am Mundboden (hier sind friktionale Leukoplakien selten,
Karzinome jedoch hiufig).

Orale Haarleukoplakie (s.Abb.25.55). Ein typisches
dermatologisches Merkmal der HIV-Infektion (jedoch
auch selten anderer Formen der Immundefizienz), das
auf lokaler Infektion mit dem Epstein-Barr-Virus be-
ruht. Klinik: ein subjektiv symptomloser weifer Bezirk
des seitlichen Zungenrandes, der durch Betonung der
Schleimhautfalten und Papillenhypertrophie eine un-
regelmaflige, ,haarige“ Oberfliche entfaltet. Oft Super-
infektion mit Kandida.

| 19.7.4 Naviforme und neoplastische
Lasionen der Mundschleimhaut

+White sponge”“-Navus (s. Abb.18.3). Ein relativ selte-
ner, autosomal-dominant vererbter Zustand, bei dem
die Wangenschleimhaut (und/oder Gaumen, Zungen-
und Lippenschleimhaut) in einem oder mehreren
wohlabgegrenzten Arealen weif$ verfarbt, verdickt und
gefurchtist. Die Lasion entspricht einem Naevus verru-
cosus, entsteht in der Kindheit, bleibt stationir und ist
subjektiv symptomlos.

Mit Leukoplakien assoziierte Erbkrankheiten. Die
Pachyonychia congenita (s.S.517) ist neben den Veridn-
derungen an Handflichen, Fuflsohlen und Nigeln
auch durch Leukoplakien besonders an mechanisch
belasteten Regionen der Mundschleimhaut gekenn-
zeichnet (harter Gaumen, Zungenriicken, Zungensei-
ten).

Die Dyskeratosis congenita (s.S. 535, s. Abb.17.43) ist
ein der Fanconi-Animie verwandter Zustand, der u.a.
durch Mundschleimhautlidsionen (erosive Entziin-
dung, spiter Leukoplakien mit Neigung zu maligner
Entartung) gekennzeichnet ist.

Verrukdse Leukoplakie und Plattenepithelkarzinom
der Mundschleimhaut. Prikanzerdse Leukoplakien
sind durch ihre Form, Lokalisation und ihre rauhe
Oberflache gekennzeichnet (s.oben). Sie sind zu Be-
ginn oft unscheinbar, werden bald fleckig weif3-rotlich
und entwickeln bei beginnender Invasion fokale Ero-
sionen. Nach Monaten bis Jahren entwickeln sie sich zu
derb infiltrierten, schiisselformig exulzerierten Herden
mit unregelmiBlig (papillar-gebuckelter) Oberfliche
und Begrenzung.

Das Plattenepithelkarzinom der Mundschleimhaut
ist nicht selten (ca. 1.000 neue Fille/Jahr in Osterreich).
Hauptrisikofaktoren sind Rauchen und Alkohol
(scharfe Getrinke), zusitzlich chronisches entziindli-
ches und mechanisches Trauma (Prothesen). Minner
sind hdufiger befallen als Frauen. Manifestation meist
in der zweiten Lebenshilfte, die Inzidenz steigt mit
dem Lebensalter. Karzinome der Mundhdéhle sind viel
aggressiver als Plattenepithelkarzinome der Haut; sie
metastasieren in der Regel schnell. Die 5-Jahres-Uber-
lebensrate liegt im Durchschnitt bei 60 %. Die Therapie
besteht aus kombinierten chirurgischen, strahlen- und
chemotherapeutischen Mafinahmen.

Lippenkarzinome entsprechen in Verhalten und Pro-
gnose mehr den Karzinomen der Haut.

Verrukoses Karzinom der Mundschleimhaut (Floride
orale Papillomatose, s. Abb.18.20). Eine durch sehr
langsame Progredienz, verrukds-hypertrophe Ober-
flache, geringfiigige Atypie im histologischen Bild, spa-
te Invasion und seltene Metastasierung gekennzeichne-
te Sonderform (s.S.560).
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19.7.5 Typische Verdanderungen

der Zunge

Haarzunge (Lingua nigra, Abb. 19.52). Ein hdufiger und
harmloser Zustand, der die Maximalform der ,,beleg-
ten Zunge“ darstellt. Durch reaktive Hypertrophie der
filiformen Papillen am Zungenriicken bei Einwirken
chronischer Reize (Rauchen, Austrocknen des Mundes,
Fieber) entsteht ein strahniges mattenartiges Geflecht

Abb.19.53. Lingua geographica. Polyzyklisch begrenzte Areale,
in denen die hyperkeratotischen Papillen (wie an der kontralate-
ralen Seite noch zu sehen) abgestoBen sind.Keine Erosion!

mit mififarbigen, partiell wegschabbaren Belidgen. De-
bris und darin verfangene Speisereste sind ein guter
Nihrboden fir Mikroorganismen, die eine Verfirbung
von weifllich bis gelb-braun und schwarz bewirken
konnen (letzteres die Farbe von Schimmelpilzen -
Uberwucherung bei z. B. Antibiotikatherapie).

Therapie. Elimination der Ursache, lokale Antisepsis
(Wasserstoffperoxyd).

