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Zusammenfassung

Beim Scleroedema adultorum Buschke han-
delt es sich um eine seltene Bindegewebser-
krankung unklarer Atiologie. Kennzeichnend
ist eine 6dematdse Induration der Haut.In
der verbreiterten Dermis lassen sich ver-
mehrt saure Proteoglykane nachweisen.
Klassischerweise ist nur die Haut betroffen.
In bisher 24 Féllen wurde iiber eine assozi-
ierte monoklonale Gammopathie berichtet.
Im folgenden vorgestellt wird ein 75jahriger
Patient mit Scleroedema adultorum und in-
zwischen 19jahriger Krankheitsdauer. Neben
einer monoklonalen Gammopathie liegen
bei dem Patienten eine ausgeprdgte Zun-
gen-, Pharynx- und Osophagusbeteiligung
vor.Nachweisbar ist weiterhin eine Augen-
beteiligung in Form von Augenmotilitatssto-
rungen, eine Sicca-Symptomatik und eine
Polyneuropathie. Uber das gemeinsame Auf-
treten der typischen Hautverénderungen ei-
nes Scleroedema und jeweils einzelner die-
ser Organbeteiligungen wurde kasuistisch
berichtet. Bemerkenswert und bisher in der
Literatur nicht beschrieben ist die Vielzahl
der assoziierten extrakutanen Manifestatio-
nen, die bei dem hier vorgestellten Patienten
vorlagen.

Schliisselworter
Scleroedema adultorum Buschke -

Monoklonale Gammopathie - Extrakutane
Manifestationen
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Scleroedema adultorum

Buschke

Fallbericht und Literaturiibersicht

Das Krankheitsbild des Scleroedema
adultorum wurde 1900 von Buschke
erstmals als eigenstdndige Erkrankung
erkannt, die sich in Klinik und Progno-
se insbesondere von der Sklerodermie
abgrenzen 1df3t [4]. In der Literatur sind
seither ungefdhr 400 Fille eines Scler-
oedema adultorum Buschke beschrie-
ben. Uber eine Assoziation verschiede-
ner extrakutaner Manifestationen wur-
de in Einzelfillen berichtet. Wir berich-
ten iiber den ungwohnlichen Fall eines
Scleroedema adultorum, bei dem ne-
ben einer monoklonalen Gammopathie
gleichzeitig eine Zungen-, Pharynx-
und Osophagusbeteiligung, eine Poly-
neuropathie und eine Augenbeteiligung
vorliegen.

Fallbericht
Anamnese

Vor 19 Jahren bemerkte Herr B. erst-
mals Verspannungen im Hals- und
Schulterbereich mit deutlicher Verhir-
tung der Haut. Es erfolgte eine sukzes-
sive Ausdehnung auf das Gesicht, den
Brust- und Stammbereich, die Oberar-
me und zuletzt auch auf die proximalen
Oberschenkel. Durch die Verfestigung
der Haut kam es zu einer zunehmenden
Einschrinkung der Beweglichkeit im
Kopf- und Halsbereich, einer vermin-
derten Offnungsfahigkeit des Mundes
und zu einer deutlich eingeschrinkten
Atemexkursion mit ausgepragter Kurz-
atmigkeit.

Der Patient berichtet weiterhin
iiber seit 9 Jahren zunehmende Sprech-
und Schluckstérungen. Seit 1989 fiihrt
Herr B. eine tégliche Selbstbougierung
des Osophagus durch. Im letzten Jahr
kam es 2mal zu einer Aspirationspneu-
monie. Anamnestisch bestehen seit
Jahren langsam progrediente Gefiihls-
stérungen in beiden Fiiflen und eine
Sicca-Symptomatik (trockene Augen,
trockener Mund). Ein der Erkrankung
vorausgegangener Infekt 143t sich nicht
eruieren. Es bestehen keine psychi-
schen Erkrankungen. Lithium oder L-
Tryptophanhaltige Medikamente wur-
den nie eingenommen. Seit Jahren ist
konstant eine monoklonale Gammopa-
thie Typ IgG-Lambda nachweisbar.
Therapieversuche mit Resochin, Inter-
feron gamma, Endoxan, Ciclosporin A
und Kortikosteroiden blieben ohne Er-
folg. Subjektive Erleichterung bringt
die seit vielen Jahren durchgefiihrte
Krankengymnastik und Ganzkorper-
lymphdrainage.

