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Fallbeschreibung

Die notfallmédssige Selbstvorstellung einer 31-jahri-
gen, aus Angola stammenden Patientin erfolgte
aufgrund von bridunlichen Flecken im Gesicht, be-
gleitet von seit drei Monaten bestehenden rezidi-
vierenden Schwellungen in Gesicht und Halsbe-
reich. Die Patientin berichtete des Weiteren von
Juckreiz im Nacken und brennender Kopfhaut
beim Duschen. Neben den Hautmanifestationen
gab sie auch einen Kraftverlust und Schmerzen bei
Arbeiten mit den Armen an. Zudem bestanden ein
Schweregefiihl und Schmerzen in den Unterschen-
keln, die anamnestisch seit zwei Jahren langsam
progredient waren.

In der klinischen Untersuchung prasentierte sich
eine afebrile Patientin in gutem Allgemeinzu-
stand, mit Hauttyp VI nach Fitzpatrick, Xerosis cu-
tis, hyperpigmentierten Makulae im Gesicht und
multiplen kleinen Narben, die anamnestisch nach
Kratzen auftraten, sowie multiplen, scharf be-
grenzten, meist kleinen und wie ausgestanzt wir-
kenden Erosionen inguinal, im Nacken, prasternal,
abdominal, an den Armen und am Hals (Abb. 1). Im
Bereich der Hande zeigte sich eine Hyperkeratose
des proximalen Nagelwalls (jedoch bei Status nach
Manikiire). In der klinischen Untersuchung konnte
keine muskuldre Schwiche festgestellt werden.

Frage 1: An welche Differentialdiagnosen muss gedacht
werden?

a) Kratzexkoriationen und Ulzerationen bei Pruritus
b) Kokain-Konsum

c) Kollagenose

d) Infektiose Ursache

e) a-d

Initial wurden Kratzexkoriationen vermutet, da die Pa-
tientin einen ausgeprdgten Pruritus angab. Das zu-
nédchst durchgefiihrte Pruritus-Screening (Bestim-
mung von Blutbild, Kreatinin, C-reaktivem Protein
[CRP], Ferritin, Leberwerten, Thyreoidea-stimulieren-
dem Hormon [TSH], Himoglobin A;. [HbA;c], Humanes-
Immundefizienz-Virus-[HIV-]Serologie, Helminthen-
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Suchtest) ergab jedoch keine wegweisenden Befunde.
Als mogliche exogene Ursache wurde ein Kokain-Kon-
sum diskutiert, da dieser mit pseudovaskulitischen
Lasionen assoziiert ist. Insbesondere mit Levamisol
(Anthelminthikum in der Veterindrmedizin) gestreck-
tes Kokain zeigt eine Assoziation mit einer kutanen
Vaskulitis oder Vaskulopathie und kann zu den in Ab-
bildung 1 dargestellten Ulzerationen fithren [1]. Auf
Nachfrage berichtete die Patientin iiber einen gele-
gentlichen Cannabis-Konsum, verneinte jedoch die
Verwendung von Kokain. Weiter dachten wir diffe-
rentialdiagnostisch an eine ekzematdse Ursache im
Sinne eines pruriginésen Ekzems. Anamnestisch be-
standen allerdings keine Hinweise auf Asthma, Polli-
nosis oder atopische Dermatitis und das Gesamt-Im-
munglobulin E (IgE) sowie die Tryptase waren im
Normbereich. Auch die infektiologischen Abklarun-
gen (beziiglich Lues, kutaner Tuberkulose, tiefer Tri-
chophytie, Leishmaniose etc.) zeigten sich allesamt
unauffallig. Es bestanden keine Hinweise auf eine bul-
16se Autoimmunerkrankung bei unauffalliger Immun-
fluoreszenz ohne Hinweise auf Ablagerungen von An-
tikérpern oder Komplement und serologisch nicht
erhohten Antikorpern fiir ein bulléses Pemphigoid
oder einen Pemphigus. In der initialen Hautbiopsie
prasentierte sich histologisch ein unspezifischer Be-
fund ohne Hinweise auf einen Lupus erythemato-
des oder eine Dermatomyositis. Klinisch bestanden
keine typischen Hautverdnderungen wie Gottron-
Papeln, heliotropes Erythem sowie V- oder Schal-
Zeichen, die eine Dermatomyositis vermuten lie-
ssen. Da bei dieser jedoch ulzerierende Verldufe
ebenfalls beschrieben sind und neben den muskula-
ren Schmerzen und dem symmetrischen Kraftver-
lust laborchemisch eine erhohte Kreatinkinase (CK)
von 557 U/l (Normwert <145 U/l) vorlag, erhiartete
sich der Verdacht auf eine Dermatomyositis. Dazu
passend zeigte sich eine Erh6hung der Antinuklea-
ren Antikodrper (ANA) auf1:160, die CK stieg im Ver-
lauf weiter auf 2818 U/ml an (begleitet von einem
Anstieg der Transaminasen und der Laktatdehydro-
genase [LDH]).
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Abbildung 1: Hautbefunde bei Erstvorstellung: nuchal (A), juguléar (B), abdominal (C), axillar rechts (D), kubital links (E), am
Oberarm links (F). Ein schriftlicher Informed Consent fur die Publikation liegt vor.

