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Vom Eigenleben
_abgetrennter Arme

Wer mit Mythen und Legenden ver-
traut ist, der weill um die Existenz
furchtbarer Ungeheuer, die dem Men-
schen zu Wasser und zu Lande auf-
lauern und sicheres Verderben brin-
gen. Zu den bedrohlichsten Kreaturen
dieser Art zdhlen riesige Kraken, die
aus den Abgriinden des Meeres auf-
{  tauchen, ihre gewaltigen Fangarme
um den Rumpf eines Schiffes werfen
und dieses mit sich in die Tiefe zie-
_ . hen. Die Literatur ist reich an Berich-
"""'-u.b T F- . ten dieser Art. Schon Homer erzahlt
- X o in der Odyssee von einem krakenarti-
gen Wesen namens Skylla, dem sechs
Gefdhrten des Odysseus zum Opfer
fallen. In Victor Hugos Roman »Die
"-':\;. Arbeiter des Meeres« kampft der
«  schiffbriichige Gilliat einen ver-
zweifelten Kampf mit einem
L riesigen Kraken, und in Jules
Vernes »20000 Meilen unter
dem Meer« verliert Kapitan
Nemo einen Mann seiner Be-
satzung beim Versuch, die
von Riesenkalmaren lahmge-
legte »Nautilus« wieder flott zu
machen.
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Was ist das?

18. Jahrhundert Gber Kraken mit einem
Korperumfang von »eineinhalb engli-
schen Meilen, « die mit ihren Fangar-
men einer von einem Algenteppich
umgebenen Inselkette gleichen. Victor
Hugo bezeichnet den Kraken als »von
Hass durchdrungenen Schleim,« und
dem Erzdhler des Kampfes um die
»Nautilus« scheint es, »als wiichsen
die klebrigen Fiihlhérner wie die Kdp-
fe der Hydra wieder auf, « nachdem es
gelungen war, sie durg
zutrennen. Anderen B e

entfalten die abgetrennten Tentakel
ein Eigenleben, so dass aus jedem ver-
meintlichen Sieg ein neuer Gegner
entsteht. Der Krake, so Victor Hugo,
sei eine »Ldsterung der Schopfung, «
die dem Menschen »ein furchtbares
Riétsel vorlegt: das Rétsel des Bosen. «

Die maritime Wirklichkeit ist etwas
anders. Kraken sind scheue Meeres-
bewohner, die Schiffe und Kisten
meiden und fir die Seefahrt keine Ge-
fahr darstellen. Der grofite bekannte
Krake, Octopus dolfleini, lebt im Pazi-
fischen Ozean und hat eine Arm-
spannweite von knapp 10 Metern. Bei
den Riesenkalmaren, die im Unter-
schied zum achtarmigen Octopus
tiber zehn Fangarme verfiigen, liegt
der GroBenrekord bei 8 m Korper- und
14m Fangarmldnge. Zwar wachsen
dem Octopus verlorene Arme wieder
nach, dies geschieht jedoch nicht in-
nerhalb von Sekunden, und die Ent-
wicklung eines neuen Kraken aus ei-
nem abgetrennten Fangarm gehort ins
Reich der Fabel.

Im Lichte neuer Erkenntnis eignet sich
der Mythos vom vielarmigen Seeun-
geheuer nur noch zum Gruseln und
zu allegorischen Vergleichen. Vor al-
lem letztere sind sehr beliebt: das
Spektrum der Themen, fiir die das
Schreckensbild des Kraken als Ver-
gleich herangezogen wurde, reicht
von weltumspannenden Konzernen

tiber birokratische Strukturen bis hin
zur Steuerpolitik. Aber auch manche
Krankheit ldsst sich mit einem mysti-
schen Kraken vergleichen, so vielfdltig
sind ihre Arme, mit denen sie den
Kranken umschlungen hilt, und so
schnell wachsen sie nach, wenn man
sie durch gezielte Therapie abgehackt
zu haben glaubt. Dariiber hinaus gibt
es Krankheiten, deren Fangarme,
durch einen kréftigen nosologischen
Beilhieb vom Leibe getrennt, ein Ei-
genleben entwickeln und als eigen-
standige Entitdten Urstand feiern.

Zu den Kraken der Medizin konnte
man den Lupus erythematosus rech-
nen, dessen vielgestaltigen Arme von
Hautverdnderungen Uber Lymphkno-
tenschwellungen bis hin zu Herzmus-
kelentziindungen reichen und bei
dem auf therapeutisch induzierte Re-
missionen nicht selten prompte Rezi-
dive folgen, »als wiichsen die klebri-
gen Fiihlhérner wie die Képfe der Hy-
dra wieder auf.« Ferner ist die Zuge-
horigkeit mancher Arme zum Lupus
erythematosus umstritten: einmal ab-
gehackt, haben sie sich zu neuen Kra-
ken entwickelt und geistern als eigen-
standige Entititen durch die Lehrbi-
cher der Medizin. Mehr Gber das Ei-
genleben abgetrennter Arme des Lu-
pus erythematosus erfahren Sie in den
Rubriken »Der besondere Fall«, »Me-
mories« und »Dermatologie — einmal
anders. «




Bunt gemischt

In den vergangenen Wochen fanden
in Deutschland gleich zwei grolRe der-
matohistologische Fortbildungsveran-
staltungen statt: das 7. GiefRener derma-
tohistologische Kolloquium vom 7. bis
zum 9.Marz und die 11.Jahrestagung
der Arbeitsgemeinschaft Dermatologi-
sche Histologie drei Wochen spater.

Das Giellener Dermatohistologische
Kolloquium, das von der Universitéts-
Hautklinik Gieen und dem Zentrum
fir Dermatopathologie Freiburg ge-
meinsam ausgerichtet wurde, hatte
diesmal den Titel »The Dynamic of
Dermatopathology.« Damit wurde
die Dynamik pathologischer Prozesse
erstmals zum Thema eines wissen-
schaftlichen Kongresses gemacht. Die
Perspektiven, unter denen die Dyna-
mik betrachtet wurde, wechselten.
Eine Perspektive war philosophisch: In
seiner Begriilung wies der Leiter der
GieRener Hautklinik, Wolf-Bernhard
Schill, auf die Dehnbarkeit der Zeit
hin, die sich gerade bei biologischen
Prozessen bemerkbar macht, deren
Zeitablaufe so unterschiedlich sind,
dass sie sich den Versuchen der Mes-
sung entziehen. Die Dermatopatholo-
gie sei aber nicht nur mit der Dehn-
barkeit der Zeit konfrontiert, sondern
auch mit der Desintegration der Zeit,
wie sie in Gemdlden von Salvador
Dali zu Ausdruck komme: aus vielen

<« 7 GielSener dermatohistologisches
Kolloquium: anlasslich des 200. Geburtsta-
ges Justus von Liebigs fand der BegriilSungs-
abend im Giellener Liebig-Museum statt,
u.a. mit einer bunten Demonstration der
Chemie zur Zeit Justus von Liebigs durch
den GielBener Chemie-Professor, W. Laqua.

Momentaufnahmen miisse sie biologi-
sche Abldufe rekonstruieren. Die Vor-
teile dieser Momentaufnahmen be-
sttinden darin, dass sie sich als stehen-
de Bilder fir eine morphologische
Analyse besser eigneten als ein be-
wegter Film.

Thomas Kehl von der Firma Aventis,
dem Hauptsponsor des Kolloquiums,
betrachtete die Dynamik der Derma-
topathologie aus einer pharmakologi-
schen Perspektive. Das Verstandnis der
Dynamik pathologischer Prozesse sei
fur eine sinnvolle Pharmakotherapie
unerldsslich. Dies habe bereits der
Franzose  Pierre-Charles-Alexandre
Louis erkannt, der vor nahezu 200
Jahren als erster statistische Methoden
zur Therapiekontrolle heranzog. Louis
erklarte im Jahre 1828: » Damit unsere
Berechnungen zu brauchbaren, zutref-
fenden Ergebnissen fiihren... missen
wir genau wissen, zu welchem Zeit-
punkt der Krankheit die Behandlung
eingesetzt hat, und wir miissen vor al-
lem den natiirlichen Verlauf der
Krankheit kennen, in all ihren Facet-
ten, wenn sie sich selbst (liberlassen
bleibt.« Dieses Wissen, das schon
Louis als Grundlage fiir Therapiestudi-
en gefordert habe, sei genau das, das
im Rahmen des Giefsener Kolloqui-
ums vermittelt werde.

Eine dritte Perspektive, aus der die Dy-
namik der Dermatopathologie betrach-
tet wurde, war historisch: Wolfgang
Weyers vom Zentrum fiir Dermato-
pathologie Freiburg gab einen Uber-
blick tber die unterschiedliche Be-
ricksichtigung und Gewichtung der

A BegriiBungsabend im Justus-Liebig-
Museum. In der Bildmitte im Vordergrund
die beiden wissenschaftlichen Leiter des
Kolloquiums, Wolfgang Weyers (Freiburg,
links) und A. Bernard Ackerman (New York).

¥ von oben nach unten:

Der Sekretér des GielSener Kolloquiums,
Nikolai Wroblewski (links), zusammen
mit dem Leiter der Gielsener Hautklinik,
Wolf-Bernhard Schill; Heinz Kutzner
(Friedrichshafen, links) zusammen mit
Omar Sangueza (U.S.A.); Almut Béer
(Frankfurt, links) zusammen mit Volker
Steinkraus (Hamburg).



<« Vortragssaal im
Hauptgebaude der
Universitit Gielen:
zum 7. Gielsener
dermatohistologischen
Kolloquium waren
knapp 200 Dermato-
logen und Pathologen
aus 11 Landern
gekommen.

<« Vortragspause im
Universitats-Haupt-
gebdude: dichtes
Gedrdnge am Stand
des Verlages Ardor
Scribendi, an dem
neben Biichern auch
die neue Webside
von A. B. Ackerman,
derm101.com,
demonstriert wurde.

vierten Dimension in der Geschichte

der Pathologie und Dermatopathologie
(sieche Dermatopathol Pract Concept
2003; 9:2, unter www.derm101.com).

Die vierte und wichtigste Perspektive
war histopathologisch: in einer Serie
von Vortrdgen zum Thema »Lives of

<« Die Academic
Brass Band leitete in
der Paradieskapelle
von Kloster Arnsburg
den festlichen Abend
ein. Ganz rechts:
Christoph Loeser von
der Hautklinik GielSen.

<« Das traditionelle
gemeinsame Essen
am Samstag abend
in Kloster Arnsburg —
ein willkommenes
Intermezzo zwischen
zwei anstrengenden
Vortragstagen.

Lesions« wurden verschiedene Derma-
tosen in ihren unterschiedlichen Ent-
wicklungsstadien dargestellt, so zum
Beispiel der Lupus erythematosus, die
Mycosis fungoides und die solare Ke-
ratose (A.B. Ackerman, New York), die
Prurigo pigmentosa und das Kerato-
akanthom (A.Boer, Frankfurt), der

Naevus sebaceus (B.Cribier, Stras-
bourg), die Necrobiosis lipoidica
(C.Diaz, Freiburg), die Pityriasis liche-
noides (M. Hantschke, Friedrichsha-
fen), das Erythema exsudativum multi-
forme (W.Meigel, Hamburg), die
Krankheiten der Pemphigus-Gruppe
(C.Rose, Wiirzburg), die lymphomato-
ide Papulose (C.Sander, Minchen),
die leukozytoklastische  Vaskulitis
(O.Sangueza, Winston-Salem), die
Lipodermatosklerose (M.Tronnier, Hil-
desheim) und der Lichen planus
(N.Wroblewski, Gielen).

Eine weitere Perspektive war dermato-
skopisch: Harald Kittler (Wien) be-
richtete iber seine Erfahrungen mit
der auflichtmikroskopischen Langzeit-
kontrolle pigmentierter Tumoren. Bei
etwa vier Prozent aller untersuchten
Lasionen wurde eine Vergroferung
festgestellt. Diese erfolgte bei melano-
zytaren Naevi recht gleichmdlig, wah-
rend initiale Melanome hdufig eine
fokale VergroRerung und eine Ande-
rung auflichtmikroskopischer Struktu-
ren (z.B. Auftreten von »Pseudopo-
dien« oder »Blackdots«) zeigten (siehe
] Am Acad Dermatol 2000; 43: 467-
476; Arch Dermatol 2001; 137:
1590-1995). Michael Tronnier (Hil-
desheim) beschrieb die Auswirkungen
der experimentellen Irritation melano-
zytdarer Naevi auf deren histopatholo-
gisches Erscheinungsbild. So kommt
es nach erythematogener UV-Expositi-
on zu reversiblen Verdanderungen, die
ein Melanom simulieren kénnen (u.a.
vermehrt Einzelmelanozyten, supraba-
sale Melanozyten). Aufgrund des sym-
metrischen Aufbaus der Naevi, des
Fehlens von Kernatypien sowie histo-
pathologischer Hinweise auf die Irrita-
tion (u.a. Parakeratose mit Serumein-
schliissen) ist eine spezifische Diagno-
se dennoch in der Regel moglich (sie-
he u.a. Hautarzt 2000; 51: 561-566).
Dieter Metze (Minster) gab einen
Uberblick tiber die Verdnderungen, die
im Rahmen der Regression von Neo-
plasien beobachtet werden, und Eva-
Bettina Brocker und Reinhard Gillitzer
(Wiirzburg) diskutierten die Dynamik
der Dermatopathologie aus einer
grundlagenorientierten Sicht in Bezug
auf die Karzinogenese und die Ent-
wicklung entziindlicher Dermatosen.

