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Kurzfassung: Viele Erkrankungen aus dem
rheumatischen Formenkreis manifestieren sich
auch an der Haut des Patienten und kénnen dort
leicht nachgewiesen werden. Gerade bei
Kollagenosen oder der Psoriasisarthritis finden
sich im Rahmen der Inspektion des Hautmantels
entscheidende Hinweise fiir die Zuordnung des
Krankheitsbildes. In manchen Fallen kénnen sich
auch schwere Komplikationen ankiindigen, Bei-
spiele dafiir sind eine Vaskulitis bei einer rheu-

Rheuma und Haut

@G. Zangerl

matoiden Arthritis, aber auch schwere Neben-
wirkungen der medikamentdsen Therapien (Lyell-
Syndrom und dhnliche Veranderungen). In diesem
Artikel sollen daher einige der markantesten
Hautldsionen bei rheumatischen Erkrankungen
kurz besprochen werden.

Abstract: Skin involvement in rheumatic
diseases. Whenever looking at a patient with
joint complaints, we should also spend a little bit

of interest to the person’s skin, as many rheumatic
diseases go along with sometimes quite typical
lesions. Keeping that in mind can make it easier
to get to the right diagnosis and we do not only
save time but in some cases we can prevent com-
plications by adjusting our therapy early. In the
following article some rather typical dermatolo-
gic lesions that can be found in rheumatology
will be discussed. J Miner Stoffwechs 2009;
16 (2): 72-78.

Einleitung

Viele Erkrankungen aus dem rheumatischen Formenkreis fiih-
ren zu typischen Hautveridnderungen, die bei der Diagnosestel-
lung sehr hilfreich sein konnen. Diese Verdnderungen kénnen
im Rahmen der klinischen Untersuchung relativ einfach erho-
ben werden, sodass sich der Untersuchungsgang nicht nur auf
die Gelenke beschrinken sollte. Natiirlich ist die korrekte
Zuordnung der Hautlédsionen fiir den ,,Nicht-Dermatologen*
oft schwierig, trotzdem lohnt es sich, in der Rheumasprech-
stunde nach entsprechenden Hautmanifestationen zu suchen.
Zudem gelingt es so manchmal, drohende Komplikationen recht-
zeitig abzuwenden.

Rheumatoide Arthritis

Bei der rheumatoiden Arthritis (RA) findet sich nicht selten ein
Palmarerythem. Bekannt sind auch die ,,Rheumaknoten®, die
besonders an den Streckseiten der Gelenke auftreten und als
kugelige Verhirtungen der Haut imponieren (Abb. 1). Histo-
logisch handelt es sich dabei um einen palisadenformig ange-
ordneten Wall von Fibroblasten, Epitheloidzellen und mono-
nukledren Zellen um einen fibrinoiden Herd. Weiters kann
eine Sicca-Symptomatik im Sinne eines sekundéren Sjogren-
Syndroms die Schleimhéute betreffen und ist im Rahmen der
klinischen Evaluation ebenfalls zu diagnostizieren. Eine fiir
den Krankheitsverlauf besonders bedeutsame Hautmanifesta-
tion der RA ist das Auftreten einer Vaskulitis (Abb. 2), die zu
Nekrosen und im ungiinstigen Fall auch zum Verlust eines
Korperteiles fiihren kann. Bekannt ist das Felty-Syndrom,
welches neben einer Leukopenie, Hepatosplenomegalie und
Lymphknotenschwellung durch Ulzerationen an der Haut ge-
kennzeichnet ist. Bei einem davon betroffenen Patienten sind
chirurgische Sanierungsversuche alleine nicht zielfiihrend, da
die zugrundeliegende Vaskulitis die Wundheilung verhindert.
Erst eine entsprechende immunsuppressive Therapie kann hier
dauerhaften Erfolg bringen.

Korrespondenzadresse: Dr. Giinther Zangerl, Allg. 6ffentliches Krankenhaus St. Vin-
zenz Betriebs GmbH, A-6511 Zams, Sanatoriumstrale,
E-Mail: Giinther.Zangerl@krankenhaus-zams.at
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Ausgedehnte Hautulzerationen treten auch beim Pyoderma
gangraenosum auf, welches ebenfalls mit einer rheumatoiden
Arthritis assoziiert sein kann. Ein Pyoderma gangraenosum
entsteht aus einer himorrhagischen Pustel, die exulzeriert, das
entstehende Ulkus breitet sich aus, der Rand ist rot und weich,
teilweise unterminiert und druckschmerzhaft. Diese Lésion
kommt neben der RA bei chronisch entziindlichen Darmerkran-
kungen, dem Morbus Behget sowie hamatologischen Neoplasien
vor. Die Atiologie ist letztlich unklar, pathogenetisch liegt eine
fokale Leukozytenaktivierung mit entsprechender Gewebs-
zerstorung zugrunde. Eine antibiotische Therapie ist nutzlos,
Kortikoide und andere immunsuppressive Substanzen fiihren
zur Abheilung. Kleine Hautverletzungen kénnen im Sinne eines

Abbildung 1: Rheumaknoten (Nachdruck mit Genehmigung aus: Gruber / Hansch:
Interaktiver Atlas der Blickdiagnostik. © 2005 Elsevier GmbH, Urban & Fischer Verlag
Miinchen)

Abbildung 2: Vaskulitis mit Nekrose im Rahmen einer rheumatoiden Arthritis (Nach-
druck mit Genehmigung aus: Gruber / Hansch: Interaktiver Atlas der Blickdiagnostik.
© 2005 Elsevier GmbH, Urban & Fischer Verlag Miinchen)
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Pathergiephdnomens zur Ausbildung neuer Herde fiihren (in
der aktiven Krankheitsphase) [1].

