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Eine unbekannte Krankheit begann sich
unter uns auf die hdrteste Art, die je ge-
hort oder gesehen wurde, auszubreiten.
Einige verloren all ihre Kraft und konn-
ten nicht mehr auf den Fiiflen stehen.
Dann schwollen ihre Beine. Ihre Muskeln
schrumpften ein und wurden schwarz wie
Kohle. Andere hatten ihre Haut gefleckt
mit blutigen Stellen von purpurner Farbe.
Dann stieg es hinauf zu ihren Fuf$kno-
cheln, Schenkeln, Schultern, Armen und
Nacken. IThre Miinder wurden stinkend.
Ihr Zahnfleisch wurde so faul, dass alles
Fleisch bis zu den Wurzeln der Zihne ab-
fiel und diese beinahe alle ausfielen. Mit
solcher Ansteckungskraft breitete sich die
Krankheit iiber unsere drei Schiffe aus,
dass Mitte Februar von den 100 Perso-
nen, die wir waren, keine 10 mehr gesund
waren. (Jacques Cartier, Logbuch; [1]).

Fallbericht

Ein 42-jahriger Patient wurde unter der
Verdachtsdiagnose einer kutanen Vasku-
litis in unsere Klinik verlegt. Er berich-
tete iiber einen Beschwerdebeginn vor
ca. 2 Monaten. Es sei zunichst nach ei-
nem Sturz auf das rechte Knie zu ei-
ner Kniegelenkschwellung und im Ver-
lauf dann auch zu einer Schwellung mit
Rotverfarbung des gesamten Weichteil-
mantels des rechten Fufles, Unterschen-
kels und anteilig auch des Oberschenkels
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Skorbut

Eine seltene Differenzialdiagnose
rheumatischer Erkrankungen

gekommen. Eineambulante Magnetreso-
nanztomographie (MRT) des Knies hat-
te einen Kniegelenkerguss ergeben. Die
Verdnderungen des Integuments waren
im Verlauf dann deutlich progredient ge-
wesen. Es hatten sich zusitzlich Petechien
sowohl am linken Bein als auch am Un-
terbauch gezeigt. Eine dermatologische
Vorstellung ca. 1 bis2 Wochen vor der sta-
tiondren Aufnahme hatte zur Verdachts-
diagnose einer Immunkomplexvaskuli-
tis mit konsekutiver Therapie mit 16 mg
oralem Methylprednisolon pro Tag ge-
fuhrt. Hierunter zeigte sich klinisch kurz-
fristig ein stabiler Befund der Efflores-
zenzen, eine hinzutretende Belastungs-
dyspnoe fithrte jedoch dann zur statio-
niren Aufnahme.

Der Patient berichtete weiterhin tiber
einen ausgepragten Gewichtsverlust von
tber 7 kg (10 % des Ausgangsgewich-
tes) binnen 6 Wochen. Ursichlich hierfiir
seien eine seit ca. 12 Monaten bestehen-
de, nun weiter verschlechterte Inappe-
tenz mit Nausea, Emesis und vorzeiti-
gem Sittigungsgefiihl. Zusitzlich sei es
zu einer ,,Entziindung der Backenzihne®
gekommen, die eine Nahrungsaufnah-
me fast unmoglich machte. Als haupt-
sichlich konsumierte Nahrungsmittel im
bereits langfristigen Vorverlauf werden
fast ausschliefllich Kartoffelchips, Cola-
Getranke und Brotchen mit einer weite-
ren Einschrankung durch die Schmerzen
beim Kauen angegeben.

In der klinischen Untersuchung zeig-
ten sich als prominenter Befund eine
Schwellung des rechten Beines mit aus-
gepragter Suffusion sowie eine 6 x 4 cm

messende erhabene indurierte Plaque so-
wie herdférmige Papeln am Fufiriicken
(B Abb. 1). Zusitzlich lagen Petechien
am nunmehr fast gesamten Integu-
ment vor. Auffillig war weiterhin eine
erhohte Irritabilitdt des Patienten wih-
rend der Anamnese und klinischen
Untersuchung. Auftillig waren das Blut-
bild sowie die Serumchemie (@Tab. 1).
Eine aufgrund der gastrointestinalen
Beschwerden durchgefithrte Osophago-
gastroduodenoskopie (OGD) zeigte eine
ausgepragt diffus gerotete Mukosa mit
flichigen Einblutungen (@ Abb. 2). Als
Korrelat des vorzeitigen Sittigungsge-
fithls ergab eine Magen-Darm-Passage
eine Magenentleerungsstorung bei sonst
unauffilligem Befund.