Lingua geographica (Exfoliatio areata linguae,
Abb.19.53). Eine sehr charakteristische, gutartige, chro-
nisch entztindliche Affektion der Schleimhaut des Zun-
genriickens; sie ist durch ein Nebeneinander von Re-
gionen mit hypertrophen und atrophen filiformen Pa-
pillen gekennzeichnet, wobei die Begrenzung sehr
scharf, polyzyklisch und bizarr (landkartendghnlich)
verlduft. Die atrophen Regionen erscheinen gerttet
und verursachen subjektiv Brennen (cave Gewiirze,
heife Getranke). Die Krankheit besteht oft lebenslang.
Eine Sonderform ist die Atrophia mediana rhomboida-
lis linguae. Genese: Es liegt eine chronische Entziin-
dung der Zungenschleimhaut unbekannter Ursache
zugrunde, die in einer ersten Phase zur Hypertrophie
und im spédteren Verlauf zur Abstoflung der hypertro-
phen Papillen in groflen Fetzen fiihrt. Anschlieffend
werden die hypertrophen Papillen wieder aufgebaut, es
entsteht daher ein sehr wechselhaftes Bild. Hiufig bei
Rauchern.

Die Exfoliatio areata linguae wurde auch als Schleim-
hautmanifestation der Psoriasis vulgaris gedeutet.

Lingua plicata (Lingua scrotalis, Abb.19.54). Eine bei
etwa 2% der Normalbevolkerung vorgefundene archi-
tektonische Anomalie der Zunge, die durch tiefe multi-
ple Furchung (nach der deftigen Sprache der alten Der-
matologen ,hodensackdhnlich®) gekennzeichnet ist.
Hiaufig bei Mongolismus, Teilsymptom des Melkers-
son-Rosenthal-Syndroms.

Abb. 19.54. Lingua plicata

19 Gewebs- und regionsspezifische Krankheiten der Haut



19.7.6 Pigmentstorungen der
Mundschleimhaut

Physiologische Pigmentierung. Bei Weiflen normaler-
weise kaum sichtbar, bei dunkelhdutigem ethnischen
Hintergrund meist deutlicher: fleckig, symmetrisch,
vorwiegend an der mastikatorischen Mukosa lokali-
siert (Gingiva, harter Gaumen). Bei chronischer me-
chanischer oder entziindlicher Irritation erscheint die
Pigmentierung akzentuiert (z.B. {iber den prominen-
ten Anteilen der Gingiva).

Makuldse orale Melanose (Abb.19.55). Ein nicht sehr
seltener Zustand, der durch einen oder einige, bis eini-
ge Zentimeter grofRe schwirzliche Flecken mit scharfer,
oft unregelmifliger Begrenzung gekennzeichnet ist.
Pradilektion: Lippenrot. Diese Lision ist das Analogon
zur genitalen makuldsen Melanose: klinisch einer Len-
tigo maligna dhnlich, histologisch jedoch lediglich ba-
sale Hyperpigmentierung chne melanozytire Anoma-
lien. Zur Sicherung der Diagnose sollte in jedem Falle
eine Biopsie erfolgen.

Pigmentnévi. Diese sind in der Mundschleimhaut sel-
ten; alle Typen von Nivi kommen vor, besonders hiufig
sind blaue Navi (Differentialdiagnose: Amalgamein-
sprengung). Da die morphologischen Charakteristika
nicht so klar ausgeprigt sind wie auf der Haut, sind
Biopsien stets angezeigt.

Mundschleimhautmelanom. Relativ selten (ca. 2% al-
ler Melanome). Sie treten vorwiegend im dritten Le-

Abb. 19.55. Lentiginose der Mundschleimhaut (Gingiva, Lippen-
rot)

bensdrittel auf, bei dunklen Ethnien relativ hdufiger als
bei Weiflen. Prddilektionstellen: die pigmentierten
Areale der Mundschleimhaut (s. oben). Melanome der
Mundschleimhaut sind klinisch oft uncharakteristisch
und hiufig unpigmentiert (20%). Sie haben generell
eine schlechtere Prognose als Melanome der Haut.

Mukokutane Melanose mit gastrointestinaler Poly-
pose (Peutz-Jeghers-Syndrom). (s.S.538). Hautsym-
ptome sind ephelidenghnliche, gelegentlich zu grofe-
ren Herden konfluierende hellbraune bis schwirzliche
Flecken perioral, am Lippenrot sowie an der Lippen-
und Wangenschleimhaut.

Differentialdiagnose. Epheliden (unterscheiden sich
nur durch andere Lokalisation), makuldse orale Mela-
nose und Pigmentierung bei M. Addison (fleckig-dif-
fus).

Mundschleimhautpigmentierung durch andere Pig-
mente. Am hiufigsten sind Amalgameinsprengungen:
bldulich durchschimmernde Lisionen unter intakter
Mukosa, meist in Nahe eines plombierten Zahnes
oder auch fern eines solchen (Einschuf8 durch den ro-
tierenden Bohrer). Selten sind graue Bleieinlagerun-
gen in der marginalen Gingiva bei chronischer Blei-
vergiftung (Mees-Streifen) und Pigmentierung nach
Tetrazyklinen.

19.7.7 Weitere charakteristische Ver-
anderungen der Mundschleimhaut

Cheilitis granulomatosa (Abb. 19.56). Diese nicht selte-
ne Dermatose unbekannter Atiologie tritt etwa gleich
héufig isoliert oder im Rahmen des Melkersson-Ro-
senthal-Syndroms auf (s. unten). Es ist durch eine sub-
jektiv symptomlose, relativ derbe (nur teilweise aus-
driickbare!), einseitige riisselartige Schwellung der
Ober- oder Unterlippe, manchmal beider, und der an-
grenzenden Wangenpartien gekennzeichnet. Die
Schwellung tritt attackenartig auf (wird zumeist an-
fangs flir ein Angioddem gehalten) und bildet sich
nach einigen Wochen unter Hinterlassung einer der-
ben Restschwellung zuriick. Wiederholte Rezidive (die
Abstinde schwanken zwischen Tagen und Monaten)
fihren zur Verstirkung der Restschwellung, die dann
permanent bestehen bleibt. Manifestation im mittleren
Erwachsenenalter. Aufler der Lippen konnen selten
auch andere Gesichtsteile betroffen sein: die Wangen-
schleimhaut (Pareitis granulomatosa), Stirn (Uranitis
granulomatosa) u.a. m.

