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ZUSAMMENFASSUNG

Aktuell gibt es keine Beschreibung eines kombinierten Auf-
tretens von kutaner Sarkoidose, genauer eines Lupus per-
nio, einer durch Erfrierung vorgeschddigten Haut sowie
eines Plattenepithelkarzinoms im selben Hautareal. Anhand

Einleitung

Die systemische Sarkoidose weist in bis zu 35% der Félle eine
kutane Beteiligung auf, wobei die seltene Manifestation des
Lupus pernio eine Sonderform der groRknotigen Variante dar-
stellt [1,2]. WeiBer Hautkrebs hingegen, am zweithdufigsten
das Plattenepithelkarzinom, ist eine hdufige Erkrankung, vor-
rangig vergesellschaftet mit UV-Strahlung sowie Immunsup-
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unserer Kasuistik méchten wir einige Charakteristika der
unterschiedlichen Effloreszenzen darstellen, hierbei auch
anhand aktueller dermatologischer Bildgebungsverfahren
wie der optischen Kohdrenztomografie (OCT) und der Line-
field konfokalen optischen Kohdrenztomografie (LC-OCT).
Durch die Evaluation des Patientenverlaufs mochten wir
auf eine mogliche Inkludierung der Verfahren in die klini-
sche Routine hinweisen, um sowohl Diagnostik als auch
Therapie zu erleichtern. Da es sich um eine seltene Symp-
tomkonstellation handelt, soll unsere Fallbeschreibung
weiterhin den Therapieerfolg einer multimodalen topischen
und systemischen Therapie verdeutlichen.

ABSTRACT

Currently, there is no description of a combined occurrence
of cutaneous sarcoidosis, specifically lupus pernio, frost-
damaged skin, and squamous cell carcinoma in the same
skin area. Based on our case report, we aim to present some
characteristics of the different manifestations, including the
use of modern dermatological imaging techniques such as
optical coherence tomography (OCT) and line-field confocal
optical coherence tomography (LC-OCT). Through the eval-
uation of the patient's progress, we aim to suggest the
potential inclusion of these devices in clinical practice to
improve both diagnosis and therapy. As this seem to be a
rare constellation of symptoms, our case report also intends
to illustrate the therapeutic success of a multimodal topical
and systemic therapy regimen.

pression [3]. Hochgradige Erfrierungen im Gesicht stellen eine
seltene Erkrankungsgruppe dar und haben oftmals gravierende
Konsequenzen [4,5]. Aufgrund der seltenen Kombination die-
ser drei Erkrankungen berichten wir iber einen Patienten, der
sich mit Veranderungen im Gesicht in unserer dermatologi-
schen Hochschulambulanz vorstellte.



» Abb. 1 Urspriinglicher Hautbefund (Kamera: Canon EOS 750 D). a Seitenansicht des Gesichts und Halses rechts des scharf begrenzten Ery-
thems. b Randmarkierung der hyperkeratotischen Plaque infra- und praaurikuldr rechts verddchtig auf ein Plattenepithelkarzinom. c Frontal-
ansicht des Gesichts. Die rechte Gesichtshdlfte zeigt ein scharf begrenztes, landkartenartiges Erythem, die linke Gesichtshalfte weist einen

unauffdlligen Hautbefund auf.