Korperliche Untersuchung

75jdhriger Patient in mittlerem Allge-
meinzustand. Herz und Lunge perkuto-
risch und auskultatorisch 0.B. Abdo-
men gespannt, wegen Sklerose nur ein-

Priv.-Doz. Dr. G. Fierlbeck
Immunologisches Labor der Universitats-
Hautklinik, Liebermeisterstral3e 25,
D-72076 Tiibingen



Hautarzt
1998 - 49:48-54 © Springer-Verlag 1998

A.Ulmer - G.Schaumburg-Lever - J. Bauer
I.Kétter - G. Fierlbeck

Scleredema adultorum Buschke.
Case report and review of the literature

Summary

Scleredema adultorum of Buschke is a rare
disorder of unknown aetiology.lt is character-
ized by diffuse, non-pitting swelling and in-
duration of the skin. Skin biopsies reveal
marked thickening of the dermis due to col-
lagenous replacement of the subcutis and
deposition of hyaluronic acid between the
collagen fibers.The disease classically only
affects the skin.In 24 cases an associated
monoclonal gammopathy has been detec-
ted.

A 75-year old patient had a 19 year history of
scleredema adultorum. In addition to a mo-
noclonal gammopathy the patient suffered
from involvement of the tongue, pharynx
and upper esophagus. Furthermore a poly-
neuropathy, ocular involvement with rest-
ricted eye movements and a sicca syndrome
were present.The simultaneous occurrence
of cutaneous scleredema with any one of the
above mentioned symptoms has been re-
ported before.The wide variety of extra-
cutaneous manifestations of scleredema as
found in our patient is amazing and has not
been previously described

Key words

Scleredema adultorum - Monoclonal
gammopathy - Extracutaneous manifestations

Abb.1 A Harte, 6dematose Schwellung der Haut
im Bereich von Gesicht und Hals. Mundéffnung
deutlich eingeschrankt

geschriankt beurteilbar. Keine Synovia-
litiszeichen, Atemweite 1,5 cm, Rotation
der HWS nahezu aufgehoben, ebenso
Inklination und Reklination.

Hautbefund

Flichenhafte, sehr harte, 6dematdse
Schwellung der Haut im Bereich von
Gesicht, Hals, Schultern, gesamtem
Stamm, Oberarmen und proximalen
Oberschenkeln. Die Haut ist nicht ein-
driickbar, Falten lassen sich nicht abhe-
ben. Farbliche Verdnderungen der Haut
oder Zeichen einer Atrophie finden sich
nicht. Mikrostomie, Zahnreihenab-
stand 1,9 c¢m, kein Tabaksbeutelmund

Abb.2 P> Durch trabekulére Retrak-
tionen kommt es zum sog. ,Matrat-
zenphdanomen” an den Oberarm-
innenseiten

(Abb. 1). Die Zunge ist verdickt und
kann nicht angehoben werden. An
den Oberarminnenseiten erkennbar ist
das sogenannte ,,Matratzenphdnomen®
(ADbD. 2). Die distalen Extremititen sind
nicht befallen. Der Ubergang zur befalle-
nen Haut ist flieBend. Nagelfilze unauf-
fallig.