Die initiale Behandlung des Patienten
war zunéchst vor Erhalt der weiteren dia-
gnostischen Ergebnisse unter der vorbe-
stehenden Arbeitsdiagnose einer Vasku-
litis der kleinen Gefifle mit 250 mg Pred-
nisolon parenteral per die erfolgt. Hier-
unter hatte sich jedoch kein nachhalti-
ger Therapieerfolg eingestellt. Zur Besta-
tigung der vermuteten Vaskulitis wurde
daher eine Haubiopsie aus den betroffe-
nen Arealen entnommen. Hierin zeigten
sich diffuse Einblutungen, jedoch kein
Hinweis auf eine Vaskulitis (8 Abb. 3).

In Zusammenschau aller Befunde in
Kombination mit der Erndhrungsana-
mnese des Patienten wurde der Verdacht
auf das klinische Syndrom einer Hypo-
vitaminose C (Skorbut) gestellt. Passend
hierzu fanden sich typische ,,Korkenzie-
herhaare®, die anamnestisch auf gezielte
Nachfrage bereits seit 2 Jahren bestanden
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Abb. 1 A Hauterscheinung von Skorbut. a Vor Therapie: ausgepragte Ein-

blutungen (Suffusion, Ekchymosen sowie Petechien) an beiden Beinen. Am
rechten FuBriicken eine 6 x 4 cm messende Plaque. b Nach Therapie: Zu se-
hen sind die Einblutungen ca. 2 Wochen nach Beginn der Substitutionsthe-
rapie. Es zeigt sich deutlich die Resorption

hatten (B Abb. 4). Beweisend zeigte sich
ein nicht messbarer Serum-Vitamin-C-
Spiegel von unter < 2,84 pmol/l (Refe-
renzbereich 26,1-84,6 pmol/l).

Eine ebenfalls beim Patienten diag-
nostizierte Aortendilatation ldsst sich am
ehesten im Rahmen der skorbutbeding-
ten Kollagensynthesestérung einordnen.
Eine abschlieflende Erkldrung der neu
aufgetretenen Belastungsdyspnoe, die
sich im Verlauf nicht mehr nachvoll-
ziehen lief}, fand sich jedoch nicht.
Unter Beriicksichtigung des fallenden
NT-pro-BNP-Verlaufes erscheint eine
myokardiale Komponente plausibel. Ein
echokardiographisches Korrelat bestand
jedoch nicht.

Zur Interpretation der weiteren Be-
fundeist wesentlich, dass sich Skorbut bei
diesem Patienten infolge einer schwer-
gradigen Mangel- und Fehlernidhrung
entwickelte. Hierdurch bedingt, lagen
unter anderem simultan eine Hypo-
vitaminose Bi, Bi2 sowie D vor. Zwar
zeigte sich die Folsdure bei unserem

Patienten normwertig, doch kann bei
Vitamin-C-Mangel ein Dihydrofolat-
mangel vorliegen, da Ascorbinséure ein
essenzieller Kofaktor bei der Umwand-
lung von Folsdure zu Dihydrofolat ist
[2]. Die Anamie war bei einem Reti-
kulozytenproduktionsindex (RPI) von
1,0 hyporegeneratorisch sowie normo-
chrom/normozytir. Ein offensichtlicher
Eisenmangel lag bei normwertigem Fer-
ritin nicht vor (@ Tab. 1). Zusammen-
fassend sind die Blutbildverdnderungen
am ehesten multifaktorieller Genese.
Eine Vitamin-C-Substitutionsthera-
pie war bereits mit Etablierung der
Verdachtsdiagnose zunichst als 3 Tage
umfassende parenterale Verabreichung
(500 mg/Tag i.v.) und im Verlauf als ora-
le Vitamin-C-Substitution (500 mg/Tag)
im Rahmen einer umfassenden ernih-
rungsmedizinischen Therapie durch-
gefiihrt worden. Dabei erfolgten eine
ausfithrliche Beratung und Schulung des
Patienten sowie weitere gezielte Substi-
tutionstherapien. Unter diesem Regime