Histologie. In frithen Phasen Odem und lymphozy-
tdre Infiltration des tiefen Binde- und Muskelgewebes,
die im spiteren Verlauf einen sarkoidalen Charakter
annimmt. Tiefe Biposie zur Diagnose erforderlich!

Therapie. Unbefriedigend. Systemische Kortikoste-
roide sind zwar oft wirksam, die erforderlichen Dosen
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Multiples Hamartom-Syndrom (Cowden-Syndrom)
(s.Abb.17.46). Ein seltenes, autosomal-dominantes
Erbleiden, das sich durch auflerordentlich zahlreiche
Hamartome der Haut und des gesamten Gastroin-
testinaltrakts kennzeichnet (s.S.538). Die Lisionen der
Mundschleimhaut sind dichtstehende, zu riesigen Plat-
ten mit himbeerartiger Oberfliche konfluierende
Adenofibrome. Sehr hohes Risiko von Mamma-Karzi-
nomen und anderen Malignitéten.

Harmlose, den Patienten oft beunruhigende Anoma-
lien. Fordyce (freie) Talgdriisen an der Wangenschleim-
haut in Héhe der Zahnschlufleiste (ein Streifen multip-
ler kleiner, gelb durchschimmernder Punkte); weiters
sich hockrig durch die Mukosa der Unterlippe abzeich-
nende kleine Speicheldriisen (Cheilitis granularis).

Abb. 19.56. Melkersson-Rosenthal-Syndrom, Cheilitis granulo- '
matosa. Beachte die vorwiegend linksseitige Lippenschwellung
(typischerweise bis zum Nasenansatz reichend)

| 19.8 Krankheiten der
duBeren Genitalien

jedoch relativ hoch. Relativ gut wirksam ist das Lepra-

mittel Clofazimin (Langzeittherapie). ! Die dul3eren Genitalien kénnen einerseits Sitz

des gesamten Spektrums von Hautkrankhei-
ten und mitunter deren Pradilektionsstellen
sein (Tabelle 19.10). Andererseits sind sie
Schauplatz der sexuell tibertragbaren Krank-
heiten (s.Kap. 25,Venerologie), schlie3lich aber
auch von eigenstandigen dermatologischen
Krankheitsbildern, die durch die anatomisch-
physiologischen Bedingungen dieser Regio-

Melkersson-Rosenthal-Syndrom. Dieser nicht so sel-
tene Symptomkomplex unbekannter Ursache ist durch
die Trias von Lingua plicata, Cheilitis granulomatosa
und rezidivierende periphere Fazialisparesen gekenn-
zeichnet. Lingua plicata ist schon bei Geburt vorhan-
den, die rezidivierenden Fazialisparesen kdénnen der
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Cheilitis granulomatosa vorausgehen oder erst mit jah-
relanger Verzégerung nachfolgen. Ursache der Fazia-
lisparese: Strangulierung des Nerven durch Granulati-
onsgewebe im Canalis Faloppii.

Schleimzyste. Eine der haufigsten Lasionen der Mund-
schleimhaut: eine bis 1 cm grofle, mit viskdser klarer,
bldulich durchschimmernder Fliissigkeit gefiillte fluk-
tuierende Zyste. Pridilektionsstelle: Lippenrot und
Mukosa der Unterlippe. Traumatisch bedingte Ruptur
des Ausfithrungsganges einer Schleimdriise, Akkumu-
lation des Schleims im dermalen Gewebe. Es handelt
sich also strenggenommen nicht um eine Zyste (defini-
tionsgemif ein epithelausgekleideter Hohlraum). Im
spateren Verlauf chronisch entziindliche Reaktion

nen gepragt sind.

Gemeinsam ist diesen Dermatosen, dafl sie vom Patienten
haufig nicht emotionslos getragen, sondern mit tibermifiger
Sorge, Scham oder schlechtem Gewissen belegt werden. Hau-
fig wird grundlos sexuelle Ubertragbarkeit befiirchtet, der
Gang zum Arzt hinausgezogert oder werden Normalbefunde
als krankhaft interpretiert (Selbstbeobachtungsphinomene).

Tabelle 19.10. Dermatosen mit Pradilektion fur die Genitalregion

Lichen simplex chronicus
Lichen ruber, Lichen nitidus
Erythema multiforme

fixes Arzneimittelexanthem

(»Schleimgranulom®). M. Reiter
Differentialdiagnose. Seniles Angiom (,,Blutsee®) Pemphigus vulgaris, zikatr. Pemphigoid
der Unterlippe. Vitiligo

Granularzelltumor (Abrikosoff-Tumor) (s. Abb.18.96)
Ein seltener benigner Tumor, der auch iiberall sonst,
mit Vorliebe jedoch an der Zunge auftritt: ein langsam
wachsender, harter, symptomloser Knoten, der bis zu
mehreren Zentimetern grof3 werden und gelegentlich
auch ulzerieren kann. Die Abkunft dieses Tumors ist
nicht genau bekannt (s. Kap. 624).
Differentialdiagnose. Plattenepithelkarzinom.
Therapie. Knappe Exzision.

