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Zusammenfassung

Hintergrund: Das Pyoderma gangraenosum (PG) ist eine autoinflammatorische
Erkrankung, die zur Ulzeration der Haut führt. Sie sollte in der Differenzialdiagnostik
von Ulkuserkrankungen berücksichtigt werden.
Fragestellung: Welche Charakteristika grenzen das PG von anderen ulzerativen
Hauterkrankungen ab?
Material und Methode: Es wurde eine Literaturrecherche durchgeführt und die S1-
Leitlinie Pyoderma gangraenosum herangezogen. Klinische Manifestationen und
Verläufe werden anhand von Fallbeispielen dargestellt.
Ergebnisse:Das PG ist eine seltene, aber schwerwiegendeprimär sterile nekrotisierende
Hauterkrankung, die im Rahmen von Syndromen und assoziiertmit Komorbiditäten aus
dem autoinflammatorischen Spektrum auftreten kann. Die Diagnose wird in der Regel
klinisch gestellt. Nicht selten ist das PG eine Ausschlussdiagnose. 70% der Ulzera treten
an den Unterschenkeln auf. Zu den Therapiemöglichkeiten zählen Immunsuppressiva
und Biologika.
Schlussfolgerung: Das PG ist eine wichtige Differenzialdiagnose von Unterschenkel-
ulzera und sollte in Betracht gezogen werden, wenn entsprechende Komorbiditäten
vorliegen und andere Ursachen ausgeschlossen wurden.

Schlüsselwörter
Ulzeration · Autoinflammation · Neutrophile Dermatose · Entzündliches Ulcus cruris ·
Immunsuppressiva

Das Pyoderma gangraenosum (PG) ist eine
seltene, nicht infektiöse, inflammatorische
Hauterkrankung aus der Gruppe der neu-
trophilen Dermatosen [10].

Das Fehlen von spezifischen histologi-
schen und laborchemischen Markern so-
wie das variable Bild des PG machen es zu
einer häufig fehl- oder spät diagnostizier-
tenErkrankungundeinerHerausforderung
für behandelnde Ärztinnen und Ärzte [2].

Aufgrund der variierenden klinischen
Präsentation und seiner multifaktoriellen,
noch nicht vollständig geklärten Pathoge-
nese gestaltet sich eine adäquate Therapie
oft als schwierig [1, 4].

Es gibt neue pathophysiologisch orien-
tierte Therapieansätze, die das Spektrum
deutlich erweitern.

Klinische Erscheinung

In Hinblick auf Lokalisation und Krank-
heitsverlauf kann das PG in 7 verschie-
dene Subtypen unterteilt werden, wobei
eine Überlappung und ein Übergang in
andere Subtypen häufig ist, sodass diese
Einteilung hypothetisch ist [1, 10].

Typisch für das PG ist eine rasch pro-
grediente Ulzeration der Haut, manchmal
innerhalb von Tagen. Diese beginnt mit
einer violett-schwarzen ödematösen ent-
zündlichen Plaque mit zentraler Nekrose
und peripheren Pusteln, die dann ulze-
riert und oft einen peripheren untermi-
nierten Rand aufweist. Im Rand kann man
dann bei weiterem Progress erneut die
violett-schwarze Ödembildung mit Pus-
teln erkennen. Häufig entstehen simultan
oder kurz hintereinander mehrere Ulzera,
auch innerhalb einer ödematösen Plaque.
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Abb. 18Akutes Pyoderma gangraenosummitmultilokulären bizarrenUl-
zera, Nekrosen undPusteln an beidenUnterschenkeln. Im Randbereichder
Spalthauttransplantation erscheinenneueHerde als Pathergiephänom

Abb. 28 Pyoderma gangraenosum in Remissionmit Gulliver-Zeichen

Minimaltraumata können diese auslösen
oder aggravieren (s. Pathergiephänomen
unten), dazu zählen auch iatrogene Verlet-
zungen der Hautintegrität (. Abb. 1). Die
Ulzera sind primär steril, können aber bei
längerer Bestandsdauer eine mikrobielle
Kontamination aufweisen. Im akuten Sta-
dium weisen die Ulzera die beschriebene
typische Morphologie auf. Wenn sie aller-
dings länger bestehen und die entzündli-
che Aktivität – auch durch eine Therapie –
abgeklungen ist, kann das PG sehr unspe-
zifisch aussehen, sodass es von Ulzera an-
derer Genese kaum noch unterschieden
werden kann. Das PG kann an den Un-
terschenkeln auftreten, häufig sind aber
auch atypische Lokalisationen wie Bauch
oder Brustbereich.