Abb. 2 A Gastrointestinales Bild von Skorbut. Osophagogastroduodeno-
skopie mit ausgedehnter hamorrhagischer Gastritis

waren die Einblutungen sowohl der Haut
als auch der Schleimhaut des Magens
rasch ricklaufig (@ Abb. 1). Eine ergin-
zende operative Sanierung des Zahnsta-
tus war notwendig. Unter Therapie kam
es zusitzlich zur klinischen Besserung
zu einer Normalisierung des Blutbildes
sowie der Serumchemie. Im Rahmen
der Normalisierung der metabolischen
Vorgiange zeigte sich bei steigendem
Vitamin-C-Serumspiegel (31,8 pmol/l)
ebenfalls ein Anstieg des Hydroxyprolins
im Urin als Korrelat einer nun erneut
vermehrt stattfindenden Kollagenbio-
synthese.

Klinische Zeichen der
Hypovitaminose C

Wie aus dem Fallbericht ersichtlich,
kann Skorbut rheumatologische Symp-
tome imitieren. Im Folgenden werden
Details zur Symptomatik (8 Tab. 2) sowie
zum Pathomechanismus gegeben.
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Zusammenfassung - Abstract

Ascorbinsaure — Vitamin C

Vitamin C zdhlt zu den wasserloslichen
Vitaminen. Neben einigen anderen Le-
bewesen (u.a. Meerschweinchen) kann
auch der Mensch Vitamin C nicht selbst
bilden [3]. Grund dafiir ist das Fehlen
des Enzyms Gulonolactonoxidase, das
den letzten Schritt der Vitamin-C-Syn-
these aus Glukose katalysiert [4]. Nahezu
alle bekannten Funktionen der Ascor-
binsdure basieren auf der leichten Oxi-
dierbarkeit der Ascorbinsdure. So ent-
steht aus Ascorbinsdure durch Oxida-
tion das Ascorbylradikal, das weiter zu
Dehydroascorbinsdure reduziert werden
kann [5]. Diese Eigenschaft wird fiir ver-
schiedene Mono- und Dioxygenierungen
von z. B. Neurotransmittern oder Carni-
tin benotigt [4].

Haut und Schleimhaute

Skorbut manifestiert sich haufig und in
vielfaltiger Weise an der Haut. Beschrie-
ben werden einzelne Petechien, jedoch
auch palpable Purpura und sogar Ekchy-
mosen. Aus diesem Grund wird immer
wieder von vermeintlichen Vaskulitiden
berichtet, die Skorbut imitieren kénnen
[6-8]. Ursichlich fiir die Einblutungen
ist eine erhohte Fragilitit der Gefifle (Va-
sopathie) aufgrund der gestorten Kolla-
gensynthese. Typischerweise finden sich
daher die Einblutungen aufgrund des ho-
heren hydrostatischen Drucks, wie in un-
serem Fall beschrieben, zunichst an den
Beinen. Durch Behinderung des vené-
sen Riickflusses z.B. durch Blutdruck-
manschette oder Stauschlauch kénnen
sie auch an den Armen getriggert wer-
den. In der Histologie zeigen sich insbe-
sondere perivaskuldre und perifollikulare
Erythrozytenextravasate, zum Teil auch
Héamosiderinablagerungen. Eine mogli-
che Ursache fiir die Betonung der peri-
follikuldren Areale kénnen mechanische
Irritationen durch Bewegung der Haare
sein [3].

» Typisches Merkmal des
Skorbuts sind Korkenzieherhaare

Eintypisches, wennauch nicht pathogno-
monisches Merkmal des Skorbuts sind
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Erkrankungen

Zusammenfassung

Hintergrund. Im Dezember 2014 stellte
sich in unserer Klinik ein Patient mit dem
klinischen Bild einer Vaskulitis vor. Unter
Glukokortikoiden kam es jedoch zu keiner
Besserung, sodass differenzialdiagnostisch
andere Ursachen einbezogen wurden und
schlieBlich Skorbut diagnostiziert wurde.
Ziel der Arbeit. Ausgehend von dem
klinischen Fall soll das Erscheinungsbild des
Skorbuts — unterstiitzt durch Ergebnisse der
Literatur — systematisch dargestellt werden.
Unterschiede und Ahnlichkeiten zu wichtigen
rheumatologischen Krankheitsbildern sollen
aufgezeigt werden.