Frage 2: Welche diagnostischen Schritte sind als nachstes
denkbar?

a) Bestimmung von Myositis-assoziierten Autoantikérpern

b) Magnetresonanztomographie betroffener Muskeln

c) Biopsie betroffener Muskeln

d) Elektromyographie (EMG)

e) Alle genannten Untersuchungen

Bei progredienten Muskelschmerzen und ansteigen-
den CK-Werten wurde zur weiteren Abklarung eine
elektrophysiologische Untersuchung durchgefiihrt,
welche kleinamplitudige Potentiale im Musculus tibia-
lis anterior und diskrete Zeichen einer Spontanaktivi-
tat in der paravertebralen Muskulatur auf Hohe Thi12
als mogliche Hinweise auf eine Myositis ergab. Die
Elektromyographie kann bei der Unterscheidung zwi-
schen einer Muskelerkrankung und einer neuropa-
thisch bedingten Muskelschwiéche helfen. Charakteris-
tische Verdnderungen konnen die Verdachtsdiagnose
einer Dermatomyositis erhdrten, sind aber nicht diag-
nostisch eindeutig, da dhnliche Verdnderungen bei in-
fektiosen, toxischen oder metabolischen Myositiden
zu sehen sind [2]. Im ergédnzend durchgefiihrten Mag-
netresonanztomogramm (MRT) der Unterschenkel
zeigte sich ein bilaterales, langstreckiges, muskulares
Odem mit pathologischer Kontrastmittelaufnahme als
Hinweis auf eine bilaterale akute Myositis (Abb. 2).
Kernspintomographisch kann der Befund nicht von ei-
ner Rhabdomyolyse, einer Muskeldystrophie oder ei-
ner metabolischen Myopathie unterschieden werden.
Die Bildgebung ermoglicht aber eine zielgerichtete Bi-
opsie im muskuldren Entziindungsgebiet und redu-
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ziert das Risiko eines «sampling error» [3]. Histolo-
gisch zeigten sich in der Muskelbiopsie perivaskuldre
Lymphozytenansammlungen im Peri- und Endomys-
ium, jedoch keine atrophen Muskelfasern. Dies ent-
spricht einem sehr unspezifischen Befund, der zusam-
men mit der entsprechenden Klinik der Patientin mit
einer Dermatomyositis vereinbar ist, jedoch ohne be-
weisenden Charakter. Eine Muskelbiopsie ist nicht bei
jedem Betroffenen notwendig, wenn die Diagnose be-
reits anhand von Klinik und Laborbefunden gestellt
werden kann [2]. In der Zusammenschau mit dem sero-
logischen Myositis-Blot mit Positivitit fir Anti-
«transcription intermediary factor»-(TIF-)1-y-Antikorper
konnte bei unserer Patientin schliesslich eine Dermato-
myositis diagnostiziert werden.

