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Purpura anularis teleangiectodes

Fallbericht und Literaturiibersicht

Anamnese

Eine 39 Jahre alte Patientin stellte sich
mit seit 4 Wochen gréfenprogredienten
Hautveridnderungen an beiden Unter-
schenkeln vor. Erstmalig habe sie die
Lisionen vor 2 Monaten bemerkt. Es
war kein Juckreiz vorhanden. Die Pa-
tientin verneinte kiirzlich stattgehabte
Infekte und Fieber. Auch ein Zeckenbiss
sei nicht erinnerlich. Vorerkrankungen
oder eine Dauermedikation bestiinden
nicht, auch seien vor Auftreten der
Hautldsionen keine neuen Medikamente
eingenommen worden. Seit 2 Wochen
werde nun bei positiver Borrelienserolo-
gie (Ig[Immunglobulin]M) Doxycyclin
eingenommen. Zu einer Besserung der
Hautveridnderungen habe diese Therapie
jedoch nicht gefiihrt.

Befund

Klinisch zeigten sich an beiden Un-
terschenkeln nicht erhabene, anuldr
konfigurierte Erytheme mit zentraler
Aufhellung. Durch Konfluenz imponier-
te teilweise ein girlandenférmiges Bild
(8 Abb. 1a-d). Dermatoskopisch stell-
ten sich multiple, nicht wegdriickbare
Petechien dar.

Differenzialdiagnostisch kamen so-
wohl multiple Erythemata migrantia bei
Borrelieninfektion als auch eine Pur-
pura anularis teleangiectodes und eine
ungewohnliche Vaskulitis in Betracht.

Auch eine Thrombozytopenie oder
-pathie musste aufgrund der multiplen
Petechien ausgeschlossen werden. Fiir
eine hamorrhagische Kontaktdermatitis
konnte kein auslosendes Agens eru-
iert werden, zudem fehlte hierfiir die
epidermale Beteiligung.

Histologisch imponierten zahlreiche,
subepitheliale Erythrozytenextravasate
und ein iiberwiegend lymphozytires,
perivaskuldres Infiltrat bei regelrecht
stratifiziertem flach bis mittelbreitem
Epithel.

Es fanden sich weder fibrinoide Ge-
falwandnekrosen noch eine Leukozyto-
klasie. In der Alcian-PAS(,,periodic acid-
Schiff reaction®)-Farbung zeigte sich kein
Nachweis einer Mykose. In der Eisenfir-
bung konnten keine Eisenablagerungen
ausgemacht werden, und die CD138-Fir-
bung zeigte keine vermehrten Plasmazel-
len (B Abb. 2).

Diagnose

Angesichts der Histologie war eine ha-
morrhagisch pigmentierte Dermatose
vorrangig in Betracht zu ziehen. Trotz
der positiven IgM-Antikorper war eine
Borreliose als Ausloser nicht wahr-
scheinlich, da sich weder die Histologie
typisch fiir eine Borreliose zeigte noch
ein kiirzlicher Zeckenbiss erinnerlich
war. Auflerdem hatte die antibiotische
Therapie mit Doxycyclin zu keiner Bes-
serung des Hautbefundes gefiihrt. Es ist
daher von einer Seronarbe auszugehen.

In Zusammenschau von Histologie
und klinischem Bild stellten wir die
Diagnose einer Purpura anularis telean-
giectodes.

Therapie und Verlauf

Lokaltherapeutisch wurde Mometason
1 mg/g Creme angewendet.

Beider Wiedervorstellung nach 20 Ta-
gen zeigte sich der Hautbefund bereits
deutlich gebessert (@ Abb. 1e-h). Ledig-
lich ein dezentes, flichiges Erythem war
verblieben.
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Abb. 1 A a-dErstvorstellung, a-b Unterschenkel links, c—d Unterschenkel rechts. Initial vor zwei Monaten aufgetretene, gro-
Benprogrediente, anulédr konfigurierte, randbetonte erythematdse Maculae mit zentraler Aufhellung. Durch Konfluenz ent-
steht ein teils girlandenformiges Bild. e—~h Nach 20 Tagen Mometasoncreme lokal, e-f Unterschenkel links, g—h Unterschenkel

rechts, scharf begrenztes, leichtes Erythem mit vereinzelten Petechien
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Abb. 2 <« Probe-
biopsie praetibi-

al rechts. Flach bis
mittelbreites Epi-
thel mit regelrech-
ter Stratifizierung.
Subepithelial finden
sich zahlreiche Ery-
throzytenextrava-
sate. Zudem impo-
niert ein Giberwie-
gend lymphozyta-
res, perivaskulares
Infiltrat. (Hdmatoxy-
lin-Eosin-Farbung,
200-fache Vergro-
Berung)