Ergebnisse. Skorbut ist eine seltene
Hypovitaminose, die sich unterschiedlich
manifestieren kann. Neben Vaskulitis-
dhnlichen Verlaufsformen kommt es haufig
zu Arthralgien mit typischem Auftreten

DOI'10.1007/s00393-015-0030-x
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Skorbut. Eine seltene Differenzialdiagnose rheumatischer

eines spontanen Hamarthros. Unspezifische
Begleitsymptome sind z. B. Myalgien.
Typischerweise werden die Symptome
begleitet von weiteren Befunden, die aus
der gestdrten Kollagensynthese resultieren.
Exemplarisch sind hier Korkenzieherhaare zu
nennen. Die Substitution von Ascorbinsdure
ist die kausale Therapie.

Diskussion. Skorbut stellt eine seltene
Differenzialdiagnose zu einigen rheuma-
tologischen Erkrankungen dar. Neben
fehlendem Therapieansprechen auf
immunsuppressive/immunmodulatorische
Medikamente konnen einzelne Befunde, wie
z. B. Korkenzieherhaare, wegweisend sein.

Schliisselworter
Vitamin C - Vaskulitis - Hdmarthros -
Hypovitaminose - Ascorbinsaure

Abstract

Background. In December 2014 a patient
presented to our clinic with the clinical
symptoms of vasculitis. However, treatment
with glucocorticoids did not lead to any
improvement; therefore, the differential dia-
gnostics were extended to other indications
and ultimately led to the diagnosis of scurvy.
Objective. This article describes the clinical
picture of scurvy and its relationship to
rheumatic diseases based on a clinical case

Differences and similarities with important
rheumatological disease symptoms are
presented.

Results. Scurvy is a rare hypovitaminosis
disease which can be manifested in different
forms. In addition to vasculitis the symptoms
can also resemble arthritis and hemarthrosis

and additional information from the literature.

Scurvy. A rare differential diagnosis of rheumatic diseases

is a typical finding. These symptoms can be
accompanied by unspecific manifestations,
such as muscle pain and due to impaired
collagen synthesis characteristic features,
such as corkscrew hair can be observed. The
causal therapy of scurvy is substitution of
ascorbic acid.

Conclusion. Scurvy is a rare differential
diagnosis in the context of rheumatic
diseases. The indications for scurvy can be

a lack of response to immunosuppressive
and immunomodulatory drugs as well as
individual symptomes, such as corkscrew hair.

Keywords
Vitamin C - Vasculitis - Hemarthrosis -
Hypovitaminosis - Ascorbic acid

Korkenzieherhaare (,,corkscrew hairs®).
Neben dem Skorbut tauchen sie jedoch
auch z. B. bei Tinea capitis auf [9]. Weite-
re mit Skorbut assoziierte Veranderun-
gen sind eine Schwanenhalsdeformitit
der Haare sowie Hyperkeratosen. An den
Négeln konnen sich Splitterhdmorrhagi-
en, die u. a. auch bei Kollagenosen gese-
hen werden [3], zeigen. Ebenfalls als Fol-
ge der gestorten Kollagensynthese treten

Wundheilungsstérungen auf. Anschau-
lich beschrieb dies bereits der oberste Be-
fehlshaber einer Expedition in die Stidsee
1740 als das erneute ,, Aufgehen” ehemals
abgeheilter Wunden [10]. Dies wurde so
auch im Selbstversuch von John Crandon
1939beobachtet, derbeschrieb, wie Wun-
den wieder rot und livide wurden [3].
In der Mundhohle manifestiert sich
Skorbut sowohl am Knochen als auch
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Abb. 3 A Histopathologische skorbuttypische Veranderungen. a Biopsie
vom linken Unterschenkel (HE-Farbung) zeigt kompakte Verhornung der
Epidermis. Unterhalb der Basalmembranzone bandférmig und im oberen

Stratum reticulare diffus Erythrozytenextravasate und einige Himosidero-
phagen. Kein Nachweis von entziindlichen Infiltraten oder Fibrinthromben.
b Biopsie vom linken Unterschenkel (HE-Farbung) zeigt Orthokeratose im
Wechsel mit kompakter Verhornung sowie eine unauffallige Epidermis. An-
schnitt eines Vellushaarfollikels mit perifollikuldrer Fibrose, darin Erythrozy-
tenextravasate und Hamosiderophagen. Umgebend finden sich im Stratum
reticulare Erythrozytenextravasate und perivasal vereinzelte Lymphozyten.