Einer der Hohepunkte der Veranstal-
tung war ein Vortrag von Peter Fried|



(Wiirzburg) zum Thema »The Dynamic
of Invasion.« In mikroskopischen Zeit-
rafferaufnahmen demonstrierte Fried|
unterschiedliche Formen der Zellmi-
gration in einer dreidimensionalen ex-
trazelluldren Matrix: von Einzelzellen,
die Uber Adhésionsrezeptoren (u.a.
Integrine) Verbindungen mit Matrixfa-
sern eingehen, sich an diesen vorwarts
ziehen und schliefSlich die Verbindun-
gen wieder kappen, im Verlaufe ihrer
Wanderung eine Spur durchschnitte-
ner Fasern hinterlassend, tber Einzel-
zellen mit geringem Integringehalt
(z.B. Lymphozyten), die sich stark ver-
formen und sich dadurch amé&boid
zwischen Matrixfasern hindurchschlan-
geln konnen, bis hin zu ganzen Zell-
verbdnden, die als geschlossene Funk-
tionseinheit mit unterschiedlicher Auf-
gabenverteilung migrieren, wie dies
u.a. bei der Angiogenese und der
Wanderung von Tumorzellen beob-
achtet wird (siehe Cell Mol Life Sci
2000; 57: 41-64).

Neben den wissenschaftlichen gab es
auch gesellschaftliche Hohepunkte.
Diese reichten vom BegriiSungsabend
im Giellener Liebig-Museum, begleitet
von einer Chemie-Vorlesung im Stile
Justus von Liebigs, tiber die Pausen im
wissenschaftlichen Programm, in de-
nen die Teilnehmer nicht nur reichlich
bewirtet wurden, sondern auch Gele-
genheit hatten, an einem groflen Mo-
nitor die Fortbildungsangebote der
neuen homepage von Bernard Acker-
man zu studieren (www.derm101.com;
u.a. mit einem ausfihrlich erlduterten
klinisch-histopathologischen Quiz und
der  Zeitschrift Dermatopathology:

Practical and Conceptual), bis hin zum
traditionellen Abendessen in Kloster
Arnsburg, das erneut von musikali-

schen Darbietungen der Academic
Brass Band eingeleitet und begleitet
wurde. Das 7. Giefener Dermatohisto-
logische Kolloquium setzte die inzwi-
sachen schon zwolfjdhrige Tradition
hochkaratiger ~ Fortbildungsveranstal-
tungen in Giellen gelungen fort. Samt-
liche Vortrage des Kolloquiums wur-
den aufgenommen und konnen im
Internet abgerufen werden (unter
www.uniklinikum-giessen.de/derma).

Die Jahrestagung der Arbeitsgemein-
schaft Dermatologische Histologie
fand diesmal in Hamburg statt, orga-
nisiert von den Hautkliniken des Uni-
versitdtskrankenhauses Eppendorf und
des Allgemeinen Krankenhauses St.
Georg. Die Atmosphdre war genauso
familiar wie in GieRen, und ein Abend
im Hamburger Vélkerkundemuseum —
mit gemeinsamem Essen und Fihrun-
gen durch die Ausstellungsraume -
war ein willkommener Kontrapunkt
zum wissenschaftlichen Programm. Im
Unterschied zum GieBener Kolloqui-
um hatte die ADH-Tagung kein zen-
trales Thema, sondern behandelte ver-
schiedene Aspekte der Dermatopatho-
logie. Neben dem traditionellen
Schnittseminar und Kursen tber kuta-
ne Lymphome und infektiose Derma-
tosen, zusammengestellt von Peter
von den Driesch und Andrea von
Stemm (Hamburg), gab es auch ein
von Wolfgang Weyers (Freiburg) orga-
nisiertes und moderiertes »klinisch-
pathologisches  Konsil,« in  dem
schwierige und interessante Falle vor-
gestellt und diskutiert wurden.

Zu den Schwerpunkten der Tagung
zahlten Tumoren der Haut, infektiose
Hautkrankheiten und bullése Derma-
tosen. In einem der interessantesten

Vortrage behandelte Roland Moll (Mar-
burg) die Differenzialdiagnose kutaner
Filiae. So sei zum Beispiel in der Regel
eine Unterscheidung zwischen Me-
tastasen duktaler und gastrointestina-
ler Karzinome maoglich, da erstere po-
sitiv fiir Cytokeratin-7 und negativ fir
Cytokeratin-20 seien, wahrend letzte-
re ein umgekehrtes Expressionsmuster
zeigten. Auch die Herkunft anderer
Metastasen lasse sich immunhistoche-
misch eingrenzen (z.B. TTF-1-Expres-
sion bei Metastasen von kleinzelligen
Karzinomen und Adenokarzinomen
der Lunge, fehlende E-Cadherin-Ex-
pression bei Metastasen lobuldrer
Mamma-Karzinome und Siegelring-
Karzinome des Magens, CA125-Ex-
pression bei Metastasen von Karzino-
men des weiblichen Genitaltraktes).

Tim McCalmont (San Francisco) ging
auf die Diagnostik infektioser Derma-
tosen ein. In den meisten Fdllen seien
mit Hamatoxylin und Eosin gefdrbte
Schnitte ausreichend, um eine spezifi-
sche Diagnose zu stellen. Bei beson-
deren Fragestellungen stelle die PCR-
Diagnostik eine wichtige Erganzung
dar. Vor allem bei der Lues und bei
Herpesvirus-Infektionen zeichne sich
die PCR durch eine hohe Sensitivitat
und Spezifitdt aus, wahrend ihre Sen-
sivitdt bei anderen Infektionen gerin-
ger sei. So berichtete McCalmont tiber
einen Fall von mykobakterieller Dak-
tylitis, bei dem Spezialfirbungen und
die PCR wiederholt negativ gewesen
seien, ehe Mykobakterien kulturell
nachgewiesen wurden. Auch auf das
Problem falsch-positiver PCR-Ergeb-
nisse durch Kontamination mit Erre-
gern (wie z.B. humanen Papillomvi-
ren) ging McCalmont ein.

Zum Abschluss der Veranstaltung be-
richtete Michael Hertl (Erlangen) tiber
neue Aspekte in der Pathogenese bul-
|6ser Dermatosen. Bei diesen traditio-
nell als Erkrankungen des humoralen
Immunsystems dargestellten Dermato-
sen kommt autoreaktiven T-Lympho-
zyten eine zentrale Rolle zu. So ist der
Pemphigus vulgaris mit besonderen
HLA-Klasse II-Allelen (DRB1*0402

<« Der 1.Walter F. Lever Festvortrag hatte
den Titel » Dermatohistopathologie: Von der
Deskription zur Funktion. « Der Festredner,
Helmut H. Wolff (links), hier mit Gundula
Schaumburg-Lever und dem

Vorsitzenden der ADH, Michael Tronnier.
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und DQB1*0503) assoziiert,
Uber die das Autoantigen,
Desmoglein3,  T-Helfer-
Zellen prasentiert wird.
Im Unterschied zu Per-
sonen ohne diese HLA-
Allele wurden bei Perso-
nen mit den Pemphigus-
assoziierten Allelen ge-
hauft autoreaktive TH1-
Zellen gegeniiber Desmo-
glein-3 nachgewiesen, ohne
dass es zur Manifestation
eines Pemphigus kam. Die
Krankheit entwickelte sich
nur bei Patienten, die gleich-
zeitig gegeniliber Desmo-
glein3 sensibilisierte
TH2-Zellen aufwiesen.
Die Produktion von
Autoantikorpern  ge-

In der Medizin wie in
allen anderen Berei-
chen des Lebens gibt es
Probleme, deren Bedeu-
tung unterschatzt wird,
weil sie niemals angespro-

chen werden. Eines der Pro-

bleme bei der Durchfiihrung von Bi-

opsien ist der Transfer des entnomme-
nen Gewebestiickes vom Patienten in
das Formalinréhrchen. Dieser einfa-
che Vorgang wird durch Adhdsions-
krafte erschwert, die das feuchte Ge-

gen Desmoglein3 scheint auf einer
Stimulation von B-Lymphozyten durch
autoreaktive TH2-Zellen zu beruhen
(siehe JImmunol 2003; 170: 635—-642).

Neben vielen weiteren interessanten
Vortrdgen wartete die ADH-Tagung
mit zwei Neuerungen auf. Erstmals
vergeben wurde der nach dem »Vater«
der ADH benannte Steigleder-Preis fir
Dermatohistologie, den sich in diesem
Jahr Mosaad Megahed (Disseldorf)
und Almut Boer (Frankfurt) teilten.
Erstmals gehalten wurde der Walter F.
Lever Festvortrag. Der erste Festredner,
Helmut H.Wolff (Libeck), lieR den
Weg der Dermatohistologie von der
Morphologie zur Biologie Revue pas-
sieren und fihrte in diesem Zusam-
menhang ein Zitat von Goethe an, das
sich auch gut als Motto fiir das Gie-

Bilderbuch der Biopsie

webestiick an Oberflachen haften las-
sen. Haftet das Gewebestlick an der
Kirette oder Pinzette, werden nicht
selten leere Formalinréhrchen einge-
schickt. Mindestens ebenso oft blei-
ben Gewebestiicke am Rande des
Formalinrohrchens haften und werden
dann beim Zuschrauben des Deckels
eingequetscht. Wegen der resultieren-
den Quetsch-Artefakte und der feh-
lenden Fixierung ist die Beurteilbarkeit
solcher Prdparate erheblich einge-
schrankt.

Rener Kolloquium geeignet hatte:
»Betrachten wir ... alle Gestalten, be-
sonders die organischen, so finden wir,
dal$ nirgend ein Bestehendes, nirgend
ein Ruhendes, ein Abgeschlossenes
vorkommt, sondern dals vielmehr alles
in einer steten Bewegung schwanke.
... Wollen wir also eine Morphologie
einleiten, so diirfen wir nicht von Ge-
stalt sprechen , sondern, wenn wir das
Wort brauchen, uns allenfalls dabei
nur die Idee, den Begriff oder ein in
der Erfahrung nur fiir den Augenblick
Festgehaltenes denken. Das Gebildete
wird sogleich wieder umgebildet, und
wir haben uns, wenn wir einigerma-
Ben zum lebendigen Anschaun der
Natur gelangen wollen, selbst so be-
weglich und bildsam zu erhalten,
nach dem Beispiele, mit dem sie uns
vorgeht. «

Die GroRenordnung dieses Problems
sollte nicht unterschétzt werden. In
grofBeren dermatohistopathologischen
Labors vergeht keine Woche ohne
fehlende oder im Deckel einge-
schraubte Prdparate. Bei der Durch-
flihrung von Biopsien sollte sich der
Operateur daher trotz aller zeitlichen
Anspannung stets mit einem kurzen
Blick davon lberzeugen, dass das Ge-
webestlick tatsdchlich im Formalin
schwimmt.

V¥ Das vorliegende Biopsat wurde mit einer 4mm-Stanze entnommen, dann jedoch zwischen Hals und Deckel des Formalinréhr-
chens eingeschraubt. Die damit verbundene Quetschung fiihrte zu einer Verdichtung des Bindegewebes, die falschlich den Eindruck
einer Fibrose hervorruft. Die zerquetschten Entziindungszellen sind nicht mehr spezifisch zu identifizieren.




Der besondere Fall

Disseminierter kutaner Lupus erythematosus

Vorgestellt von
Wolfgang Weyers (Freiburg)

Eine 26jdhrige Patientin gab an, vor
einem halben Jahr erstmals Hautver-
dnderungen im Gesicht bemerkt zu
haben, die seitdem in wechselnd star-
ker Auspragung vorhanden seien. Im
weiteren Verlauf seien auch Hautver-
dnderungen am Stamm und an den Ex-
tremitdten aufgetreten. Subjektiv fiihle
sie sich gesund und leistungsfahig.
Der auffdlligste klinische Befund war
eine ausgeprdgte Rotung und Schwel-
lung beider Wangen. Bis auf fokale
Krusten war die Hautoberfliche in
diesem Bereich unverdndert. Die Ro6-
tung griff geringgradig auf die Nase
ber, so dass das typische Bild eines
» Schmetterlingserythems «  entstand.
Zusétzlich wies die Patientin dissemi-
nierte rotliche Maculae, Papeln und
Plaques im Gesicht, am Stamm und
an den Extremitdten auf, deren Durch-
messer zwischen wenigen Millimetern
und etwa zwei Zentimetern schwank-
te und die teilweise anuldr oder reti-
kuldr angeordnet waren. Fokal fanden
sich angedeutete Vesikel sowie runde
Erosionen.