B Morbus Still

Auf einen Morbus Still kann ein feinfleckiges Exanthem hin-
weisen (besonders am Stamm, den proximalen Extremitéiten
und im Gesicht). Dieses findet sich bevorzugt abends [2].

Der Begriff Morbus Still des Erwachsenen wurde erstmals 1971
fiir Patienten geprigt, die dhnliche Symptome wie Kinder mit
einer juvenilen rheumatoiden Arthritis hatten, aber nicht die
Kriterien einer primér chronischen Polyarthritis erfiillten. Um
das Krankheitsbild etwas besser abzugrenzen, wurden mehrere
Diagnosekriterien erstellt. Jene von Yamaguchi haben sich hier
sehr hilfreich erwiesen, mit 4 Hauptkriterien (Fieber iiber 39
Grad Celsius iiber mindestens 1 Woche, Arthralgien oder Ar-
thritiden fiir mehr als 2 Wochen, ein nicht juckendes lachsfar-
benes Exanthem am Stamm und den Extremitéten besonders
withrend der Fieberepisoden und eine Leukozytose mit mehr als
10.000 Zellen pro Mikroliter / zumindest 80 % Granulozyten).
Die Nebenkriterien sind Halsschmerzen, Lymphadenopathie,
Hepatomegalie oder Splenomegalie, Leberwerterhhung und
negative antinukleédre Antikorper, sowie negativer Rheumafak-
tor. Fiir die Diagnose miissen 5 Kriterien erfiillt sein, davon
zumindest 2 Hauptkriterien. Das Exanthem selbst ist fliichtig,
an Druckstellen der Kleidung tritt es vermehrt auf und histo-
logisch zeigt sich ein leichtes Odem sowie eine geringe peri-
vaskuldre Entziindung.

Beim Morbus Still finden sich mehrere Verlaufsformen, so
kann die Erkrankung nach einer Krankheitsepisode innerhalb
eines Jahres ausheilen, es gibt aber auch remittierende und
primér chronische Verldufe. Bei leichteren Verldufen sind
manchmal nichtsteroidale Entziindungshemmer ausreichend,
hiufig miissen aber Glukokortikoide eingesetzt werden. Falls
damit keine Krankheitskontrolle erreicht werden kann, werden
Tumornekrosefaktor-hemmende Medikamente (TNF-Blocker)
oder Anakinra, ein Interleukin-1-Rezeptorantagonist, eingesetzt.
Die klassischen Disease Modifying Antirheumatic Drugs
(DMARDs) wie zum Beispiel Methotrexat dienen besonders
der Kortisoneinsparung.

B Reaktive Arthritis

Bei Patienten mit Verdacht auf eine reaktive Arthritis ist eine
genaue Inspektion der Haut ebenfalls ein fester Bestandteil der
Diagnostik. So kann man ein Keratoma blenorrhagicum ebenso
finden wie eine Balanitis circinata (Abb. 3), daneben natiirlich
auch ein Hypopyon (Ein Keratoderma blenorrhagicum entsteht
aus pustulierenden Erythemen an Handfldchen und Fuf3sohlen,
spater zeigen sich hyperkeratotische, schuppende, nédssende
Herde. Bei der Balanitis circinata sieht man polyzyklische,
,bogige*, teils erosive Herde an Glans und Préputium, die von
einem weilllichen Randsaum umgeben sind) [3]. Das klinische
Vollbild einer Reiter-Tetrade (Trias aus Arthritis, Konjunktivi-
tis/Iritis und Urethritis zusammen mit einer Reiter-Dermatose)
kann zusitzlich aphthose Mundschleimhautlédsionen, psoriasi-
forme Exantheme und Nageldystrophien aufweisen, was die

Differentialdiagnose zu
einer Psoriasisarthritis oft
schwierig macht.