Diskussion

Die Purpura anularis teleangiectodes
(PAT) wird als Sonderform der Purpu-
ra-pigmentosa-progressiva(PPP)-Grup-
pe betrachtet und wurde 1896 erstmals
von Majocchi beschrieben [5].

Weitere Varianten der PPP, die in ih-
rer klassischen Form auch als Morbus
Schamberg bezeichnet wird, sind die li-
chenoide Pigmentpurpura, die ekzema-
tidartige Purpura und der Lichen aure-
us. Alle Unterformen weisen eine dhn-
liche Histologie mit lymphozytir domi-
niertem Entziindungsinfiltrat v.a. in der
papilliren Dermis und Erythrozytenex-
travasate auf [6].

Die Klinik und die Epidemiologie er-
moglichen jedoch eine Differenzierung
der Unterformen.



Zusammenfassung - Abstract

Die PAT zeichnet sich gegeniiber den
tibrigen genannten hdmorrhagisch pig-
mentierten Dermatosen durch ein anu-
ldres Muster aus und findet sich vorzugs-
weise bei jungen Frauen.

In der Literatur finden sich nur wenige
Berichte einer PAT. Die @ Tab. 1 zeigt eine
Ubersicht der publizierten Falle.

In den veréffentlichten Fallberichten
zeigt sich das typische klinische Bild anu-
lirer Erytheme, die symmetrisch vor-
zugsweise an der unteren Extremitit auf-
treten. Nur in einer Publikation wird ein
Patient mit einem unilateralen Auftre-
ten der Erytheme vorgestellt [12]. Uber
den Langzeitverlauf dieses Patienten wird
jedoch nicht berichtet, sodass fraglich
bleibt, ob dieser Patient nicht auch im
Verlauf ein symmetrisches Auftreten ent-
wickelte. Es wurden zuvor Fille beschrie-
ben, die zunichst unilateral begannen,
jedoch letztlich alle symmetrische Lasio-
nen entwickelten [7].

Die Atiologie der PAT ist bisher un-
gekldrt. Wihrend in den frithen Jahren
nach der Erstbeschreibung ein Zusam-
menhang der Hautverdnderungen mit ei-
ner kardialen Erkrankung vermutet wur-
de [9], lief$ sich diese Annahme iiber die
Jahrzehnte nicht bestétigen. Faktoren, die
als Ausloser diskutiert werden, sind Me-
dikamente und eine vendse Stauung. Es
lasst sich mutmafien, ob dieinitial berich-
teten Fille der PAT in Zusammenhang
mit kardialer Erkrankung nicht letztlich
aufeine venose Stauung kardialer Genese
zuriickzufiihren sind.

Ein weiterer interessanter Fall, der die-
se Uberlegung stiitzt, wurde von Curle
und Smith 1930 beschrieben [1]. Es wird
von einer 65-jahrigen Patientin mit PAT
berichtet, die zudem einen grofien Ab-
dominaltumor und klinisch eine Dilata-
tion der oberfldchlichen Venen aufwies.
In diesem Fall konnte der Abdominal-
tumor zu einer vendsen Abflussstauung
gefilhrt und somit als Ausldser der PAT
gewirkt haben.

Die typischen Petechien und histo-
logisch imponierenden Erythrozytenex-
travasate lassen differenzialdiagnostisch
an eine Vaskulitis denken. Es fehlen je-
doch regelhaft fibrinoide Gefdffwandne-
krosen und eine Leukozytoklasie. Viel-
mehr kommt es durch die erh6hte Kapil-

larfragilitit zum Austreten der Erythro-
zyten [11].

