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VIIIL

Uber die akut verlaufende, nekrotisierende Unterart der
Pityriasis lichenoides (Pityriasis lichenoides et varioliformis
acuta).')

Yon

Privatdozent Dr. B. HABERMANN,
(Mit 3 Abbildungen)

Es liegt nicht im Rahmen dieser Mitteilung, die komplizierte
Frage der Systematik und Nomenklatur der sogenannten Para-
psoriasis aufzurollen, es geniigt ein Hinweis anl die letzte Publi-
kation Riecles1), wohl eines der kundigsten Bearbeiter dieses
Gehietes, worin er auf Grund tberzeugender Darlegungen zu
demn Vorschlag kommt, einmal den wenig befriedigenden Sammel-
begriff Parapsoriasis in Anbetracht der weitgehenden Diffe-
renzen der darunter zusammengefafiten Krankheitshilder ganz
aufzugeben, dann aber anstelle der Unferteilung nach Brocg in
drei Untergruppen sinngemifl nur mehr zwei Hawptiypen zu
unterscheiden, fir die er anstelle der hisher eingefiihrten, drei-
zehn verschiedenen Bezeichnungen die beiden Namen Pityriasis
lichenoides ehronice und Erythrodermia maculosa persians vor-
schlagt.

In seinen Ausfithrungen betont er zwar mit Bezug aul die
erstere der von ihm abgegrenzten Gruppen, die der von Neifier
uni Jadassohn 1894 als Dermatitis psoriasiformis nodularis be-
reichneten Dermatose entspricht, die im hier vorliegenden Zu-
sammenhang allein interessiert, daf} ,die persistierenden Knot-
chen- und Fleckenbildungen in ihrem morphologischen Ver-
halten durchaus charakteristisch® sind, filhrt aber andererseits,
abgesehen von dem schon von ihm in seinem Lehrbuch er-
1,1,.'5_._11{]1_.@11 Fall, mit varizelliformen Blﬁschenhildungen ff‘&%ﬂdg]
die Mitteilung Muchas?) an, in der neben fir . 1. ¢, durchaus
typischen Flecken und Kndtchen auch zemirale Pustel- und
Borkenbildung, Nekrofisierung, schlieBlich Abheilung mit
varinlaartigen Narben und das alles in einem ekuten, nur iber
wenige Wachen zich erstreckenden Krankheitsverlanfe geschil-
dert werden, freilich ohne die Berechtigung einer villiz un-
anfechtbaren Einbeziehung des geschilderten Falles in «das iib-
liche Krankheitsbild* anzuerkennen.

*) Als Demonstration fiir den Kongrefi der In D. G. Dresden, Herbst
1925 angekiindigt. .
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Nur ist die Beobachtung Muchas keineswegs versinzelf
zeblichen, es sind ihr bald Berichte iber ganz dhnliche Fille
gefolgt, so dall nur entweder eine entsprechende Lrweiterung
des wie oben begrenzten Krankheitshegriffes oder die Auf-
stellung einer neuen Krankheitseinheit sich notwendig erwiesen
hat. Auch die seit einigen Jahren mehrfach erschienenen Mit-
teilungen iiher Leukoderme bei Parapsoriasis (Aradt, Hoffmann,
Zurhelle u. a.) haben ja ebenfalls schon die evenluell magliche
Notwendigkeit der Erweiterung des Syvmptomenbildes  dieses
Krankheitshegriffes dargetan.

1918 wurde von Busch®) ein Fall von Inesartigem papulokrustisem
Fxanthem vorgestelll, den er als hdmorchagisch-cosudalive Form der Pi-
tyriasis lichenoides bezeichnete und ausdriicklich zu dern Muchaschen TFalle
in Parallele setate; ihm folgte 1919 ein solcher Gppepheims 8), dann ein aweiter
und dritter Fall Ruschs®), wohei er das Yorhandensein fdmorrhagiseher so-
wie pustulo-wlzerdzer, sum Teil Follikuliv sizender Flecken und Kuoten be-
schrieb, die vielfach im Zentrum zu schwargen FKrusten ¢introckneten, nach
deren Eliminierung efcthymaariige Uizera surickblicben. Er betonts die Mig-
lichkeit spontaner, kwiristiger Abheilung, so dall man von Pityriasiz Lichen-
pides acula sprechen kinnte,

1920 hat dann Sachs®) die Erfahrungen iber das neue Krankbeitsbild
niher erértert unter Anfigung einer eigenen Boobachtung bel einer hoch-
gradig antimischen Person mit pesitiver WaR., bei welcher die Aflfektion
in 4 Woehen unter Salvarsanbehandlung abheilte.