Angiokeratoma corporis diffusum (Fabry)
Aphthen, M.Behcet

Lymphozytom (Borreliose)
Viruswarzen

Herpes simplex

Kandidiasis

Skabies

Kaposi-Sarkom
Langerhans-Zell-Histiozytose
Akanthosis nigricans

Zinkmangel-, Glukagonom-Syndrom
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19.8.1 Regionsspezifische
Dermatosen des mannlichen
duBeren Genitales

Die Haut von Penis und Skrotum besitzt in Aufbau
und Physiologie einige Besonderheiten: Der Penis
tragt zahlreiche freie (d.h. nicht an Haarfollikel ge-
bundene) Talg- und apokrine Schweifldriisen; die
Hornschicht der Glans penis und des inneren Vor-
hautblatts ist sehr diinn, die Barrierewirkung gering.
Im Priputialraum herrscht daher ein Klima der
»feuchten Kammer®; in ihm kann sich Smegma an-
sammeln (Hornschichtdebris, Driisensekret und Kei-
me). Die Keimflora des Prdputialraumes beherbergt
auf8er den tiblichen Keimen haufig Gramnegative (E.
coli, Klebsiellen, Pseudomonas), Candida species, Sta-
phylococcus aureus und Streptokokken der Gruppe B.
Sie steht im labilen Gleichgewicht der Kelonisierung;
Anderungen der Milieufaktoren wie Phimose (man-
gelnde Riickschiebbbarkeit des Praputiums), Diabetes
mellitus oder Immundefizienz lassen das Gleichge-
wicht leicht zur Infektion umschlagen.

Die Feuchtigkeit des Praputialraums ist der wichtigste pradis-
ponierende Faktor fiir viele Infektionen: Kondylome, Herpes
genitalis, Kandida-Balanitis. Diese Infekte, zusammen mit der
chronisch irritierenden Wirkung des Smegma, werden dafiir
verantwortlich gemacht, dafl Peniskarzinome fast ausschlief3-
lich bei Nicht-zirkumzidierten Minnern auftreten. Die Zir-
kumzision schafft trockene Verhiltnisse an der Glans penis
und damit eine erheblich giinstigere Grundsituation. Als Ar-
gument gegen sie wird gebraucht, daf} ca. 1% der Neugebore-
nen Infektionen oder andere operationsbedingte Komplika-
tionen erleiden und daf Balanitiden zwar weitgehend, aber
nicht ginzlich ausgeschaltet werden. Die Sensitivitit der Glans
istbei Zirkumzidierten trotz der reaktiv dickeren Hornschicht
nicht beeintrachtigt. Bei Zirkumzision im Erwachsenenalter
kann allerdings die Ungeschiitztheit der bislang bedeckten
Glans zu Irritationen und Entziindungen fijhren.

Mechanisch besonders beanspruchte Stellen sind das
Frenulum préputii und der Sulcus coronarius glandis.
An diesen Stellen lokalisieren sich daher vornehmlich
Verletzungen und Infektionen, aber auch Dermatosen
(im Sinne eines Kobner-Phinomens, z.B. Lichen
sclerosus).

Epidermis und Hornschicht der Skrotalhaut sind
gleichfalls diinn (Cave - schnelle Resorption von z.B.
Kortikosteroiden!). Die Haut ist reich an Haarfolli-
keln, Talg- und Schweildriisen und deshalb oft
feuchtlich. Sowohl die Haut des Penis als auch des
Skrotums haben ein sehr locker gewebtes Bindegewe-
be; bei Entziindungen stellen sich daher oft massive
Odeme ein.

Balanoposthitis

Balanoposthitis (Entziindung von Glans und innerem
Vorhautblatt) ist sehr hdufig; sie ist klinisch durch R6-
tung, Schwellung, Nissen, Brennen und Jucken, ver-

mehrte Smegmabildung und (selten) Erosionen bzw.
sogar Ulzerationen gekennzeichnet. Die Verdnderun-
gen schneiden an der Umschlagstelle zum &ufleren
Vorhautblatt scharf ab. Die Abheilung erfolgt in der Re-
gel mit Restitutio ad integrum; bei chronischer Balani-
tis kann eine Fibrose des Priputiums entstehen, die zur
Phimose (s.unten) fithrt bzw. eine solche verstirkt, Zur
Entstehung der Balanoposthitis kénnen prinzipiell fol-
gende Faktoren beitragen:

« mechanische Faktoren (Friktion);

e Mazeration durch die Feuchte-Kammer-Situation
(hédufiger bei relativer Phimose bzw. iiberlangem
Praputium);

e Entfettung durch Seifen;

= Uberwuchern der Keimflora bzw. Infektion (E. Coli,
Candida);

s altersbedingte Atrophie der Epidermis.

Diese Ursachen haben naturgemafl in verschiedenen
(Alters-) Gruppen unterschiedliches Gewicht. Folgende
Formen der Balanoposthitis kénnen unterschieden
werden (Uberlappungen kommen natiirlich vor):

Balanoposthitis bei prapubertdren Knaben. Diese
tritt bei ca. 5 % auf und ist hdufig mit kongenitaler rela-
tiver oder absoluter Phimose (oft bei tiberlangem, ,,riis-
selférmigem* Priputium) oder partieller Konglutina-
tion der Glans assoziiert. Sie tritt meist als akuter epi-
sodischer, oft purulenter Infekt in Erscheinung; Erre-
ger: Staphylokokken, Streptokokken der Gruppe B.
Aufsteigende Infektion (Urethritis) ist moglich.

