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Das Scleroedema adultorum (SA) ist ei-
ne seltene skleromuzinose Erkrankung,
die klinisch durch symmetrisch verteil-
te, brettharte Indurationen und flichige
Rotungen der Haut imponiert. Primar
sind beim SA der obere Riicken sowie
die Nackenpartie betroffen, die Erkran-
kung kann sich jedoch auch weit da-
riber hinaus iiber den gesamten Kor-
per ausdehnen. Eine Beteiligung der in-
neren Organe ist moglich, jedoch sel-
ten. Drei Typen des SA werden in Ab-
hingigkeit von assoziierten Erkrankun-
gen unterschieden, wobei der klinische
Verlauf je nach Subtyp stark variieren
kann. Aufgrund der Seltenheit des SA
beschrinken sich die Angaben zur Thera-
pie auf einzelne Kasuistiken bzw. kleine-
re Fallsammlungen, und evidenzbasierte
Behandlungsstandards existieren bisher
noch nicht. Im Folgenden werden Klinik,
Diagnostik, Differenzialdiagnose zu an-
deren fibrosierenden Erkrankungen und
therapeutisches Vorgehen bei SA naher
dargestellt.

Epidemiologie und
Pathogenese

Die Erstbeschreibung des Krankheitsbil-
des wird dem deutschen Hautarzt Abra-
ham Buschke zugeordnet, der das Sclero-
edema adultorum 1902 von der systemi-
schen Sklerodermie abgegrenzt hat [1].
Eigentlich handelt es sich bei dem Begrift
»Scleroedema adultorum® um eine Fehl-
bezeichnung, da die Erkrankung auch oft
bei jungen Erwachsenen und Kindern
auftritt [2, 3]. Im angloamerikanischen
Sprachraum hat sich daher die einfache
Bezeichnung ,,scleredema“ durchgesetzt.
Die genaue Prévalenz und Inzidenz des
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SA sind unbekannt, und eine ethnische
Pradilektion fiir die Erkrankung besteht
nicht. Das SA wird haufig nicht erkannt
bzw. diagnostiziert. So konnte in einer
prospektiven Studie an 484 Patienten mit
Diabetes mellitus immerhin in 2,5% der
Fille die Diagnose eines SA gestellt wer-
den [4].

Die genauen pathogenetischen Abldu-
fe des SA sind unbekannt. Durch diverse
Stimuli, z. B. Infektionen, entziindli-
che Prozesse oder genetische Faktoren
scheint eine exzessive Fibroblastenak-
tivierung mit konsekutiver Muzinabla-
gerung induziert zu werden [3]. Beim
Diabetes mellitus-assoziierten SA fithren
moglicherweise eine irreversible Glyko-
sylierung des Kollagens sowie Verin-
derungen der Aktivitit verschiedener
Matrixmetalloproteinasen zu einer ex-
zessiven Akkumulation von Muzin [5,
6].

Klinisches Bild und Einteilung
des Scleroedema adultorum

Das SA imponiert charakteristischerwei-
se als flachige, symmetrische, brettharte
Induration der Haut. Die betroffenen
Areale, meist im Nackenbereich und
oberen Riicken lokalisiert, weisen eine
wachsartige, livid-rétliche, orangen-
hautartige Oberfliche auf, die nur wenig
bzw. gar nicht eindriickbar ist und sich
nicht in Falten abheben lisst (B Abb. 1
und 2; [3, 6]). Je nach Schwere und
Auspragung kann sich die Erkrankung
auch auf die proximalen Extremititen,
Hals, Gesicht und Kopthaut ausdeh-
nen. Hinde und Fifle sind beim SA
nicht betroffen. Der Krankheitsverlauf
ist in der Regel langsam schleichend.