Der klinische Befund war diagnostisch
fir einen Lupus erythematosus. Auch
das histopathologische Bild eines su-
perfiziellen und tiefen perivaskuldren
Lymphozyteninfiltrates mit interstitiel-
ler Muzinvermehrung und fokalen va-
kuoldren Veranderungen an der der-
moepidermalen Junktion war typisch.
In der direkten Immunfluoreszenz fan-
den sich keine Niederschldge von
IgG und Komplement (C3) an
der Junktion. Im Serum wa-
ren antinukledre Antikor-
per in einem Titer von
1:640 sowie anti-Sm-
Antikérper nachweis-

bar. Die Leukozyten-

zahl war mit 3300/l
reduziert, die BSG lag

bei 43/80. Die Ubrigen
Laborparameter waren un-
auffdllig. Eine Photosensitivitdt
lag nicht vor. Anhaltspunkte fiir eine
Beteiligung innerer Organe ergaben

O

sich nicht. Damit waren die fir die
Diagnose eines systemischen Lupus
erythematosus geforderten vier von elf
Kriterien des American College of
Rheumatology erfillt (Schmetterlings-
erythem, positive antinukledre Anti-
korper, weitere Auto-Antikorper, Blut-
bildveranderungen). Dennoch stellten
Internisten, denen die Patientin zum
Ausschluss einer Beteiligung innerer
Organe vorgestellt wurde, die Diag-
nose eines diskoiden Lupus erythema-
tosus mit dem Zusatz, es bestehe
»kein sicherer Hinweis auf systemi-
sche Verlaufsform.« Als im weiteren
Verlauf SSA-Antikorper nachweisbar
wurden, wurde das Krankheitsbild als
subakut kutaner Lupus erythematosus
eingeordnet.

Die Patientin wurde anfangs mit 50 mg
Prednisolon und 400 mg Hydroxychlo-
roquin (Quensyl) pro Tag behandelt.
Hierunter kam es zu einer deutlichen
Besserung, die auch nach Absetzen
von Hydroxychloroquin und Dosis-
reduktion auf 5mg Prednisolon jeden
2.Tag anhielt. Nach einem Jahr war
die Patientin unter dieser Therapie
und externem Lichtschutz vollig er-
scheinungsfrei. Obwohl antinukledre
Antikérper und SSA-Antikorper in nie-
drigen Titerstufen nachweisbar blie-
ben, wurde die systemische Therapie
ein halbes Jahr spdter abgesetzt. Nach
weiteren funf Jahren war die Patientin
weiterhin erscheinungs- und beschwer-
defrei.

Das Besondere dieses »besonderen
Falles« liegt darin, dass die Unzuldng-
lichkeiten der Klassifikation

des Lupus ery-
thematosus
deutlich

werden. Die Auseinandersetzung dar-
tiber, ob bei der Patientin ein systemi-
scher LE vorlag oder nicht, war miiRig,
denn der Lupus erythematosus ist stets
eine Systemkrankheit. Die Manifesta-
tionen dieser Krankheit konnen unter-
schiedlich sein; manchmal entwickeln
sich rasch Beschwerden von Seiten
zahlreicher Organe, manchmal blei-
ben die Beschwerden langfristig auf
ein Organ beschrankt, wie zum Bei-
spiel die Niere oder die Gelenke.
Dass ein solch monosymptomatischer
Verlauf am Hautorgan besonders hau-
fig beobachtet wird, ist kein Wunder,
denn an der Haut sind wegen ihrer
exponierten Lage schon geringfligige
Verdnderungen wahrnehmbar.

Fir den Lupus erythematosus gilt die
alte und einfache Regel: wenn’s einer
schlimm hat, hat er’s schlimm, und
wenn er’s nicht schlimm hat, hat er’s
nicht schlimm. Hat ein Patient an der
Haut nur wenige diskoide Ldsionen,
die die Funktion des Hautorgans nicht
einschranken und nur deshalb wahr-
genommen werden, weil sie fir den
Beobachter offen zutage liegen, so
sind Verdnderungen an anderen Orga-
nen meist ebenso gering ausgepragt,
gehen nicht mit signifikanten Funkti-
onsstorungen einher und entziehen
sich daher dem Nachweis. In solch
leichten Fallen des LE, einer im wesent-
lichen durch autoreaktive T-Zellen ver-
mittelten Erkrankung, fehlen auch Au-
toantikorper, die als sekunddres Pha-
nomen erst in stirker ausgepragten
Fallen nachweisbar werden. Liegen
dagegen disseminierte Hautverdnde-
rungen vor, so ist dies ein Hinweis auf
eine starkere Krankheitsaktivitat, die
sich hdufig auch in Allgemeinsympto-
men, im Nachweis verschiedener Au-
toantikorper und in der Schadigung
zahlreicher Organe niederschlagt. Mit
anderen Worten handelt es sich um
ein kontinuierliches Spektrum von
Krankheitsmanifestationen,

und jede Trennung
in distinkte




<« Akuter Lupus
erythematosus:

Neben dem typischen

»Schmetterlings-
erythem« sieht
man kleinfleckige

Erytheme an der Stirn

und an den Armen.

<« Akuter Lupus
erythematosus:
Kleinfleckige,
teilweise retikular
angeordnete
Erytheme am Gesals.

<« Akuter Lupus
erythematosus:
Konfluenz kleiner
erythematéser
Papeln zu unscharf
begrenzten Plaques.

<« Akuter Lupus
erythematosus:
kleinfleckig
disseminierte
Erytheme an den
Unterarmen.

<« Akuter Lupus
erythematosus:
Unscharf begrenzte
Erytheme in
Assoziation mit
kleinen Bladschen
(Pfeile) und einer
runden Erosion.

Gruppen tut der Natur Gewalt an. Na-
turlich kann es sinnvoll sein, unter-
schiedliche Manifestationen, die einer
differenten Therapie bediirfen, vonein-
ander abzugrenzen; diese aber zum
Gegenstand differenzialdiagnostischer
Erwdgungen zu machen, ist abwegig.

Versuche, den Lupus erythematosus
anhand seiner Hauterscheinungen zu
klassifizieren, reichen weit Uber ein
Jahrhundert zurtick. Im Jahre 1872 un-
terschied Moriz Kaposi eine mit
»scheibenférmigen Flecken« einher-
gehende Variante, die er als »Lupus
erythematosus discoides« bezeichne-
te, und eine disseminierte Form, den
»Lupus erythematosus discretus et ag-
gregatus,« der »durch die Gegenwart
stecknadelkopf- bis linsengrolSer ge-
trennt stehender und zu Gruppen an-
geordneter Flecke« gekennzeichnet
sei. Wahrend bei der ersten Verlaufs-
form »das Gesamtbefinden der Kran-
ken... wéahrend des jahrelangen Be-
standes des Lupus erythematosus voll-
kommen ungestort« bliebe, traten bei
der zweiten »bisweilen sehr méssige,
manchmal jedoch sehr intensive loca-
le und auch bedrohliche, ja letale All-
gemeinerscheinungen auf.« Ein véllig
anderer Ansatz zur Klassifikation des
Lupus erythematosus wurde 1940 von
Irgang vorgestellt. Anhand der betrof-
fenen Hautschichten unterschied Ir-
gang zwischen einer oberflichlichen
Form (dermo-epidermal, dem klassi-
schen diskoiden Lupus erythematosus
entsprechend), einer mittleren Form
(dermal, entsprechend dem Lupus ery-
thematosus tumidus) und einer tiefen
Form (subkutan, entsprechend dem
Lupus profundus).

Ende der 70er Jahre klassifizierten
Gilliam und Sontheimer den Lupus
erythematosus nach dem Akuitatsgrad
der Hautverdnderungen. Den diskoi-
den Lupus erythematosus und den
Lupus profundus fassten sie als chro-
nischen kutanen LE zusammen und
stellten ihm dem akuten kutanen LE
gegeniiber, der durch das Schmetter-
lingserythem, generalisierte Erytheme
und/oder bullése Lasionen gekenn-
zeichnet sei. Wéahrend der chronische
kutane LE in der Regel nicht syste-
misch verlaufe und Folge einer T-Zell-
vermittelten Immunreaktion sei, sei
der akute kutane LE Ausdruck einer
Immunkomplexkrankheit im Rahmen



A Akuter Lupus erythematosus: Dichtes Lymphozyten-
infiltrat um Blutgefdle in der oberen und in der tiefen (Pfeil)

Dermis.

eines systemischen LE. Auerdem be-
schrieben die Autoren einen interme-
diaren Typ, den subakut kutanen Lu-
pus erythematosus, der vom diskoiden
LE »mikroskopisch gewdéhnlich nicht
zu unterscheiden « sei, klinisch jedoch
mit zahlreichen, symmetrisch verteil-
ten, nicht vernarbenden L&sionen ein-
hergehe. Patienten mit subakut kuta-
nem LE zeigten hdufig Hinweise auf
eine »milde Systembeteiligung, « meist
in Form von Gelenkschmerzen und
Fieber, jedoch keine bedrohlichen
Komplikationen.

Die Klassifikation von Gilliam und
Sontheimer fand rasch Eingang in der-
matologische Lehrbiicher. Dies ist
verwunderlich und bedauerlich, denn
sie steckt voller Fehler. So wurde die
traditionelle Gegeniiberstellung von
kutanem und systemischem LE beibe-
halten, als sei die Haut kein Bestand-
teil des Organsystems. Das »Schmet-
terlingserythem« wurde als Manifesta-
tion des akuten kutanen LE vom chro-
nischen kutanen LE abgegrenzt, ob-
wohl der Begriff von Ferdinand Hebra
urspriinglich fiir Lasionen eingefihrt
wurde, die alle Charakteristika eines
chronisch-diskoiden LE aufwiesen, und
dies bereits Mitte des 19.Jahrhunderts,
als der LE noch als reine Hautkrank-
heit galt. Histopathologisch unterschei-
den sich Manifestationen des akuten
kutanen LE nicht prinzipiell von de-
nen des chronisch-diskoiden LE: zwar
finden sich als Ausdruck der Akuitdt
einige Besonderheiten, die auch in
akuten Lasionen anderer Hautkrank-
heiten nachweisbar sind (z.B. Beteili-
gung neutrophiler Granulozyten, deut-
liches Odem), im Vordergrund stehen

jedoch Zeichen einer T-Zell-vermittel-
ten Interface-Dermatitis. Die Darstel-
lung des Schmetterlingserythems so-
wie exanthematischer und bulloser
Manifestationen des LE als Ausdruck
einer Immunkomplex-Krankheit ist
vollig abwegig. Eine Immunkomplex-
Vaskulitis ist eine dulerst seltene
Komplikation des LE, die mit dem ei-
gentlichen Krankheitsprozess nur indi-
rekt in Zusammenhang steht.

Als Gilliam und Sontheimer ihre Klas-
sifikation des Lupus erythematosus
vorstellten, erkldrten sie, »wie bei je-
der willkiirlichen Unterteilung eines
Krankheitskontinuums« seien »(iber-
lappende Formen« zu erwarten. »Die
Information beziiglich der Prognose,
die durch die Erkennung unterschied-
licher Typen des LE gewonnen « werde,
rechtfertige jedoch den Versuch, »eine
hilfreichere und einheitliche Klassifi-
kation zu entwickeln.« Dem ersten
Teil dieser Aussage kann man nur bei-
pflichten. Dass »tberlappende For-
men« hdufig sind, ergibt sich schon
aus der unscharfen Definition der ein-
zelnen morphologischen Typen, deren
Abgrenzung durch die Einfiihrung ei-
nes »intermedidren Typs« nicht erleich-
tert wurde. Die wesentlichen Merk-
male des subakut kutanen LE - zahl-
reiche symmetrisch verteilte, nicht ver-
narbende Ldsionen — gelten fir alle
eruptiven entzlindlichen Dermatosen
und treffen in gleicher Form auf den
akuten kutanen LE zu. Patienten, die
gleichzeitig eruptive L&sionen und
chronische vernarbende Herde auf-
weisen, wurden bereits in Sontheimers
erster Arbeit zum subakut kutanen LE
geschildert.

A Akuter Lupus erythematosus: Vakuoldre Verdnderungen an der
Junktion und einzelne nekrotische Keratinozyten (Pfeile), die teil-
weise in die obere Dermis abgetropft sind.