Fibrinthromben sind nicht nachweisbar

am Zahnfleisch. Durch die Resorption
des Knochens kann es zu Zahnausfall
kommen, an der Gingiva zu Rotung
und Schwellung bis hin zu Nekrosen,
wobei eine schlechte Mundhygiene als
begiinstigender Faktor wirkt. Bei zahn-
losen Patienten treten allerdings keine
diesbeziiglichen Beschwerden auf [3].
Auch gastrointestinale Blutungen kon-
nen vorkommen [11].

Muskuloskeletale Manifestationen

Unspezifische Gelenk- und Muskelbe-
schwerden werden bei Skorbut bei bis zu
80 % der Patienten beschrieben. Diese be-
treffen vornehmlich die untere Extremi-
tit sowie den Riicken (Lendenwirbelsiu-
le). Ein Grund fiir die Muskelbeschwer-
den kann darin liegen, dass Vitamin C
als Kofaktor in der Synthese von Carnitin
fungiert, das fiir den Transport langket-
tiger Fettsduren aus dem Zytoplasma in
die Mitochondrien essenziell ist. Infol-

ge eines Mangels wird daher die lang-
fristige Bereitstellung von Energieliefe-
ranten eingeschrankt. Wahrend Synovia-
litiden selten sind, kommt es wesentlich
haufiger zur spontanen Ausbildung eines
Hémarthros [12-14]. In einer histologi-
schen Untersuchung der Synovia eines
an Skorbut leidenden Patienten zeigten
sich eine interstitielle Himorrhagie so-
wie eine Vermehrung der Fibroblasten
bei gleichzeitigem Mangel von Kollagen.
Die Basalmembran der synovialen Ge-
fifle stellte sich unregelmafSig dar [15].
Auch fir den Knochenstoffwechsel
spielt Vitamin C eine Rolle. Tierexperi-
mentelle Daten konnten zeigen, dass die
Gabe von Ascorbinsdure bei Vitamin-C-
defizienten Mdusen die Expression von
RANKL (,receptor activator of NF-kB
ligand“) reduzierte. Die Bindung von
RANKL an RANK (,,receptor activator
of NF-kB®) ist essenzieller Teil der Osteo-
klastogenese. In der Osteoblastogenese
spielt unter anderem PPAR vy (Peroxi-
som-Proliferator-aktivierter Rezeptor y)
eine Rolle. In-vivo-Experimente konnten
zeigen, dass ein Ascorbinsduremangel zu
erhohten PPAR-y-Spiegeln bei reduzier-
ter Osteoblastogenese fithrt. Dahingegen
normalisierten sich bei Vitamin-C-Sub-
stitution PPAR-y-Spiegel sowie auch die
Osteoblastogenese [16, 17].

) Es gibt eine Korrelation
zwischen Osteoporose und
Vitamin-C-Spiegel

Anhand dieser Daten kann eine Korrela-
tion zwischen Osteoporose und Vitamin-
C-Spiegel erwartet werden. Verschiedene
Beobachtungsstudien zeigten derartige
Ergebnisse. Entsprechend wiesen Patien-
ten mit Osteoporose und Schenkelhals-
briichen erniedrigte Vitamin-C-Spiegel
im Vergleich zu gesunden Kontrollen
auf. Verschiedene Interventionsstudien
hatten jedoch ein Studiendesign, das
keine konkreten Riickschliisse auf den
Effekt einer Vitamin-C-Gabe auf den
Knochenstoftwechsel zulief. So fehlten
zum Teil Kontrollgruppen. Weiterhin
wurde Vitamin C in Kombination mit
Vitamin E gegeben [17]. Beziiglich der
Assoziation zwischen Vitamin C und
Osteoarthrose gibt es leider nur wider-
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Tab.2 Differenzialdiagnosen bei skorbutbedingten Symptomen

Symptom/Befund

Rheumatologische Differenzialdiagnose

Petechien [6-8]

Vaskulitis (z. B. IgA-Vaskulitis), Thrombozytopenie

Ekchymosen, Sugillationen
[6-8]

Gerinnungsstorungen, Vaskulitis, Vasopathie (z. B. Glukokortikoi-
d-induzierte Kapillarfragilitét)

Gelenkblutungen [12, 13]

Gerinnungsstérungen (z. B. Himophilie A/B), pigmentierte villo-
noduldre Synovialitis, Arthritiden, Trauma

Splitterhdmorrhagien 3]

Kollagenosen

Anamie [32]

Entziindungsandmie, hdmolytische Andmie (z. B. SLE)