In den jiingeren Publikationen konnte
zumeist ein auslgsendes Agens gefunden
werden.

Das Spektrum reicht von Antibioti-
ka [2] Uber Retinoide [8] bis hin zu ei-
ner durch eine Sklerotherapie ausgelos-
ten PAT [3]. In diesen Fillen fiihrte ein
Absetzen des auslosenden Medikaments
zum progredienten Verblassen der Haut-
verdnderungen [6]. In den als idiopa-
thisch zu klassifizierenden Fillen fiihrte
mitunter — wie bei der von uns beschrie-
benen Patientin - bereits eine Lokalthera-
pie mit kortisonhaltigen Externa zu einer
Besserung des Hautbefundes.

Die Rationale fiir die antientziindliche
Therapie bezieht sich auf eine Aktivitits-
steigerung des erworbenen Immunsys-
tems [11].

Im Jahr 2015 wurde erstmalig eine
Therapie der PAT mittels PUVA und
Schmalband-UVB beschrieben [2]; 2009
beschrieben Hoesly et al. einen thera-
pierefraktiren Fall der PAT, der letztlich
durch eine Therapie mit Methotrexat
15 mg innerhalb von 4 Wochen zu einer
ginzlichen Abheilung kam [3].

Beziiglicher des héufiger auftretenden
Morbus Schamberg konnten 2014 in ei-
ner retrospektiven Fallserie die Vertrag-
lichkeit und ein gutes Ansprechen der
Hautverinderungen auf eine Kombina-
tion des Bioflavonoids Rutosid (2-mal
50 mg) mit Ascorbinsdure (1000 mg tag-
lich) gezeigt werden. Der Wirkmecha-
nismus beruht auf einer Reduktion freier
Sauerstoftradikale, welche die vaskulire
Entziindung begiinstigen [8]. Ahnliche
Berichte fiir die seltenere PAT gibt es bis-
her noch nicht. Ein Therapieansprechen
wire im Sinne der dhnlichen Histologie
mit gleichermaflen vorhandener kapill-
rer Fragilitit jedoch auch bei der PAT gut
denkbar.

Insgesamt stellt sich die Therapie der
PAT schwierig dar, da auch die Atiologie
nicht vollstindig geklért ist. Eine antient-
ziindliche Behandlung mittels topischer
Kortikosteroide scheint auch hinsichtlich
der lymphozytiren Infiltrate vielverspre-
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Zusammenfassung

Die Purpura anularis teleangiectodes

(PAT) ist eine seltene Erkrankung aus dem
Spektrum der hdmorrhagisch pigmentierten
Dermatosen, die vorzugsweise junge Frauen
betrifft und klinisch durch symmetrische,
anuldre Erytheme mit Teleangiektasien

an der unteren Extremitdt imponiert.
Histologisch zeigen sich oberflachlich
dermal gelegene Erythrozytenextravasate
begleitet von einem lymphozytéren
Entziindungsinfiltrat. Als Ausléser

konnen haufig Medikamente identifiziert
werden. In idiopathischen Féllen werden
kortisonhaltige Externa eingesetzt. Auch
eine Kompressionsbehandlung kann
unterstiitzend sinnvoll sein.

Schliisselworter

Purpura Majocchi - Petechien - Teleangiek-
tasien - Chronisch venose Insuffizienz -
Hamorrhagisch pigmentierte Dermatose

Purpura annularis
telangiectodes. Case report
and review of the literature

Abstract

Pupura annularis telangiectodes (PAT) is

a rare entity belonging to the spectrum of
the pigmented purpuric dermatoses. PAT
presents clinically as symmetric, annular
erythema with teleangiectasia on the
lower extremities and preferably affects
young women. Histology usually reveals
extravasated erythrocytes accompanied
by a lymphocyte-dominated inflammatory
infiltrate in the superficial dermis.
Medication can often be identified as
causative. In patients with idiopathic
disease, topical corticoidsteroids are the
treatment of choice. Compression therapy
may be supportive.