Balanoposthitis beim jungen, geschlechtsreifen
Mann. Insgesamt in diesem Lebensabschnitt seltener.
Im Vordergrund stehen sexuell erworbene Infektionen
oder deren Folgen, z.B. Begleitbalanitis bei Condylo-
mata acuminata, urethralem Fluor bei Gonorrhoe,
Chlamydieninfektion u. a. m. Hiufig sind eher milde ir-
ritative Kontaktbalanitiden, die durch sexuelle Uberak-
tivitat, Kontakt mit Partnerinnen mit vaginalem Fluor
(Kandidavulvitis, Trichomoniasis, anaerobe Vaginitis -
»Meine Freundin hat so einen scharfen Ausfluf}“) oder
auch Kontakt mit chemischen Agentien (Kontrazepti-
va, Kondome) zustande kommen. In der Regel selbst-
limitiert bzw. Abheilung nach Behandlung der Infek-
tion. Eine seltene, morphologisch charakteristische
Form ist ferner die Balanitis circinata bei M.Reiter
(s. Abb.13.19).

Balanoposthitis beim reifen Mann. In diesem Alter
nehmen Infektionen ab, konstitutionelle Faktoren je-
doch zu. Ein charakteristisches Zustandsbild ist die
sog. Reinlichkeitsbalanitis (Abb.19.57 a); manche Mén-
ner waschen, aus iibertriebener Reinlichkeit, das Glied
taglich ein- oder mehrmals mit Seife. Die stdndige Ent-
fettung schédigt die ohnehin physiologisch schwache
Barriere weiter, es kommt zur Mazeration. Das klini-
sche Bild ist typisch: eine diffuse, stumpfe Rotung,
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Seltener sind infektise Balanitiden; Diabetes mellitus
ist in ca. 30 % mit chronisch-rezidivierender bakteriel-
ler (E. coli) oder Kandida-Balanoposthitis assoziiert.
Lang bestehende Balanoposthitis (hdufig diabetisch)
kann zur progredienten Fibrose mit fast knorpelartiger
weifllich-transluzenter Verdickung der Vorhaut und
Verengung des Umschlagringes im Extrem auf Son-
dendicke mit Miktionsbeschwerden fithren (Balanitis
xerotica obliterans, postentziindliche Phimose). Bei
Versuchen, die Vorhaut zu reponieren, entstehen sehr
schmerzhafte Rhagaden, deren Infektion die fibroti-
sche Schrumpfung noch weiter beschleunigt (Circulus
vitiosus). Durch die Smegmaretention entstehen
manchmal akute Eiterungen im Préiputialsack.

Ein 42 jahriger Mann hatte immer schon eine etwas
enge Vorhaut, die sich jedoch ganzlich reponieren
lieR (relative Phimose). In der Jugend hatte er mehr-
mals Entziindungen, die jedoch problemlos abheil-
ten.Vor drei Jahren gewann er eine neue Partnerin,
mit der er ausgiebige Sexualbeziehungen einging.
Es kam dabei zunachst einmalig, spater immer wie-
der zu ,Einrissen” der Vorhaut, die den Verkehr
schmerzhaft gestalteten. Seit einem Jahr ist die Vor-
haut nahezu stets entziindet. Vor 3 Wochen stellte
sich eine rapide Verengung ein, die eine Reposition
unméglich machte. Eine Zirkumzision wurde in die
Wege geleitet.

Balanitis xerotica obliterans ist auch das Endstadium
eines Lichen sclerosus.

Balanoposthitis des alten Mannes (atrophe oder pla-
mazelluldre Balanitis, Zoon-Balanitis, Abb.19.57b).
Ein typisches und haufiges Bild, das schon im 6.Le-
bensjahrzehnt beginnen kann, aber im Greisenalter
kulminiert. An der Glans (vorwiegend im proximalen
Teil - hier ,,klebt“ die Vorhaut beim Zuriickrollen) und
am inneren Vorhautblatt finden sich ein oder mehrere
scharf abgegrenzte (lackartig) glinzende erosive Her-
de,in denen zarte punktférmige frische und éltere Ein-
blutungen erkennbar sind. Die Histologie zeigt Fehlen
der Hornschicht, atrophe 6dematdse Epidermis und
ein mildes, plasmazellreiches Entziindungsinfiltrat.

Abb. 19.57 a, b. Typische Lasionen der Glans penis. a ,Reinlich-
keitsbalanitis”. Gesamte Glans und inneres Vorhautblatt betrof-
fen, Haut leicht 6dematds, stumpf gerdtet, matt, vermehrt Smeg-
mabildung. b Atrophe Balanitis. Betroffen ist die proximale Glans
und das innere Praputialblatt; die Lasion ist scharf begrenzt,
glénzend (,lackfarben”) mit Teleangiektasien, frischen und éite-
ren punktférmigen Einblutungen

n Chronische Entziindungen der hautnahen
Schleimhaute sind meist reich an Plasmazellen.

Ursache: Altersbedingte Atrophie der Epidermis, chro-
nische Mazeration und dadurch erhéhte Verletzlich-
keit, hdufig auch starke Kolonisierung mit Gramnegati-
ven.