Es folgten weitere Demonstrationen von Oppenhein [1920]7), der die
Dermatose  als . Pityriasis Iichenoides mit |, varizelladhnlichem Verstadinm'
bezeichnete, weil er dabei histologiseh Ahnlichkeiten mit Varizellen feststellen
konnte. 1922 spohlpssen sich noch zwel, weitsre Fille von Busch®) und
Kriiger®) an.

Obwohl demnach schon eine ziemlich grolie Anzahl von
Fallen (9) dieser Art, wenn auch meist nur kurz durch Demon-
stration bekannt geworden sind (auller den Publikationen
Muchas und Sachs), so erscheint es mir doch von Interesse,
durch Mitteilung zweier von mir selbst untersuchter Fille (eines
aus der Bonner Hautklinik, des anderen aus meiner Privat-
praxis) etwas zur Kenntnis des hisher weiteren Kreisen noch
wenig bekannten Krankheitzbildes beizutragen, zamal es sich
hierbei um die ersten auBerhalb Wiens beobachteten Fille
handelt.

Fall 1: 18jihriger Zimmerer, Familienanamnese o, B, Seit 10 Tagen
hat sich der Aussehlag ohne subjektive Beschwerden fiber den ganzen Kérper
anagebreitet. .

Befund: Bei dem kebftigen unid innerlich gesunden Manne besteht unter
Freilassung von Kopf, Gesicht, Hinden, Filien und der Vorderseite der unteren
Hidfte der Olerschenkel, geringer Bateiligung der Vorderarme, stirkerer des
Eumples, ein ziemlich bunter Ausschlag, der zich aus zahlreichen linsem- bis
plenniggrofien, teils erhabenen, leicht infiltrierten, tzils etwas sehuppenden,
blaBroten biz briunlichen oder mehr lividen, teils mit festhaftender, brauner
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Kruste bedeckten Hautblitten zusammengesetzt, Die Form st groflenteils oval
und lings in der Spaltrichtung der Haut gestellt (vgh Ahb. 1), Schlsimbinte
iind Genitalien sind frei. Die Drlsen sind muolbipel tasthar, wenig hart, meist
nur erhsengrofl,. Der Spirochitenbefund fm Dunkelfeld und die WaR. sind

« dauernd negativ, Pirquet schwach positiv, auch in einem Krankheitsherds
nieht stirker, Bluthefund 79 Eosinophilie, sonst normal.

Eranlcheifsablauf - Otwoll der Kranke eine Neosalvarsaninjeltion 00,45
erhiilt und die Herde danach auch vorilbe
seheinen, tritt weiterhin zunichst kein wesentlicher Biekgang ein, vielmehr
tretom in den nbehsten Tagen noeh einige frische, schuppenloze Papeln anf,

gelienl etwas starker geriitet er

Al 1, Fall 1. Photogramm der Vorderaeite,

einige dltere verfirben sich blaurot und bedecken sich mit Krasten, Dann
aber heilt das gange Exanthem zum Teil unter Zuricklassung etwas einge-
sunkener, dunkelpigmentierter Flecke in etwa 4 Woehen ah,

Fali 2: 21 jihriger Postheamter. Frihere Anamnese o, B, Seit 3 Tagen
Auzsschlag bemerke, der nieht jockt.

Befund: Bei dem mifiig gendhrien, zierlichen, blassen Menschen bhes
stehen méllig zahlreiche, Gber Rumpl, Arme und Oberschenkel ziemlich gleich-
maliig verteilte, zum Teil leicht erhalwne, wenig resistente Flecke und Knog-
chen von Hirsekorn- his 'gur Erbsengrife, Die iilteren Herde sind dfionlich
und zehuppen etwas, die frischeren sind hellsr rot und glatt, Aehrere Knit-
chen tragen eine schwirzliche Krusle, andere sind dister gyanotisch verfarbt
bei entwlindlich rotern Hande (vgl Abb. 2). Iaswi bestehen alle Thee-
gangsstadien. Achsel- und. Leistendrilsen erbsengrol pabel. Nach Ewtfernen
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piner Kruste entsteht ein scharfrandiger, serds sepernierender Defekt. An der
Schleimhaut der Oberlippe bestehl eine erbsengrofie, scharfrandige, gelblich
belegte Vertiefung mit entaindlichem roten Saum (Schmerzhaltigheit gering,
frither nie devartige Munderscheinungen vom Kranken wahrgenommen).

Spirochdtenbefund 1 negativ. Wa R. negativ. Pirquet: schwach positiv.
Bluthefund normal.