Das SA beeintrichtigt die betroffenen

Patienten durch Bewegungseinschrén-

kung im Bereich des Rumpfes, Nackens

und Schultern, nur selten kommt es zu
eingeschrinkter Mundéffnung. Bei den
meisten Patienten beschrinkt sich das

SA auf die Haut. Eine Organbeteiligung

ist selten. Dennoch wurden eine okulére

(Lihmung der Augenmuskeln), gastro-

intestinale (Dysphagie), respiratorische

(Dysphonie), muskuldre (Myositis) und

kardiale Mitbeteiligung bei SA in der Li-

teratur beschrieben [6-11]. Eine kardiale

Mitbeteiligung kann zu Arrhythmien,

schwerer Kardiomyopathie mit Alte-

ration des Herzmuskels bis hin zum

Herzversagen fithren [12].

Ein validierter klinischer Score fiir
das SA existiert nicht, zur Beurteilung
der Krankheitsausdehnung wurde &hn-
lich wie beim Skleromyx6dem der bei
der systemischen Sklerodermie etablier-
te modifizierte Rodnan-Skin-Score ver-
wendet.

Das SA wird in 3 Typen in Assoziation
mit einer der 3 folgenden Erkrankungen
eingeteilt:

1. Typ 1, Infekt-assoziiertes SA (oder
klassischer ,,Buschke“-Typ, ca. 50 %
der Fille). Diese Form zeigt einen
plotzlichen Beginn nach einer voraus-
gegangenen Infektion (meist Infekt
der oberen Atemwege). Betroffen
sind tiberwiegend junge Erwachsene
und Kinder. Haufig kommt es bei
dieser Form nach einigen Monaten
zu einer vollstindigen Remission [3,
13].

2. Typ 2, assoziiert mit Paraproteindmie
bzw. monoklonaler Gammopathie
(ca. 25% der Fille), multiplem
Myelom oder Amyloidose [3, 14-17].
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Abb. 1 A Scleroedema adultorum bei einer Patientin mit Diabetes mellitus,

begrenzt

Adipositas und metabolischem Syndrom. Klinisch zeigt sich eine flachige
Rotung im Bereich des oberen Riickens und des Nackens. Zudem besteht
bei der Palpation eine deutlich tastbare Verhartung der gesamten Haut des

Riickens

Abb. 3 A Charakteristischer histopathologi-
scher Befund einer tiefen Exzisionsbiopsie aus
lasionaler Haut der Schulterregion bei Scleroe-
dema adultorum. Hierbei zeigt sich massenhaft
eingelagertes Muzin zwischen den verplumpt
wirkenden Kollagenfasern (Alzian-Blau-Far-
bung, Vergr. 200:1)
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Diese Form zeigt einen langsamen,
chronisch progredienten Verlauf.

3. Typ 3, assoziiert mit Diabetes melli-
tus (auch als ,,Scleroedema diabeti-
corum" bezeichnet, ca. 20 % der Fille;
[3, 18]).

Zudem wurde das SA im Kontext einer
Vielzahlanderer Erkrankungenbeschrie-
ben, wie z. B. HIV-Infektion, Karzinoide,
maligne Insulinome, Gallenblasenkarzi-
nome, rheumatoide Arthritis, Sjogren-
Syndrom, Dermatomyositis, Spondylitis
ankylosans, primér bilidre Zirrhose oder
primérer Hyperparathyreoidismus [3, 6].

Histopathologie

Eine Hautprobe hilft, die klinische Dia-
gnose zu bestitigen und andere diffe-
renzialdiagnostisch relevante fibrosie-
rende Erkrankungen abzugrenzen. Da
das SA primir die Dermis und gele-
gentlich auch die Subkutis involviert,
sind entsprechend ausreichend tiefe Ex-
zisionsbiopsien unter Mitnahme des
subkutanen Fettgewebes zur addquaten
histologischen Beurteilung notwendig.
Das histopathologische Bild des SA ist
nicht pathognomonisch, liefertjedochim
Zusammenhang mit der entsprechenden
Klinik niitzliche Anhaltspunkte zur Dia-
gnosestellung (8 Abb. 3). Folgende histo-

Abb. 2 A Nahaufnahme der Nackenregion bei einer Patientin mit Sclero-
edema adultorum. Das hierbei vorhandene flachige Erythem mit Telean-
giektasien und die tastbare teigige Schwellung sind auf die Nackenpartie

pathologische Veranderungen sind cha-

rakteristisch [3]:

= oftmals komplett unauffillige Epider-
mis,

= bis zu 4-fach verdickte Dermis mit
geschwollenen Kollagenfaserbiin-
deln, die bis in die Tiefe reichen und
durch eine unterschiedliche Menge
von Muzin voneinander getrennt
sind,

= keine oder nur geringe Reduktion der
elastischen Fasern,

== gering ausgeprégte perivaskuldre
und periadnexielle lymphozytire
Entziindungsinfiltrate,

== meist erhaltene Hautanhangsgebilde,

== Ersatz des subkutanen Fettgewebes
durch verdickte Kollagenfasern.

Im Falle einer Systembeteiligung finden
sich Muzinablagerungen auch in den be-
troffenen Organen (z.B. Skelettmuskel
oder Herz).

Diagnostik

Die oben beschriebenen klinischen Be-
funde in Kombination mit einer weg-
weisenden Anamnese (z. B. vorausgegan-
gene Streptokokkeninfektion, Vorliegen
eines Diabetes mellitus oder Bestehen ei-
ner Paraproteindmie bzw. monoklonaler
Gammopathie) erhérten die Verdachts-
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diagnose eines SA. Eine Exzisionsbiopsie
sollte zur Diagnosesicherung erfolgen,
und Labor- und weiterfithrende Diag-
nostik konnen helfen, die meist vorhan-
dene assoziierte Erkrankung zu identifi-
zieren.

Laboruntersuchungen

Bisher existieren noch keine spezifischen

serologischen Marker fiir das SA. In An-

betracht der 3 hiufigsten assoziierten

Erkrankungsgruppen sind aber folgende

Laboruntersuchungen sinnvoll, um diese

zu identifizieren:

== Antistreptolysin-O-Titer (Verdacht
auf Infekt-assoziiertes SA),

== Serumproteinelektrophorese, Im-
munfixation im Serum und Immun-
globuline im Serum (Verdacht auf
SA bei monoklonaler Gammopathie;
das assoziierte Paraprotein ist im
Grofiteil der Falle IgG-«k).

== HbA,. und Blutzuckertagespro-
fil (Verdacht auf SA bei Diabetes
mellitus).

Je nach Klinik und differenzialdiagnosti-
schem Ausschluss anderer fibrosierender
Erkrankungen sind weitere Laborunter-
suchungen sinnvoll (8 Tab. 1).

Apparative Diagnostik

In seltenen Fillen kann das SA auch
zu einem Befall innerer Organe (z.B.
Pharynx/oberer ~ Gastrointestinaltrakt,
Lunge, Herz) fithren. In diesen Fil-
len koénnen weiterfithrende apparative
Untersuchungen notwendig werden. In
@ Tab. 1 sind Empfehlungen zur Diag-
nostik bei Verdacht auf SA dargestellt.

Differenzialdiagnosen

Verschiedene andere fibrosierende Haut-
erkrankungen missen differenzialdia-
gnostisch beim SA in Betracht gezogen
werden. Zu den wichtigsten Differen-
zialdiagnosen zdhlen die systemische
Sklerodermie, das Skleromyxddem, die
nephrogene systemische Fibrose und
die eosinophile Fasziitis. In @ Tab. 2
werden die jeweiligen klinischen und
histopathologischen Charakteristika der
Krankheitsbilder zusammengestellt [6,
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therapeutisches Vorgehen

