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Anamnese

Bei der 9-jährigen Patientin traten vor 
2 Jahren erstmalig um eine Schürfverlet-
zung am linken Fußrücken rot-livide Pa-
peln auf. Nachfolgend entwickelten sich 
gleichartige Papeln sowie livide Verfärbun-
gen an der Großzehenspitze des gleichen 
Fußes, die zeitweise bluteten und schmerz-
ten. Zuletzt seien neue Papeln am Fuß-
rücken und am Interdigitalraum zwischen 
Großzehe und 2. Zehe entstanden.

Der Patientin ist ein Zeckenstich im 
Nacken vor 2 Jahren erinnerlich. Die üb-
rige Anamnese ist bis auf eine Überbein-
operation am rechten Fuß unauffällig. Me-
dikamente werden nicht eingenommen. 
Die Großmutter der Patientin litt an einer 
systemischen Sklerodermie, der Großva-
ter an einem Magenkarzinom.

Klinischer Befund

Am linken Fußrücken, der linken Groß-
zehe sowie im Interdigitalraum zwischen 

Großzehe und 2. Zehe finden sich multi-
ple, gruppiert stehende, rot-livide Papeln 
von –3 mm Durchmesser mit angedeute-
ter Schuppenkrause (. Abb. 1, 2, 3). Das 
übrige Integument und die Lymphknoten-
stationen sind unauffällig.

Labor

Leichte Erhöhung der Gammaglobuline 
auf 8, g/l (5,8–5,2). Borrelienserologie, 
Blutbild, ACE, Lysozym, übrige Leber- 
und Nierenwerte und Eiweißelektropho-
rese waren unauffällig.

Histologie

Die Epidermis ist an den Seiten collerette-
förmig ausgezogen. In der oberen Dermis 
imponiert ein dichtes, diffus interstitielles 
entzündliches Infiltrat, welches zur Tiefe 
mehr perivaskulär und angedeutet keilför-
mig verteilt ist (. Abb. 4, 5). Das Infiltrat 
besteht aus Lymphozyten, Makrophagen 
und Plasmazellen bzw. lymphoplasmazy-

toiden Zellelementen mit mäßiggradiger 
Proliferationsrate (Ki 67, MIB, :50, Da-
ko, Hamburg). Im Knoten selbst exprimie-
ren die Plasmazellen keine Immunglobu-
linleichtketten, an der Basis sowohl Kap-
pa- als auch Lambda-Ketten. Es überwie-
gen B-Zell-Marker (CD20, L26, :25, Da-
ko; CD79a, :00, Dako), nur fokal einzel-
ne T-Lymphozyten wie CD3 (:500, Dako), 
CD4 (OPD 4, :40, Dako) kaum CD30 (Ki 
, :20, Dako). Die dazwischen liegenden 
Gefäße weisen zum Teil prominente Endo-
thelien auf, das Kollagen ist angedeutet 
hyalinisiert. In der Berlinerblau-Reaktion 
kein Nachweis von Hämosiderin.

Therapie und Verlauf

Das klinische Bild und die Histologie spra-
chen für ein APACHE-Syndrom („acral 
pseudolymphomatous angiokeratoma of 
children“). Eine initiale Lokaltherapie mit 
% Pimecrolimus über 2 Monate zeigte kei-
nen Erfolg und konnte die Progredienz 
der Erkrankung nicht verhindern. Es wur-

Abb. 1 8 Gruppierte Papeln am Fußrücken

Abb. 2 8 Lividrote Papeln (Detail) Abb. 3 8 Hyperkeratotische Makulae und  
Papeln an der Großzehe
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ben. Klinisch charakteristisch sind multi-
ple, aggregiert stehende, selten linear an-
geordnete, rot-livide Papeln, aber auch so-
litäre Knötchen [2, 3, 5, 9], vereinzelt mit ei-
ner Schuppenkrause. Prädilektionsalter ist 
das 3.–7. Lebensjahr, doch wurden auch 
4 Fälle bei Erwachsenen beschrieben [3, 5, 
8]. Lokalisiert waren die Hautveränderun-
gen größtenteils akral, zumeist an Füßen 
oder Händen, jedoch auch an anderen Stel-
len wie Rücken [5], Brust [2] oder Unter-
schenkel [3].

Diagnostik

In der Histologie imponiert ein noduläres 
entzündliches Infiltrat in der oberen Der-
mis mit Lymphozyten, Makrophagen und 
Plasmazellen. Manchmal sind eosinophile 
Granulozyten und multinukleäre Riesen-
zellen beigemengt. Das Infiltrat enthält 
kleine Gefäße mit verdickter Wand und 
plumpen Endothelien [5, 0]. In  Fall wur-
den primäre und sekundäre Lymphfollikel 
gefunden [6]. Die Epidermis kann hyper-
keratotisch oder atroph sein, eine Hyper-
granulose und fokale Parakeratose sowie 
randständig verlängerte Reteleisten auf-

de eine Therapie mit Doxyzyklin 2-mal 
00 mg täglich eingeleitet, die nach 2 Mo-
naten auf Minozyklin 2-mal 00 mg täg-
lich umgestellt wurde. Auch hierunter war 
keine Befundänderung objektivierbar.