Kranicheitzverlanf: Nachdem noch einzelne der uerst rotlichen Kndtehen,
obwoll bei weitem nicht alle, die Verinderung in blaurote Verfirbung mit
nachfolgender Borkenentwicklung durchgemacht haben, heilt der Ausschlag
unter Hinterlassung von flachen, vitlichen Nirbehen mit stark pigmentierten

Al 2 Fall 2 Photogramm der rechten Brastscite.

Rindern ab. Auch die Mundplague ist verschwunden und hat nur eine leichie
weillliche Tribung hinterlassen,

In dirsem Falle wurde die histologisehe Untersuchung eines ziemlich
frischen Knotelens vorgenommen mit folgendem Ergebnis:

Die Hornschicht ist verdickt und enthilt durchweg scharf firbhare Kerne,
aulerdem ist sie mit teils vereinzelten, teils hiufig gelagerten Hundzellen
durchsetzt; in der Mitte sind die Lamellen durch dunkel tingible, hrickelige
Massen auseinandergedringt. Die Eleidin- und Kdémerschicht gind kaum an-
gedeutet. Die Reteschicht ist sowohl hinsichtlich der Gestaltung und fir-
berischen Qualitit als vor.aflem des Aufbaus ihrer Zellelemente 20 hochgradig
verandert, dafi die Unterscheidung der einzelnen Schichten hier zum Teil
nicht mehr miglich i=t. Die Kerne sind unrvegelmilig gebildet und gefirkt,
aber auch die Zellform im Ganzen villiz entstellt, das Protoplasma teils
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glasig gequollen, tefls wabig aufgelockert und von rundlichen Hohlréinmen
durthseizt. Am stirksten izt der Aufbau der Dasalschicht gerstirt, deren Grenze
infolge des Vordringens lockerer Infiltratzellenbanfen unregelmillig und stellen-
weize ginzlich verwischt ist. An einigen Stellen erscheint daher das Rete
nur durch 3—4 Lagen derart verkimmmerter Epidermiszellen dargestellt. In
der Papillar- und Sabpapillarschicht sind die Kapillaren erweitert, und lockere,
odematise, dobel zellreichs Infilirate ans rundlichen und spindeligen Ele-
menten haben die elastischen Fasern grofitenteils villig verdreingt. Plasma-
zellen und polvnukledire Leukozvten sind nur spirlich nachweisbar, Auch
nach den wviel wenizer betroffenen unterén Kutisschichtzn ziehen sich die
Infiltrate entlang der Gefille und Follikel tiefer hinein (vgl. Abkh. 3}

Es handelt sich also im ersten Falle um ein akuf ouf-
gefretercs nur den Kopf, Hinde, Fiile und die Kniegegend

Abl, 8, Mikrophetogramm eines Bchnittes ans einer Exeision von der Brosthant, Frisches
Lraunrotes | knapp linsengrobes Knblchen, Farbong Himatoxglin- Eosin,  Vergriberung
#ifich. Nihere Erliinterungen erpeben sich ans dem Text.

freilassendes, sehr  polymorphes Exanihem aus linsen-  bis
plennigerolien, braunroten, teils glatien, andernteils schuppen-
den Flecken und fadtehen, die sich teilweise wieder involvieren,
andernteils sich vom Mittelpunkt fortschreitend lvide verfirben,
dann eine schiwarzbraune Borke bilden, um schlieBlich unter
Hinterlassung flacher gigmentierter Nirbehen abzuheilen. Der
gweite Fall stimmt damit in Befund und Verlaul im Wesent:
lichen iiberein, nur dal die Herde viel weniger zahlreich sind
undl nicht iiber linsengroll werden. Der Verlauf erstreckte sich
biz zur Abheilung iber 3—4 Woehen, Subjeltive Beschwerden
bestanden bei beiden Kranken richi. Bei einem von ihnen wurde
gleichzeitig ein aphthenartiger Sehleimhautherd an der Ober-
lippe lestgestellt. Fir Tuberkulose .oder Lues fanden sich in
beiden Fillen keinerlei Anzeichen.
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Die histologische Untersuchung ergab in Ubereinstiminung
mit dem lklinischen Befund das Bild einer hochgradigen
Destrulction der Epidermis und eines dichten Infiltrates in den
oberen Kutisschichten, ahnlich den von Mucha und Rusch er-
hobenen Befunden. Auch zwei spanische Autoren Bejarano und
Covise (10) haben neuerdings analoge histologische Unter-
suchungsergebnisse mitgeteilt unter Betonung der Notwendig-
keit der Erginzung der Lehre. Broeg's in diesem Punkte. Wenn
nun zadem auch bei den Befunden von Mucha und meinen eine
fast vollige Ubereinstimmung besteht, so steht damit in Wider-
apruch die Bemerkung dieses Autors, dall die Verfinderungen
diecelhen sejen, wie sie die meisten fritheren Autoren bei Pit.
lichen. chron. heschrieben hatten. Riecke zum Beispiel lihrt
aufier Para- und Hyperkeratose nur ein mibiges Infiltrat des
Papillarkorpers und Durchsetzung der uaferen Epidermislagen
mit Leukozyten an. Das sind doch recht markante Unterschiede,
die hinter der weitgehenden Diskrepanz der klinischen Symp-
tome zwischen der chronischen und akuten Form nicht
guriickstehen,