Zusammenfassung

Das Scleroedema adultorum (SA) ist eine
seltene skleromuzinése Erkrankung nicht
geklarter Atiologie, die charakteristischerwei-
se zu brettharten Indurationen im Bereich
des Nackens und oberen Rumpfes fiihrt.
Drei Typen des SA werden entsprechend
ihrer Assoziation zu vorbestehenden

bzw. zugrunde liegenden Erkrankungen
unterschieden: SA bei Infektionen (v. a.
Streptokokkeninfektionen der oberen Atem-
wege), SA bei monoklonaler Gammopathie
und SA bei Diabetes mellitus. Die klinische
Ausprdgung, Schwere der Erkrankung und
Verlauf variieren je nach Subtyp stark. Es
existieren bisher keine evidenzbasierten
Therapiestandards fiir das SA. Wahrend
spontane Remissionen haufig bei Infekt-
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Scleroedema adultorum. Klinik, Diagnostik, Differenzialdiagnose,

assoziierten Formen des SA auftreten, kommt
es beim SA im Rahmen von Diabetes mellitus
oder monoklonaler Gammopathie in der
Regel zu einem chronisch progredienten
Verlauf. Zu den derzeitig empfohlenen
Erstlinientherapien zahlen Phototherapie
und Methotrexat, eine klinische Besserung
zeigt sich oftmals aber erst nach mehreren
Monaten, und Therapieversagen ist haufig.
Ergénzend sollte bei allen Formen des SA
auch eine Physiotherapie zur Verbesserung
der Beweglichkeit erfolgen.

Schliisselworter
Skleromuzindse Erkrankung - Klinische Typen -
Phototherapie - Methotrexat - Physiotherapie

Abstract

Scleredema adultorum (SA) is a rare
scleromucinous disease of unknown etiology
that characteristically leads to wodden
induration located on the neck and upper
trunk. Three types of SA can be distinguished
according to the association with pre-existing
or underlying disease: SA in association with
infections (mostly streptococcal infections of
the upper respiratory tract), SA in association
with monoclonal gammopathy, and SA

in association with diabetes. The clinical
findings, extent of disease, and course
substantially differ depending on the subtype
of SA. Spontaneous regression often occurs

Scleredema adultorum. Clinical presentation, diagnostic workup,
differential diagnosis, treatment option

in infection-associated SA, whereas patients
with diabetes or monoclonal gammopathy
usually show a chronic progressive course

of disease. Phototherapy and methotrexate
are the current recommended first-line
treatments for SA, clinical improvement often
takes several months, and treatment failure is
frequent. Physiotherapy should be offered in
all types of SA in order to improve motility.

Keywords

Scleromucinous disease - Clinical types -
Phototherapy - Methotrexate - Physical
therapy

19]. Weitere, wenn auch entferntere Dif-
ferenzialdiagosen sind Lymphddeme,
kardiale oder renale Odeme, Radiothe-
rapie-induzierte Hautfibrose und Graft-
versus-Host-Disease [3].

Therapie

Bis dato existieren weder eine kausale
Therapie noch evidenzbasierte Thera-
piestandards fir das SA. Die in der
internationalen Literatur beschriebe-
nen Behandlungsansitze beruhen auf-
grund der Seltenheit der Erkrankung

iiberwiegend auf Kasuistiken, kleinen
Fallserien und retrospektiven Studien
[20]. Priméres Ziel der Behandlung
ist die addquate Therapie der assozi-
ierten/zugrunde liegenden Erkrankung
(z.B. Behandlung der hdamatologischen
Erkrankung bei SA vom Typ 2 oder
adiquate Einstellung des Diabetes mel-
litus bei SA vom Typ 3), Verbesserung
der Beweglichkeit und Reduktion der
Hautverhdrtung. Bei einigen Formen
des SA ist unter Umstidnden gar keine
Therapie notwendig, wie z.B. SA nach
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Tab.1 Empfehlungen zur Diagnostik bei
Verdacht auf Scleroedema adultorum (SA)

Labordiagnostik

- Antistreptolysin O(ASO)-Titer (Verdacht
auf Infekt-assoziiertes SA)

— HbA:c und Blutzuckertagesprofil (Ver-
dacht auf SA bei Diabetes mellitus)

- Serumproteinelektrophorese, Inmunfi-
xation im Serum und Immunglobuline im
Serum (Verdacht auf SA bei monoklonaler
Gammopathie)

Weiterhin (wenn klinisch/
differenzialdiagnostisch indiziert)*

- Differenzialblutbild

- Klinische Chemie (mit Kreatinin und
Kreatinkinase)