Anstieg des Bilirubins

Hamolyse, cholestatische Erkrankungen (z. B. IgG4-assoziierte
Autoimmuncholangiopathie)

Dyspnoe [22-24]

Interstitielle Lungenerkrankungen (z. B. bei Kollagenosen, rheu-
matoider Arthritis, MTX-Pneumonitis), Pleuraerguss (z. B. bei SLE),
Vaskulitis, pulmonalvaskuldre Manifestationen [PAH (Nizza 1.4.1)
bei systemischer Sklerose, Himorrhagien bei Vaskulitiden]

Panzytopenie

Systemischer Lupus erythematodes, Medikationsnebenwirkung
(z. B.MTX)

Myalgien [12]

Polymyalgia rheumatica, Myositis, primare Schmerzerkrankungen
(z. B. Fibromyalgie)

Sicca-Symptomatik [20, 21]

Sjogren-Syndrom

Psychische Veranderungen
[38]

SLE, steroidinduzierte Psychose, reaktive Depression, Neurosarkoi-
dose

GI-Blutung [11]

Vaskulitis (z. B. Granulomatose mit Polyangiitis), NSAID-induzierte
Blutung (Gastritis, Kolitis)

Gingiva-Veranderungen [3]

Ciclosporin-A-induzierte Hyperplasie, vermehrte Parodontitis bei
rheumatoider Arthritis

Veranderungen an der
Aorta

GroBBgefaBvaskulitiden, IgG4-assoziierte Aortitis

MTX Methotrexat, SLE systemischer Lupus erythematodes, PAH pulmonalarterielle Hypertonie, G/
Gastrointestinaltrakt, NSAID ,non-steroidal anti-inflammatory drugs”.

Tab.1 Labordes Patienten bei Aufnahme

Parameter Wert Norm
Bilirubin gesamt 41,0 umol/I < 18,8 umol/I
Bilirubin indirekt 34,2 ymol/I| < 17,1 umol/I
Bilirubin direkt 6,8 pmol/I < 3,4 umol/I
Ferritin 203 g/l 34-310 pg/I
Hamoglobin 6,0 mmol/| 8,1-10,6 mmol/I
Mittleres korpuskuldres Himoglobin (MCH) 1,9 fmol 1,7-2,1 fmol
Mittleres korpuskulares Volumen (MCV) 88 fl 80-94 fl
Retikulozytenproduktionsindex (RPI) 1,0 Referenz bei Andmie:
> 3 hyperregeneratorisch
< 2 hyporegeneratorisch
Leukozyten 3700/pl 4000-10.000/pl
Thrombozyten (Nadir) 133.000/pl 160.000-400.000/pl
CRP 24,6 mg/I <5mg/l
NT-pro-BNP 228,3 pmol/ml < 14,8 pmol/ml

spriichliche Daten. So fanden Chaganti

Tranen- und Speicheldriisen

et al. [18] eine positive Korrelation zwi-

schen Vitamin-C-Spiegel und Grad der
Osteoarthrose des Kniegelenks, wohin-
gegen Sanghi et al. [19] das Gegenteil

aufzeigten.

Von verschiedenen Autoren wird das
Auftreten eines Sicca-Syndroms bei
Skorbut beschrieben. Bei 2 Patienten
zeigte sich eine Keratoconjunctivitis sic-
ca bei gleichzeitiger Vergroflerung der
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Speicheldriisen, vereinbar mit einem
Sjogren-Syndrom [20, 21].

Lunge

Pulmonale Manifestationen des Skorbuts
konnen ebenfalls eine rheumatologische
Erkrankung vortduschen. So wurde von
Mehta et al. [22] von einer an Skor-
but leidenden Patientin berichtet, die in
einer Computertomographie (CT) des
Thorax Noduli bis 1 cm Durchmesser
sowie diffuse interstitielle Verdnderun-
gen der Lunge, vereinbar mit einer sys-
temischen Vaskulitis, zeigte. Auch sind
Fille beschrieben, bei denen eine pulmo-
nalarterielle Hypertonie (PAH) in Zu-
sammenhang mit Skorbut auftrat. Ur-
sichlich hierfiir erscheint eine tibermi-
Bige HIF (,hypoxia inducible factor®)-
Aktivierung, die dann zu einer Vaso-
konstriktion fithrte [23, 24]. Insgesamt
kann festgehalten werden, dass Skorbut
die klinischen Manifestationen verschie-
dener rheumatologischer Erkrankungen
imitieren kann.