Anamnese

Der 84-jdhrige Patient berichtet, eine Erfrierung der rechten Ge-
sichtshalfte erlitten zu haben. Dies sei auf Montage in Russland
geschehen, hierbei habe die Umgebungstemperatur anamnes-
tisch bei etwa -46° C gelegen. Die Haut sei rot verfarbt und ge-
spannt gewesen, bei einem Arztbesuch am selben Tag habe der
arztliche Kollege vor Ort etwas nekrotisches Gewebe am rechten
Ohrldappchen entfernt, eine weitere Therapie ist nicht erfolgt.
Die rechte Gesichtshalfte zeigte sich etwa 2 Monate stark gero-
tetund gespannt, im Anschluss sei die R6tung etwas abgeblasst.
Ein scharf begrenztes Erythem des bereits beschriebenen Areals
persistierte ohne weitere Symptome und Beschwerden (iber 32
Jahre. An Vorerkrankungen weist der Patient einen Schlaganfall
sowie ein operativ versorgtes Bauchaortenaneurysma auf. Ein
niedergelassener Hals-Nasen-Ohren-Facharzt (iberwies ihn
nach dem symptomlosen Intervall mit einer beschwerdefreien
papulopustulésen Entziindung im Nacken an den niedergelasse-
nen Dermatologen. Dieser behandelte die Dermatose mit multi-
plen Externa, der Hautbefund zeigte sich jedoch progredient,
wobei ein weiterer Entziindungsherd am rechten Haaransatz
entstand. Nach etwa einem Monat sei durch die Ausbreitung
die komplette rechte Gesichtshalfte mitsamt Hals von der Ent-
ziindung betroffen gewesen, dem Patienten sind keine Knoten
oder Krusten aufgefallen. Seitdem wére der Befund stabil geblie-
ben. Weiterhin habe er angefangen, eine progrediente Belas-
tungsdyspnoe zu entwickeln, welche er bis zum jetzigen Zeit-
punkt hat. Uber weitere Beschwerden in der Gesichtsregion
oder Infekte in der unmittelbaren Vorgeschichte berichtet der
Patient nicht, es sei bisher keine COVID-Infektion erfolgt. In der

Familienanamnese ergab sich kein Hinweis auf granulomatdse
Erkrankungen.

Hautbefund

Zum Zeitpunkt der Erstvorstellung zeigte sich rechtsseitig ein
scharf begrenztes Erythem mit fein- und groblamellédrer Schup-
pung im Gesichts- und Halsbereich (» Abb.1a). Das Erythem
imponierte teils livide sowie gelblich verfdrbt, eine Ulzeration
zeigte sich nicht. An der Stirn konnten noduldre Anteile unter
gespannter Haut getastet werden. Rechtsseitig infraaurikular
sowie am medialen Tragus zeigten sich zwei rétlich derbe
Plaques mit einem Durchmesser von etwa 1,3cm und 0,6cm
mit zentraler Einsenkung und Hyperkeratosen, beide Efflores-
zenzen verdachtig auf ein Plattenepithelkarzinom (» Abb. 1b).
Weiterhin zeigten sich an der Wange sowie im Stirnbereich rot-
lich schuppige, raue Maculae im Sinne von aktinischen Kerato-
sen. Der Hautbefund der linken Gesichtshélfte war bis auf
einige chronische Sonnenschdden unauffillig, das weitere Inte-
gument ebenso.

Befunde diagnostischer Untersuchungen
Klinische Bildgebung

In einer Sonografie des Halses, der Axillen, der Leisten und des
Abdomens konnten zervikal rechts einige Lymphknoten ohne
Fetthilus dargestellt werden. Andere untersuchte Lymphkno-
tenstationen zeigten sich unaufféllig.

Weiterhin wurde ein Multislice-Spiral-CT mit intravendsem
Kontrastmittel von den Lungenspitzen bis zum Oberbauch
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» Abb.2 Radiologische Bildgebung. a Computertomografie in
koronarer Ebene. Es kommen kleinfleckig und peripher liegende
Noduli (exemplarisch griine Pfeile) zur Darstellung (Gerdt: Siemens
SOMATOM Emotion). b PET(18F-FDG)/CT in axialer Ebene. Es zeigen
sich einzelne Granulome (exemplarisch griiner Pfeil). Weiterhin
lasst sich eine gesteigerte Glukoseaufnahme im Bereich des Herz-
apex darstellen (rote Umrandung) (Gerat: Siemens Biograph mCT-
S40in Ima 3/462).

durchgefiihrt. Hier zeigten sich pulmonal kleinfleckig, peripher
liegende und teils verkalkte Noduli, welche mit Granulomen
vereinbar waren (» Abb.2a). Das Verteilungsmuster zeigte
sich abweichend von der Gblichen Charakteristik einer Sarkoi-
dose, diese wurde jedoch nicht ausgeschlossen.

In einer anschlieBenden PET(18F-FDC)-CT wurden eine
fibrotische Lungengeristveranderung peripher und basal sowie
multiple Granulome beidseitig diagnostiziert, welche sich ver-
einbar mit einer fibrosierenden Beteiligung der Lunge bei einer
Sarkoidose zeigten. Weiterhin kam eine mogliche Herzbeteili-
gung der Sarkoidose im Bereich des Apex zur Darstellung
(» Abb.2b).