Um die Hauptformen des kutanen Lu-
pus erythematosus klarer voneinander
abzugrenzen, wurden daher zusatzli-
che Kriterien formuliert. Fiir den sub-
akut kutanen LE waren dies eine aus-
gepragte Photosensitivitdt, der Nach-
weis von SSA-Antikorpern und eine
»milde Systembeteiligung.« Die Klassi-
fikation des kutanen LE wird deshalb
haufig von den Ergebnissen einer
Durchuntersuchung  abhdngig  ge-
macht, und nicht selten wird die ur-
spriingliche Einordnung im weiteren
Verlauf modifiziert. Dies geschah auch
im vorliegenden Fall, der alle Kriterien
eines akuten kutanen LE erfiillte
(Schmetterlingserythem, generalisierte
Erytheme, fokal kleine bullése Lasio-
nen). Da aber die direkte Immunfluo-
reszenz negativ war, ds-DNA-Antikor-
per fehlten, SSA-Antikorper in niedri-
gen Titern nachweisbar waren und
eine nur »milde Systembeteiligung«
vorlag, wurde trotz fehlender Photo-
sensitivitdt die Diagnose eines subakut
kutanen LE gestellt. Mit anderen Wor-
ten diente die Einordnung der Haut-
verdnderungen nicht als Indikator fiir
den Schweregrad der Erkrankung, son-
dern der Schweregrad der Erkrankung
als Parameter fiir die Einordnung der
Hautverdnderungen. Damit wird das
Prinzip, das die Klassifikation des ku-
tanen LE rechtfertigen soll, auf den
Kopf gestellt.

Ist es sinnvoll, die kutanen Manifesta-
tionen des LE zu klassifizieren, um
dadurch Hinweise auf die Prognose
zu gewinnen, wie dies Gilliam und
Sontheimer gefordert haben? Im Prin-
zip ja. Aber es ist nicht einfach. Der
Verlauf des Lupus erythematosus ist

9
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A Je konfuser die Konzepte, desto aufwendiger ihre graphische Darstellung: Was fiir
Aliberts ,,Baum der Dermatosen” und Brocgs ,Nebel der Dermatosen” galt, gilt in glei-
cher Form fiir das Schema zur Klassifikation des kutanen Lupus erythematosus nach Gil-

liam und Sontheimer.

sehr unterschiedlich und im Einzelfall
nicht vorherzusagen. Wer hitte ange-
sichts der Hautveranderungen der hier
geschilderten Patientin die Prognose
gewagt, dass sie schon bald wieder
erscheinungsfrei sein und dies auch
ohne Therapie auf Dauer bleiben wer-
de? Gibt es nicht genug Beispiele von
Patienten, die die gleichen Hautveran-
derungen aufweisen und binnen kur-
zem schwere Komplikationen entwi-
ckeln? Wegen der sehr wechselhaften
Beteiligung unterschiedlicher Organe,
einschlieflich der Haut, ist in jedem
Fall von Lupus erythematosus eine
Statuserhebung indiziert. Ergeben sich
dabei pathologische Befunde, sind
diese beziiglich Prognose und Thera-
pie spezifisch zu bewerten. Eine ge-
naue Erfassung einzelner Befunde -
von der Lupus-Dermatitis mit und
ohne Beteiligung der Epidermis tber
die Lupus-Pannikulitis und Lupus-Ar-
thritis bis hin zur Lupus-Nephritis und
Lupus-Myokarditis — ist erforderlich.
Unscharf definierte oder willkirlich
gewdhlte Konstrukte wie »systemi-
scher LE« oder »subakut kutaner LE«
sind dagegen entbehrlich, weil sie
keinen zusatzlichen oder hinreichen-
den Informationsgehalt besitzen.

Eine Einteilung der Hautveranderun-
gen zum Zweck der Prognoseabschat-
zung hat nur insofern praktische Be-
deutung, als sie die Intensitdt und Fre-
quenz weiter fiihrender Untersuchun-
gen beeinflussen kann — gemdf der

Regel: Wenn’s einer schlimm hat, hat
er’s schlimm, und wenn er’s nicht
schlimm hat, hat er’s nicht schlimm.
Bei Vorliegen weniger Herde und lan-
ger Bestandsdauer (auf die insbeson-
dere Pigmentverschiebungen, eine At-
rophie und Narbenbildung hinweisen)
ist die Wahrscheinlichkeit schwerer
extrakutaner Manifestationen geringer
als bei akutem Auftreten disseminier-
ter Lasionen. Dieser Abstufung wurde
schon 1872 von Moriz Kaposi mit sei-
ner Unterscheidung zwischen dem
»Lupus erythematosus discoides« und
dem »Lupus erythematosus discretus
et aggregatus« Rechnung getragen.
Die neueren Klassifikationen stellen
demgegeniiber keinen grolen Fort-
schritt dar.
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Memories

Lymphocytic infiltration — 50 Jahre

Vor 50 Jahren wurde bei einem Treffen
der Bronx Dermatological Society ein
Begriff eingefiihrt, der rein deskriptiv
war und nicht den Anspruch erhob,
eine eigenstandige Erkrankung zu be-
zeichnen, der sich aber trotzdem rasch
verbreitete und als spezifische Entitdt
Eingang in dermatologische Lehrbii-
cher fand: der Begriff »lymphocytic
infiltration «.

Gepragt wurde der Begriff von Max
Jessner, der damals als Professor an
der New York University School of
Medicine tdtig war. Jessner wurde
1887 als Sohn des bekannten Dermato-
logen Samuel Jessner in Stolp in Pom-
mern geboren. Nach dem Studium der
Medizin in Miinchen und Kénigsberg
erhielt er seine dermatologische Aus-
bildung an den Hautkliniken in Bres-
lau unter Albert Neisser und in Bern
unter Joseph Jadassohn. Aus dieser
Zeit stammen Untersuchungen (Uber
das ThoriumX, die zur erstmaligen
therapeutischen Anwendung radioak-
tiver Isotope in der Medizin flhrten.
Nach Beendigung des 1.Weltkrieges
arbeitete Max Jessner zusammen mit
seinem Vater in Konigsberg. 1920 hol-
te ihn Jadassohn, der als Nachfolger
Neissers nach Breslau gekommen war,
als Oberarzt an seine Klinik. Jessner
habilitierte sich 1922, wurde 1926 au-
Rerordentlicher Professor und 1931 als
Nachfolger seines Lehrers Josef Jadas-
sohn ordentlicher Professor und
Leiter der Breslauer Hautklinik.
Wegen seiner jlidischer Abstam-
mung wurde Jessner schon vier
Jahre spdter zum Ricktritt ge-
zwungen. Er emigrierte zu-
ndchst in die Schweiz und
spater in die USA, wo er nach
einigen Jahren Mitglied des
Lehrkorpers der New York Uni-
versity wurde. Nach Beendigung
seiner beruflichen Laufbahn sie-

delte Jessner in die Schweiz tber, wo
er 1978 starb.

Der bekannteste wissenschaftliche Bei-
trag Jessners war sicher nicht sein pro-
fundester. Dem Bericht tiber die »lym-
phocytic infiltration« lagen Beobach-
tungen an wenigen Patienten zugrun-
de, die wie folgt geschildert wurden:
»Die Ldsionen sind flach, diskoid,
mehr oder weniger erhaben, rosa bis
rétlich-braun... Die Oberfldche ist
glatt, manchmal uneben. Follikuldre
Hyperkeratosen fehlen. Die Konsis-
tenz ist derb. Das Gesicht ist offen-
sichtlich die Pradilektionsstelle, aber
auch andere Kérperregionen kénnen
betroffen sein. Diese Félle miissen be-
sonders vom Lupus erythematosus ab-
gegrenzt werden, als welcher sie
durchweg beschrieben werden ... His-
topathologisch sind die Verdnderun-
gen recht konstant. Die Epidermis
kann vorgewdlbt sein, ist aber ansons-
ten nicht verandert... Uber die gesam-
te Dermis verteilt finden sich recht
scharf umschriebene lymphozytire
Infiltrate, die sich manchmal bis in die
Subkutis erstrecken, oft, aber nicht
immer, um GefdlSe und/oder Hautan-
hangsgebilde. Das Infiltrat besteht aus
meist kleinen Lymphozyten und ge-
wéhnlich einigen Histiozyten und
Plasmazellen. «

Verschiedene Teilneh-
mer des Treffens der
Bronx Dermatolo-
gical Society be-
richteten Uber
Befunde von
Patienten, bei
denen Jessner
histopatho-
logisch eine
»lymphocytic
infiltration «
diagnostiziert

hatte. Ein Patient wies »eine verdiinn-
te Epidermis« und »einige follikulare
Hornpfrépfe« auf, ein anderer zeigte
eine prompte Besserung nach Be-
handlung mit Antimalariamitteln. Den-
noch grenzte Jessner die »lymphocytic
infiltration« wegen der fehlenden oder
nur geringen Beteiligung der Epider-
mis vom Lupus erythematosus ab. Fal-
le von Lupus erythematosus ohne Be-
teiligung der Epidermis, die damals
langst bekannt waren, wurden von
Jessner in seiner Diskussion nicht ein-
mal erwahnt (Arch Dermatol 1953; 68:
447 — 449).

Trotz allem stiell Jessners Beschrei-
bung der lymphocytic infiltration auf
grolle Resonanz. So erklarte zum Bei-
spiel Hermann Pinkus in seinem
»Guide to Dermatohistopathology«:
»Trotz des uncharakteristischen Na-
mens und der abortiven Form, in der
die Erkrankung der Welt mitgeteilt
wurde, war Jessners Abgrenzung der
lymphocytic infiltration vom Lupus
erythematosus ein hochwillkommenes
Ereignis.« Warum war das Ereignis
»hochwillkommen«? Weil es Histopa-
thologen aus einem diagnostischen
Dilemma befreite. Zuvor gab es im-
mer Schwierigkeiten, wenn Prdparate
zur Ansicht gelangten, die »durch-
weg« als Lupus erythematosus be-
zeichnet wurden und auch einige his-
topathologische Merkmale dieser Er-
krankung aufwiesen, bei denen die fir
die Diagnose eines Lupus erythemato-
sus geforderten epidermalen Verdnde-
rungen jedoch fehlten. Fortan eribrig-
ten sich differenzialdiagnostische
Klimmziige. An die Stelle eines »ver-
einbar mit« oder »eventuell moglich«
trat ein einziger Terminus, »lympho-
cytic infiltration,« der zwar letztlich
nichts als eine Befundbeschreibung
darstellte, bald jedoch so behandelt
wurde wie eine spezifische Diagnose.
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Die Frage, ob es sich bei der »lym-
phocytic infiltration« um eine Manifes-
tation des Lupus erythematosus han-
delt, wurde damit aus der taglichen
Diagnostik verbannt und blieb wissen-
schaftlichen Untersuchungen vorbehal-
ten. Eine Moglichkeit, diese Frage zu
kldren, bildeten Langzeitstudien zur
Feststellung, ob und wie viele Patien-
ten mit lymphocytic infiltration im wei-
teren Verlauf typische Ldsionen eines
diskoiden Lupus erythematosus (DLE)
entwickelten. Die umfangreichste Stu-
die dieser Art wurde 1989 von Toonst-
ra und Mitarbeitern vorgelegt, die
erklarten, »eine Progression in eine
polymorphe Lichtdermatose, einen dis-
koiden Lupus erythematosus oder ein
Lymphom wurde nicht beobachtet. «
Tatsdchlich wiesen jedoch zwei Patien-
ten mit lymphocytic infiltration gleich-
zeitig DLE-Herde auf. Anstatt diesen
Befund als Hinweis auf eine mogliche
Beziehung zwischen beiden Krank-
heitsbildern zu werten, bemerkten die
Autoren lediglich, die lymphocytic in-
filtration und der diskoide Lupus ery-
thematosus konnten »simultan auftre-
ten.« Um Probleme zu vermeiden,
wurden »beide Patienten von der Stu-
die ausgeschlossen,« und nachdem
dies geschehen war, war es viel leich-

fon 0761.70439630fax.70 43ﬂﬁ3lku|asihanane@t-unline.demmm.kmasihanane.de

ter zu behaupten, »Jessners lympho-
cytic infiltration ist eine eigenstindige
Entitat, die nicht in einen DLE (iber-
geht« (Arch Dermatol 1989; 125:
1525-1530).