Labor

BSG 28/58 mm n.W., normales Blutbild
und Differentialblutbild. Serummulti-
analyse und Schilddriisenparameter im
Normbereich. Nachweis eines M-Gradi-
enten in der Serumeiweiflelektropho-
rese mit immunelektrophoretischem
Nachweis von IgG-Lambda. Antistrep-
tolysin- und Antistaphylolysintest ne-
gativ. Borrelienserologie negativ. Im
immunpathologischen Labor kein Nach-
weis von Autoantikdrpern. Blutzucker-
tagesprofil und oraler Glukosebela-
stungstest im Normbereich, normales
HbA,C. Urinstatus und Urinelektro-
phorese 0.B.

Histologie

Mehrere Biopsien von befallener Haut
(Fixierung: 4% Formalin) zeigen eine
unauffillige Epidermis und eine deutli-
che Verbreiterung der Dermis. Von den
unteren Dermisbereichen strahlen ins
Fettgewebe relativ kriftige Bindege-
webssepten ein. Die Kollagenbiindel
sind dick und durch helle Riume von-
einander getrennt, so daf3 der Aspekt
einer Fensterung entsteht (Abb. 3). Die
Endstiicke der Schweif3driisen liegen
von Fettgewebe umgeben in der Mitte
des Bindegewebes, so daf} man davon
ausgehen kann, daf3 ein deutlicher An-
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teil des Fettgewebes durch Bindegewe-
be ersetzt ist. Toluidin-Blau (pH 74;
zum Nachweis von sauren Mucopoly-
sacchariden): Besonders in der Pars pa-
pillaris, jedoch auch in tieferen Ab-
schnitten, Ablagerungen von metachro-
matisch sich rotlich anfirbendem,
meist fibrilldr wirkendem Material.

In der kolloidalen Eisenreaktion
(zur Darstellung der sauren Mucopoly-
saccharide) im subepidermalen Be-
reich eine sehr ausgeprigte Zone von
bldulicher Anfirbung (Abb. 4a). Auch
in den tieferen Bereichen ausgedehnte
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Abb.3 <« Unauffllige Epidermis,
deutliche Verbreiterung der Dermis.
Fensterung der Kollagenbiindel.
(HE Férbung, 25fache VergréBerung)

Bezirke von bldulichen Anfirbungen
zwischen den rétlich angefarbten Bin-
degewebsfasern (Abb. 5). Nach Ein-
wirkung von Hyaluronidase zeigt die
kolloidale Eisenreaktion nur noch mi-
nimale Restmengen von bldulicher An-
fairbung (Abb. 4b). Hieraus kann ge-
schlossen werden, daf3 es sich bei den
Muzinablagerungen um Hyaluronsiure
handelt. In der Kongorot-Farbung kein

Anhalt fiir Amyloidose.
Diagnose:  Scleroedema adultorum
Buschke.

Kapillarmikroskopie

Befallene und unbefallene Haut unter-
scheiden sich nicht hinsichtlich Kapil-
lardichte und Kapillarmorphologie.

Abklérung der Sensibilitatsstorungen
Neurologische Untersuchung

Motorik: keine umschriebenen Pare-
sen, Muskeleigenreflexe nicht auslos-
bar. Sensorik: Pallanisthesie an den Fii-
en, im tibrigen o.B.

Elektrophysiologische Untersuchung

Im Vergleich mit einer Voruntersu-
chung von 1989 sind die Amplituden
jetzt geringer und die Nervenleitge-
schwindigkeit deutlich schlechter.

Diagnose: Der Befund spricht fiir eine
primér axonale Polyneuropathie. Wahr-
scheinlichste Ursache ist die Beteili-
gung des peripheren Nervensystems
bei Scleroedema adultorum Buschke.

Abklarung der Augensymptomatik
Augenédrztliche Untersuchung

Verkiirzung der Lidspalte, verdickte
Tranendriise. Motilitdtsstérungen in al-
le Blickrichtungen. Sicca Symptomatik
mit pathologischem Schirmer Test.

Diagnose: Motilititsstérungen beider
Augen am ehesten durch Einlagerung
von Mukopolysacchariden in die Au-
genmuskeln, Sicca-Symptomatik durch
Befall der Tranendriise.