Therapie. Schaffung einer mdoglichst trockenen Si-

Schwellung (Verdickung der Falten) und stindiges Ab-
gehen mazerierter Hornmassen. Oft wird die Reinlich-
keitsbalanitis durch Kortikosteroidbehandlung perpe-
tuiert und verschlechtert.
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Die Reinlichkeitsbalanitis ist eine sehr hdufige, chronische
Dermatose, die den Betroffenen extrem beldstigt und fast
stets als ,,Pilz“ diagnostiziert und behandelt wird.

tuation im Prédputialsack, gegebenenfalls auch lokale
Antisepsis. Bei starken Beschwerden ist die Zirkumzi-
sion indiziert (anschlieffend meist schnelles Abheilen).
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Abb. 19.58. Lichen sclerosus et atrophicans als Ursache einer ab-
soluten Phimose

Differentialdiagnose. Erythroplasie; diese ist gleich-
falls durch einen oder einzelne, scharf begrenzte Herde
gekennzeichnet, die Oberfliche ist jedoch matt, stumpf
gerotet (deckfarben), oft leicht granuliert und ohne
Einblutungen. Erosiver Lichen ruber.

Phimose und Paraphimose

Unter Phimose versteht man eine Enge der Vorhaut, die
es schwierig (relative Phimose) oder unmoglich macht
(absolute Phimose), diese zu reponieren. Sie ist entwe-
der angeboren oder erworben; in ersterem Fall ist sie
héufig mit langem, riisselfsrmigen Préputium assozi-
iert. Im letzteren kann sie voriibergehend durch ent-
ziindliche Schwellung (z. B.bei Podophyllinbehandlung
von Kondylomen) oder permanent durch postinflam-
matorische Fibrose entstehen (hiufig diabetische Ba-
lanoposthitis, Lichen sclerosus, Abb.19.58). Komplika-
tionen sind Sekretstau, eitrige Balanoposthitis, Schwie-
rigkeiten und Verletzungen beim Geschlechtsverkehr.

Eine Paraphimose (Abb.19.59) entsteht, wenn bei re-
lativer Phimose die Vorhaut zuriickgezogen wird und
dann wegen Odembildung nicht mehr reponiert wer-
den kann. Gefahr der Nekrose im Bereich des Schniir-
rings und der Glans. Therapie: Versuch der manuellen
Reposition durch Auspressung des Odems der Glans;
bei Unmdglichkeit Spaltung des Praputiums. Selbst bei
erfolgreicher Reposition empfiehlt sich die Zirkumzisi-
on zur Verhiitung von Rezidiven.

Entziindliche Phimosen und Paraphimosen entste-
hen hiufig bei venerischen Infektionen (,,genital ulcer
disease“).

Weitere regionsspezifische Dermatosen

Penile Fibromatose (Peyronie) (Induratio penis pla-
stica). Eine hidufig mit palmoplantarer Fibromatose
(Dupuytren-Kontraktur) assoziierte plaqueférmige
Verdichtung der Dorsalseite der Tunica albuginea un-
bekannter Ursache. Sie beginnt meist in der Lebensmit-
te, ist langsam progredient, fithrt zur Verkriimmung

Abb. 19.59. Paraphimose (,spanischer Kragen). Nach forcierter
Reposition bei relativer Phimose wirkt die Umschlagstelle zwi-
schen duBlerem und innerem Praputialblatt wie ein Schnirring.
Massives Odem von Priputium und Glans

Abb. 19.60. Lymphopathia venerea. Derbe, bldulich durchschim-
mernde strangartige Verhartung am Sulcus coronarius

bei Erektion und Schmerzen beim bzw. Unméglichkeit
des Koitus (s. S. 602).

Kranzfurchenlymphangitis (Lymphopathia venerea)
(Abb.19.60). Eine derbe, schmerzlose strangartige Ver-
hiirtung parallel und knapp proximal zum Sulcus coro-
narius, die einem verdickten, entziindlich infiltriertem
Lymphgefdf8 entspricht. Atiologie: unklar; Assoziation
mit Traumen und vehementem Geschlechtsverkehr.
Spontanheilung nach einigen Wochen.

Fehlbildungen, Anomalien. Die mediane Raphezyste
ist ein aus urothelialem Epithel aufgebauter Gang an
der Raphe penis, meist in Frenulumnihe. Meist asym-
ptomatisch, manchmal Entziindungen.

Hirsuties papillaris coronae glandis (Abb.19.61):
multiple kleine derbe, diskret stehende weifiliche (ver-
hornte) Papeln der Glans unmittelbar an der Kranzfur-
che. Eine harmlose Anomalie bei ca. 20 % der Ménner.

19.8 Krankheiten der dulleren Genitalien
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Abb. 19.61. Hirsuties papillaris coronae glandis. Nebenbefund:
ein kleines Kondyloma acuminatum am inneren Préputialblatt

Abb. 19.62. Lentiginose der Glans penis

Werden von vielen Patienten fiir krankhaft gehalten.
Histologie: Angiofibrome.

Bei manchen Sdugetieren (Hunde, Katzen) sind sol-
che Papeln oft stark ausgebildet und haben eine me-
chanische Funktion. Beim Menschen Atavismus.

Makuldse penile Melanose (Abb.19.62). Eine seltene
harmlose, jedoch beunruhigende Dermatose, die durch
einzelne oder mehrere dunkelbraun-schwarze, scharf
und polzyklisch begrenzte Flecken an der Glans cha-
rakterisiert ist. Die Lasionen dhneln einer Lentigo ma-
ligna, entsprechen histologisch jedoch nur einer basa-
len Hyperpigmentierung ohne melanozytire Atypien.
Auftreten im frithen oder mittleren Erwachsenenalter.
Differentialdiagnose: Melanom. Die Diagnose der ma-
kuldsen penilen Melanose muf immer histologisch ve-
rifiziert werden.

Die penile makulése Melanose ist in der Regel auf den Penis
beschrinkt; gleichartige Lasionen kennt man auch an den
Lippen (und der Vulva).