Eine andere Mdoglichkeit zur Prifung
von Beziehungen zwischen lympho-
cytic infiltration und diskoidem Lupus
erythematosus waren vergleichende
immunhistologische Studien. Zahlrei-
che solcher Studien wurden durchge-
fuhrt, und in fast allen wurden Unter-
schiede festgestellt, die zu einer grund-
satzlichen Trennung beider Krankheits-
bilder Anlass gaben. Die Parameter,
die zu dieser Schlussfolgerung fiihrten,
wechselten jedoch stindig, und eine
Studie widersprach der anderen. So
wurde die lymphocytic infiltration an-
fangs als B-Pseudolymphom einge-
ordnet (Burg G et al. in: Goos M, Chris-
tophersE, Lymphoproliferative  Dis-
eases of the Skin, Springer 1982); spa-
ter wurde klar gezeigt, dass das Infilt-
rat, ebenso wie beim DLE, vornehm-
lich aus T-Lymphozyten besteht (u.a.
BrJDermatol 1984; 110: 523-529).
Willemze et al. berichteten 1984 iiber
HLA-DR-positive T-Lymphozyten beim
Lupus erythematosus, nicht jedoch bei
der lymphocytic infiltration, und fol-
gerten, dies konne »nicht nur die Un-
terscheidung zwischen lymphocytic
infiltration und DLE erleichtern, son-
dern auch Unterschiede in den Patho-
mechanismen widerspiegeln, was ge-
gen eine mogliche Beziehung zwi-
schen  beiden  Krankheitsbildern
spricht« J AmAcad Dermatol 1984; 11:
832-840). Zwei Jahre spdter stellten
Konttinen et al. das genaue Gegenteil
fest, ndmlich besonders viele HLA-DR-
positive T-Zellen bei der lymphocytic
infiltration. Obwohl sie einraumten,
diese Befunde seien »recht verschie-
den« von denen Willemzes, kamen
sie letztlich zum gleichen Ergebnis,
namlich dass die lymphocytic infiltra-
tion »ausreichend charakteristisch sei,
um als eigenstindige Krankheitsentitat
zu gelten« () Invest Dermatol 1987; 89:
205-208).

Ein wesentliches Problem all dieser
Studien bestand darin, klar definierte
Untersuchungsgruppen zu bilden. An-
fangs wurden Patienten, die diskrete
Hinweise auf eine Epidermisbeteili-
gung aufwiesen, wie zum Beispiel
eine leichte Atrophie oder Melano-

phagen im Stratum papillare, willkir-
lich entweder der lymphocytic infiltra-
tion oder dem Lupus erythematosus
zugerechnet. Spater wurden fir ver-
gleichende Studien zusdtzliche Basis-
kriterien gefordert. Fiir den diskoiden
Lupus erythematosus waren dies klare
Zeichen einer Epidermisbeteiligung
und eine positive direkte Immunfluo-
reszenz; fur die lymphocytic infiltrati-
on eine negative Immunfluoreszenz,
das Fehlen von Autoantikdrpern im
Serum sowie das Fehlen einer Photo-
sensitivitit und anderer Hinweise auf
einen systemischen LE. Aufgrund die-
ses Ansatzes wurden Fille, die fur die
Klarung von Beziehungen zwischen
beiden Krankheitsbildern entschei-
dend waren, a priori ausgeklammert,
namlich Fille von gesichertem Lupus
erythematosus ohne Epidermisbeteili-

gung.

Um diesen Fehler zu vermeiden, wur-
de in einer Studie des Zentrums fir
Dermatopathologie Freiburg ein ande-
rer Ansatz gewahlt: 72 Félle, die kli-
nisch und histopathologisch entweder
als Lupus erythematosus oder als lym-
phocytic infiltration diagnostiziert wor-
den waren, wurden im Hinblick auf
klinische, serologische, histopatholo-
gische und immunhistologische Para-
meter nachuntersucht. Dabei ergab
sich, dass drei von 20 Patienten ohne
Epidermisbeteiligung, fiir die vollstan-
dige klinische Daten vorlagen, die
Kriterien des American College of
Rheumatology fiir einen systemischen
Lupus erythematosus erfiillten. Sechs
dieser Patienten wiesen anti-dsDNA-

Antikorper auf , sieben eine positive

direkte Immunfluoreszenz und acht

eine Photosensitivitdt. Histopatholo-
gisch und
eine Abgrenzung von der lymphocytic

immunhistologisch  war

infiltration nicht moglich, und in meh-
reren Fdllen war auch klinisch zu-
nachst eine lymphocytic infiltration

diagnostiziert worden. Von 16 Patien-
ten ohne Epidermisbeteiligung, die
wenigstens
obachtet wurden, entwickelten drei
im weiteren Verlauf typische DLE-Her-
de. Ein histopathologischer Vergleich
von Patienten mit und ohne zusatzli-
che Zeichen eines Lupus erythemato-
sus (positive Immunfluoreszenz, anti-
nukledre Antikorper oder anti-ds-DNA-
Antikorper, ACR-Kriterien fiir einen
SLE) ergab keine signifikanten Unter-

zehn Monate nachbe-



schiede (AmJ Dermatopathol 1998; 20:
225-232).

Mit anderen Worten gibt es keine
Griinde furr eine Abgrenzung der lym-
phocytic infiltration vom Spektrum
des kutanen Lupus erythematosus.
»Trotz des uncharakteristischen Na-
mens und der abortiven Form, in der
die Erkrankung der Welt mitgeteilt
wurde, « trotz der knappen Beschrei-
bung und des Fehlens klinischer und
histopathologischer Abbildungen, ist
der Schluss erlaubt, dass die Patienten,
Uber die vor 50 Jahren auf dem Treffen
der Bronx Dermatological Society be-
richtetet wurde, an einem Lupus ery-
thematosus litten. Fiir diese Einschat-
zung spricht schon die Erwdhnung ei-
ner Atrophie der Epidermis, follikula-
rer Hornpfropfe und der Besserung
nach Gabe von Antimalariamitteln.
Hinzu kommt, dass das Krankheitsbild
des Lupus erythematosus tumidus, das
1953 nur wenig bekannt war, heute
gut charakterisiert ist. Der Lupus
erythematosus tumidus zeichnet sich
durch nummulére oder anulare, oft
derb infiltrierte rotliche Plaques mit
unveranderter Oberflache aus, die
histopathologisch ein superfizielles
und tiefes perivaskuldres Lymphozy-
teninfiltrat und eine interstitielle Mu-
zinvermehrung zeigen. Genau die
gleichen Befunde werden bei der lym-
phocytic infiltration erhoben (z.B.
Ackerman AB, Histologic Diagnosis of
Inflammatory Skin Diseases, Lea &
Febinger 1978). Der Lupus erythema-
tosus tumidus ist oft durch Licht pro-
vozierbar, wie dies auch fur die lym-
phocytic infiltration gilt (z.B. Arch
Dermatol 1969; 100: 247 —248). Patien-
ten mit Lupus erythematosus tumidus
weisen in der Regel keine Autoanti-
korper und keine Niederschldge von
Immunglobulinen und Komplement
an der dermoepidermalen Junktion
auf, ebenso wie Patienten mit lympho-
cytic infiltration. Damit entsprechen
die Befunde genau denen, die lange
Zeit zur differenzialdiagnostischen Ab-
grenzung der lymphocytic infiltration
vom Lupus erythematosus herangezo-
gen wurden.

Nach nunmehr 50 Jahren hat der Be-
griff »lymphocytic infiltration« ausge-
dient. Falle dieser Art missen nicht
»vom Lupus erythematosus abgegrenzt
werden, « wie dies von Jessner gefor-

A Max Jessner (1887—-1978)

dert wurde, sondern stellen eine Ma- Lupus erythematosus sinnvoll. Eine
nifestation des Lupus erythematosus solche Bezeichnung existiert, und
dar. Aufgrund ihres Erscheinungsbil- zwar nicht erst seit 50, sondern seit
des und Verlaufs ist ein gesonderte fast 100 Jahren: die Bezeichnung »Lu-
Bezeichnung fiir diese Variante des pus erythematosus tumidus.«
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Fiir Sie referiert

Die verschiedenen Entwicklungssta-
dien der Balanitis plasmacellularis
Zoon waren Gegenstand einer Kkli-
nisch-histopathologischen Studie des
Zentrums fiir Dermatopathologie Frei-
burg. Zu den friihesten histopatholo-
gischen Verdnderungen zdhlten eine
leichte Epidermishyperplasie mit Para-
keratose sowie ein leichtes perivasku-
ldres Lymphozyteninfiltrat mit weni-
gen Plasmazellen. Voll entwickelte
Lasionen zeigten eine Atrophie der
Epidermis, oberflachliche Erosionen,
neutrophile Granulozyten in den obe-
ren Epidermislagen, eine leichte Spon-
giose, Erythrozytenextravasate sowie
ein lichenoides lympho-plasmazellu-
ldres Infiltrat. In alten Ldsionen fehlte
die Epidermis teilweise vollig, und es
fand sich eine Fibrose der oberen Der-
mis mit reichlich Siderophagen. Die
genannten Verdnderungen passen zur
Annahme, dass die Balanitis Zoon
durch leichte irritative oder traumati-
sche Einflisse hervorgerufen wird, die
das nicht oder nur wenig verhornte
Epithel von Praputium und Glans pe-
nis schadigen. Als Reaktion auf unspe-
zifische Reize kann die Balanitis Zoon
sowohl isoliert auftreten als auch vor-
bestehende Dermatosen iiberlagern.
Da deren Erscheinungsbild durch die
zusdtzlichen Zeichen der Balanitis
Zoon verandert wird, ist die Kenntnis
dieses unspezifischen Reaktionsmus-
ters wichtig, um Fehldiagnosen zu
vermeiden (Weyers W et al.; Am]Der-
matopathol 2002; 24: 459 —467).

Das superfizielle Basalzellkarzinom
ist histopathologisch durch mehrere
kleine, scheinbar isoliert gelegene
oberflachliche Tumorzellverbiande ge-
kennzeichnet. Dieses Erscheinungs-
bild wurde in der Literatur als Hinweis
auf ein unabhdngiges Entstehen der
Tumoranteile gewertet und hat zum
Begriff des »multizentrischen Basalzell-
karzinoms« gefiihrt. Computergesttitz-
te dreidimensionale Rekonstruktionen
sprechen jedoch fiir eine Verbindung
der verschiedenen Tumoranteile. An
der University of Leicester wurden su-
perfizielle Basalzellkarzinome nun

14 | auf frih auftretende genetische Altera-

tionen (loss of heterozygosity am Pat-
ched 1-Lokus) untersucht. Der wie-
derholte Nachweis identischer Gen-
defekte in mehreren Nestern des glei-
chen Tumors sprach dafiir, dass das
»multizentrische« superfizielle Basal-
zellkarzinom ein monoklonaler Tu-
mor ist (SaldanhaG et al.; Br) Derma-
tol 2002; 147: 931-935).

Das maligne Melanom kann durch
viele andere Tumoren simuliert wer-
den. Zu diesen Tumoren zdhlt auch
das atypische Fibroxanthom, dessen
Zellen zur Phagozytose befdhigt sind.
Im Falle von Hdmorrhagien werden
Erythrozyten von den neoplastischen
Zellen aufgenommen, die das Hamo-
globin abbauen und in Form von Ha-
mosiderin in ihrem Zytoplasma spei-
chern. In einer Arbeit des Zentrums
fir Dermatopathologie Freiburg wer-
den die diagnostischen Probleme, die
durch das pigmentierte atypische
Fibroxanthom hervorgerufen werden
konnen, anhand von neun Fillen dar-
gestellt (Diaz-CascajoC et al.; Am]
Dermatopathol 2003; 25: 1-5).

Als »myofibroblastdres Sarkom« oder
»Myofibrosarkom« wird ein maligner
Weichteiltumor bezeichnet, der tber-
wiegend von Myofibroblasten gebildet
wird. Myofibroblasten gehen jedoch
durch zunehmende Ausbildung von
Myofilamenten aus Fibroblasten her-
vor, und fibroblastire Sarkome, wie
das Fibrosarkom und das maligne fi-
brose Histiozytom, kdnnen eine parti-
elle myofibroblastare Differenzierung
zeigen. Die Existenz des »Myofibro-
sarkoms« als eigenstdndiger Tumor-
entitdt ist daher umstritten. Vom Zen-
trum fiir Dermatopathologie Freiburg
wird tber flinf maligne Weichteiltu-
moren mit partieller myofibroblastarer
Differenzierung berichtet, die {iber-
wiegend in lichtbelasteter Haut alter
Patienten auftraten und sich histopa-
thologisch und immunhistochemisch
vom malignen fibrésen Histiozytom
und Fibrosarkom unterschieden. Da
sie starke Ahnlichkeit mit dem Myofi-
brosarkom zeigten, ohne die fiir die-
sen Tumor postulierten Kriterien (Do-

minanz von Myofibroblasten) zu er-
fullen, wurden sie als fibroblastires/
myofibroblastires Sarkom bezeich-
net. Nach unvollstindiger Entfernung
kam es in einem der funf Falle zu ei-
nem Lokalrezidiv. Metastasen wurden
nicht beobachtet (Diaz-CascajoC et
al.: JCutan Pathol 2003; 30: 128 —134).