Histologie

Es wurde eine histologische Untersuchung zweier Stanzbiop-
sien von parietal rechts und von nuchal rechts durchgefihrt.

Im ersten Prdparat zeigte sich eine parakeratotisch verhor-
nende und plump akanthotisch verbreiterte sowie schichtungs-
gestorte Epidermis. Dazu ein subepidermales, perivaskuldres,
lymphozytares sowie granulomartiges Entziindungsinfiltrat
mit Lymphozyten, Histiozyten und mehrkernigen Riesenzellen.
Weiterhin umgaben sarkoidale, epitheloidzellige Infiltrate spin-
delzellige Bindegewebsfasern. Zusammenfassend wurde eine
aktinische Keratose Pro Il und sarkoidale Granulome passend
zu Lupus pernio diagnostiziert (> Abb. 3 a).
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» Abb.3 Dermatohistologie. a Probeentnahme von parietal rechts.
Es zeigt sich eine parakeratotisch verhornende sowie akanthotisch
verbreiterte Epidermis, die blaue Linie beschreibt die Basalmem-
bran. Es kommen einige lymphozytdre granulomartige Entziin-
dungsinfiltrate zur Darstellung (exemplarisch rote Umrandung).

Es zeigen sich weiterhin spindelzellige Bindegewebsfasern. b Pro-
beentnahme von nuchal rechts. Die Epidermis zeigt sich regelrecht
geschichtet und orthokeratotisch verhornend. In der Tiefe kommen
sarkoidale Granulome (exemplarisch rote Umrandung) sowie einige
mehrkernige Riesenzellen (lila Pfeil) zur Darstellung. Zur Darstel-
lung ist eine mehrkernige Riesenzelle vergroBert dargestellt (lila
Kasten). AuBerdem finden sich Epitheloidzellen (VergroRerung
gelber Kasten).

Im zweiten Praparat konnten in der Epidermis nur sarkoidale
Granulome beschrieben werden, in der Tiefe weiterhin mehr-
kernige Riesenzellen in groBer Zahl (» Abb. 3b).

Labor

In Laboruntersuchungen wurde ein erhohtes Neopterin
(17 nmol/l; Referenzbereich <10nmol/l) sowie ein positiver
ELISpot auf Mycobacterium tuberculosis festgestellt.

Sowohl ACE (Angiotensin converting enzyme) sowie sIL-2-R
(I6slicher Interleukin-2-Rezeptor) zeigten sich im Verlauf norm-
wertig. Die restlichen Laborwerte waren unauffillig.



» Abb.4 Dermatologische Bildgebung des Lupus pernio. a Verti-
kale LC-OCT-Aufnahme: Die blaue Linie beschreibt die dermoepi-
dermale Junktionszone (DEJ), welche sehr irregular erscheint. Die
roten Pfeile beschreiben im Sinne nicht verkdsender Granulome
hyporeflektive und ovoid abgekapselte Strukturen, welche zirkular
von einem dunklen Randsaum und einem hyperreflektiven Binde-
gewebe umgeben sind. Im Stroma kommen einzelne hyperreflek-
tive Einzelzellen zur Darstellung (Gerat: deepLive DAMAE Medical,
Paris, Frankreich, BildgroRe: 1,2x0,5 mm?, laterale und axiale Auf-
[6sung: 1,1x1,3 pm?). b Vertikale OCT-Aufnahme: Die DEJ (blaue
Linie) ist nicht durchgéngig darstellbar. Es kommen Granulome
(rote Pfeile) zur Darstellung, welche sich hyporeflektiv, ovoid abge-
kapselt und mit dunklen Randsaum prasentieren. Die Granulome
sind umgeben von einem hyperreflektiven Bindegewebe (Gerdt:
VivoSight Dx, Michelson Diagnostics Ltd, Maidstone, Kent, England,
BildgroRe: 6x 1 mm?, laterale und axiale Auflésung: 7,5x 10 um?).
c Dermatoskopische Aufnahme: Multiple gewundene GefdRe
unterschiedlichen Durchmessers tber gelblich-orangefarbenen
Hintergrundstrukturen. Der dargestellte griine Kasten zeigt einen
palpablen Nodus, welcher stérker perfundiert ist als die Peripherie.
Der gelbe Pfeil zeigt exemplarisch auf ein atrophisch weiRliches
Areal, welches multipel das Erythem durchsetzt (Gerat: deeplive
DAMAE Medical, Paris, Frankreich).