Abb.4 A aIn der kolloidalen Eisenreaktion im subepidermalen Bereich eine Zone von blaulicher An-
farbung. b Nur noch minimale blduliche Anfarbung nach Einwirkung von Hyaluronidase
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Abb.5 A In der kolloidalen Eisenreaktion auch in den tieferen Bereichen ausgedehnte Bezirke von
blaulicher Anfarbung zwischen den rotlich dargestellten Bindegewebsfasern (50fache VergroBRe-

rung)

Abklérung der Dysphagie

Hals-Nasen-Ohrenarztliche Unter-
suchung

Verminderte Mundé6ffnung, einge-
schrinkte Zungenbeweglichkeit, nahe-
zu starrer Pharynxschacht mit Fixie-
rung des Larynx. Laryngeale Offnung
eingeschrinkt, regelrechte Schluffunk-
tion, maximale respiratorische Glottis-
weite 5 mm, reguldrer Schwingungsab-
lauf. Speichelsee in beiden Sinus piri-
formes mit Einlaufen in den Larynx,
dadurch Aspirationsgefahr.

Diagnose: Generalisierte Dysglossie
Osophagoskopie 1989

Passagehindernis 15 cm ab Zahnreihe
etwa in Hohe des oberen Osophagus-
sphinkters. Hier gelingt die Passage nur
mit dem Kindergastroskop unter Gabe
von Buscopan. Das Lumen in diesem
Bereich scheint eingeengt, der Sphink-
ter weitet sich auf Druck nur unwesent-
lich auf, eine Tonuserh6hung scheint
vorzuliegen. Ansonsten Normalbefund
in gesamten oberen Gastrointestinal-
trakt.

Kontrolle ab 1990
(Bei téglicher Selbstbougierung seit
1989) Engstelle bei 15 cm, problemlose

Passage moglich.

Diagnose: Subtotale Osophagusstenose
in Héhe des oberen Osophagussphink-

ters, deutlicher Riickgang der Stenose
nach téglicher Selbstbougierung.

Schnelle Serie des Schluckaktes
(wasserlosliches Kontrastmittel)

Nachschluckstérung mit Aspiration
und Kontrastmittelflul in den Glottis-
bereich (Abb. 6a,b).

Osophagusmanometrie

Unterer Osophagus-Sphinkter bei 44-
42 cm ab Zahnreihe mit Ruhedruck von
25 mm Hg und regelrechter Relaxation.
Im tubuldren Osophagus ausschlieflich
segmentale Peristaltik und Amplitude
zwischen 20 und 40 mm Hg, z.T. zwei-
gipflig. Oberer Osophagussphinkter bei
18-15 cm ab Zahnreihe mit Ruhedruck
60 mmHg mit z.T. unvollstindiger Re-
laxation. Deutliche Sphinkterasymme-
trie beziiglich der Druckwerte.

Diagnose: Motilitdtsstorung des tubuld-
ren Osophagus. Normale Funktion im
unteren Osophagus-Sphinkter. Oberer
Osophagussphinkter gestort beziiglich
Relaxation.

Computertomographie des Halses und
der oberen Thoraxapertur

Konzentrische Wandverdickung des
Osophagus auf eine Wandstirke von ca.
0,6 cm, jedoch ohne umschriebenen
Tumornachweis. Das Lumen ist relativ
eng und zeigt nicht das fiir Skleroder-
mie typische Klaffen.

Abb.6a,b A Im Osophagusbreischluck stellt sich der obere Osophagusanteil unter Durchleuchtung
aufgrund der seit mehreren Jahren durchgefiihrten Selbstbougierung des Patienten ohne pathologi-
sche Stenosierung, aber mit deutlicher Wandstarre dar. Durch die Motilitatsstorung kommt es zum
Uberschlucken mit nachfolgender Aspiration von Kontrastmittel in die Trachea (b)
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Abklarung der monoklonalen
Gammopathie

Immunelektrophorese

Nachweis eines monoklonalen Immun-
globulins IgG-lambda.