@ Psoriasis-
arthritis

Das Auftreten einer Ar-
thritis bei einem Psoria-
sispatienten wurde erst-
mals 1818 beschrieben
[4], es war jedoch lange
unklar, ob es sich um eine
eigene Krankheitsentitit
handelt. Heute wird die
Psoriasisarthritis den se-
ronegativen HLA- (human leucocyte antigen) B27-assoziier-
ten Erkrankungen zugerechnet. 10-20 % der Psoriasispatienten
zeigen eine Gelenksbeteiligung (Priavalenz der Schuppen-
flechte in Europa bei 3 % der Bevolkerung); bei 15-20 % kommt
es zur Manifestation der Gelenkserkrankung, bevor Hautlésio-
nen auftreten [5]. Die klassische psoriatrische Lésion ist ein
leicht infiltrierter, scharf begrenzter Herd ziegelroter Farbe
mit weiBer Schuppung. AuBere Reize (zum Beispiel mechani-
sche Belastung) konnen zur Ausbildung neuer Herde fiihren
(Kobner-Phianomen). Schiibe konnen durch Infekte ausgelost
werden (Streptokokkenangina), eine HI'V-Infektion kann eine
deutliche Verschlechterung der Psoriasis herbeifiihren.

Abbildung 3: Balanitis circinata (Nachdruck mit
Genehmigung aus: Gruber / Hansch: Interaktiver
Atlas der Blickdiagnostik. © 2005 Elsevier GmbH,
Urban & Fischer Verlag Miinchen)

Die Pathogenese der Psoriasis ist bisher nicht liickenlos auf-
geklirt: Bei genetisch pridisponierten Personen kommt es zur
Aktivierung von CD4- (cluster of differentiation) positiven
T-Lymphozyten mit entsprechender Zytokinproduktion. Dies
fiihrt einerseits zur Chemoattraktion neutrophiler Granulo-
zyten mit der Ausbildung von Munro-Mikroabszessen, aber
auch zu einer epidermalen Hyperproliferation mit Verbreiterung
und Verwerfung der Epidermis [6]. Besonders die bekannten
Nagelverdnderungen (Abb. 4) zeigen einen ausgeprigten Zu-
sammenhang mit Gelenksbefall. Es finden sich Tiipfelnigel
(punktformige Griibchen in der Nagelplatte), Olflecknigel
(gelbbrauner Fleck subungual), Onycholyse (Abhebung des
Nagels) sowie Kriimelnégel (verdickte, kriimelige Nigel). Die
Ausprigung der Psoriasisplaques korreliert nur wenig mit dem
Gelenksbefall, auch bessert eine Lokaltherapie der Haut kaum

Abbildung 4: Psoriasisarthritis mit Gelenksdeformitaten, Schwellung besonders der
proximalen Interphalangealgelenke Il und Ill, Nagelveranderungen (Nachdruck mit
Genehmigung aus: Gruber / Hansch: Interaktiver Atlas der Blickdiagnostik. © 2005
Elsevier GmbH, Urban & Fischer Verlag Miinchen)
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die Arthritis. Kortikoide sind bei systemischem Gebrauch
eher problematisch, da es bei Dosisreduktion zur Erythrodermie
kommen kann. Sulfasalazin verbessert den Hautbefall nur in
ca. 40 % der Fille, bessere Wirksamkeit zeigen hier Methotre-
xat (MTX), Leflunomid, Ciclosporin und TNF-Blocker (hohe
Ansprechrate). Das Verteilungsmuster der Psoriasis-Arthritis
wird nach Moll und Wright (1973) in 5 Formen eingeteilt: Es
findet sich ein Befall der distalen Interphalangealgelenke (DIP)
und proximalen Interphalangealgelenken (PIP-Gelenke) wie
bei Heberden und Bouchard-Arthrosen in ca. 5 %, eine muti-
lierende Arthritis eventuell mit Ausbildung von Teleskopfingern
in ebenfalls 5 %, eine symmetrische Polyarthritis (Befallsmus-
ter wie RA) in 20 %, eine Oligoarthritis und Daktylitis in ca.
60 % sowie eine Spondylarthritis mit Sakroileitis in 10 %.

Teilweise wird das SAPHO-Syndrom [7, 8] (Synovitis-Akne-
Psoriasis-pustulosa-Hyperostosis-Osteitis) als eine Variante
beschrieben, beziiglich der Zuordnung zur Psoriais besteht im
Schrifttum jedoch keine Einigkeit. Klinisch zeigt sich hier
besonders hiufig ein geschwollenes, schmerzhaftes und teil-
weise tiberwirmtes Sternoklavikulargelenk. Daneben klagen die
Patienten tiber Riickenschmerzen (,,inflammatory back pain®),
periphere Arthritis, sowie eine palmoplantare Pustulose. Ins-
besondere im Bereich der Wirbelsédule konnen im Rahmen der
Osteitis radiologisch unklare Veridnderungen auftreten, die eine
Biopsie zum Ausschluss einer neoplastischen Lision notwen-
dig machen. Die Therapie besteht in NSAR, Kortikoiden (auch
intraartikuldr), Basistherapeutika und eventuell langerfristige
Antibiotikagabe (da Propionibacterium acnes vielfach als Er-
reger angeschuldigt wird).