- Autoantikorperprofil (ANA, ENA)
- TSH, fT3,fT4

— 24-h-Sammelurin und Kreatinin-Clearan-
ce

Weiterfiihrende Diagnostik
HNO-arztliche Vorstellung®

Osophagogastroduodenoskopie®

— Elektrokardiogramm und
Echokardiogramm®

- Lungenfunktionstest®

Histologische Diagnostik

- Hautbiopsie (tiefe Exzisionsbiopsie in-
klusive Subkutis) zur Bestatigung der
klinischen Verdachtsdiagnose

ANA antinukledre Antikérper, ENA extra-
hierbare nukledre Antigene

“Indiziert zum Ausschluss anderer fibrosie-
render Erkrankungen (@ Tab. 2)

*Indiziert bei entsprechender klinischer
Symptomatik

vorausgegangenen Infekten (Typ 1), da
hier spontane Remissionen héufig sind.

)) Priméres Ziel der Behandlung
ist die adaquate Therapie der
assoziierten/zugrunde liegenden
Erkrankung

Eine Therapie des SA sollte immer bei Pa-
tienten mit klinischen Beschwerden (z. B.
Bewegungseinschriankungen) oder Vor-
liegen einer systemischen Beteiligung der
Erkrankung erfolgen. Die Effekte der Be-
handlung sind, dhnlich wie bei anderen
fibrosierenden Hauterkrankungen, oft-
mals erst Monate nach Therapiebeginn
sichtbar. Dies sollte im Rahmen der The-
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Tab.2 Differenzialdiagnosen des Scleroedema adultorum. (Aus Kirschke et al. [6])

Erkrankung

Scleroedema
adultorum

Systemische
Sklerodermie

Nephrogene
systemische
Fibrose

Eosinophile
Fasziitis
(Shulman-
Syndrom)

Skleromyx-
6dem

Klinische Charakteristika

Hautbefund: Brettharte, livid-rétliche, oran-
genhautartige Hautoberflache, die Haut ist
nicht eindriickbar und Iasst sich nicht in Fal-
ten abheben; Beginn der Induration zumeist
im Bereich des oberen Riickens und Nackens
Besonderheiten: Assoziation mit Diabetes mel-
litus, Streptokokkeninfekten oder monoklo-
naler Gammopathie; selten Organbeteiligung

Hautbefund: Hautsklerose zumeist mit Beginn
im Bereich der oberen Extremitdten (Akro-
sklerose, ggf. Fingerkuppennekrosen), typi-
scherweise vorausgehendes Raynaud-Phano-
men, im Verlauf zunehmende Verdnderungen
des Gesichtes (Maskengesicht, Mikrostomie,
Teleangiektasien)

Besonderheiten: charakteristische Organbe-
teiligung (Osophagus, Lunge, Niere); spezifi-
sches Autoantikorperprofil (ANA, hochspezi-
fische ENA, insbesondere Antikorper gegen
Antitopoisomerase-1 oder Zentromere)

Hautbefund: Flachige Fibrose der Haut mit
Betonung der Extremitéten, oftmals Immo-
bilitat durch Kontrakturen, keine Raynaud-
Symptomatik, keine Kuppennekrosen, kein
Gesichtsbefall

Besonderheiten: Exposition mit gadolinium-
haltigen Kontrastmitteln bei Niereninsuffizi-
enz

Hautbefund: Teigig-6dematdse Schwellung
der oberen Extremitdten, spater Orangen-
hautphdanomen

Besonderheiten: Negatives Venenzeichen, oft
akut nach Traumata oder Uberanstrengung
auftretend; meist initial ausgepragte Blu-
teosinophilie, CRP- und BSG-Erhdhung und
Hypergammaglobulinamie

Hautbefund: Linear angeordnete, haut- bis
elfenbeinfarbene Papeln, die zu indurierten
Plaques konfluieren, typischer Befall des Ge-
sichtes (tiefe Furchen im Bereich der Glabella;
periorale Blasse bei der Mundoffnung) und
der Extremitéten (sklerodermieartige Bewe-
gungseinschrankungen der Finger)
Besonderheiten: monoklonale Gammopathie,
nicht selten Organbeteiligung (Herz, Lunge,
Niere, Gastrointestinaltrakt, ZNS)