» Die klinische Erscheinung des
PG variiert je nach Subtyp und
Begleiterkrankung

ExtrakutaneManifestationwieEntzündun-
genanGelenken,Lunge,Herz,ZNS,Gastro-
intestinaltrakt, Leber, Milz und Auge wur-
den ebenfalls beschrieben, hier allerdings
eher imZugevonKomorbiditätenaus dem
Spektrum autoinflammatorischer Erkran-

kungen [26]. In erster Linie stellt das PG
eine Hauterkrankung dar.

Die verschiedenen Subtypen und de-
ren klinische Präsentation sind in . Tab. 1
dargestellt.

Läsionen, die sich in Remission befin-
den, weisen häufig das sog. Gulliver-Zei-
chen auf, bei dem es sich um Epithelaus-
läufer handelt, die vom Rand der Wunde
in Richtung Zentrum wachsen (. Abb. 2)
und nach vollständiger Heilung eine „zi-
garettenpapierartige“ Narbe hinterlassen
[9, . Abb. 3].

Komorbiditäten

In etwa 50% der Fälle findet sich bei
betroffenen Patienten eine Assoziation
mit anderen Erkrankungen. Am häu-
figsten sind hierbei Diabetes mellitus
(25,1%), chronisch entzündliche Darm-
erkrankungen (CED wie Morbus Crohn,
Colitis ulcerosa, 34%), rheumatoideArthri-
tis (29%) und hämatologische Neoplasien
(20%) [3, 15]. Des Weiteren sind seltenere
Komorbiditäten wie Hepatitiden, primär
biliäre Zirrhose und systemischer Lupus
erythematodes beschrieben, wobei die
Häufigkeit der assoziierten Erkrankun-
gen je nach Subtyp des PG stark variiert

(. Tab. 1; [3, 15, 21]). Bei stationär be-
handelten PG-Fällen fanden Jockenhofer
et al. in 94,8%einmetabolisches Syndrom,
was die häufigste Komorbidität darstel-
len dürfte [15]. Dies könnte durch eine
autoinflammatorische Stoffwechsellage
bei Adipositas und Il-23/Th17-betonter
Entzündung im abdominalen Fettgewebe
erklärt werden [7].

Pathogenese

Das PG ist eine Erkrankung mit multifak-
torieller Genese, dessen genauer Mecha-
nismus noch nicht vollständig geklärt und
Gegenstand aktueller Forschung ist.

AngenommenwirdeinZusammenspiel
aus Neutrophilen-Dysfunktion, Zytokin-
Dysregulationen und genetischer Prädis-
position [4, 23, 28].

Neutrophilen-Dysfunktion

Wie alle neutrophilen Dermatosen ist auch
das PG histologisch im akuten Stadium
durch ein neutrophiles Entzündungsinfil-
trat gekennzeichnet [8].

Ob die neutrophilenGranulozyten hier-
bei die primäre Ursache oder lediglich die
Effektorzellen eines anderweitig gestörten
Immunprozesses sind, ist bislang jedoch
ungeklärt [4]. Untersuchungen haben ge-
zeigt, dass ein Teil der PG-Patienten Defek-
te im Bereich der Phagozytose, Migration
und Chemotaxis der neutrophilen Granu-
lozyten aufweist [4].

Auch die Assoziation des PG mit an-
deren Erkrankungen, deren Pathogenese
auf einer Dysregulation von neutrophilen
Granulozyten beruht, macht die Hypothe-
se der Neutrophilen-Dysfunktion als eine
der Ursachen des PG plausibel [4].
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Tab. 1 Subtypen des Pyoderma gangraenosum [1, 10]
Typ Lokalisation Klinisches Bild Assoziierte

Erkrankungen

Ulzerativ Untere Extre-
mitäten

Rasch progredient, violetter Wund-
rand, unterminierend

CED, Arthritis, myelo-
proliferativ

Bullös Gesicht Oberflächliche Bulla, blau-grauer
Randsaum

Myeloproliferativ

Pustulös Beine und
Oberkörper

Schmerzhafte Pustel, roter Halo CED

Vegetativ Rumpf Oberflächliches Ulkus, kein violetter
Wundrand

–

Peristomal Stoma Schmerzhaftes Ulkus, unterminie-
rend, violetterWundrand

CED, gastrointestinale
Tumoren

Postoperativ Wundbereich Rasch progredient, unterminierend Chirurgische Eingriffe

Maligne Rumpf, Hals
und Kopf

Destruktive Ulzeration, kein violet-
ter Wundrand

–

CED chronisch entzündliche Darmerkrankung

Tab. 2 PG-assoziierte Syndrome [1]
Syndrome Assoziierte Erkrankungen Gen Therapie

PAPA Pyogene Arthritis, PG, Akne PSTPIP1 IL-1-Rezeptor-Antagonist
TNF-α-Inhibitoren
Systemische GKS