Frage 3: Welches weitere Vorgehen ist am ehesten indiziert?

a) Weitere Diagnostik, Therapie erst nach Vorliegen der Resultate

b) Schutz vor UV-Strahlung, lokale Therapie

c) SystemischeTherapie

d) Lokale und systemische Therapie

e) Schutz vor UV-Strahlung, lokale und systemische Therapie,
weitere Diagnostik

Bei der Dermatomyositis handelt es sich um eine idio-
pathische entziindliche Myopathie mit Dermatitis, die
klinisch heterogen ist und schwer zu diagnostizieren
sein kann. Die kutanen Manifestationen (Schal-Zei-
chen, heliotropes Erythem, Gesichtsédem, Gottron-Pa-
peln, Holster-Zeichen, Flagellaten-Zeichen) variieren
und konnen zeitgleich mit der Myositis oder zeitlich
versetzt (in bis zu 30% vorangehend) auftreten. Bei
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Erwachsenen mit Dermatomyositis besteht ein erh6h-
tes Risiko fiir das Vorliegen respektive die Entstehung
einer malignen Erkrankung. Dabei kann die Diagnose-
stellung des Malignoms vor, zeitgleich mit oder nach
der Diagnosestellung der Dermatomyositis liegen —am
haufigsten erfolgt sie zeitgleich oder innerhalb des ers-
ten Jahres nach Dermatomyositis-Diagnose. Deshalb
sind neben der Therapieeinleitung weitere diagnosti-
sche Schritte zur Tumorsuche dringend indiziert, um
eine potentielle Neoplasie zu identifizieren. Ulzerie-
rende Verlaufe der Dermatomyositis, wie bei der vorge-
stellten Patientin, scheinen haufiger mit einer para-
neoplastischen Ursache sowie mit Anti-TIFl-y- oder
«melanoma differentiation-associated protein 5»-
(MDAS5-)Antikorpern im Myoblot assoziiert zu sein.
Therapeutisch etablierten wir neben einer lokalen
anti-inflammatorischen Behandlung mit Glukokorti-
koiden (Klasse III) und einer systemischen antiprurigi-
nosen Therapie mit Antihistaminika eine systemische
Therapie zur Behandlung der Dermatomyositis.

Frage 4: Welche Aussage zur Anti-TIF1-y-positiven Dermato-
myositis ist falsch?

a) Das Risiko einer malignen Erkrankung ist im Vergleich zur
Anti-TIF1-y-negativen Dermatomyositis stark erhoht.

b) Am haufigsten besteht eine Assoziation mit Ovarialkarzi-
nom, Mammakarzinom oder Non-Hodgkin-Lymphom.

c) Ein jahrliches Krebsscreening ist fir mindestens 3 bis 5
Jahre nach Diagnosestellung der dermatomyositis empfoh-
len.

d) Anti-TIF1-y-positive Betroffene weisen héufiger eine beglei-
tende interstitielle Lungenerkrankung, ein Raynaud-Phéano-
men oder eine Arthritis auf.

e) Betroffene mit anti-TIF1-y-positiver Dermatomyositis haben
einen ausgedehnteren Hautbefall.

Das Autoantikorper-Spektrum erlaubt zu einem gewis-
sen Grad prognostische Aussagen. Unter den Myositis-
spezifischen Autoantikérpern ist der Anti-TIFl-y-
Antikorper mit einem stark erh6hten Malignitatsrisiko
assoziiert [4, 5]. Bei den Uber 40-jahrigen Betroffenen
haben bis zu 75% der Anti-TIF1l-y-Positiven eine Malig-
nom-assoziierte Dermatomyositis [6]. Am hédufigsten
besteht eine Assoziation mit Ovarialkarzinomen,
Mammakarzinomen und Non-Hodgkin-Lymphomen,
deshalb ist ein (halb-)jahrliches Tumorscreening fiir
mindestens 3 bis 5 Jahre nach Diagnosestellung emp-
fohlen. Erkrankte mit anti-TIF1-y-Autoantikorpern zei-
gen verglichen mit Anti-TIF1-y-Negativen ausgedehn-
Hautbefunde,
interstitielle Lungenerkrankungen, Raynaud-Phdno-

tere hingegen sind begleitende
men und Arthritis seltener [7]. Nach erfolgreicher Be-
handlung des Malignoms kénnen klinische Remissio-

nen der Dermatomyositis und serologisch riicklaufige
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bis nicht mehr nachweisbare anti-TIF1-y-Antikorper
beobachtet werden [4, 8]. Ein erneuter Anstieg der Anti-
korper kann Hinweis auf ein Tumorrezidiv oder eine
Zunahme der Aktivitat der Dermatomyositis sein [9].