Regionsspezifische Priékanzerosen und Karzinome.
Viruspapillome durch High-risk-HPV-Typen sind Er-
reger der fiir die Genitoanalregion spezifischen Condy-
lomataplana (s.S.264).Die Erythroplasie (s. Abb.18.15)
ist eine dem M. Bowen entsprechende obligate Prikan-
zerose; sie erscheint als irregulér gestalteter leicht gra-
nulierter Fleck an Glans oder Praputium (s.S.557). Ein
regionssepzifisches Karzinom sind schlieflich die Rie-
sencondylomata Buschke-Léwenstein ‘

19.8.2 Haufige, nicht regions-
spezifische Lasionen
des mannlichen Genitales

Lichen sclerosus et atrophicans (s. Abb. 15.39). Eine re-
lativ haufige, bei Frauen ungleich hiufigere skleroder-
miforme Dermatose meist des Genitales, die durch
weiflliche hyperkeratotische Papeln, Verlust der Elasti-
ka und Briichigkeit der Dermis mit Neigung zu Einblu-
tungen gekennzeichnet ist. Im Endstadium Atrophie
und Schrumpfung (s. S. 478).

Lichen simplex chronicus des Skrotum. Das Skrotum
ist nicht selten Sitz eines chronischen intertrigindsen
Ekzems und Ursache eines oft sehr listigen genitalen
Pruritus. Gefahr: Entrittspforte fiir das oft vehement
verlaufende genitale Erysipel.

Weitere fiir die Region charakteristische Lasionen
sind multiple Talgzysten des Skrotum, die Angiokera-
tomata scroti u.a. m.

19.8.3 Regionsspezifische Krankheiten
des weiblichen du3eren Genitales

Die Labia majora tragen reichlich Haare, Talg- und
Schweilddriisen, die zarten Labia minora sind in ihrem
duf8eren Teil von verhornender Epidermis mit freien
Talgdriisen, innen jedoch von nichtverhornendem
Schleimhautepithel bedeckt (Vestibulum vaginae). Das
Vestibulum erstreckt sich von der Klitoris bis zur hinte-
ren Kommissur und beinhaltet die Miindungen von
Urethra, Vagina, der Bartholin-Driisen sowie kleinerer
Driisen und Ginge. Es ist der empfindlichste Teil der
Vulva, reichlich mit Nervernendigungen versorgt, aus
lockerem, schwellungsbereitem Gewebe aufgebaut und
wegen des diinnen Epithels mit einer nur mifligen Bar-
rierefunktion ausgestattet (Vorsicht bei lokaler Korti-
kosteroidbehandlung!).

Auch (und ganz besonders) im Vestibulum herrscht
wegen des Epitheltyps und des auch physiologisch mil-
de vorhandenen Fluor vaginalis ein Klima der feuchten
Kammer, das bei stirkerem Fluor die gesamte Vulva be-
trifft. Vagina und Vestibulum besitzen ihre eigene resi-
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dente Keimflora, die bei Milieuénderungen oder Infek-
tionen leicht umschlagen und pathologischen Keimen
(z.B. Candida albicans) Raum geben kann. Fluor, Frik-
tion durch enge Unterkleidung und die regional hohe
Kérpertemperatur schaffen die geeignete Vorausset-
zungen zu lokalen chronischen Irritationen.

Vestibulitis. Ein durch meist nur geringe Rotung im
Bereich des Vestibulums und erhebliche Beriihrungs-
schmerzhaftigkeit bei Fehlen sonstiger objektiver
Symptome gekennzeichneter Zustand. Die Patientin-
nen sind zum Geschlechtsverkehr kaum imstande,
auch Radfahren etc. ist mit erheblichen Beschwerden
verbunden. Therapie: symptomatisch, psychologische
Hilfe (psychosomatische Komponente).

Vestibulitis ist natiirlich auch Begleitsymptom von
Fluor vaginalis infektioser oder nicht-infektidser Ursa-
che und Vulvitis (z. B. bei Kandidainfektion).

Pruritus vulvae, Lichen simplex vulvae. Ein sehr hiu-
figes Symptom, das etwa 10% der gynikologischen
(und einen nicht unbetrichtlichen Teil der dermatolo-
gischen) Konsultationen ausmacht. Es kann Begleit-
symptom objektiver lokaler Lasionen (z.B. Lichen ru-
ber, Pedikulosis, Kandidiasis, Kontaktekzeme und Li-
chen sclerosus) oder auch von Systemkrankheiten sein
(z.B. M. Hodgkin, Diabetes mellitus, Verschluflikterus).
In mehr als der Hilfte der Fille 148t sich eine Ursache
jedoch nicht aufdecken; offensichtlich handelt es sich
um einen Circulus vitiosus von Juckreiz und Kratzen,
dessen urspriinglicher Trigger nicht mehr nachweisbar
ist (dhnliches ist von manchen anderen Korpersffnun-
gen bekannt, die samtlich kitzel- bzw. juckbereite Re-
gionen sind - Anus, Konjunktiven, Lippen etc.). Chro-
nischer Pruritus vulvae fiihrt zu oft betrichtlicher Li-
chenifikation.

Pruritus vulvae ist ein auflerordentlich belastendes Problem.
An seiner Entstehung sind oft psychiatrische (endogene oder
klimakterische Depression) oder psychologische Momente
beteiligt.

Therapie. Ausschaltung bzw. Behandlung etwaiger Ur-
sachen, Vermeiden weiterer Irritationen, Versuch loka-
ler Kortikoide (nicht als Dauerbehandlung geeignet).