Meine Beobachtungen stellen daher in den wesenflichen
Punkcten eine Bestitigung der Mitteilungen der oben angefiiirten
Autoren dar, abgesehen von dem Vorkommen einer aphthen-
artiger Mundsehleinthauteffloreszenz in einem meiner Fille,
wobei natitrlich die Moglichkeit eines rein sufilligen Xusam-
mentreffens mit gewohnlichen Aphthen nicht ausgeschlossen
werden kann, obwohl aunch friher schon ganz vereinzeltes Vor-
kommen von Schleimhautbeteiligung bei Pityr. lich. erwihnt
worden ist [ Rieeke (1)].1) Freilich haben die Verinderungen
in meinen Fillen niamals so hohe Grade erreicht, wie sie
Rusch erwihnt, indem er angieht, dall nach Hntfernung der
Krusten elthymaartige Ulzera sich gezeigt hitlen.

In der Frage, ob man diese Fille der Pityriasis lichenoides
zurechnen soll trotz der von dem friher aufgestellten Typus
abweichenden Befunde and besonders des akufen Verlanfes,
méochte ich mich den Wiener Autoren in zustimmendem Sinne
anschlieffen, zumal ein grofier Teil der Erscheinungsformen
auch histologisch ganz mit dem Charakter der Pityriasis
lichenoides {ibereinstimmt und es sich vielleicht nur um eine

_ rein quantitative Steigerung der Einwirkung einer und derselben

*) Der Fall von Kreibich 1), bei welchem ebenfalls iiber Schleimhant-
erscheinungen berichtet wird, izt seinem ganzen Charakier nach von den hier
in Rede stehenden Krankheitsbildern so verschieden (flichenhafte Atrophie
nach Parapsoviasis mif chronischem Verlaof), dall er nicht in den Bereich
der Betrachiungen gezogen zu werden brauchte.
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unhekannten Noxe handelt, und es ist hinsichtlich der Nomen-
Elatur wohl Rusch muzustimmen, wenn er die Abgrenzumg
einer Unterlorm als Pityriasis lichenoides acula vorschligt, die
man vielleicht zweckmiilie noch mit dem Zusatz , varioliformis*
charakterizieren kinnte, zumal auch Mucha bei der Verdffent-
= lichung des ersfen Falles diesen bezeichnenden Ausdruck an-
wendet. Wenig treffend erscheint mir bei unserer jetzigen
Kenntnis die von Oppenheim gewihlte vorliufige Bezeichnung
Pityriasis lichenoides mit varizellafihnlichem Vorstadium®, da
einerseits die histologischen Verinderungen viel tiefergreifen-
dere als bei Varizellen sind, andererseits aber auch, wie ich oben
hervorgehoben habe, gerade das lichenoide Stadium die erste
Phaze der Entwicklung der Effloreszenzen, darstellt, aus der
sich dann bei einem Teil der Herde die pustulis-krustise Phase
entwickelt, die Verhiiltnisse also zeitlich umgekehrt liegen.

Hinsichtlich der Differentialdiagrose wurde schon mehr-
fach die auBerordentlich grofie Ahnlichkeit mit papulopustulizen
luelischen Exanthemen erwihnt, die nicht selten so weitgehend
ist, dali eine Unterscheidung, abgesehen von Beriicksichtigung
der Schleimhiiute, schwer miglich sein kann, sumal auch, wie
in unseren Fillen, leichte Driisenschwellungen hierbei vor-
kommen kinnen. Papulonekrotische Tuberbulide werden schon
in Anbetracht ihres mehr lividen Farbentones und der abwei-
chenden Lokalisation weniger fiir Verwechselungen in Betracht
kommen.

Therapeuatisch glaubt Opperheim dem Arsen einen Einfluly
guschreiben zu sollen, indessen wird die Beurteilung in An-
hetracht des meist spontanen Ablaufes sehr erschwert und diese
Frage erscheint hierbei auch weniger bedeutungsvoll als bei
den ungemein hartniickigen chronischen Formen.
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