1 Bakterielle Infektionen

Unter den bakteriell ausgelosten ,,rheumatischen* Erkrankun-
gen muss natiirlich auch das rheumatische Fieber erwihnt
werden: Eine Infektion mit Streptokokken der Gruppe A im
Pharynx und an den Tonsillen fiihrt zu einer Autoimmunreak-
tion (Bindung von Steptococcus pyogenes an Typ I'V-Kolla-
gen), zudem besteht ein molekulares Mimikry zwischen dem
typenspezifischen M-
Protein der B-hdmoly-
sierenden A-Streptokok-
ken und den sarkolem-
malen Antigenen Tro-
pomyosin und Myosin.
Klinisch kommt es nach
10-20 Tagen zu Fieber,
einer akuten Polyarthri-
tis, die bevorzugt die
groBBen Gelenke betrifft
und dabei von Gelenk
zu Gelenk ,,springt*. An
der Haut konnen sich
rheumatische subkutane
Kno6tchen (30 %), ein
Erythema anulare rheu-
maticum (marginatum)
(Abb. 5) sowie ein Ery-
thema nodosum (Abb.
6) finden. Diese Symp-

Abbildung 5: Erythema anulare rheumaticum
(Nachdruck mit Genehmigung aus: Gruber / Hansch:
Interaktiver Atlas der Blickdiagnostik. © 2005
Elsevier GmbH, Urban & Fischer Verlag Miinchen)
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tome spiegeln sich auch in den Jones-Kriterien der American
Heart Association wider: Dort werden 5 Hauptsymptome (Kar-
ditis, wanderne Polyarthritis, Chorea minor, subkutane Knot-
chen und Erythema anulare rheumaticum) sowie 4 Neben-
symptome (Fieber, Arthralgie, Erhohung von Blutsenkungs-
geschwindigkeit/C-reaktivem Protein, verlidngerte PQ/PR-Zeit)
zur Diagnose des rheumatischen Fiebers aufgefiihrt, zusitz-
lich Nachweis des vorangegangenen Streptokokkeninfektes.
Die Therapie besteht neben der Verabreichung von Acetylsa-
licylsdure und Kortikoiden in der Fokussanierung und der
eventuell auch langfristigen Penicillingabe.

Ein weiteres wichtiges Krankheitsbild, bei dem der rheumato-
logisch Titige nach Hautveridnderungen fahnden sollte, ist die
Borreliose. Hauptiibertriger ist der gemeine Holzbock (Ixodes
ricinus), der — neben Borrelien — auch FSME (Friihsommer-
meningoenzephalitis), Anaplasmen, Rickettsien, Coxiellen,
Babesien und Francisella tularensis iibertragen kann. Die in
Europa humanmedizinisch relevantesten Spezies sind Borre-
lia (B.) burgdorferi sensu stricto, B. garinii und B. afzelii. Die
Durchseuchung der Zecken liegt in Endemiegebieten bei 5—
35 % und nimmt von Entwicklungsstadium zu Entwicklungs-
stadium zu. Da Borrelien intraovariell tibertragen werden, sind
auch Larven infiziert. Das Ubertragungsrisiko nimmt mit der
Saugdauer der Zecke zu, in der Literatur werden Werte von
ca. 3 % angegeben.

Abbildung 6: Erythema nodosum — tritt bei Infekten (unter anderem bei Streptokokken,
Yersinien, Tuberkulose) auf, weiters im Rahmen des Lofgren-Syndroms, bei Morbus
Behget, Colitis ulcerosa und arzneimittelgetriggert (Nachdruck mit Genehmigung
aus: Gruber / Hansch: Interaktiver Atlas der Blickdiagnostik. © 2005 Elsevier GmbH,
Urban & Fischer Verlag Miinchen)

Abbildung 7: Erythema migrans (Nachdruck mit Genehmigung aus: Gruber / Hansch:
Interaktiver Atlas der Blickdiagnostik. © 2005 Elsevier GmbH, Urban & Fischer Verlag
Miinchen)



Die klassische lokale Erstmanifestation einer Borreliose ist das
Erythema migrans (EM, scheibenformiges Erythem mit zentri-
fugaler Ausbreitung und zentraler Abblassung, selbstlimitiert,
Stadium I) (Abb. 7), welches ab 4 Wochen Dauer als Erythema
chronicum migrans (EM) bezeichnet wird. Man beachte je-
doch, dass nicht jede Borrelieninfektion zwangsldufig zu die-
ser Manifestation fiihrt, eine Sekundér- oder Tertidrborreliose
kann durchaus ohne vorhergehendes EM auftreten.

Siedeln die Borrelien von der Eintrittspforte ab, wird der
Ubergang zur Sekundirborreliose erreicht. Typisch sind dis-
lozierte, multiple Erythemata migrantes, ein Lymphozytom
(livid-braunlicher Knoten, besonders am Ohr und im Bereich
der Mamille) oder auch nur eine uncharakteristische Allge-
meinsymptomatik mit wandernden Arthralgien und grippaler
Generalisierungssymptomatik.