Beiunserer Patientin fithrten wir ein ausfihrliches Tu-
morscreening durch. Computertomographisch zeigte
sich zervikal, thorakal, abdominal und zerebral kein
Anhaltspunkt fiir ein Malignom. Im transvaginalen
Ultraschall bestand kein Hinweis auf ein Ovarialkarzi-
nom oder ein anderes gynakologisches Malignom und
der Papanicolaou-(PAP-)Abstrich war unauffallig. Auch
die weiterfiihrenden Abklarungen mittels Gastrosko-
pie, Koloskopie, Zystoskopie und fiberendoskopischer
Hals-Nasen-Ohren-(HNO-)Untersuchung
keine Hinweise auf eine maligne Erkrankung. Auch

ergaben

kernspintomographisch zeigte sich kein malignitéts-
verddchtiger Befund. Bei der Mammographie sowie So-
nographie des Brustgewebes bestand der Verdacht auf
Fibroadenome beidseits. Da insbesondere bei der Anti-
TIF1-y-Antikorper-positiven Dermatomyositis das Ri-
siko fiir eine Paraneoplasie besteht und Mammakarzi-
nome dabei nicht selten vorkommen, erfolgten trotz
radiologisch am ehesten benignem Befund mehrere
Biopsien der Mammae mit histologischer Bestatigung
der Fibroadenome. Somit konnte bei der Patientin bis
zum jetzigen Zeitpunkt keine maligne Grunderkran-
kung diagnostiziert werden.

Frage 5: Welches ist die systemische Erstlinientherapie bei
Dermatomyositis?

a) Methotrexat oder Azathioprin
b) Hydroxychloroquin

c) Glukokortikoide

d) Immunglobuline

e) Rituximab

Trotz der verschiedenen unerwiinschten langfristigen
Wirkungen werden systemische Glukokortikoide in
der Erstlinienbehandlung eingesetzt. Wir etablierten
eine hochdosierte systemische Steroidtherapie mit
Methylprednisolon intravends tiber drei Tage, gefolgt
von Prednison per os (1 mg/kg). Hierunter zeigten sich
das Gesichtsodem sowie die Muskelschmerzen regre-
dient. Des Weiteren zeigte sich eine erfreuliche Besse-
rung der Hautverdnderungen mit vollstindiger Reepi-
thelialisierung der Ulzerationen und laborchemisch
regredienter CK. Um eine mdoglichst steroidsparende
Behandlung zu erreichen, wurde die Therapie um Aza-
thioprin (100 mg/d) ergénzt. Durch die zeitgleiche Be-
handlung mit Immunsuppressiva wie Methotrexat,
Azathioprin, Mycophenolat-Mofetil oder Cyclophos-
phamid konnen die Steroiddosis fiir die Remissionsin-
duktion reduziert und das Rezidivrisiko wahrend des
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Glukokortikoid-Taperings reduziert werden [10]. Da der
Effekt bei Azathioprin erst nach zwei bis sechs Mona-
ten zu erwarten ist und unsere Patientin weiterhin
eine starke Krankheitsaktivitdt zeigte, wurde die The-
rapie um die intravendse Gabe von Immunglobulinen
(2 g/kg Korpergewicht alle 4-8 Wochen) hinzugefiigt.
Intravendse Immunglobuline kénnen bei schwerer Er-
krankung oder refraktarem Verlauf ergdnzend verab-
reicht werden, sind bei 70% der Betroffenen wirksam
und zeigen eine Verbesserung der Muskelkraft, die oft
bereits nach der ersten Infusion zu beobachten ist. Je-
doch ist die Wirkung nur von limitierter Dauer und es
sind wiederholte Infusionen erforderlich [11, 12]. Fiir Ri-
tuximab bestehen fiir die kutane Dermatomyositis be-
grenzte Wirksamkeitsnachweise. Es wird insbesondere
bei refraktdrer Myositis oder Dermatomyositis-assozi-
ierter Lungenerkrankung eingesetzt. Bei Antimalaria-
mitteln wie Hydroxychloroquin wurden positive Ef-
fekte auf die Hautmanifestationen beobachtet, jedoch
nicht auf die Myositis [12]. Zwei Jahre nach Diagnose-
stellung ist unsere Patientin unter Prednison (2,5
mg/d) und regelmaéssigen intravendsen Immunglobu-
lin-Gaben aktuell in anhaltender Remission sowie wei-
terhin tumorfrei.