Die Haufigkeit tumorfreier Nachex-
zidate nach Probebiopsien von Plat-
tenepithel- und Basalzellkarzinomen
wurde von Dermatologen der Stanford
University untersucht. Von 910 Nach-
exzidaten waren 217 (24 %) tumorfrei.
Tumorfreie Nachexzidate waren bei
Plattenepithelkarzinomen haufiger als
bei Basalzellkarzinomen (40% vs.
20%), nach Shave-Biopsien hdufiger
als nach Stanzbiopsien (34 % vs. 15 %)
und an Stamm und Extremitdten hdu-
figer als an Kopf und Hals (31% vs.
21%). Zusatzliche Serienschnitte zur
Darstellung von Tumorresiduen wur-
den nicht durchgefiihrt. Die Autoren
fihrten die Haufigkeit tumorfreier
Nachexzidate auf eine Tumorregressi-
on zurick, die wahrscheinlich durch
den Prozess der Wundheilung im An-
schluss an die Probebiopsie induziert
werde (Swetter SM et al.; JCutanPa-
thol 2003; 30: 139-146).

Syringome sind gutartige Neoplasien
mit ekkriner oder apokriner Differen-
zierung. Multiple »eruptive Syringo-
me« gelten als klinische Variante des
Syringoms, obwohl das plotzliche Auf-
treten disseminierter Papeln fiir eine
epitheliale Neoplasie hdochst unge-
wohnlich ist. Aus Chicago und Madrid
wird Uber zwei Patienten berichtet,
bei denen eruptive Syringome im An-
schluss an eine juckende Dermatitis
auftraten. Wahrend Biopsien voll ent-
wickelter Papeln typische Zeichen ei-
nes Syringoms aufwiesen, fand sich in
einer initialen Ldsion lediglich ein
Lymphozyteninfiltrat im Bereich des
oberen Abschnittes eines ekkrinen
Ganges. Diese Beobachtungen wur-
den dahingehend interpretiert, dass
eruptive Syringome nicht als Neo-
plasie, sondern als reaktive Hyper-
plasie ekkriner Giange aufzufassen



sind (Guitart J et al.; ] Cutan Pathol
2003; 30: 202-205).

Die Erforschung der Anatomie der Epi-
dermis — von der Entdeckung kleiner
»Stacheln« an der Oberfliche von Epi-
dermiszellen tber die Darstellung in-
trazelluldrer Fibrillen bis hin zur elek-
tronenmikroskopischen Aufklarung der
Struktur der Desmosomen — war ein
langwieriger Prozess, in dessen Ver-
lauf viele unterschiedliche Konzepte
verfolgt und wieder verworfen wur-
den. In einem Artikel des Zentrums fir
Dermatopathologie Freiburg werden
Hohepunkte und Irrwege der Ge-
schichte der Entdeckung der Tonofi-
brillen erldutert. Der Artikel endet mit
kurzen Biographien von drei Forschern,
die bei der Entdeckung der Tonofibril-
len eine herausragende Rolle spielten:
Louis Ranvier, Karl Herxheimer und
Ernst Kromayer (WeyersW: Dermato-
pathol Pract Concept 2002; 8: 4).

Das klinische und histopathologische
Spektrum der Prurigo pigmentosa
wurde von einer Arbeitsgruppe aus
Frankfurt, New York und Japan unter-
sucht. In einer Analyse von 25 neuen
Féllen sowie fast 200 Fdllen aus der
Literatur stellte sich die Prurigo pig-
mentosa als charakteristische entziind-
liche Dermatose dar, gekennzeichnet
durch das schubweise Auftreten stark
juckender erythematoser Papeln, Papu-
lovesikel und Vesikel, die unter Hin-
terlassung retikuldrer Pigmentierungen
abheilen. Pradilektionsstellen sind der
obere Stamm, der Hals und die Lum-
bosakralregion. Histopathologisch sind
frihe Stadien durch ein oberflachli-
ches Infiltrat mit Dominanz neutro-
philer Granulozyten gekennzeichnet,
die in die Epidermis eindringen und
dort zu Mikroabszessen fiihren. Gleich-
zeitig finden sich nekrotische Kerati-
nozyten. In einem spéteren Stadium
dominieren Lymphozyten, die manch-
mal lichenoid verteilt sind. Die Epi-
dermis weist dann oft eine leichte Hy-
perplasie und Parakeratose auf. Am
Ende des Prozesses steht eine postin-
flammatorische Hyperpigmentierung.
Zwischen dem Beginn eines Entziin-
dungsschubes und seinem Ende liegen
nur wenige Tage. Die Dominanz neu-
trophiler Granulozyten zu Beginn des
Prozesses erklart die gute Wirksamkeit
einer Therapie mit DADPS oder Mino-
cyclin, durch die die entziindlichen

Verdnderungen und der Juckreiz unter-
driickt werden. Die Ursache der Pruri-
go pigmentosa ist unbekannt (BoerA
et al.; AmJDermatopathol 2003; 25:
117-129 und Dermatopathol Pract
Concept 2002; 8: 3).

Der aktuelle Standard der Therapie
der atopischen Dermatitis war Thema
eines von T.Bieber (Bonn) geleiteten
Workshops in Frankfurt-Hochst. Zu
den zentralen Aspekten zdhlte dabei
die Wertigkeit neuer topischer Im-
munmodulatoren im Vergleich zur
herkémmlichen externen Cortico-
steroidtherapie. Insbesondere in be-
zug auf die Langzeitbehandlung lie-
gen bisher nur wenige Daten vor; eine
bessere Vertraglichkeit topischer Glu-
cocorticoide deutet sich an (v.a. hin-
sichtlich von Kurzzeit-Nebenwirkun-
gen wie Brennen auf der Haut). Die
Vertraglichkeit ist besonders fiir die
Langzeittherapie entscheidend, da der
Therapieerfolg von der Compliance
der Patienten abhdngig ist. G. Wozel
(Dresden) betonte, topische Immun-
modulatoren stellten keine Alternative
zu topischen Steroiden dar, sondern
eine wertvolle Ergdnzung, zum Bei-
spiel fir die nicht-akute Phase der
atopischen Dermatitis oder das cortico-
idfreie Therapieintervall. H.C. Korting
(Miinchen) erklarte, topische Steroide
seien fiir akute Exazerbationen als Mo-
notherapie oder in Kombination mit
sedierenden Antihistaminica weiter-
hin Therapie der ersten Wahl. Dies
gelte vor allem fiir moderne Derivate
mit verbesserter Nutzen-Risiko-Re-
lation wie Prednicarbat (Dermatop®).
In einer Placebo-kontrollierten Doppel-
blind-Studie wurden fiir Prednicarbat
signifikant weniger Hautatrophien
nachgewiesen als fiir das halogenierte
Betamethason-17-Valerat. ~ Wahrend
beide Substanzen die Produktion pro-
inflammatorischer Zytokine durch Ke-
ratinozyten gleichermalen hemmten,
sei die Wirkung auf die Fibroblasten
der oberen Dermis vollig unterschied-
lich. Im Gegensatz zu Betamethason-
17-Valerat hemme Prednicarbat die
Zytokinproduktion durch Fibroblasten
nur minimal, was das weitestgehende
Fehlen einer atrophiesierenden Wir-
kung erkldre. Als Therapie der Wabhl
fur die atopische Dermatitis im Kin-
desalter bezeichnete D. Abeck (Miin-
chen) die fett-feuchte Behandlung mit
topischen Glucocorticoiden. Bei Sdug-

lingen und Kleinkindern unter einem
Jahr sei die Verwendung von Hydro-
cortison (Klassel) angezeigt, wahrend
bei dlteren Kindern Corticoide der
Klassell mit verbessertem Nutzen-Ri-
siko-Profil wie Prednicarbat zum Ein-
satz kdmen. Bei sachgerechter An-
wendung im Rahmen einer Intervall-
therapie bestehe keine Gefahr fir
Hautatrophien. Topische Immunmodu-
latoren wie Tacrolimus hétten sich
bisher nicht als » cortisonfreie Alterna-
tive « etablieren konnen, da zwar der
Schweregrad der Hauterscheinungen
zuriickgehe, eine vollstindige und
dauerhafte Abheilung aber nur selten
zu erreichen sei. Trotz der begrenzten
Wirksamkeit und des hohen Preises
seien topische Immunmodulatoren je-
doch eine niitzliche Ergdanzung fir die
Behandlung besonderer Hautregionen
wie des Gesichtes, des Genitales und
der Korperfalten. Demgegentiiber sei
eine externe Therapie mit Bufexamac
wegen des hohen Allergierisikos nicht
mehr zeitgemdl. Phytotherapeutika
stellten keine echte Alternative dar.
Harnstoffe seien fiir die akute atopi-
sche Dermatitis ungeeignet und we-
gen moglicher » Stinging «-Effekte fir
Kinder unter funf Jahren nicht zu em-
pfehlen. Besondere Bedeutung komme
gerade im Kindesalter einer Besied-
lung der Haut durch Staphylococcus
aureus zu, die zu einer Exazerbation
der atopischen Dermatitis fiihren kon-
ne und antiseptisch zu behandeln sei.
Auch in anderer Hinsicht sei die Iden-
tifikation und Elimination von Pro-
vokationsfaktoren (von besonderen
Waschgewohnheiten tber Nahrungs-
mittelintoleranzen bis hin zu Stress
und anderen psychischen Problemen)
fir den Therapieerfolg entscheidend.
U. Gieler (Gielsen) und I. Vieluf (Ham-
burg) erlauterten die Wichtigkeit Com-
pliance-férdernder Mallnahmen, von
einer genauen Aufkldrung tber das
Krankheitsbild und Gber die gute Ver-
traglichkeit moderner Corticosteroide
bis hin zu einer strukturierten Neuro-
dermitis-Schulung. Von M. Hertl (Er-
langen) wurde das abgestufte Thera-
piekonzept der Erlanger Hautklinik
vorgestellt. Nach diesem Konzept be-
steht die Behandlung im asymptoma-
tischen Stadium| aus pflegerischen
Mafnahmen und dem Meiden von Irri-
tantien, wahrend im Stadium|l (milde,
umschriebene  Hautverdnderungen)
zusdtzlich topische Glucocorticoide
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Das istes !

Es handelt sich um einen Lupus ery-
thematosus tumidus. Diese Diagnose
ergibt sich aus der Zahl, der Lokalisa-
tion, der Anordnung und der Morphe
der Ldsionen. Morphologisch weisen
die vorliegenden, leicht erhabenen
Erytheme keine Verdnderungen ihrer
Oberflache auf. Sie sind retikular ange-
ordnet, eine Konfiguration, die fiir den
Lupus erythematosus tumidus ebenso
typisch ist wie anuldre Formen. Ty-
pisch ist auch die Lokalisation am obe-
ren Stamm, besonders fiir die retikula-
re Variante des Lupus erythematosus
tumidus, die urspriinglich als retikula-
re erythematdse Muzinose beschrie-
ben wurde. Ein weiteres Charakteristi-
kum ist die Zahl der Herde: die Veran-
derungen sind auf drei recht scharf
umschriebene Bezirke begrenzt, wie
dies beim kutanen LE hdufig beobach-
tet wird.

Die geringe Zahl der Herde spricht
gegen andere Krankheiten, die mit re-
tikular angeordneten Erythemen ohne
Oberflachenverdnderung einhergehen
konnen, wie die Urtikaria oder Virus-
exantheme. Die normale Beschaffen-
heit der Hautoberflache spricht gegen
Dermatosen, die sich in Form weniger
Lasionen am oberen Stamm manifes-
tieren konnen, wie die seborrhoische
Dermatitis. Andere Differenzialdiagno-
sen scheiden vor allem wegen der Lo-
kalisation (z.B. Livedo-Vaskulitis) oder
der retikuldaren Anordnung (z.B. fixes
Arzneimittelexanthem) aus. So lasst
das klinische Bild letztlich keine an-
dere Diagnose zu als die der retikula-
ren Variante des Lupus erythematosus
tumidus.

und im Stadiumlll (grolflachig) zu- Befall (StadiumIV) sei eine stationdre
satzlich Antihistaminica sowie gege- Behandlung indiziert. Dies gelte be-
benenfalls Antibiotika appliziert wer- sonders im Falle von Komplikationen
den. Nach Abklingen wie einer starken Impetiginisation
der Akutphase werde oder eines Eczema herpeticatum. In
im Stadium Il aulRerdem therapieresistenten Fallen (Stadium V)
eine UV-Therapie durch- wirden zusdtzlich Immunsuppressiva
gefiihrt. Bei schwerem eingesetzt.

A Lupus erythematosus tumidus unter dem klinischen Bild einer retikuldren erythema-
tésen Muzinose: In der Ubersicht sieht man ein oberfldchliches und tiefes perivaskuléres
Lymphozyteninfiltrat. Die interstitielle Muzinvermehrung ist im Schwarz-Weil3-Bild
schwer erkennbar. Die Epidermis erscheint unverdndert.

V¥ Lupus erythematosus tumidus unter dem klinischen Bild einer retikuldren erythema-
tésen Muzinose: Nicht selten finden sich bei Anfertigung zahlreicher Stufenschnitte dis-

krete Hinweise auf eine Beteiligung der Epidermis, wie z.B. einzelne nekrotische Kerati-
nozyten an der Junktion (Pfeil) oder Melanophagen im Stratum papillare.