Wochen bis Monate nach der Infektion kommt es in manchen
Fiéllen zum Auftreten einer Sekundér- und Tertidrborreliose.
Diese kann wahrscheinlich jedes Organ betreffen, hauptsich-
lich manifestiert sie sich jedoch als rezidivierende Arthritis
grofer Gelenke (Lyme-Arthritis), als Infektion des Nerven-
systems (im Stadium II als Bannwarth-Radikulitis, Hirnnerven-
paresen (bevorzugt des Nervus facialis) oder lymphozytire
Meningitis; im Stadium III als chronische Borrelienencepha-
litis) oder als Acrodermatitis chronica atrophicans. Diese findet
man hdufig gelenksnah an den Streckseiten der Extremitédten
mit anfangs livide verfirbten, entziindlichen Odemen, spater
zigarettenpapierartig ausgediinnter Haut und durchscheinen-
den GefidBen. Begleitend liegen oft Arthralgien und Polyneuro-
pathien vor.

Das Erythema migrans ist einer oralen antibiotischen Thera-
pie mit zum Beispiel Doxycyclin, Penicillin V, Ampicillin und
Cefuroxim gut zuginglich (Therapiedauer 10 Tage), bei Spit-
borreliosen ist eine ldngere Therapiedauer von 21 Tagen er-
forderlich. Infektionen des Nervensystems bediirfen einer
intravenosen Therapie mit Ceftriaxon [9-11]. Das atrophe
Stadium der Acrodermatitis chronica atrophicans spricht auf
antibiotische Therapie nicht immer an, beziiglich der notwen-
digen Therapiedauer besteht hier kein klarer Konsensus, oft
werden jedoch auch Antibiotikagaben iiber mehrere Monate
empfohlen. Die fallweise postulierten ,,zystischen Formen*
der Borrelien konnten nicht von allen Arbeitsgruppen besti-
tigt werden, die Datenlage ist also auch hier als kontroversiell

Abbildung 8: Fingerknoten bei Hdmochromatose (Nachdruck mit Genehmigung aus:
Gruber / Hansch: Interaktiver Atlas der Blickdiagnostik. © 2005 Elsevier GmbH, Urban
& Fischer Verlag Miinchen)

anzusehen. Von manchen Autoren wird in diesen zystischen
Formen jedoch die Ursache fiir eine Chronifizierung der Er-
krankung gesehen und sie empfehlen hier Antibiotikakombi-
nationen mit zum Beispiel Metronidazol/Tinidazol. Besonders
die chronische Borrelieninfektion kann fiir den behandelnden
Arzt eine grofle Herausforderung bedeuten, es werden hier
teils komplexe und hochdosierte Antibiotikaregime vewen-
det, daneben auch begleitende supportive Therapie [12, 13].

Hamochromatose

Eine intensive Pigmentierung des Integuments kann auf eine
Héamochromatose hinweisen, bei der seitens des Gelenkbefalls
die Metacarpophalangelgelenke II und III oft am stdrksten
betroffen sind. Diese Pigmentierungsstorung zusammen mit
dem héufig vorliegenden Diabetes hat der Erkrankung ja auch
die Bezeichnung ,.Bronzediabetes* eingetragen. Die Achsel-
behaarung bei den betroffenen Patienten kann fehlen. Auch
findet man manchmal subkutane Knotchen (Abb. 8), was
insbesondere bei der Differentialdiagnose zu den Rheuma-
knoten der RA relevant sein kann. Histologisch handelt es sich
hierbei aber um Eisendeposite in nicht verkidsenden Granulo-
men [14]. Fiir die Prognose der Erkrankung sind meist die
Mitbeteiligung von Leber und Herzmuskel entscheidend. Die
Gelenksmanifestationen sind jedoch insofern therapeutisch
schwierig, da sie auf die iibliche Aderlasstherapie beziehungs-
weise medikamentose Eisendepletion nicht zufriedenstellend
ansprechen und eine spezifische Therapie diesbeziiglich bisher
nicht bekannt ist.

Abbildung 9: Gichttophi (Nachdruck mit Genehmigung aus: Gruber / Hansch: Inter-
aktiver Atlas der Blickdiagnostik. © 2005 Elsevier GmbH, Urban & Fischer Verlag Miin-
chen)

Abbildung 10: Gichttophi (Nachdruck mit Genehmigung aus: Gruber / Hansch: Interak-
tiver Atlas der Blickdiagnostik. © 2005 Elsevier GmbH, Urban & Fischer Verlag Miinchen)
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Gicht

Eine weitere Stoffwechselstorung mit Haut- und Gelenks-
manifestation ist die Gicht. Mit steigenden Harnsdurewerten
im Blut nimmt das Risiko eines akuten Gichtanfalles zu, bei
Werten von mehr als 9 mg/dl betriigt es etwa 5 % pro Jahr.
Durch das Ausfallen von Uratkristallen aus der Synovialfliis-
sigkeit kommt es zu einer kristallinduzierten Entziindung.
Beim akuten Gichtanfall ist das GroBzehengrundgelenk am
héufigsten betroffen (,,Podagra‘), aber auch Sprunggelenk, Knie
(,,Gonagra®) und Finger (Daumengrundgelenk — ,,Chiragra®)
konnen befallen sein. Im Rahmen der chronischen Gicht fin-
det man Knochen- und Weichteiltophi (Abb. 9, 10), oft auch
eine Nephrolithiasis oder Uratnephropathie. Die Tophi sind
subkutane, harte Knoten, besonders paraartikulir, an den Seh-
nen und an der Helix des Ohrs. Es kann zu Ulzerationen und
auch zur Entleerung weilllichen Materials kommen.