Knochemarkpunktion

Unauffilliger Knochenmarkausstrich
und unauffilliges Knochemarkbiopsat.
Kein Hinweis fiir Plasmozytom.

Rontgenuntersuchung des Stamm-
skeletts

Kein Hinweis auf Skelettmanifestation
eines Plasmozytoms.

Abkldrung einer mdglichen Lungen-
beteiligung

CT Thorax (High-resolution-Technik)
Altersentsprechender Befund.
Lungenfunktionspriifung

Einschridnkung der Vitalkapazitit. Mit-
telgradig restriktive Ventilationssto-
rung, keine Obstruktion, keine Diffusi-
onsstérung.

Diagnose: Restriktive Ventilationssto-
rung durch eingeschrinkte Atemexkur-
sion. Kein Hinweis fiir eine pulmonale
Beteiligung.

Besprechung

Typisch fiir das Scleroedema Buschke
ist das klinische Bild einer flichenhaf-
ten, brettharten, 6dematdsen Schwel-
lung der Haut, die sich von Nacken,
Schultern und Gesicht auf Stamm und
proximale Extremitdten ausbreitet. An
den Oberarminnenseiten sichtbar wird
hiufig das sogenannte ,Matratzenphi-
nomen* [21]

Histologisch zeigt sich eine deutli-
che Verbreiterung der Dermis. Das sub-
kutane Fettgewebe ist teilweise durch
Kollagenbiindel ersetzt [8]. Die Kolla-
genbiindel sind verdickt und durch hel-
le Rdume voneinander getrennt, so dafl
der Aspekt einer Fensterung entsteht.
In vielen Fillen, insbesondere in friithen
Stadien, 143t sich durch histochemische
Untersuchungen, Hyaluronsdure zwi-
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schen diesen Kollagenbiindeln nach-
weisen [12].

Hinsichtlich Verlauf und Prognose
kénnen drei Untergruppen des Scler-
oedema Buschke voneinander abge-
grenzt werden [10]. Bei einem Teil der
Patienten geht der Erkrankung ein
akuter viraler oder bakterieller Infekt
voraus. Spontane Riickbildungen der
Hauterscheinungen nach 6 Monaten
bis 2 Jahren sind bei diesen Patienten
die Regel. In einer zweiten Untergrup-
pe finden sich Patienten mit schlei-
chendem Beginn und chronischen Ver-
laufen, ein vorangegangener Infekt ist
nicht zu eruieren. Assoziiert auftreten
kann eine monoklonale Gammopathie.
Bei einer dritten Gruppe besteht
gleichzeitig ein langjéhriger Diabetes
mellitus, der Verlauf ist ebenfalls pro-
trahiert. Der hier vorgestellte Patient
ist mit seinem langen Krankheitsver-
lauf von 19 Jahren sicher der zweiten
Untergruppe zuzuordnen. Ein voraus-
gegangener Infekt 1af3t sich bei Herrn
B. nicht eruieren, ein Diabetes mellitus
besteht nicht. Klassischerweise ist
beim Scleroedema nur die Haut betrof-
fen. Verschiedene assoziierte extraku-
tane Manifestationen kénnen aber vor-
kommen [19, 27].