Keywords

Majocchi’s disease - Petechiae -
Telangiectasias - Venous stasis - Pigmented
purpuric eruptions

Der Hautarzt 1 - 2021 | 67


https://doi.org/10.1007/s00105-020-04667-3

‘ Kasuistiken

qu

uonesado yoeu usyd

-0/ 77 USBUNIIPURISAINEH JDP UISSE|GIIA
ujuayds

-19qQ UIp UE UBUOISET 3JR|NUR 3N3U §
JusIpaibai 11v|dwoy

1 USJRUOI | | YdeN

1B} UoISeT 9

1eX3110YIdN
U3Yd0M + Ydeu bun|iayqy 2113|dwoy|
uluoIseT aNau Jage ‘bunias

-S90U/\ 3|BYO] :UdUOIN3ul-UojoudWeL] —
N1D3Y9 auls usidessyliop

UD)BUOIA € YdBU USUOISET USN3U dUIRY —
U3YD0M G UDBU UIUOISET Jap UISse|qqy

bunpyiq

PNy an9|dwioy gAN-PUeqIeWwydS J53uN
19puddq YAN (Wd/rz9

‘|nwiny) Zuea|0lu|-YANd JNe 1YdepIa 1ag
ZIsawyds

-yoneg ‘uaydaiqu3 ‘U aq ‘ziadng
JauaIs1jelsuab :yANd bunzus gL yoeN —
YANd (Bunzus o1) wd/r o'y qe buniassag -

uauoise
usNau Ul ‘1ssejgabge Ja3eds usydop ¢

Bunisnnuswbid sjuspisal sjewiulN —
UD)RUOA UI3IYSW YdBU UISSR|CUIA —

Jnepap

WoIqysNIANN 19¢ 31WOINISISAH 3]el0]

qu
3Y20M/BW G| 21O 1BXIOYIBIN —
[euoise|eiiul usuolyRful-uojoupwel] —
J ulwejip

uaJoyqiyuiuunauie) aydsido] —
[e10 aulfjAjIX03uSd —
uoissaidwoy pun sawa1)-piuoudon|y —

19puUdaq a1deIay]-uioua10s|

(;wd/r 91 "Inwiny) Buniabials auyo ‘UsYI0M Z1
9I32IIM INJ YD1]IUIYIOM [BW-Z PUISJDI|YISUY —

bunzyig

01d buniabI=lS 9 0| ‘USYIOM Z1 4Ny LWd/rw 08¢
HW 1RIS ‘YdIAUSYIOM [eW-€ gAN-PUBqIeWwydS —

IV ETIEMSEIEMENETIEN|

Bunzys -g1 ge ‘bunzus oid buniabials % 0L
WD/ 8" 31w 1elS 'YANd Y21 JUSYIOM [euw-¢ —
:a1dpiaylojoyd

1219596E UIDEXOJOAST —
Buniassag auyo 9, G'0 SWI)-PIU0IIRUO]
-ouPpWel| pun aWal)-|0zeuod3 1w aidessyuop —

d1delay] 21919M BUIRY —

Yo121

-bjop3 1yd1u swai)-1euoidoidipuoseyiswelsg
/]0zewi30]) yw didessymop —

aidesay

qu

91eseAr.IXaua1AzoIyifig

dleseAe1xaualfzoiyifiy —
dlesy|yuluay
-AzoydwiA asgjnyjsensad —

dleseAeIxauaifzoiyifiy —
1eJ}|Yu| Sa1eIAZoN
-siyoydwi| ‘sase|nyseAusd —

slwaQ
Jase[jided ur uspisowey —
dleseAelIxauaifzoiyifiy —
Seanjyu| ase1kzoydwiA| a1