Therapeutisch sollte eine purinarme Diit eingehalten werden;
Alkoholexzesse 16sen oft Gichtanfille aus und sind daher zu
vermeiden. Ebenfalls Vorsicht geboten ist bei Diuretika (ver-
mindern Harnsdureausscheidung) und bei Zytostatika (erhhen
Harnsédureanfall). Medikamentds haben sich im akuten Anfall
nichtsteroidale Antirheumatika bewéhrt, eventuell auch Kor-
tikoide. Als Dauertherapie ist heute Allopurinol Mittel der Wahl,
Rasburicase kann im Rahmen eines Tumorlysesyndroms mit
bedrohlichen Hyperurikdmien verwendet werden. Urikosurika
werden bei Allopurinolunvertriglichkeit eingesetzt.

Kollagenosen im engeren Sinne
(Systemischer Lupus erythematodes, Dermato-
myositis und Polymyositis, Sklerodermie,
Sjogren-Syndrom und Mischkollagenosen)

Lupus erythematodes

Bei der grofen Gruppe der Kollagenosen sind die Hautmani-
festationen hiufig die ersten Symptome, die den Patienten zum
Arzt fiihren und die auch fiir Diagnose und Differentialdiagno-
se einen entsprechenden
Stellenwert aufweisen.
So ist beim systemischen
Lupus erythematodes
(SLE) das Schmetter-
lingserythem mit Aus-
sparung der Nasolabial-
falte wohl eine der mar-
kantesten dermatologi-
schen Verdnderungen.
Zusitzlich konnen sich
ein diskoider Lupus (rote
Papeln mit Schuppen-
bildung) und eine er-
hohte Sonnenempfind-
lichkeit finden, daneben
orale/nasale Ulzerationen
(Abb. 11, 12). Alle diese
Verinderungen gehoren
als eigenstindige Merk-
male zu den SLE-KTrite-
rien des American Col-

Abbildung 11: Lupus erythematodes mit Schmet-
terlingserythem und Plaquebildung am Hals (Nach-
druck mit Genehmigung aus: Gruber / Hansch:
Interaktiver Atlas der Blickdiagnostik. © 2005
Elsevier GmbH, Urban & Fischer Verlag Miinchen)
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lege of Rheumatology (Die weiteren Kriterien sind eine nicht-
erosive Arthritis, Serositis, Nierenbeteiligung, zentralnervose
Beteiligung, himatologische Veridnderungen sowie entsprechen-
de immunologische Befunde (Antinukledre Antikdrper (ANA),
Anti-Doppelstrang-Desoxyribonukleinsdure-Antikorper
(Anti-ds-DNA), Anti-Smith-Antigen-Antikorper (Anti-Sm),
Antiphospholipidantikorper) [15]. Weiters leiden die Betrof-
fenen manchmal unter einem sekundédren Raynaud-Syndrom,
unter einer vernarbenden Alopezie sowie einer Hautvaskulitis.
In der immunfluoreszenzmikroskopischen Untersuchung der
Haut finden sich granulédre Ablagerungen von Immunglobulin
G, Immunglobulin M oder Komplementfaktor 3 entlang der
Basalmembran, entsprechend dem bekannten ,,Lupusband®.
Beim systemischen Lupus kann auch die makroskopisch un-
auffillige Haut betroffen sein. Weiters kann es zum Auftreten
eines Antiphospholipidsyndroms mit einer Livedo racemosa
kommen. Darunter versteht man ein bizarres rotblduliches
Muster von Kreissegmenten an der Haut vorzugsweise der
unteren Extremitét. Hervorgerufen wird die Livedozeichnung
durch Hautbezirke mit wenig gesittigtem Blut; die auslosen-
de Zirkulationsstorung entsteht durch Behinderung des Blut-
zuflusses oder auch des Abstroms. Es kann im Rahmen des
Antiphospholipidsyndroms die Perfusion so stark beeintridch-
tigt werden, dass es zu Hautnekrosen bzw. Hautulzerationen
kommt. Gefiirchtete systemische Komplikationen sind Aborte,
zerebrale Insulte, Thromboembolien, Myokardinfarkte und
hamolytische Andmien / Thrombozytopenien.

Neben dem klassischen systemischen Lupus erythematodes
gibt es den chronisch-diskoiden Lupus erythematodes, der auf
die Haut beschrinkt ist; weiters wird eine meist mild verlau-
fende Variante — der subakut-kutane Lupus erythematodes
(hédufig Nachweis von Anti-Ro-AK, meist keine ds-DNA-An-
tikorper) — beschrieben. Therapeutisch wird hier neben loka-
len Kortikoiden vor allem Chloroquin eingesetzt.