Uber das Auftreten einer monoklo-
nalen Gammopathie wurde in bisher 24
Féllen berichtet. Am héufigsten werden
IgG oder IgA Paraproteine gefunden
[14, 16, 18]. Oft findet eine Progression
Richtung Plasmozytom statt [11, 15, 18,
24, 25, 26, 28, 29]. Meist tritt die mono-
klonale Gammopathie erst Jahre nach
den Hautverdnderungen in Erschei-
nung. Ein vorausgegangener Infekt ist
bei diesem Patienten nicht zu eruieren,
die Spontanheilungstendenz ist gerin-
ger als bei Erkrankungen ohne assozi-
ierte Gammopathie [1]. Eine monoklo-
nale Gammopathie findet sich bei Pati-
enten mit Scleroedema und langer
Krankheitsdauer nach Untersuchungen
von Rimon et al. in 25% aller Fille. Die
Prévalenz in der Allgemeinbevélkerung
der entsprechenden Altersgruppe be-
tragt dagegen nur 0,5% [22]. Immun-
globulinablagerungen in Dbefallener
Haut konnten bisher nicht nachgewie-
sen werden [14]. Bei dem von uns vor-
gestellten Patienten besteht eine mono-
klonale Gammopathie vom Typ IgG-
Lambda seit 9 Jahren. Sie trat ungefdahr
10 Jahre nach Beginn der Hautverdnde-
rungen auf. Hinweise fiir ein Fort-

schreiten in Richtung Plasmozytom be-
stehen derzeit nicht.

Mit dem Krankheitsbild des Scler-
oedema adultorum auflerdem assozi-
iert auftreten kénnen Schluckstérun-
gen, die auf eine Infiltration von Zunge
und Pharynx mit Mukopolysacchari-
den zuriickzufiihren sind [6, 7, 9, 30].
Beschrieben werden weiterhin Verdn-
derungen des oberen Osophagus [3, 31].
Komplikationen kénnen durch Aspira-
tion mit potentiell letalem Ausgang ent-
stehen [31]. Charakteristische Befunde
bei dem hier vorgestellten Patienten
sind eine generalisierte Dysglossie, ein
starrer Pharynxschacht und eine Rela-
xationsstérung des oberen Osophagus-
sphinkters mit nachweisbarer Aspirati-
onsgefahr. Eine 1990 diagnostizierte
Stenose in diesem Bereich kann auf-
grund der tiglich durchgefiihrten
Selbstbougierung derzeit nicht mehr
nachgewiesen werden.

Als eine weitere extrakutane Mani-
festation des Scleroedema ist in weni-
gen Fillen eine Augenbeteiligung be-
schrieben [5, 23]. Bei unserem Patien-
ten konnten Motilitdtsstérungen bei-
der Augen in alle Blickrichtungen
festgestellt werden. Wahrscheinlichste
Ursache ist eine Einlagerung von
Mukopolysacchariden in die Augen-
muskeln. Die bei dem Patienten seit
Jahren bestehende Sicca-Symptomatik
istin der Literatur einmalig im Zusam-
menhang mit einem Scleroedema be-
schrieben [17]. Sie wurden von Mi-
yagawa et al. als assoziiertes Sjogren-
Syndrom gedeutet.

Uber das Auftreten einer Polyneu-
ropathie bei Patienten mit Scleroedema
wird in der Literatur mehrfach berich-
tet [28]. Allerdings handelt es sich bei
allen Darstellungen um Patienten mit
langjdhrigem komplikationstrachtigen
Diabetes mellitus. Bei Herrn B. konnte
keine Ursache fiir eine Polyneuropa-
thie, insbesondere kein Diabetes melli-
tus, nachgewiesen werden. Von neuro-
logischer Seite wird daher eine Beteili-
gung des peripheren Nervensystems im
Rahmen der Grunderkrankung als
wahrscheinlichste Ursache angenom-
men.

Weitere extrakutane Manifestatio-
nen, die in der Literatur in Einzelbe-
richten erwdhnt werden und bei Herrn
B. nicht vorlagen, sind eine Herzmus-
kelbeteiligung und eine Beteiligung der
serdsen Hiute [5, 20, 22,27].