Histopathologische Cha-
rakteristika

Durch Muzinablagerungen
auseinander gedrangte,
o6dematos verquollene Kol-
lagenfasern in Dermis und
Subkutis, geringe perivas-
kuldre Entziindungsinfil-
trate, eher verminderte als
vermehrte Zelldichte

Vor allem im tiefen Korium
verdichtetes Bindegewe-
be mit homogenisierten,
verbreiterten Kollagenfa-
serbiindeln, interstitielle
lymphozytére sowie super-
fizielle und tiefe perivasku-
lare Entziindungsinfiltrate,
Verbreiterung der subkuta-
nen Septen mit Homogeni-
sierung und Verplumpung
der Kollagenbiindel

Ausgepragte Fibrose der
Dermis sowie des sub-
kutanen Fettgewebes,
vermehrte CD34-positive
Fibroblasten und CD68-
und Faktor-Vllla-positive
dendritische Zellen

Verdickung und Sklerosie-
rung der Faszien zwischen
Fettgewebe und Muskeln,
verplumpte Kollagen-
biindel, lymphozellulares
Infiltrat mit Infiltration von
Eosinophilen

Massive Muzinablage-
rung in der oberen und
mittleren Dermis, Fibro-
blastenproliferation und
Kollagenvermehrung,
Verminderung und Frag-
mentierung der elastischen
Fasern, lymphohistiozytare
Infiltrate

ANA antinukledre Antikorper, ENA extrahierbare nukledre Antigene, CRP C-reaktives Protein,
BSG Blutkdrpersenkungsgeschwindigkeit, ZNS Zentralnervensystem

rapieplanung entsprechend mit dem Pa-

Leitlinien

empfohlenen Therapiever-

tienten kommuniziert werden. Im Fol-
genden werden die bisher veroffentlich-
ten Therapien bei SA kurz dargestellt.

Phototherapie

Phototherapie mit ultraviolettem (UV)
Licht, insbesondere mit UVA (320-
400nm), gehort zu den etablierten, in

fahren bei der zirkumskripten Sklero-
dermie und bei der Akrosklerose im
Rahmen der systemischen Sklerodermie
[3, 21-24]. Bei einer Vielzahl ande-
rer sklerosierender Hauterkrankungen
hat sich der Einsatz der UV-Therapie
ebenso als erfolgreich erwiesen [24].
Aufgrund der tieferen Penetration der
Strahlen in die Dermis wurde zur The-



Tab.3 Therapie des Scleroedema adultorum. (Mod. nach Knobler et al. [3])

Klinischer Typ des Scleroedema adultorum
(Behandlung der identifizierten Ursache)

Typ 1 (Infekt-assoziiert)
Typ 2 (bei monoklonaler Gammopathie)

Typ 3 (bei Diabetes mellitus)

Generelle Empfehlungen

Lokal- bzw. Systemtherapie (insbesondere bei
schweren Féllen bzw. unklarer zugrunde
liegender Ursache)

Behandlung

Antibiotische Therapie, (wenn indiziert)

Behandlung der assoziierten lymphoprolifera-
tiven Erkrankung, wenn indiziert (in Kooperati-
on mit Onkologen bzw. Hdmatologen)

Einstellung des Diabetes mellitus (ggf. orale
Antidiabetika, Insulin)

Gewichtsreduktion, Physiotherapie (zur Férde-
rung der Beweglichkeit, Atemtraining)

First-line: UVA1-Phototherapie (,medium” oder
,high-dose”), PUVA

Second-line: Methotrexat (ggf. mit systemi-
schen Steroiden, auRer bei Typ 2)

Alternativ: andere Therapien®

°Bei Versagen oder Kontraindikation von Methotrexat konnen (nach Risiko-Nutzen-Abwédgung) fol-
gende alternative Therapien in Erwdgung gezogen werden: Glukokortikosteroide (systemisch oder
intraldsional), Cyclosporin A, Prostaglandin E, intravendse Immunglobuline, Penizillin, Faktor-XIll-In-
fusion, Cyclophosphamid, Narrow-band-UVB-Phototherapie, Radiotherapie, schnelle Elektronen,

extrakorporale Photopherese

rapie des SA insbesondere die Medium-
dose- und High-dose-UVA1-Photothe-
rapie (340-400 nm) beschrieben [24-29].
Diese Form der UV-Therapie ist jedoch
tiberwiegend nur in speziellen Zentren
mit photodermatologischem Schwer-
punkt verfiigbar.