Dermatomyositis

Bei der Dermatomyositis findet man Gottron’sche Papeln
(weiBlich bis lila-rot, iiber den Streckseiten der Fingergelenke,
seltener Ellbogen, Malleolen), weiters Teleangiektasien und
Himorrhagien am Nagelfalz sowie das sogenannte Heliotrop-
erythem (diffuse Rotung und Schwellung der oberen Ge-
sichtshilfte, besonders der Augenlider). Dabei entsteht fiir
den Betrachter nicht selten das Gefiihl eines ,,weinerlichen

Abbildung 12: Scheibenfdrmige, unregelméaRig begrenzte Hautldsionen bei Lupus ery-
thematodes (Nachdruck mit Genehmigung aus: Gruber / Hansch: Interaktiver Atlas
der Blickdiagnostik. © 2005 Elsevier GmbH, Urban & Fischer Verlag Miinchen)



Rheuma und Haut

Abbildung 13: Straff gespannte Haut und Muskelatrophie bei Sklerodermie (Nach-
druck mit Genehmigung aus: Gruber / Hansch: Interaktiver Atlas der Blickdiagnostik.
© 2005 Elsevier GmbH, Urban & Fischer Verlag Miinchen)

Gesichtsausdrucks®. Rotungen und Rhagaden palmar und an
den Fingern werden als ,,Mechanikerhinde® beschrieben,
druckschmerzhafte Nagelfalzhyperkeratosen als Keinig-Zei-
chen. Eine symptomatische Poikilodermie [16] (erythemato-
ses Exanthem, De- und Hyperpigmentierungen, Atrophie)
kann als Spitfolge auftreten. Neben den Hautveridnderungen
ist die meist symmetrische Muskelschwiche ein Kardinal-
symptom, entsprechend zeigen sich Erhéhungen der Kreatin-
kinase, elektromyographische Verdnderungen und Aufféllig-
keiten in der Muskelbiopsie. Daneben spielen Autoantikorper
in der Abkldrung eine wichtige Rolle, so sei der Anti-Jo-1-
Antikorper hervorgehoben, der besonders bei Patienten mit
interstitieller Lungenerkrankung, Raynaud-Phédnomen, Arthri-
tis und ,,Mechanikerhidnden* vorkommt. Im Rahmen der Dia-
gnostik sollte auch eine Tumorsuche durchgefiihrt werden, da
die Dermatomyositis zu 10 % mit Malignomen assoziiert ist
und deren Behandlung hiufig auch die Symptome der Derma-
tomyositis bessert. Ansonsten stellen Glukokortikoide wohl
die wichtigste Behandlungsmoglichkeit dar, zur Dosiseinspa-
rung werden hier oft Methotrexat oder Azathioprin kombi-
niert.

¥ Progressive systemische Sklerose

Die progressive systemische Sklerose (PSS) ist gekennzeich-
net durch eine Kollagenvermehrung mit Fibrosierung sowie
obliterierende GefdBverdnderungen. Die Erkrankung beginnt
meist an den Hianden und greift dann auf proximale K&rper-
regionen iiber. Anfangs findet sich eine Schwellung (,,puffy
hands®, ,,Wurstfinger*), spater kommt es zu Verhértungen, dann
zur Atrophie (Abb. 13). Klinisch findet man eine Sklerodakty-
lie, ,,Madonnenfinger, und sogenannte ,,Rattenbissnekrosen‘
an den Fingerspitzen. Ein sekundéres Raynaud-Syndrom mit der
typischen ,, Trikolore* (Blidsse — Zyanose — reaktive Hyperimie)
tritt sehr hdufig auf. Auffillige Veridnderungen im Gesichts-
bereich sind eine mimische Starre sowie ein ,,Tabaksbeutel-
mund®. Subkutane Verkalkungen sind ein charakteristisches
Zeichen einer Sonderform der PSS, des Thibierge-Weissen-
bach-Syndroms (Abb. 14) beziehungsweise des CREST-Syn-
droms (Calcinosis cutis, Raynaud-Syndrom, Osophagusbetei-
ligung, Sklerodaktylie, Teleangiektasie).

Die Therapie sollte interdisziplindr gestaltet werden: Neben
einer entsprechenden Lokaltherapie (Paraffin-Handbéder,

Abbildung 14: Thibierge-Weissenbach-Syndrom (Nachdruck mit Genehmigung aus:
Gruber / Hansch: Interaktiver Atlas der Blickdiagnostik. © 2005 Elsevier GmbH, Urban
& Fischer Verlag Miinchen)

Lubrikantien) ist Kilteschutz zur Vorbeugung von Raynaud-
Beschwerden sinnvoll, eventuell Kalziumantagonisten und
Prostaglandinanaloga. ACE- (Angiotensin converting enzyme)
Inhibitoren wirken nephroprotektiv. Bei schweren Verldufen
sind Kortikoide, Methotrexat oder Cyclophosphamid indiziert.
Die pulmonalarterielle Hypertonie wird heute hauptsidchlich
mit Bosentan und Sildenafil behandelt, daneben finden auch
Prostazykline Anwendung.