Erganzende apparative Diagnostik

Dermatoskopie

In der Dermatoskopie zeigten sich groRflachig multiple, disse-
miniert stehende, verzweigte GefdRe unterschiedlichen Durch-
messers (ber gelblich-orangefarbenem erythematésem Hin-
tergrund. Weiterhin waren einige atrophisch depigmentierte
Areale zu sehen, die das Erythem unterbrechen. Palpable Nodi
erschienen in der Dermatoskopie stark vaskularisiert mit vielen
feinen und stark verwundenen GefédBen (» Abb.4c).

Die Plattenepithelkarzinome zeigten sich in der Unter-
suchung mit einer hyperkeratotischen Oberfldche und Krusten
sowie einer groblamelldren Schuppung. In der ndheren Umge-
bung erschienen die GefdRe polymorph und zeichnungsver-
mehrt.

Line-field konfokale optische Kohdrenztomografie (LC-OCT)
und dynamische optische Kohdrenztomografie (D-OCT)

Sowohl die LC-OCT (» Abb.4a) als auch die D-OCT (» Abb.4Db)
zeigten multiple Granulome im Sinne des Lupus pernio. Die
nicht-verkdsenden Granulome erschienen hyporeflektiv, ovoid
abgekapselt und zirkuldr von einem dunklen Randsaum umge-
ben in einem hyperreflektiven Bindegewebe (» Abb.4a). In der
LC-OCT waren auch einzelne hyperreflektive Einzelzellen abzu-

» Abb.5 Dermatologische Bildgebung des Plattenepithelkarzi-
noms. a Vertikale LC-OCT-Aufnahme: Die dermoepidermale Junk-
tionszone (DEJ) scheint unterbrochen (blaue Linie). Es zeigten sich
eine Hyperkeratose und ebenso einige helle verhornende Struktu-
ren im Gewebe. Am linken Bildrand zeigt sich eine intradermale
Zyste. Die Breite der Epidermis variiert im Schnittbild (gelbe Linien)
(Gerat: deepLive DAMAE Medical, Paris, Frankreich, BildgroRe: 1,2 x
0,5mm?, laterale und axiale Auflésung: 1,1x1,3um?). b Vertikale
OCT-Aufnahme: In der OCT zeigen sich neben den Hyperkeratosen
ebenso eine unterbrochene DEJ (blaue Linie) sowie einige helle
verhornende Areale (rosa Pfeile). Die Breite der Epidermis variiert
und ldsst sich nicht durchgehend darstellen (Gerat: VivoSight Dx,
Michelson Diagnostics Ltd, Maidstone, Kent, United Kingdom, Bild-
groRe: 6x1mm?, laterale und axiale Auflésung: 7,5x 10 pm?).

grenzen, welche sowohl multinukledre Riesenzellen als auch
Epitheloidzellen sein konnten. Die dermoepidermale Junktions-
zone (DEJ) wirkte an vielen Stellen verwaschen und lieB sich
durch die Nodi nicht durchgehend abbilden.

Der Bereich unterhalb des Ohres, verddchtig auf ein Platten-
epithelkarzinom, zeigte sich aufféllig durch eine Hyperkeratose
sowie eine starke Variabilitdt in der Breite der Epidermis
(» Abb.5a), die Oberfldche der Haut zeigte sich unregelmaRgig.
Der Ubergang von Epidermis und Dermis kam an vielen Stellen
nicht zur Darstellung. In der D-OCT zeigten sich weiterhin mul-
tiple helle, hyperreflektive Strukturen, welche die Irregularitat
in der Schichtung nochmals unterstreichen (» Abb. 5b).