Erythrozyten

Neben der Kollagensynthese [25] wird
Ascorbinsdure nochinverschiedenenan-
deren Prozessen benétigt. So spielt es
im Eisenstoffwechsel eine entscheidende
Rolle. Schon bei der Aufnahme im Darm
unterstiitzt Vitamin C durch seine redu-
zierenden Eigenschaften die Bildung von
zweiwertigem Eisen, das in dieser Form
aufgenommen werden kann. Im weiteren
Verlauf unterstiitzt es iiber eine gesteiger-
te Transferrinbildung sowie eine Reduk-
tion des Transferrinabbaus den Transport
von Eisen. Weiterhin bewirkt Vitamin C
eine Steigerung der zelluldren Eisenauf-
nahme und Speicherung {iber Ferritin.

» Ascorbinséure spielt
im Eisenstoffwechsel eine
entscheidende Rolle

Bekanntermaflen sind tiber 80 % des Ei-
sens im menschlichen Korper in den
Erythrozyten gespeichert [26]. Dement-
sprechend fiihrt ein Vitamin-C-Mangel
iiber eine verminderte Eisenaufnahme
sowie Speicherung zu einem Eisenman-



gel und dementsprechend auch zu einer
Eisenmangelanimie. Uber die Blutungs-
neigung bei Skorbut kann es zusitzlich zu
einer Anidmie kommen [27]. Zusitzlich
kann eine intravasale Himolyse, bedingt
durch eine verkiirzte Lebensdauer der
Erythrozyten, ebenfalls zu einem Abfall
des Hamoglobins fithren. Zusammenfas-
send ldsst sich sagen, dass die Schwere der
Animie mit dem Ausmaf3 des Skorbuts
korreliert [3].

Interessanterweise wird immer wie-
der von Patienten berichtet, die an he-
reditdren Andmien und Skorbut leiden.
Ein Grund liegt darin, dass diese Pati-
enten einen erh6hten Vitamin-C-Bedarf
aufgrund der erhohten Anfilligkeit der
Erythrozyten fiir oxidativen Stress ha-
ben. Weiterhin bedarf es Vitamin C, um
dreiwertiges Eisen in zweiwertiges Eisen
umzuwandeln. Bei Patienten mit hiu-
figen Bluttransfusionen besteht dement-
sprechend ein zusitzlich erhohter Bedarf.
Auch bei der Reduktion von Methdmo-
globin zu Hamoglobin spielt Vitamin C
eine entscheidende Rolle [28-31]

Leukozyten und Entziindungs-
parameter

Neben einem Mangel an Erythrozyten
wird bei bis zu einem Drittel der Pati-
enten mit Vitamin-C-Mangel auch eine
Leukopenie beobachtet bei in der Regel
normwertigen Thrombozyten [3, 32]. In
der Serologie zeigen sich gehéuft erhohte
Entziindungsparameter [13]. Im Rat-
tenmodell konnte gezeigt werden, dass
Vitamin-C-Mangel zur Zunahme der Ex-

Abb. 4 < Unterarm
des Patienten. Zu
sehen sind spiralig
gewundene Haare
(Korkenzieherhaare
und Schwanenhals-
deformitaten der
Haare)

pression von Akutephaseproteinen in der
Leber fiihrte, wohingegen die Expression
sog. ,hegativer Akutephaseproteine“ ab-
fiel. Hiertiber erklirt sich eine bei Skorbut
vorkommende Hypalbumindmie. Wei-
terhin zeigten sich im Tiermodell erh6h-
te Interleukin-6-Spiegel bei Vitamin-C-
Mangel [33]. In der Regel finden sich bei
an Skorbut leidenden Patienten keine
Autoantikorper, einzelne Fille niedrig tit-
riger granulierter antinuklearer Antikor-
per (ANA) sind aber beschrieben [34].

Bestimmung des Vitamin-C-
Spiegels und Behandlung

Fir die Bestimmung von Vitamin C
bieten sich 2 Verfahren an: zum einen
die Bestimmung aus dem Serum, zum
anderen aus Leukozyten [35]. Bei aus-
reichender oraler Vitamin-C-Zufuhr
(100-300 mg/Tag) liegt der Vitamin-C-
Spiegel im Serum im Allgemeinen bei
70-85 pmol/l und tbersteigt auch bei
6-mal taglicher Zufuhr von 3 g einen
Spiegel von 220 pmol/l nicht. Dies ist
bedingt durch die aktive Absorption
von Vitamin C im Diinndarm sowie die
Tatsache, dass hohe Dosen Diarrhéen
verursachen. Die systemische Ausschei-
dung erfolgt renal. Vitamin C wird
hierbei renal filtriert und im Tubulus
wieder aktiv resorbiert [36].