In der jlingeren Vergangenheit wurde fiir ,,sklerodermieartige
Hautverdnderungen® eine neue Differentialdiagnose beschrie-
ben: die nephrogene fibrosierende Dermatopathie. Speziell
bei dialysepflichtiger Niereninsuffizienz kommt es zur Pro-
liferation von Fibrozyten und Kollagenvermehrung in der
Haut, klinisch zu Schmerzen, Juckreiz und Odemen sowie
Plaques an den distalen Extremititen. Pathogenetisch wird eine
Gewebstoxizitdt von Gadolinium (Kontrastmittel fiir Magnet-
resonanztomographie) vermutet.

B Morbus Behcet

Ein bei uns ebenfalls recht seltenes Krankheitsbild ist der
Morbus Behget, bei dessen Diagnosekriterien (International
Study Group for Behget’s Disease 1990) [17] Haut und
Schleimhdute einen ganz wesentlichen Platz einnehmen: Ob-
ligat sind rezidivierende orale Ulzerationen (Abb. 15) sowie 2
weitere Kriterien: rezidivierende genitale Aphthen, Augen-
symptome (Uveitis, retinale Vaskulitis), Hautsymptome (Ery-

Abbildung 15: Aphthe an der Mundschleimhaut (Nachdruck mit Genehmigung aus:
Gruber / Hansch: Interaktiver Atlas der Blickdiagnostik. © 2005 Elsevier GmbH, Urban
& Fischer Verlag Miinchen)
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Abbildung 16: Allopurinol-induzierte Erythrodermie (Nachdruck mit Genehmigung
aus: Gruber / Hansch: Interaktiver Atlas der Blickdiagnostik. © 2005 Elsevier GmbH,
Urban & Fischer Verlag Miinchen)

thema nodosum, Pseudofollikulitis, papulopustuldse Lisio-
nen, akneiforme Knoten) sowie ein positiver Pathergietest.
Unter Arthritiden leiden etwa zwei Drittel der Patienten,
daneben konnen sich Zeichen einer gastrointestinalen oder
zerebralen Beteiligung finden, auch Thromboembolien. His-
tologisch findet sich eine leukozytoklastische Vaskulitis, die
sowohl Arterien als auch Venen befillt. Epidemiologisch ist
ein gehduftes Auftreten der Erkrankung bei Menschen mit
Herkunft entlang der frilheren Seidenstrale bekannt, es be-
steht eine Assoziation mit HLA B51 (ca. 70 %).

Medikamentennebenwirkungen

Doch nicht nur Erkrankungen aus dem rheumatischen For-
menkreis selbst konnen Symptome an der Haut zeigen, auch
Nebenwirkungen unserer Therapeutika gehoren zu den diffe-
rentialdiagnostischen Uberlegungen. Das Stevens-Johnson-
Syndrom oder in noch schwererer Ausprigung die toxisch
epidermale Nekrolyse (Lyell-Syndrom) wird hdufig durch
Medikamente getriggert, insbesondere auch durch die in der
Rheumatologie héufig verwendeten nichtsteroidalen Anti-
rheumatika und durch Allopurinol (Abb. 16). Dabei kann es zu
lebensbedrohlichen Zustandsbildern kommen, zu grofBflichi-
gen Ablosungen der Haut und zu narbigen Defektheilungen.
Fallweise treten Irisldsionen auf (,,Schiescheibenphéinomen®),
das Nikolskizeichen ist positiv (Haut kann mit dem Finger
abgeschoben werden), die Schleimhéute sind oft mitbetrof-
fen. Bei der toxisch epidermalen Nekrolyse kommt es zu
diffus groBfldchigen Erythemen (,,Syndrom der verbriihten
Haut®). Hier ist eine intensive Therapie notwendig, vorrangig
natiirlich Beseitigung des auslosenden Agens. Daneben wer-
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den Kortikoide eingesetzt (diese sind jedoch nicht unumstrit-
ten aufgrund der Infektneigung). Weiters ist eine entsprechen-
de Lokaltherapie (auch im Bereich der Augen!) notwendig,
zudem entsprechende SupportivmaBnahmen wie Fliissigkeits-
und Kalorienzufuhr sowie antibiotische Abschirmung.
Gliicklicherweise finden sich diese Krankheitsbilder sehr
selten, hédufiger begegnet man aber den steroidinduzierten
Nebenwirkungen wie Striae, Adipositas, Pergamenthaut, My-
kosen oder Herpeseffloreszenzen im Rahmen der Immunsup-

pression.

Relevanz fiir die Praxis

So unterschiedlich diese Hautldsionen und die ihnen zu-
grunde liegenden Erkrankungen auch sein mogen, liefern
sie in der rheumatologischen Sprechstunde wichtige diffe-
rentialdiagnostische Hinweise und verdienen daher unsere

Aufmerksamkeit.
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