Differentialdiagnostisch macht das
Krankheitsbild des Scleroedema bei ty-
pischem Befund keine Schwierigkeiten.
Die Diagnose wird gestellt aufgrund
von Klinik und histologischer Untersu-
chung. Schwierigkeiten konnen gele-
gentlich bei der Abgrenzung zur syste-
mischen Sklerodermie auftreten. Im
frithen odematdsen Stadium einer
Sklerodermie sind die Hautverdnde-
rungen dem Scleroedema klinisch und
histopathologisch oft dhnlich [5]. Bei
Fortschreiten der Erkrankung finden
sich jedoch charakteristische Unter-
schiede. Im Gegensatz zur Skleroder-
mie sind die distalen Extremitdten und
Akren beim Scleroedema nicht befal-
len. Eine Raynaud-Symptomatik tritt
nicht auf. Teleangiektasien oder Kalzifi-
kationen finden sich nicht. Die Hautan-
hangsgebilde bleiben erhalten, auch in
spéten Stadien zeigt sich im Gegensatz
zur Sklerodermie keine Atrophie. Cha-
rakteristische Autoantikérper konnen
beim Scleroedema im Gegensatz zur
Sklerodermie nicht nachgewiesen wer-
den. Die Erkrankungen unterscheiden
sich weiterhin hinsichtlich assoziierter
extrakutaner Manifestationen. Eine
pulmonale Beteiligung findet sich beim
Scleroedema nicht. Zunge und Pharynx
sind dagegen nur beim Scleroedema
befallen. Eine Osophagusbeteiligung
kann bei beiden Erkrankungen vor-
kommen. Bei der Sklerodermie finden
sich Verdnderungen vorwiegend im un-
teren Osophagusanteil. Beim Scler-
oedema adultorum sind Einzelfille mit
Beteiligung von Pharynx und oberem
Osophagusanteil beschrieben.

Auch beim Skleromyxédem Arndt
Gottron kann klinisch ein skleroder-
mieartiger Gesamteindruck bestehen.
Auflerdem sind monoklonale Immun-
globuline nachweisbar. Charakteristi-
sche klinische Unterscheidungsmerk-
male des Skleromyx6dem sind aber das
Auftreten von lichenoiden Papeln und
die elefantenhautartige Dick- und Weit-
hdutigkeit im Gegensatz zur ,,zu engen
Haut“ beim Scleroedema. Die Erkran-
kungen unterscheiden sich auflerdem
in ihrem histologischen Bild.

Weitere Pseudosklerodermien kén-
nen meist durch Anamnese und viele
der oben erwdhnten charakteristischen
Befunde des Scleroedema abgegrenzt
werden. In Frage kommen u.a. angebo-
rene Stérungen wie das Werner-Syn-
drom, Bindegewebserkrankungen wie

die eosinophile Fasciitis oder paraneo-
plastische Syndrome. Weiterhin miis-
sen Erkrankungen, die in Zusammen-
hang mit exogenen Faktoren beschrie-
ben wurden, ausgeschlossen werden. So
wurde in den letzten Jahren iiber Pati-
enten mit Eosinophilie-Myalgie-Syn-
drom in Zusammenhang mit der Ein-
nahme L-Tryptophanhaltiger Medika-
mente berichtet. Hornstein et al. [13]
beschreiben einen Patienten mit skle-
romyxodermatoidem Syndrom und Li-
thium-induzierter Hypothyreose, das
sich beim Absetzen von Lithium zu-
riickbildete. Bekannt ist weiterhin die
Vinylchloridkrankheit. Anamnestisch
ergab sich bei dem hier vorgestellten
Patienten kein Hinweis fiir eine Exposi-
tion in Frage kommender Stoffe. Es
konnte keine Eosinophilie nachgewie-
sen werden.

Eine zuverldssige Behandlung des
Scleroedema ist nicht bekannt. Thera-
pieversuche mit UV-Bestrahlungen, sy-
stemischen Kortikosteroiden, Antibio-
tika, Methotrexat, Ostradiol, Schilddrii-
senhormonen und Hyaluronidase blie-
ben ohne wesentlichen Erfolg. In einem
Einzelfall wurden schnelle Elektronen
mit gutem Ergebnis eingeetzt [2]. Phy-
sikalische Mafinahmen wie Kranken-
gymnastik, Massagen und Lymphdrai-
nage konnen subjektiv Linderung brin-
gen und sekunddren Komplikationen
durch Einschrinkung der Beweglich-
keit vorbeugen.