-e|nyseAuad ‘aydljydeyaqo -

||I91xaupeusd

pun sg|nyseanad siwiag
ui1enjyu| saseyfzoydwAy —

124

wiaueINygns pun siwiag
ul 91eseAeIxauaifzoiyifiy —

dleseAeIxauaifzoiyifiy —
jeyjyuisbunpunziug sas

-g|myjseanad yd1jyoeysaqo -

S1}1eWIaPIdRMAU| —

slwQ 431990

ul usbeydosapisoweH —

dleseAelIxauaifzoiyifiy —
1ely|yu| sa4

-e1hzoydwiA| ‘sasg|nyseausd —

a1bojoisiH

AIRINWINY fAWNy 1IYPLIG IIIU QU "YDI|GIdaMm M ‘UdIjuuew w

qu

qu

qu

qu
uize|eipAH pun
UI0JURINJOLYIN ‘WN
-L1eN 1esndoq ‘uid
-e[13NY ‘UldIWeID

ulo0u}3.1308|

UIDEXO[JOAST

a1desayloIas

19s
-0|sny 19}9)NWIBA

lelw
-211x3 aJa1un

1RNWAIIXT 3]
-ewixoid ‘ges
-39 ‘jdwiny

[9U3Y251390

lelw
-211x3 aJa1un

uag syuI

gesan ‘1elw
-al1x3 a193uN

lelw
-211X3 alaun
pun a13q0

uswopqy
pun uayany
‘aulag ‘swly

lejw
-2431X3 2I93uN

uonesijexyo

w

9 'Mm

69 ‘M

§8 ‘W

130€ ‘M

L'm

'w

€9'M

SEN |V
“yd9|ydsap
An1eIa)IT 31 1agN 2I|giad ) :53po1dalbues|a) suejnue einding

Leol
[6] uowas

oc6l
(113D

0561
[Z1113ssny

600
[€] Ajse0H

€10
[cL] buem

7107
[¥] uejdey

sLoz
[c]1eya

102
[9]
180y

61L0C

[otl
Buip|neds
dyer
loiny

L'qeL

68 | DerHautarzt 1. 2021



chend. Beziiglich systemischer antient-
ziindlicher Therapie liegen leider nur we-
nige Einzelberichte vor. Aufgrund der
guten Datenlage der Anwendung von
Rutosid und Ascorbinsidure beim Mor-
bus Schamberg sollte diese Kombinati-
on auch bei der PAT erwogen werden.
Jedoch fehlen zurzeit noch die Erkennt-
nisse, welche pathophysiologischen Un-
terschiede der Morbus Schamberg und
die PAT besitzen, weswegen eine verliss-
liche Einschitzung der Ubertragbarkeit
des therapeutischen Ansprechens nicht
moglich ist.

Fazit fiir die Praxis

== Die Purpura anularis teleangiec-
todes ist eine seltene Variante der
hamorrhagisch pigmentierten Der-
matosen, die sich durch ihre anulare
Konfiguration der Erytheme und das
vorwiegende Auftreten bei jungen
Frauen auszeichnet.

== Als Ausloser konnen haufig Me-
dikamente identifiziert werden,
weswegen eine ausfiihrliche Medi-
kamentenanamnese unabdingbar
ist.

== Bei idiopathischen Fillen ist oft
eine Therapie mit kortisonhaltigen
Externa und Kompressionstherapie
erfolgreich.
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Klaus Holzegel
»Ich bin ganz einfach Fonta-
ne u

Der Dichter als Mensch

Hanau: Haag + Herchen 2020, 1. Auf-
lage, 141 S., (ISBN: 978-3898468671),
18,00 EUR

Der Autor schildert Lebensweg und Werk
des Apothekers, Journalisten, Dichters und
Romanciers Theodor Fontane (30.12.1819
bis 20.9.1898), der auf allen literarischen
Gebieten Herausragendes und Bleibendes
geschaffen hat.

Fontane, konservativer Preuf3e und libe-
raler Demokrat, hatte sein Romandebiit
erst mit fast 60 Jahren. Er war in erster Linie
Literat, in zweiter Linie Ehemann und Vater.
Anregungen fiir sein Werk erhielt Fontane
auf ausgedehnten Reisen und durch das
Schicksal lokaler historischer Personen. Mit
,Effi Briest” erlangte er Weltruhm. Trotz
seines immensen Fleies hatte Fontane
Zeit seines Lebens finanzielle Probleme,
und sein Leben war von Befindlichkeitssto-
rungen Uberschattet und mehrmals durch
ernste Krankheiten bedroht.

Das Buch des Dermatologen Klaus Holze-
gel ist fliissig geschrieben und wird zur
Lektiire empfohlen.

Hans-Dieter Géring
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