)) Die UV-Therapie bei SA gilt in
vielen Zentren als die Therapie
der ersten Wahl

Eine alternative, deutlich hiufiger ver-
fugbare Therapieform ist die Psoralen
plus UVA (PUVA)-Therapie, die in unter-
schiedlichen Applikationsarten (Creme-
PUVA, Bade-PUVA, systemische PU-
VA) moglich ist. Ebenso wie bei UVA1
existieren auch zahlreiche Einzelfallbe-
schreibungen und kleine Fallserien zur
Wirksamkeit der PUVA-Therapie bei
SA [29-34]. Auch Breitband-UVA und
Schmalband (311 nm)-UVB wurden bei
SA Dberichtet [35-37]. Aufgrund der
guten Vertraglichkeit, geringen Neben-
wirkungen und einfachen Applikation
wird die UV-Therapie bei SA aktuell
in vielen Zentren als die Therapie der
ersten Wahl angesehen.

Radiotherapie

Ahnlich hiufig wie die UV-Therapie wur-
de auch der Einsatz ionisierender Strah-
len als wirksamer Therapieansatz bei SA
beschrieben [38-42]. Dabei existieren die
meisten Berichte zum Einsatz der Elek-
tronentherapie. In einer Literaturrecher-
che zu insgesamt 11 Fillen von SA zeigte
sich bei allen Fillen ein Ansprechen auf
die Elektronentherapie (meist Gesamt-
dosis von 20 Gy, Einzeldosis 2 Gy), wobei
insgesamt partielle Remissionen iiberwo-
gen [40]. Der genaue Wirkmechanismus
der Elektronentherapie bei SA ist unbe-
kannt, offenbar kommt es sowohl zu an-
tiinflammatorischen, antifibrotischen Ef-
fekten und Induktion von Apoptose in
dermalen Fibroblasten, was letztendlich
zu einer Reduktion der Kollagen- und
Muzinproduktion fiihrt.

Methotrexat und systemische
Kortikosteroide

Methotrexat gehort zu den antifibrotisch
wirksamsten Substanzen bei der zirkum-
skripten und systemischen Sklerodermie.
Bei beiden Erkrankungen wurde die Ef-
fektivitit von Methotrexat als Monothe-
rapie und in Kombination mit systemi-
schen Kortikosteroiden in randomisier-
ten kontrollierten Studien bestitigt und
in Leitlinien zur Behandlung empfohlen

[3, 21, 43]. Auch fiir das SA existieren
Fallbeschreibungen zum Einsatz von Me-
thotrexat und/oder systemischen Korti-
kosteroiden, wobei jedoch zum Teil keine
bzw. nur geringe Wirksambkeit beschrie-
ben wurde [20, 44, 45]. In einer européi-
schen Multicenterstudie zum SA erfolgte
der Einsatz von Immunsuppressiva und
systemischen Kortikosteroiden nur bei
schweren Fillen und nach vorab durch-
gefithrter UV-Therapie [29]. Besondere
Vorsicht ist geboten beim Einsatz sys-
temischer Kortikosteroide bei SA Typ 3
(Assoziation mit Diabetes mellitus).