Diskussion

Im Jahr 980 berichtete Crow bei einem 7-
jährigen Mädchen über das einseitige Auf-
treten von persistierenden, roten Papeln 
am Fuß und Knöchel, die sich histolo-
gisch aus einem dichten Infiltrat aus Lym-
phozyten und Plasmazellen sowie multi-
plen, verdickten Kapillaren aufbauten []. 
In den Jahren 988 und 990 veröffentlich-
ten Ramsay et al. 2 Berichte über gleichar-
tige Hautveränderungen bei 5 Kindern im 
Alter zwischen 2 und 3 Jahren und präg-
ten das Akronym APACHE („acral pseu-
dolymphomatous angiokeratoma of child-
ren“) [0, ].

Seitdem wurden in der Literatur ins-
gesamt 8 Fälle unter verschiedenen Be-
zeichnungen wie „small papular pseud-
olymphoma“ [5], „acral angiokeratoma-
tous pseudolymphoma“ [8] oder „papu-
lar angiolymphoid hyperplasia“ beschrie-
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Zusammenfassung
Die „akralen pseudolymphomatösen An-
giokeratome der Kindheit“ sind unter dem 
Akronym APACHE seit 1988 als Entität be-
kannt und stellen vermutlich Pseudolym-
phome posttraumatischer Genese dar. Wir 
beschreiben erstmals im deutschen Sprach-
raum eine Patientin mit APACHE nach einer 
Schürfverletzung am Fuß. Klinisch impo-
nierten rot-livide Papeln, die histologisch 
ein typisch keilförmiges, gefäßreiches Infil-
trat zeigten. Konservative Therapieansätze 
waren erfolglos.
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Abstract
Acral pseudolymphomatous angiokerato-
ma of children (APACHE) is a pseudolym-
phoma of posttraumatic origin which was 
first described in 1988. We report on a fe-
male patient with APACHE following a trau-
matic abrasion on her foot. Reddish pap-
ules developed that histologically were 
characterized by a wedge-shaped inflam-
matory infiltrate rich in capillaries. Conser-
vative treatment was not successful.
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Abb. 4 7 Dermal 
umschriebenes, keil-

förmiges entzünd-
liches Infiltrat mit  

colleretteförmiger  
Ausziehung der Epider-

mis (HE, Vergr. 40:1)

Abb. 5 7 Gemischt-
zelliges Infiltrat  

mit prominenten  
Kapillaren (Pfeile),  

(HE, Vergr. 400:1)
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weisen [5, 0]. Eine hydrope Basalzelldege-
neration wurde beschrieben [4], in  Fall 
auch eine lichenoide Interfacedermatitis 
mit kolloidalen Körperchen [6]. Immun-
histochemisch besteht ein Gemisch von 
B- und T-Zellen, bei einer CD4:CD8-Ra-
tio von  [4, 5]. Die Plasmazellen produzie-
ren zu gleichen Teilen Kappa- und Lamb-
da-lmmunglobulinleichtketten [3, 8]. Mit-
tels Rearrangementuntersuchungen konn-
te ein polyklonales Infiltrat sowohl für T- 
als auch für B-Zellen nachgewiesen wer-
den [3, 6].

Differenzialdiagnostisch müssen kli-
nisch vor allem Angiokeratoma Mibelli, 
Akroangiodermatitis Mali, Hämangiome, 
epidermale Nävi, Lichen aureus, Granulo-
ma pyogenica und bei Lokalisation an den 
Handflächen Kontaktekzeme bedacht wer-
den. Histologische Differenzialdiagnosen 
sind persistierende Insektenstichreaktio-
nen, lymphomatoide Papulose, Lympha-
denosis cutis benigna, Lichen planus und 
Lichen nitidus [5].

Obwohl die Entität von den Erstbe-
schreibern zunächst als Angiokeratom an-
gesehen wurde, ist man heute der Über-
zeugung, dass es sich um ein Pseudolym-
phom handelt. Das Infiltrat ist „top heavy“, 
gemischtzellig, polyklonal, kann Lymph-
follikel ausbilden, und die Gefäße weisen 
Charakteristika von sog. „high-endotheli-
al venules“ der parakortikalen Areale der 
Lymphknoten auf [3, 5, 6]. Als ursächli-
cher Faktor wird von einigen Autoren ei-
ne posttraumatische Genese angenom-
men, was durch das gehäufte Auftreten 
an den Akren und auch entsprechenden 
anamnestischen Angaben belegt wird [2]. 
Eine Systembeteiligung oder maligne De-
generation ist bisher nicht bekannt [8].

Therapie

Aufgrund der wenigen publizierten Fälle 
existieren nur Einzelfallberichte über the-
rapeutische Möglichkeiten. Bei solitären 
Läsionen waren Exzisionen [2, 5, 8, 9] oder 
auch Kürettage [] erfolgreich. Die Ap-
plikation von Kortikosteroiden, sei es in 
Form von Salben [7], okklusiv [8] oder in-
traläsional [4], zeigte eine kurzfristige Wir-
kung, es traten jedoch regelmäßig Rezidi-
ve auf. Eine Lokaltherapie mit Pimecroli-
mus und Gabe von Tetrazyklinen führten 
bei unserer Patientin zu keinem Rückgang 

der Hautveränderungen. In  Fall kam es 
zu einer Spontanremission [], in mehre-
ren Fällen persistierten die Papeln teils 
über mehrere Jahre ohne weitere Progre-
dienz.
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