Diskussion

Dermatologische Erkrankungen koénnen sich auf
dunkler Haut klinisch deutlich anders prasentieren als
aufheller Haut, und gerade erythematdse Veranderun-
gen sind schwieriger zu erkennen. Wir haben entspre-
chend als Ursache der Ulzerationen nicht primar eine
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Abbildung 2: Magnetresonanztomogramm des Unterschenkels in Frontal- (A) und Transversalebene (B); T1-Sequenz mit Kontrastmittel (in Weiss). Bilate-
rales, langstreckiges, muskulares Odem mit pathologischer Kontrastmittelaufnahme.

Dermatomyositis erwartet. Die Diagnosestellung war
bei dieser Patientin nicht einfach und dauerte insge-
samt mehrere Monate. Neben unzdhligen ambulanten
Konsultationen bei verschiedenen Dermatologen
erfolgten vorgangig mehrere Vorstellungen auf unter-
schiedlichen Notfallstationen. Zum einen lag die
erschwerte Diagnosestellung an den fiir die Dermato-
myositis unspezifischen Hautbefunden, zum anderen
auch an den nicht spezifischen histologischen Befun-
den in den Hautbiopsien ohne Hinweise auf eine Kolla-
genose-assoziierte Interface-Dermatitis. Richtungs-
weisend war die Anamnese mit Muskelschmerzen und
-schwiche bei initial nur leicht erhohter CK, die uns zu
den weiteren diagnostischen Schritten fiihrte. In den
folgenden Untersuchungen wurden sowohl kernspin-
tomographisch, elektrophysiologisch als auch histolo-
gisch immer unspezifische, nichtpathognomonische
Verdanderungen gesehen. Im Besonderen konnten in
der Muskelbiopsie keine atrophen Muskelfasern nach-
gewiesen werden, die histologischen Verdnderungen
waren unspezifisch und diagnostisch nicht eindeutig.
Erst in der Zusammenschau aller zum aktuellen Zeit-
punkt moglichen diagnostischen Mittel, insbesondere
der Myositis-spezifischen Antikdrper, war die Diagno-
sestellung schliesslich moglich. Als weiterer Faktor
konnte unsere fehlende drztliche Vertrautheit mit Der-
matosen auf dunkler Haut zur Verzogerung der Diag-
nose beigetragen haben. In einer Studie waren 47% des
dermatologischen drztlichen Personals der Meinung,
dass ihre Ausbildung nicht ausreicht, um Hautkrank-
heiten bei dunkler Haut zu diagnostizieren, was unter
anderem wohl auch an der untervertretenen Darstel-
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lung von Befunden auf schwarzer Haut in Lehrmateri-
alien begriindet liegt [13]. Diesem Missstand wird zu-
nehmend entgegengewirkt: neben besonders auf
dunkle Haut spezialisierten Lehrbiichern sind auch
vermehrt Online-Quellen mit Bildern von Dermato-
sen auf unterschiedlich stark pigmentierter Haut ver-
fligbar.

Antworten:

Frage 1: e. Frage 2: e. Frage 3: e. Frage 4: d. Frage 5: c.

Online- Quellen fiir Dermatosen auf schwarzer Haut
e dftbskindeep.com (kostenlos)
e www.visualdx.com (kostenpflichtig)

Informed Consent
Ein schriftlicher Informed Consent fiir die Publikation liegt vor.
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