Klinische Befunde

In Abhdngigkeit von Intensitit und
Bestandsdauer konnen sich die Mani-
festationen ein und derselben Derma-
tose erheblich unterscheiden. Als Bei-
spiel sei die Psoriasis genannt, die bei
chronischem Verlauf mit erythemato-
squamosen Plaques und bei erupti-
vem Auftreten mit disseminierten Pus-
teln einhergeht. Trotz der Verschieden-
artigkeit dieser Manifestationen gibt es

— histopathologisch erlautert

Beispiel die Einwanderung neutrophi-
ler Granulozyten in die Epidermis, die
sich bei der eruptiven Psoriasis in kli-
nisch wahrnehmbaren Pusteln und
bei der chronischen in intrakornealen
Mikroabszessen niederschlagt.

betonte Hyperkeratosen gekennzeich-
net sind, zeigen akute Herde eine
flammende Ro6tung und Schwellung,
wahrend Veranderungen der Oberfla-
che und Pigmentverschiebungen feh-
len. Die intensive Rotung ist auf eine

Auch der Lupus erythematosus weist
in Abhdngigkeit von Intensitdt und Be-
standsdauer unterschiedliche Manifes-

Gemeinsamkeiten, die auf die Identi- tationen auf. Wahrend chronische dis-
tat des zugrunde liegenden pathologi- koide Herde u.a. durch eine Atrophie,
schen Prozesses hinweisen, wie zum Pigmentverschiebungen und follikular
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V¥ Akuter Lupus erythematosus:
Disseminierte, teilweise groBSflachig
konfluierende erythematdse Papeln
am Riicken.

A Akuter Lupus erythematosus:
Symmetrisch verteilte Erytheme am oberen
Stamm. Der Patient wies aullerdem ein
»Schmetterlingserythem« auf.
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<« Akuter Lupus
erythematosus:

In der Ubersicht sieht
man ein nur geringes
Entziindungsinfiltrat.
Im Vordergrund ste-
hen eine interstitielle
Muzinvermehrung
und ein Odem der
oberen Dermis.

<« Akuter Lupus
erythematosus:

Im Stratum papillare
findet sich ein aus-
geprigtes Odem, im
Stratum reticulare
eine starke (im
Schwarz-Weils-Bild
schwer erkennbare)
Muzinvermehrung
(Pfeile). Die Junktions-
zone ist unscharf.

<« Akuter Lupus
erythematosus:
Dem Entziindungs-
infiltrat gehéren
neben Lymphozyten
auch neutrophile
Granulozyten an. In
der Basalzellschicht
der Epidermis sieht
man nekrotische
Keratinozyten (Pfeil).

Weitstellung der Blutgefde in der
oberen Dermis zurlickzufiihren. Die
Schwellung ist vor allem durch ein
Odem der oberen Dermis bedingt,
das als Ausdruck einer massiven Ent-
ziindung bei allen akuten Dermatiti-
den mehr oder weniger stark vorhan-
den ist. Zur Schwellung tragt ferner
eine Muzinvermehrung im Stratum
reticulare bei, die in allen Stadien des
kutanen Lupus erythematosus be-
obachtet wird, bei akuten L&sionen
jedoch oft besonders stark ausgepragt
ist. Der unverdnderten Hautoberfliche
entspricht histopathologisch eine nor-
male, korbgeflechtartig erscheinende
Hornschicht, der normalen Pigmentie-
rung das Fehlen von Melanophagen.
Der pathologische Prozess dauerte bei
solch akuten L&sionen einfach noch
nicht lange genug an, um einige der
fur chronische Herde typischen histo-
pathologischen Verdnderungen (Atro-
phie der Epidermis, follikuldre Hyper-
keratosen, Verdickung der Basalmem-
bran, Melanophagen im Stratum pa-
pillare) entstehen zu lassen.

Akuter und chronischer Lupus erythe-
matosus unterscheiden sich noch in
anderer Hinsicht. Zum Beispiel be-
steht das Infiltrat beim chronischen LE
fast ausschlieflich aus Lymphozyten,
wahrend in akuten Stadien auch neu-
trophile und manchmal sogar eosino-
phile Granulozyten anzutreffen sind.
Neben diesen Unterschieden gibt es
jedoch auch Gemeinsamkeiten, die in
der Regel das Bild bestimmen und an
der Diagnose keinen Zweifel lassen.
In erster Linie sind dies Zeichen einer
Interface-Dermatitis: die Grenze zwi-
schen Epidermis und Dermis ist un-
scharf, die Basalzone weist vakuolare
Verdnderungen auf und wird durch
Lymphozyten infiltriert, einzelne Kera-
tinozyten sind nekrotisch. All diese
Zeichen einer T-Zell-vermittelten Im-
munreaktion kennzeichnen den aku-
ten und den chronischen kutanen LE
gleichermallen, so dass von einer ein-
heitlichen Pathogenese ausgegangen
werden kann. Die These, dass der
chronische kutane LE Folge einer zell-
vermittelten Immunreaktion und der
akute kutane LE Ausdruck einer Im-
munkomplex-Krankheit sei, entbehrt
jeder morphologischen  Grundlage.
Eine leukozytoklastische Vaskulitis ge-
hort nicht zum Erscheinungsbild des
akuten kutanen Lupus erythematosus.



Dermatologie - einmal anders

Das breite Spektrum des Lupus erythematosus tumidus

Der Lupus erythematosus tumidus ist
eine Variante des kutanen Lupus ery-
thematosus, die durch das Fehlen epi-
dermaler Verdnderungen gekennzeich-
net ist. Wahrend die Dermis typische
Zeichen eines Lupus erythematosus
aufweist (ein superfizielles und tiefes
perivaskuldres  Lymphozyteninfiltrat
und eine interstitielle Muzinvermeh-
rung), sind diagnostisch wegweisende
epitheliale Verdnderungen nicht vor-
handen oder nur minimal ausgepragt.
Hierzu zdhlen eine Atrophie der Epi-
dermis, follikulare Hyperkeratosen, va-
kuoldre Veranderungen an der dermo-
epidermalen Junktion, nekrotische Ke-
ratinozyten, eine Verbreiterung der
Basalmembran sowie Melanophagen
in der papilldren Dermis, die das von
zugrunde gehenden Keratinozyten
freigesetzte und durch die geschadigte
Junktionszone abgetropfte Melaninpig-
ment aufgenommen und in ihrem Zy-
toplasma gespeichert haben.

Das Fehlen epidermaler Veranderun-
gen schldgt sich im klinischen Bild
nieder: Der Lupus erythematosus tu-
midus manifestiert sich in Form num-
muldrer oder anuldrer, manchmal
auch retikular konfigurierter, oft deut-
lich infiltrierter erythematdser Plaques
mitunverdnderter Oberflachenstruk-

tur. Auch bei chronisch-rezidi-
vierendem Verlauf stellen
sich  weder atrophische
Bezirke noch Pigmentver-
schiebungen ein, die ja

Folge einer Epithelschadi-
gung sind, und nach Ab-
klingen der Entziindungs-
schiibe kommt es klinisch
zur Restitutio ad integrum.
Die fehlende Schadigung der
Junktionszone erkldrt den ne-
gativen Ausfall der direkten

(
’

Immunfluoreszenz: nur bei wenigen
Patienten sind Niederschldge von Im-
munglobulinen und Komplement an
der dermoepidermalen Junktion nach-
weisbar. Die Laborwerte (einschliel’-
lich antinukledrer Antikorper, anti-
dsDNS-Antikorper etc.) sind in den
meisten Fdllen unauffdllig (Arch Der-
matol 2000; 136: 1033 -1041).

Obwohl also einige fiir den Lupus ery-
thematosus typische Befunde fehlen,
sind die Gemeinsamkeiten mit ge-
wohnlichen Manifestationen des dis-
koiden Lupus erythematosus grolS.
Neben dem charakteristischen Infil-
tratmuster und der Muzinvermehrung
in der Dermis sowie den Parallelen im
klinischen Bild (scharf begrenzte num-
muldre oder anuldre Plaques) weist
auch der Lupus erythematosus tumi-
dus eine Photosensitivitdt auf und be-
trifft vornehmlich lichtexponierte Are-
ale, namlich Gesicht, Hals, Decolleté-
Bereich, oberen Riicken, Schultern
und Streckseiten der Arme. Therapeu-
tisch fiihren Antimalariamittel fast
stets zu einer prompten Abheilung;
viele Herde sprechen bereits auf eine
Lokaltherapie mit Corticosteroiden
und Lichtschutzmitteln an. Dartiber
hinaus sind Kombinationen von Her-
den mit und ohne Epidermis-
beteiligung beim glei-
chen Patienten nicht
selten, und einige
Patienten mit Lupus
erythematosus tumi-
dus erfiillen die Kri-
terien des American
College of Rheu-
matology fiir die Di-
agnose eines systemi-
schen LE (Am])Dermato-
pathol 1998; 20: 225-
232). An der Zugehorig-
keit des Lupus erythe-

matosus tumidus zum Spektrum des
kutanen Lupus erythematosus besteht
also kein Zweifel.

Dass epidermale Veranderungen beim
kutanen Lupus erythematosus fehlen
konnen, st seit langem bekannt.
Schon Moriz Kaposi wies darauf hin,
»dass der Entwicklung des eigentli-
chen Lupus an der Oberfldche ein pa-
thologischer Voorgang in der Tiefe des
Coriums vorausgehe« (Arch Derm
Syph 1869; 1:18-41) und dass am En-
de dieses Vorgangs entweder »die Fol-
gen von narbiger Schrumpfung der er-
griffenen Gewebe« stiinden oder eine
»vollstindige Restitutio in integrum«
(Arch Derm Syph 1972; 4: 36-78). Im
Jahre 1909 prégte Erich Hoffmann den
Begriff » Lupus erythematosus tumidus«
fur Krankheitsfille, die eine »nur ge-
ringe Oberflichenverdnderung« zeig-
ten, klinisch als »erhabene rote Schei-
be von madssig derber Beschaftenheit«
imponierten und histopathologisch
durch »ein tiefes, scharf abgesetztes
Infiltrat, das hauptsdchlich aus einker-
nigen Rundzellen bestand, « gekenn-
zeichnet waren (Derm Zeitschr 1909;
16: 159-160). Anfang der 30erJahre
berichteten Gougerot und Burnier
mehrfach tber Patienten mit »Lupus
érythémateux tumidus« (u.a. Bull Soc
Fr Dermatol Syphiligraph 1930; 37:
1291-1292), und 1940 erklarte Irgang
in seiner Beschreibung des Lupus ery-
thematosus profundus: »Der chroni-
sche Lupus erythematosus sollte je
nach dem Lokalisationsschwerpunkt
in der Haut in drei Typen unterteilt
werden, den oberfldchlichen, den mitt-
leren und den tiefen... Der erste Typ
umfasst lokalisierte und disseminierte
Formen, die allen Dermatologen gut
bekannt sind; der zweite simuliert kli-
nisch das Boeck’sche Sarkoid, und der
dritte hat eine groRe klinische Ahn-
lichkeit mit dem Sarkoid Darier-
Roussy und dem Erythe-
ma indura-
tumc«
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(Arch Dermatol Syph 1940; 42: 97—
108). Irgangs »mittlerer Typ« war auf
die Dermis beschrankt und entsprach
demnach dem Lupus erythematosus
tumidus.

Dennoch setzte sich die Kenntnis,
dass der Lupus erythematosus verschie-
dene Schichten der Haut auch isoliert
betreffen kann, nur sehr langsam
durch. Wenn die diagnostisch weg-
weisenden epidermalen Verdnderun-
gen fehlten, wurden Befunde meist als
unspezifisch eingestuft, und die Diag-
nose eines Lupus erythematosus wur-
de nicht gestellt. Dies hatte verschie-
dene Ursachen. Zum einen waren die
dermalen Veranderungen des Lupus
erythematosus nur unzureichend be-
kannt. So wurde die charakteristische
interstitielle Muzinvermehrung erst in
den 50er Jahren beschrieben (J Invest
Dermatol 1956; 27: 389-394) und
erst in den 70er Jahren zur Differenzi-
aldiagnose herangezogen (Arch Der-
matol 1973; 108: 785-787). Andere

Erkrankungen, die mit einem ober-
flachlichen und tiefen perivaskuldren
Lymphozyteninfiltrat einhergehen kon-
nen, wie die Borreliose und die chro-
nische lymphatische Leukdmie, konn-
ten damals nicht sicher vom Lupus
erythematosus abgegrenzt werden;
entsprechende serologische und mo-
lekulare Untersuchungsmethoden fehl-
ten. Als in den 60er Jahren beim dis-
koiden Lupus erythematosus verschie-
dene Autoantikorper sowie der »Lu-
pusbandtest« (Niederschldge von Im-
munglobulinen und Komplement an
der dermoepidermalen Junktion) be-
schrieben wurden, die beim Lupus
erythematosus tumidus fehlten, er-
schien eine grundsdtzliche Unterschei-
dung beider Krankheitsbilder gerecht-
fertigt. Heute setzt sich die Erkenntnis
durch, dass es sich bei diesen Autoan-
tikdrpern um Epiphdnomene handelt.
Im Prinzip ist der Lupus erythemato-
sus eine T-Zell-Erkrankung, und die
Hautverdnderungen werden im we-
sentlichen durch autoreaktive T-Zellen

hervorgerufen. Damals aber hatte
man die Autoantikdrper neu entdeckt
und glaubte, den Schliissel zum Ver-
standnis des Lupus erythematosus ge-
funden zu haben. Fir die Diagnose
des Lupus erythematosus erschienen
der Nachweis von Autoantikdrpern
oder ein positiver Lupusbandtest na-
hezu unverzichtbar.