Weitere Therapieoptionen

Neben den oben genannten Therapie-
optionen wurden kasuistisch verschie-
dene weitere Substanzen wie andere
Immunsuppressiva (Ciclosporin A oder
Cyclophosphamid), Faktor XIII, Prostag-
landin E1, Allopurinol und Tamoxifen
beim Diabetes-assoziierten SA, intra-
venose Immunglobuline beim Infekt-
assoziierten SA oder etwa Bortezomib
beim Myelom-assoziierten SA beschrie-
ben [46-53]. Auch zum Einsatz der
extrakorporalen Photopherese bei SA
wurden erfolgreiche Fille beschrieben
(42, 54].

Physiotherapie

Obwohl physikalische Therapien wie
Krankengymnastik, Bindegewebsmas-
sage und Lymphdrainage regelhaft bei
Patienten mit fibrosierenden Hauter-
krankungen zum Einsatz kommen, ist
die Studienlage zu dieser Thematik
insgesamt sehr diinn. Bei SA sollte Phy-
siotherapie bei allen Patienten mit Bewe-
gungseinschriankung erfolgen. In einem
Fallbericht fiihrte die Kombination aus
Ultraschallmassage und Physiotherapie
bei einem Patienten mit SA Typ 3 zu einer
nachgewiesenen deutlichen Besserung
der Beweglichkeit [55].

Therapieempfehlung des
European Dermatology Forum

Im Jahr 2017 wurde eine Leitlinie des Eu-
ropean Dermatology Forum (EDF) zur
Diagnostik und Therapie sklerosieren-
der Hauterkrankungen veroffentlicht, die
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auch das SA einschlief3t [3]. Die Leitlinie
beinhaltet eine Empfehlung zum thera-
peutischen Vorgehen bei SA, wobei hier
sowohl eine gezielte Behandlung der as-
soziierten Erkrankung je nach vorliegen-
dem Typ des SA als auch begleitende
generelle Mafinahmen (Gewichtsreduk-
tion, Physiotherapie) aufgelistet werden.
Bei schweren Verldufen werden als Erst-
linientherapie UVA1 oder PUVA und als
Zweitlinientherapie Methotrexat (ggf. in
Kombination mit systemischen Steroi-
den) vorgeschlagen. Die Therapieemp-
fehlungen der EDF sind in @ Tab. 3 dar-
gestellt.

Krankheitsverlauf und
Prognose

Der Verlauf des SA ist, wie oben be-
reits erwahnt, geprigt von der assoziier-
ten Grunderkrankung. Wahrend Patien-
ten mit einem Infekt-assoziierten SA sehr
héiufig spontane Remissionen zeigen, be-
steht bei Patienten mit SA-Diabetes mel-
litus oder -monoklonaler Gammopathie
in der Regel ein langsam progredienter
Krankheitsverlauf. Je nach Schwere des
Hautbefalls konnen die Symptome von
leichter Steifheit bis hin zu starker Im-
mobilitit und Invaliditit reichen. Leta-
le Verlaufe sind eine absolute Ausnah-
me und resultieren dann meist aus ei-
ner kardialen oder respiratorischen Mit-
beteiligung [12]. Patienten mit aktiver
Erkrankung sollten regelmifig zu klini-
schen Verlaufskontrollen einbestellt wer-
den, um frith notwendige Anderungen
des Therapieregimes festzustellen.

Fazit fiir die Praxis

== Das Scleroedema adultorum ist eine
seltene skleromuzinose Erkrankung,
die zu brettharten Indurationen im

‘ Der Hautarzt

Bereich des Nackens und oberen
Rumpfes fiihrt.

== Es werden 3 Typen des Scleroede-
ma adultorum unterschieden in
Abhangigkeit der zugrunde liegen-
den Erkrankung: Infekt-assoziiertes
Scleroedema adultorum, Scleroe-
dema adultorum bei monoklonaler
Gammopathie und Scleroedema
adultorum bei Diabetes mellitus.

== Klinische Auspragung, Schwere und
Verlauf des Scleroedema adultorum
variieren je nach Subtyp der Erkran-
kung stark.

== Evidenzbasierte Therapiestandards
fehlen bisher fiir die Erkrankung. Zu
den derzeitig empfohlenen Erstlini-
entherapien zahlen Phototherapie
(z.B.UVA1 oder PUVA) und Methotre-
xat.
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