Ein verwandter Zustand ist die Vulvodynie (Schmerz-
haftigkeit der Vulva). Auch sie kann Symptom von
Entziindungen und Infekten (z.B. Kandidavulvitis
oder HPV-Infektion) oder seniler Atrophie sein und
ist bei Fehlen objektiver Befunde nicht selten Aus-
druck einer Involutionsdepression. Die Vulvodynie ist
eine Ursache der Dyspareunie (schmerzhafter Ge-
schlechtsverkehr); sie ist nicht mit Lichen simplex
chronicus assoziiert.

Atrophie der Vulva, Plasmazell-Vulvitis. Bei postme-
nopausalen Frauen kommt es zur meist milden,
manchmal ausgeprégten Atrophie des gesamten dufle-
ren Genitales ohne weitere objektive Zeichen. Sie kann

von Vulvodynie begleitet sein. Therapie: lokale Ostro-
genpraparate.

Zu unterscheiden ist die Atrophie bei Lichen sclerosus, die in
ihrem Endstadium zum Verschwinden der Labia minora und
teilweise der Labia majora fiihren kann.

An der Vulva dlterer Frauen finden sich seltener um-
schriebene Herde, die klinisch und histologisch der
Zoon-Balanitis entsprechen.

Bartholinitis, Bartholin-Zyste. Eine heftig schmerzhaf-
te Entziindung der Bartholin-Driise (kaudaler Bereich
der Labia majora, Einmiindung des Ausfithrungsgan-
ges im Vestibulum), die bei Gonorrhoe (s.Kap. ,,Go-
norrhoe®) oder pyogenen Infekten auftreten kann.
Chronische Entziindung mit Okklusion des Aus-
fihrungsganges fiihren zur Zystenbildung. Therapie:
entsprechende Antibiotika, evtl. Inzision. Bartholin-Zy-
sten werden durch Marsupialisation saniert (Schaffung
eines permanenten Ausganges).

Vaginale Adenose. Ein seltener Zustand, der durch die
Persistenz von Epithel des Miiller-Ganges im vorwie-
gend oberen Anteil der Vagina, manchmal bis ins Vesti-
bulum, gekennzeichnet ist. Klinisch mehrere scharf
und unregelmiflig begrenzte erythematdse Lisionen,
die leicht bei Berithrung und spontan bluten. Das Bild
ist von einem erosiven Lichen ruber klinisch kaum un-
terscheidbar. Histologisch Metaplasie primitiver
Epithelien. Therapie: soweit moglich, operativ. Ober-
flachliche Entfernung (z. B. Laserung) fithrt zum Rezi-
div aus tiefgelegenen Epithelinseln.

Die vaginale Adenose wird schon in utero angelegt und fiihrte
bei miitterlicher Einnahme von Stilbéstrol (heute nicht mehr
erhiltlich) zu ausgedehnten Lisionen, die sich hiufig in Va-
ginalkarzinome umwandelten. Sie kommt nicht selten auch
ohne medikamentdse Induktion bei jungen Midchen vor,
verlduft jedoch asymptomatisch oder bildet sich zuriick.
Moglicherweise unter dem Einflul von Kontrazeptiva oder
hormoneller Substitution kann es im Klimakterium zu ausge-
dehnten Lisionen kommen.

Weitere regionsspezifische Lasionen. Ahnlich wie
beim minnlichen Genitale kénnen sich am weiblichen
die vulvire makulose Melanose, Condylomata plana,
ein extramammarer M. Paget und Riesencondylomata
acuminata Buschke-Léwenstein ausbilden (s. oben).

19.8.4 Haufige,nicht regionsspezifische
Lasionen des weiblichen Genitales

Lichen sclerosus et atrophicans. Das weibliche Geni-
tale ist Hauptlokalisation dieser grundsitzlich iiberall
auftretenden Dermatose (s.S. 478). Es handelt sich um
manchmal extrem juckende weiflliche Papeln, die, zu
Plaques konfluiert, das Genitale und meist auch die
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Analregion umschliefen (,,8-Figur®). Zwei Inzidenz-
gipfel: priapubertire Madchen (bei diesen spontane
Abheilung méglich, s. Abb. 15.40) und Frauen mittleren
Lebensalters. Nach jahrelangem Verlauf Atrophie mit
Verstreichen von Teilen des Genitales und Strikturen
(s.oben).

Der Lichen sclerosus des weiblichen Genitales gilt als
fakultative Prikanzerose (Karzinomrisiko ca. 5%); re-
gelmidRige Kontrollen, evtl. auch operative Entfernung
schwer befallenen Gewebes sind indiziert. Bei milden
Formen ist eine Unterspritzung mit Kortikoid-Kristall-
suspension voriibergehend sehr wirkungsvoll, Rezidive
sind jedoch hiufig (kann wegen der Gefahr der Atro-
phie nicht hdufig wiederholt werden).

Lichen ruber planus. Mitbeteiligung der Vulva bei Li-
chen ruber ist hdufig, selten jedoch der erosive Lichen
ruber des Vestibulums und der Vagina. Es handelt sich
um ausgedehnte, schmerzhafte, scharf und unregel-
mifig begrenzte diisterrote und leicht blutende Herde,
die sich als extrem therapieresistent erweisen. Diagno-
se: Histologie. Differentialdiagnose: Pemphigus, zika-
trizierendes Pemphigoid, vaginale Adenose.

Vulvakarzinome sitzen haufig im Vorderteil des Vesti-
bulum und sind oft - ebenso wie der extramammaére
M. Paget - initial unscheinbar (erythematdse Verhar-
tungen).
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