Vor diesem Hintergrund ist leicht zu
verstehen, dass im Laufe der Zeit eini-
ge Varianten des Lupus erythematosus
tumidus als eigenstandige Krankheiten
beschrieben und vom Spektrum des
Lupus erythematosus abgegrenzt wur-
den. Eine davon war die lymphocytic
infiltration, die alle Kriterien des Lu-
pus erythematosus tumidus erfiillt. Als
Jessner die lymphocytic infiltration
1953 beschrieb, wurde die Mdoglich-
keit eines Lupus erythematosus tumi-
dus dennoch nicht in Erwdgung gezo-
gen (ArchDermatol 1953; 68: 447-
449).

Ahnlich verhielt es sich zwanzig Jahre
spater, als Steigleder und Mitarbeiter
den Begriff »retikuldre erythematose
Muzinose« préagten. Schon in ihren
ersten Arbeiten wiesen sie darauf hin,
dass sich die Hautverdnderungen
durch Licht provozieren lieffen und
auf Therapie mit Antimalariamitteln
gut ansprachen. Histopathologisch
schilderten sie ausgepragte Muzin-
ablagerungen und »ein perivaskuldres,
mantelartiges Rundzellinfiltrat in der
gesamten Dermis. Am stdrksten aus-
gepragt war das Infiltrat im unteren
Korium und manchmal um Haarfolli-
kel, vor allem in der Nahe der Epider-
mis.« Diese Befundkonstellation ist
typisch fiir einen Lupus erythematosus
tumidus. Dariiber hinaus erwdhnten
die Autoren eine »leichte hydropische
Degeneration« als Hinweis auf eine
geringfligige Mitbeteiligung der Epi-
dermis. Gegen einen Lupus erythema-
tosus sprachen nach Ansicht der Auto-
ren das Fehlen zusatzlicher epiderma-
ler Verdnderungen, das Verteilungs-
muster der Ldsionen und das Fehlen
LE-typischer Laborparameter (Br ] Der-
matol 1974; 91: 191-199). Dass der
Lupus erythematosus tumidus hdufig
mit anuldren oder retikuldren Lasio-
nen einhergeht und in der Regel we-
der antinukledre Antikérper noch an-
dere Autoantikdrper noch Niederschla-
ge von Immunglobulinen und Komple-



ment im Bereich der Basalmembran
aufweist, war damals noch nicht be-
kannt. Inzwischen ist dies anders, und
es gibt keinen Grund mehr, die retiku-
ldre erythematose Muzinose vom Lu-
pus erythematosus abzugrenzen.

Eine weitere Erkrankung, die lange
Zeit vom Lupus erythematosus abge-
grenzt wurde, ist das tiefe figurierte
(»gyrierte«) Erythem, das 1916 von
Jean Darier unter dem Namen » Erythe-
ma anulare centrifugum« beschrieben
wurde. Der Begriff »Erythema anulare
centrifugum« wird heute fast aus-
schlieRlich fiir eine oberflichliche
spongiotische Dermatitis verwendet,
die mit dem von Darier beschriebe-
nen »tiefen Typ« nichts zu tun hat. Fir
den »tiefen Typ« ist daher der Begriff
»tiefes figuriertes Erythem« vorzuzie-
hen. Das tiefe figurierte Erythem
zeichnet sich klinisch durch anuldre

Lasionen aus, die einen oft derb infil-
mit unverdnderter
Oberflache aufweisen und histopatho-
logisch durch ein oberflachliches und
tiefes perivaskuldres Lymphozytenin-
filtrat gekennzeichnet sind. Die feh-
lende Epidermisbeteiligung, fehlende
Muzinablagerungen in der Dermis,
eine negative direkte Immunfluores-
zenz und das Fehlen LE-typischer La-
borparameter sind dafiir verantwort-
lich, dass das tiefe figurierte Erythem
bis heute als Differenzialdiagnose und
nicht als Variante des Lupus erythema-
tosus eingestuft wird. In einer retro-
spektiven Studie des Zentrums fiir Der-
matopathologie Freiburg an 32 Biop-
saten von 28 Patienten fanden sich
Muzinablagerungen in der retikuldren
Dermis in 25 % der Falle, einzelne ne-
krotische Keratinozyten in 34 %, leich-
te vakuoldre Veranderungen an der
dermoepidermalen Junktion in 41%

trierten Randwall

A Kilassischer diskoider Lupus ery-
thematosus mit Epidermisbeteiligung.
Links: Scharf begrenzte, teilweise ein-
gesunkene diskoide Herde mit Hypo-
und Hyperpigmentierungen (Pfeile).
Mitte: Superfizielles und tiefes
perivaskuldres Lymphozyteninfiltrat
und atrophische Epidermis.

Rechts: An der Junktion finden sich
vakuoldre Veranderungen und nekroti-
sche Keratinozyten (kleiner Pfeil), im
Stratum papillare Melanophagen
(groler Pfeil), die fiir die klinisch wahr-
nehmbaren Pigmentverschiebungen
verantwortlich sind.

V Lupus erythematosus tumidus.
Links: Scharf begrenzte, leicht
erhabene diskoide Herde ohne
Pigmentverschiebungen.

Mitte: Superfizielles und tiefes
perivaskuldres Lymphozyteninfiltrat
bei unauffilliger Epidermis.

Rechts: Die Epidermis weist keine
pathologischen Verdnderungen auf.
Im Stratum reticulare findet sich eine
ausgepragte interstitielle Muzinver-
mehrung (Pfeil).
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und Melanophagen in der
papilliren Dermis in 69 %.
Wenigstens eines dieser In-
dizien fur einen Lupus
erythematosus wurde in
84% der Falle gesehen.
Bei 2 von 12 Patienten
(17 %), bei denen entspre-
chende Untersuchungen
erfolgt waren, wurden an-
tinukledre Antikorper fest-
gestellt (Am ] Dermatopa-
thol; in Vorbereitung). Die-
ser Prozentsatz ist hoher
als der, der in einer grofe-
ren Studie fiir den Lupus
erythematosus tumidus er-
mittelt wurde (Arch Derma-
tol 2000; 136: 1033). Die-
se Ergebnisse sprechen da-
fir, dass das tiefe figurierte
Erythem eine anuldre Vari-
ante des Lupus erythema-
tosus tumidus darstellt.

Die meisten Patienten der
erwdhnten Studie wiesen
nur wenige anuldre Herde
auf. Demgegentlber zeigte
der 1916 von Darier ge-
schilderte Patient ausge-
dehnte, in ihrer Konfigura-
tion rasch wechselnde, gir-
landenartige  Effloreszen-
zen am gesamten Integu-
ment. Auch dieses Erschei-
nungsbild ist als Manifes-
tation des Lupus erythe-
matosus bekannt und wur-
de unter dem Namen »Lu-
pus erythematosus gyra-
tus repens« mehrfach be-
schrieben (u.a. Ann Der-
matol Syphiligraph 1975;
102: 481-489). Der Lupus
erythematosus ~ tumidus
kann also sowohl mit soli-
taren oder wenigen Her-
den als auch mit dissemi-
nierten  Hautverdnderun-
gen einhergehen, wie dies
in gleicher Form auch fir
den typischen diskoiden
Lupus erythematosus mit
Epidermisbeteiligung gilt.

Dariiber hinaus gibt es
noch einige andere Der-
matosen, die so viele Ge-
meinsamkeiten mit dem
Lupus erythematosus tumi-



A Klinisches Spektrum des Lupus erythematosus tumidus:
Recht scharf begrenzte, teils diskoide, teils anular konfigurierte
Plagues am Oberarm.

¥ Klinisches Spektrum des Lupus erythematosus tumidus:
Leicht erhabene, retikulédr angeordnete Erytheme présternal
(entsprechend dem klassischen Bild einer »retikuldren
erythematésen Muzinose ).

5 L e e, Wl w Moy
A Klinisches Spektrum des Lupus erythematosus tumidus:

Odematéser Plaque am linken Auge. Verinderungen wie diese
werden hdufig als » lymphocytic infiltration « bezeichnet.

V¥ Kilinisches Spektrum des Lupus erythematosus tumidus:
Anuldres Erythem mit blassem Zentrum und leicht erhabenem
Rand ohne assoziierte Epidermisverdnderungen (entsprechend
einem so genannten »tiefen figurierten Erythem«).




dus aufweisen, dass sich die Frage
nach einer nosologischen Beziehung
stellt. Eine davon ist die polymorphe
Lichtdermatose, die sich ebenfalls
durch lichtprovozierte Hautverdnde-
rungen auszeichnet, die klinisch als
erythematose Papeln und Plaques mit
unveranderter Oberfliche und histopa-
thologisch als superfizielle und tiefe
perivaskuldre lymphozytdare Dermatitis
imponieren. Dass die Schiibe der po-
lymorphen Lichtdermatose jeweils fol-
genlos abheilen und weder mit auf-
9( falligen Laborparametern noch
2 mit einer positiven direkten
Immunfluoreszenz verbunden
sind, ist nach dem heutigen
; Stand der Kenntnis kein

®
= Grund, sie vom Spektrum

I‘mal

Go\°

¢ des Lupus erythematosus chen Féllen des 1_entr,, Absonderung vom Spektrum des Lu-
= tumidus  abzusondern. Lupus ery- ‘% X _ pus erythematosus erfolgte aufgrund
i Noch grofBere Gemein- thema- .v\) 6‘ von Argumenten, die nach heutigem
g% samkeiten mit dem Lu- tosus &‘0\ Wissensstand nicht mehr stichhaltig
® pus erythematosus tu- -3 @ sind, und ist daher anachronistisch.
Fé midus weisen Pernio- 043 Die lymphocytic infiltration, die
< _ nes auf, die histo- 0\ retikuldre erythemattse Muzinose
(3 pathologisch N\ gund das tiefe figurierte Erythem
% nicht nur OQ'b =2 sind nicht als Differenzialdiag-
’i;" deﬂ“ax %_nosen, sondern als Manifestati-
onen des Lupus erythematosus
topath s tumidus aufzu- thologi
1]
ée‘“‘a p OIOg,-e a2, fassen. 0‘0?3 sle f,.
% e ) & P
&& "6 Q be R <
$ % % ¢
' O @
» = & "lg s>
| % & ° zew
&6 S
%, 5\
9},0 &%
(N ‘é&

ein superfizielles und tiefes perivasku-
lares Lymphozyteninfiltrat, sondern
auch interstitielle Muzinablagerungen
zeigen. Nicht selten finden sich aufSer-
dem leichte vakuoldre Verdanderungen
an der Junktion und nekrotische Kera-
tinozyten, wie sie fiir den Lupus ery-
thematosus typisch sind (JAmAcad
Dermatol 2001; 45: 924-929). Eine
Provokation des Lupus erythematosus
durch Kalte ist seit langem bekannt;
der so genannte »Chilblain-Lupus«
wurde von Hutchinson bereits 1888
beschrieben.

Neben zahlreichen Gemeinsamkeiten
gibt es auch einige Unterschiede zwi-
schen polymorpher Lichtdermatose
und Perniones auf der einen und ubli-

h'alopatholog.‘e

tumidus auf der anderen Seite. Zum
Beispiel zeigt die polymorphe Licht-
dermatose in der Regel keine interstiti-
elle Muzinvermehrung und weist ein
ausgeprigtes Odem im Stratum papil-
lare auf, und bei Perniones findet sich
oft eine leichte Spongiose sowie eine
Betonung des Entziindungsinfiltrates
um Schweildriisen. Zur Klarung der
Beziehungen zwischen diesen Erkran-
kungen und dem Lupus erythematosus
bedarf es weiterer Studien. Kein Zwei-
fel kann indes daran bestehen, dass
zu einer Zeit, als der Lupus erythema-
tosus tumidus noch unzureichend cha-
rakterisiert war, mehrere seiner Vari-
anten beschrieben wurden, die seit-
dem in den Lehrbiichern der Derma-
tologie ein Eigenleben fiihren. lhre
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