SchluBfolgerung

Aufgrund der charakteristischen Klinik
und dem typischen histopathologi-
schen Befund wurde bei dem hier vor-
gestellten Patienten die Diagnose eines
Scleroedema adultorum gestellt. Uber
eine assoziierte monoklonale Gammo-
pathie, eine Zungen-, Pharynx- und
Osophagusbeteiligung sowie eine Au-
genbeteiligung und eine Beteiligung
des peripheren Nervensystems wurde
in Einzelfillen berichtet. Bemerkens-
wert und bisher in der Literatur nicht
beschrieben ist die Vielzahl der assozi-
ierten extrakutanen Manifestationen,
die bei dem vorgestellten Patienten vor-
lagen.
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Buchbesprechung

Th. Fuchs
Medizinische Handschuhe
und Allergie (Lehrfilm)

Gattingen: BE Medien in der Medizin,
1997 Univ.-Kliniken

Angesichts der weiten Verbreitung von
Handschuhen - insbesondere im Gesund-
heitsdienst - und der steigenden Zahl
allergischer Reaktionen auf Handschuhe
und Naturlatex ist der vorliegende, von
Ansell Medical unterstiitzte, von ,,Medien
in der Medizin, Universitit Gottingen“
unter fachlicher Beratung durch Priv.-
Doz. Dr. Thomas Fuchs produzierte 23mi-
niitige Videofilm sehr zu begriifien.

In fir den Nichtfachmann gut ver-
standlicher Weise werden zum einen Ur-
sachen und Symptome nichtallergischer
und allergischer Ekzemreaktionen auf
Handschuhe und die diagnostische Vorge-
hensweise dargelegt; das klinische Er-
scheinungsbild wird an eindrucksvollen
Bildern demonstriert. Prophylaktische
Mafinahmen in Form von Primérpraven-
tion (wie z.B. konsequente Hautpflege und
bewuf$te Handschuhauswahl) und Sekun-
dédrpravention (Allergenkarenz, Tragen
geeigneter Handschuhe) werden erortert;
der Begriff ,hypoallergen wird kritisch
beleuchtet. Zum anderen werden die im-

munologischen Abldufe und klinischen
Symptome der Latexsoforttypallergie er-
klart und auf Risikogruppen, insbesondere
Atopiker, hingewiesen. Geeignete primére
und sekundére Prédvention (frithzeitiges
Erkennen entsprechender Symptome, Ver-
wendung von Naturlatexhandschuhen mit
geringem Proteingehalt - hier vermisse
ich allerdings die Forderung nach Verwen-
dung ungepuderter Latexhandschuhe -
bzw. als Sekundarpravention die Wahl al-
ternativer naturlatexfreier oder innenbe-
schichteter Handschuhe) - bis hin zur Ma-
ximalforderung eines latexfreien OP’s -
werden aufgezeigt. Der Film mochte - so
der Umschlagtext - Betroffenen helfen
»alle Moglichkeiten zur Prophylaxe von
Handschuhallergien auszuschopfen®. In
Anbetracht der weitreichenden und be-
rufsdermatologischen Bedeutung von
Handschuhallergien ist eine entsprechen-
de Wissensvermittlung sehr wichtig; der
Film liefert hierzu die wesentlichen Infor-
mationen. Er schlieft mit dem Satz ,\Vor-
beugen ist moglich®; es ist sehr zu wiin-
schen, dafl die Notwendigkeit prophylak-
tischer Mafinahmen in das Bewuf3tsein
der mit diesem Film angesprochenen Ziel-
gruppe tritt.

A. Schulze-Dirks (Heidelberg)