Therapie und Verlauf

Nach erfolgter ambulanter Vorstellung wurde eine Prednisolon-
stoBtherapie per os nach Schema eingeleitet, beginnend mit
einer Dosierung von 1-mal tdglich 50mg bei stufenweiser
Reduktion auf 5mg iiber 7 Wochen hinweg. Es erfolgte eine
prophylaktische Begleittherapie mit Pantoprazol 40 mg sowie
Calcivit Kautabletten 1-mal tdglich per os lber die gesamte
Dauer der Prednisolontherapie. Weiterhin wurde eine topische
Therapie mittels Mometasoncreme 1-mal tdglich auf betrof-
fene Stellen sowie eine Basistherapie mit Dexeryl-Creme 2-mal
taglich begonnen, bei Befundbesserung erfolgte eine Umstel-
lung von Mometason auf Prednicarbat-Creme. Im beschriebe-
nen Zeitraum erfolgte etwa alle 4 Wochen eine ambulante Vor-
stellung zur Evaluation des Hautbefunds. Dieser zeigte sich zu-
ndchst stabil, ohne weitere Ausbreitung oder Verschlechte-
rung. Nach etwa 3-monatiger Therapie zeigte sich erstmals

43



» Abb.6 Klinische Fotodokumentation im Verlauf der multimodalen Therapie. a Seitenansicht der betroffenen rechten Gesichtshalfte nach
3-monatiger Therapie. Der Befund zeigte sich im Vergleich zum Ausgangszustand (> Abb. 1a) weniger erythematos. Eine Schuppung lieR sich
nur im Bereich der zwei Plattenepithelkarzinome (gelbe Umrandungen) beobachten. Ebenfalls zeigten sich palpable Granulome des Lupus per-
nio an der rechten Schlafe (rote Umrandung) (Kamera: Canon EOS 750 D). b Operationsdefekt der Exzision der Plattenepithelkarzinome am und
unter dem rechten Ohr. Bei der groRflachigen Resektion wurde ein Teil des Ohrknorpels freigelegt. Der weitere Hautbefund zeigt das vorbeste-
hende Erythem sowie einzelne GefdRe (Kamera: iPhone 15 Pro). c Seitenansicht der betroffenen Gesichtshalfte nach 7-monatiger Therapie der
Sarkoidose sowie einen Monat nach erfolgter Exzision der Plattenepithelkarzinome. Die Granulome des Lupus pernio zeigen sich an der ur-
spriinglichen Lokalisation (roter Pfeil) nicht mehr palpabel. Der Operationsdefekt (gelber Pfeil) heilt stadiengerecht und weist eine regelrechte
Wundheilung auf. Die Haut wirkt im Seitenvergleich noch erythematds bei weiterhin deutlich sichtbarer GefdaRzeichnung, eine Schuppung ist

nicht mehr zu beobachten (Kamera: iPhone 14 Pro).

eine Verbesserung (» Abb.6a), wobei eine Erhaltungstherapie
von 5mg Prednisolon geplant wurde und eine Fortfiihrung der
topischen Therapie. Im Verlauf zeigte sich der Hautbefund wei-
ter regredient. Fir die reaktiven Areale am Haaransatz sowie
der rechten Schldfe wurde eine topische Therapie mit Predni-
carbat-Creme, zundchst 1-mal tdglich, dann 2-3-mal wochent-
lich, vereinbart, fiir die restliche Haut wurde Protopic 0,1%
Salbe 2-mal tdglich verwendet, ebenso eine Basistherapie. Es
erfolgte eine Vorstellung in der operativen Sprechstunde zur
Therapieplanung der Plattenepithelkarzinome, welche nach
6-monatiger systemischer Therapie groRflachig stationar ope-
rativ exzidiert wurden (» Abb.6b). Die Defektdeckung erfolgte
mittels kombinierter Y-Plastik und Vollhauttransplantation. Der
Hautbefund zeigt sich aktuell stabil und verglichen mit dem Aus-
gangszustand deutlich verbessert (» Abb. 1a, » Abb.6c). Es er-
folgt eine systemische Erhaltungstherapie mit 5 mg Prednisolon
bei regelméRiger Vorstellung in der dermatologischen Ambu-
lanz. Eine weitere internistische Abklarung mittels Cardio-MRT
und transbronchialer Biopsie hinsichtlich der systemischen
Beteiligung ist aktuell geplant.