Bei freiwilligen Probanden konnten
bei Spiegeln unter 20 umol/l erste Sym-
ptome eines Vitamin-C-Mangels festge-
stellt werden (Miidigkeit). Sank die Kon-
zentration unter 11 umol/l zeigten sich
klare Symptome eines Skorbuts [36]. Bei

manifestem Skorbut sollte eine orale Sub-
stitution mit 500-1000 mg/Tag iiber 2 bis
4 Wochen erfolgen. Eine Verteilung die-
ser Dosis tiber den Tag erhoht die Auf-
nahme. Abschlieflend sei darauf hinge-
wiesen, dass Blutorangensaft bei gleicher
Menge Vitamin C besser vor Oxidation
von Monozyten und Lymphozyten durch
Wasserstoffperoxid schiitzt als die alleini-
ge Einnahme von Vitamin C [37]. Dem-
entsprechend ist eine Zufuhr von Ascor-
binsdure tiber Obst und Gemiise einer
Zufuhr durch Nahrungserginzungsmit-
tel vorzuziehen.

Fazit fiir die Praxis

== Skorbut stellt eine seltene Diffe-
renzialdiagnose zu rheumatischen
Erkrankungen dar.
== Skorbut prasentierte sich bei unse-
rem Patienten als
= Vaskulitis-artige Hautveranderung,
= Hamarthros,
= Myalgien und Arthralgien.
== Hinweise auf Skorbut kénnen sein:
= fehlendes Ansprechen auf immun-
suppressive Medikamente,
= Korkenzieherhaare,
= Wundheilungsstérungen,
entsprechende Erndahrungsana-
mnese.
== Therapeutisch erfolgt die Substituti-
on von Vitamin C.
== Andere Hypovitaminosen sollten
bedacht werden.
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Kombi-Therapie kontrolliert
Riesenzellenarteritis

Eine neue Kombi-Therapie des Inselspitals
Bern kontrolliert die lebensgefahrliche Rie-
senzellenarteritis effizienter und schonen-
derfiir die Patienten.

Sabine Adler, Oberdrztin an der Universi-
tatsklinik fiir Rheumatologie, Inmunologie
und Allergologie des Inselspitals Bern, hat
mit ihrem Forschungsteam in einer Dop-
pel-Blind-Studie zeigen kdnnen, dass Rie-
senzellenarteritis mit einer neuen Kombi-
Therapie innerhalb weniger Monate kon-
trolliert werden sowie ein Riickfall verhin-
dert werden kann.

Das zusétzliche Medikament neutralisiert
den Botenstoff, der fiir die GefaBwandent-
zlindung verantwortlich ist. Zusammen
mit dem herkémmlichen Steroid kann die
Entziindung rasch und vollstédndig einge-
dammt werden. Das verantwortliche For-
schungsteam der Klinik fiir Rheumatologie
hat als weltweit erstes in einer klinischen
Studie die Wirksamkeit des neuen Ansatzes
dokumentiert. Es testete mit 30 Patienten
die Kombination von Steroiden mit dem
neuen Medikament gegen eine Kombinati-
on von Steroiden und Placebo.

Von den 20 Patienten, welche die neue The-
rapie erhielten, hatten 17 nach 12-wochi-
ger Therapie keine Beschwerden mehrund
ebenfalls 17 hatten keinen Riickfall erlitten
(entspricht je 85%). In der Kontrollgruppe
von 10 Patienten waren blo3 4 beschwerde-
frei (40%) und nur 2 erlitten keinen Riickfall
(20%).

Riesenzellenartertisist eine Form von Rheu-
ma, welche die groBen Blutgefale des
Kopfes und die Hauptschlagader betrifft.
Die Erkrankung entziindet die GeféBwand
und kann zu Erblindung fiihren. Die Riesen-
zellenarteritis wird aktuell nur mit Steroi-
den behandelt. Allerdings miissen die Ste-
roide hoch dosiert werden, um die Krank-
heitin Schach zu halten. Daher kampfen
Patienten oft mit starken Nebenwirkungen.

Quelle: Inselspital Bern,
http://www.ria.insel.ch/de/
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