Diskussion

Das gemeinsame Auftreten dreier dermatologischer Erkrankun-
gen stellt eine seltene Konstellation dar, zu der es nur wenige
Beschreibungen gibt. In unserem Fallbeispiel traten zwei patho-
genetisch unabhdngige Erkrankungen, Lupus pernio und Plat-
tenepithelkarzinome, auf physikalisch vorgeschadigter Haut in
Form einer Erfrierung auf.
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In der bisherigen Forschung gab es dazu bereits einige Unter-
suchungen. Eine Kasuistik beschrieb einen Patienten, welcher
ebenfalls ein faziales Plattenepithelkarzinom auf einer kutanen
Sarkoidose entwickelte, jedoch zeigte sich in diesem Fall die
Haut ohne Vorschddigung [6]. In einer Kohorte von 3 Personen
trat diese Konstellation ebenfalls auf, die Plattenepithelkarzino-
me wurden ebenfalls chirurgisch exzidiert, bei 2 Patienten war
wie in unserem Fall ein pulmonaler Befall der Sarkoidose festzu-
stellen [7]. Eine Abgrenzung zu unserem Fall ist, dass auch hier
bei keinem Patienten eine physische Vorschddigung der Haut
beschrieben wurde [7]. In beiden Darstellungen fand die Dia-
gnostik allein anhand einer Gewebebiopsie statt [6, 7].

Eine Kasuistik beschreibt die Entstehung von weiRem Haut-
krebs auf einer durch Erfrierung vorgeschéddigten Haut in einer
Gruppe von 3 Patienten, wobei in 2 Fdllen ein Plattenepithelkar-
zinom diagnostiziert wurde [8], nicht jedoch die Entstehung
einer Sarkoidose auf dem Boden dieser Schadigung. Haufiger
beschrieben ist ein Zusammenhang zwischen thermischer Ver-
brennung und Malignitdt, wobei ein Review iber Neoplasien in
Brandnarben zeigte, dass das Plattenepithelkarzinom mit 71%
die haufigste Tumorart bei dieser Art der physikalischen Vor-
schadigung darstellte [9]. Eine andere Ubersichtsarbeit wies ei-
nen Zusammenhang zwischen systemischer Sarkoidose und
Malignitdt nach [10], eine weitere Arbeit zeigte diese Verbin-
dung ebenfalls auf, wobei hier auch ein Patient mit einem Plat-
tenepithelkarzinom auf einer kutanen Sarkoidose beschrieben
wurde [11]. Somit kdnnte die Genese des Plattenepithelkarzi-
noms auf beide vorbestehenden Erkrankungen zuriickzufiihren
sein. Eine Beschreibung einer kutanen Sarkoidose, welche auf
einer Erfrierung entstanden ist, fand sich bisher nicht. Als Ab-



grenzung zu unserem Fall gibt es jedoch eine Beschreibung ei-
ner Sarkoidose, welche 7 Monate nach einer Verbrennung in
deren Narbe entstanden ist [12]. Unsere Kasuistik grenzt sich
von anderen Beschreibungen durch das simultane Vorhanden-
sein der drei Dermatosen ab, wobei eine gegenseitige Beein-
flussung der Erfrierung und des Lupus pernio mit dem Endpro-
dukt eines Plattenepithelkarzinoms moglich erscheint.

Mit unserem Fallbeispiel mochten wir zeigen, dass die inter-
disziplindre Behandlung von granulomatésen Erkrankungen
einen wichtigen Baustein im patientenzentrierten Arbeiten dar-
stellt. Weiterhin mochten wir thematisieren, wie hilfreich sich
dermatologische Bildgebungsverfahren in die Diagnostik und
auch Verlaufsevaluation einbrachten, da in bisherigen Arbeiten
weitgehend invasive Diagnostik in Form einer Probebiopsie
angewandt wurde [1,6,7,12]. Unser Fall wies einige typische
Charakteristika sowohl der Sarkoidose als auch von Plattenepi-
thelkarzinomen in beiden Methoden (OCT und LC-OCT) auf [1],
wobei parallel zur Diagnostik eine Rickbildung des Befunds
wahrend der Verlaufskontrolle abgebildet werden konnte. Eine
differenzialdiagnostische Einbindung der schnellen, nicht-inva-
siven dermatologischen Bildgebung kdnnte sich somit bei
multiplen Lokalisationen fiir zukiinftige Patienten als niitzlich
erweisen. Eine Dokumentation der Befunde, auch in Form einer
Fotodokumentation, stellte sich als nitzlich heraus und zeigte
ein klinisch sehr gutes Ansprechen auf die multimodale Thera-
pie der Erkrankungen.
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