PASH PG, Akne, Hidradenitis suppura-
tiva

PSTPIP1
NCSTN

IL-1-Rezeptor-Antagonist
Cyclosporin
Systemische GKS
TNF-α-Inhibitoren
Dapson

PASS PG, Acne conglobata, Hidrade-
nitis suppurativa, seropositive
Spondyloarthropathien

– TNF-α-Inhibitoren

PAPASH Pyogene Arthritis, PG, Akne, Hi-
dradenitis suppurativa

PSTPIP1 IL-1-Rezeptor-Antagonist
TNF-α-Inhibitoren

PsAPASH Psoriasis-Arthritis, PG, Akne, Hi-
dradenitis suppurativa

– TNF-α-Inhibitoren

Die Syndromnamen sind Akronyme der assoziierten Erkrankungen
PG Pyoderma gangraenosum, IL-1 Interleukin-1, TNF Tumornekrosefaktor, GKS Glukokortikosteroide

Tab. 3 Pyoderma gangraenosum induzierende Substanzen [29]
Naranjo-Score Medikament

>9 (Definitiver Zu-
sammenhang)

Kokain und Imatinib

5–8 (Zusammenhang
wahrscheinlich)

Propylthiouracil, Isotretinoin, Interferon, Sunitinib, Gefitinib, Enoxa-
parin, Erythropoietin, Pazopanib, Etanercept, Ipilimumab, Azacitidin,
Alitretinoin und Ciprofloxacin

1–4 (Zusammenhang
möglich)

Granulozyten-Kolonie-stimulierender Faktor, Infliximab, Adalimumab,
Lenalidomid und rote Tattoofarbe

Zytokin-Dysregulation

Welche Rolle Zytokine bei der Entstehung
des PG spielen, ist bislang nicht abschlie-
ßend geklärt. Proben aus Hautläsionen
von betroffenen Patienten, weisen jedoch
neben anderen Zytokinen eine deutliche
Überexpression von IL-1β und dessen Re-
zeptoren (IL-1RI & IL-1RII), TNF-α und des-

sen Rezeptoren (TNF-RI & TNF-RII), sowie
IL-17 und dessen Rezeptor (IL17R) auf [4].

Hierbei istbesondersdieExpressionvon
IL-1β hervorzuheben, die möglicherweise
auf eine Inflammasom-Dysregulation zu-
rückzuführen ist und somit für eine auto-
inflammatorischeGenese des PG sprechen
würde [19].

Diese Überexpression von Zytokinen
sowie das teils sehr gute Ansprechen auf
die zielgerichtete Hemmung der Zytoki-
ne und deren Signalkaskade machen eine
Zytokin-Dysregulation als Ursache des PG
wahrscheinlich [13, 22, 24].

Genetik

Die genetische Komponente des PG ist
am besten durch dessen gehäuftes Auf-
treten im Rahmen eines PG-assoziierten
Syndroms zu illustrieren [1, . Tab. 2].

Zusätzlich sind vereinzelt Fälle von fa-
miliärenHäufungenohneassoziiertes Syn-
drom beschrieben worden [16].

Provokationsfaktoren

Pathergie

In etwa 30% der PG-Patienten findet sich
eine überschießende Reaktion der Haut
auf Traumata, auch bekannt als Pather-
giephänomen [11, 29].

Häufig beschrieben sind hierbei Ent-
stehungen von Ulzera nach chirurgischen
Eingriffen im Bereich des Thorax und Ab-
domen, jedoch können bereits Bagatell-
traumatawie Injektionen zurUlkusbildung
führen [25, 30, . Abb. 1 und 3].

Medikamenteninduktion

Zu diesem Zeitpunkt sind etwa 20 ver-
schiedene Substanzen bekannt, die un-
ter Verdacht stehen, mit unterschiedlich
hoher Wahrscheinlichkeit Pyodermata
gangraenosa zu induzieren. Zur Risikoab-
schätzung hat sich hierbei der Naranjo-
Score etabliert. Er beruht auf 10 Fragen zu
einer fraglichen Medikamentenreaktion
und ermöglicht eine Einteilung in: defi-
nitiver Zusammenhang, wahrscheinlicher
Zusammenhang, möglicher Zusammen-
hang und kein Zusammenhang zwischen
Medikamenteneinnahme und Reaktion
[29, . Tab. 3].

Diagnostik

Aufgrund der variablen Präsentation und
fehlender histologischer und laborchemi-
scher Marker gibt es bislang keine ein-
heitlichen Diagnosekriterien für das PG.
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Abb. 38Narbenbildung nach Pyoderma gan-
graenosum, Pathergiephänomennach Kratz-
wunde (oben)

Die Diagnose muss durch den Ausschluss
der Differenzialdiagnosen erfolgen [1].

Die Diagnose wird primär klinisch an-
hand des typischen Erscheinungsbildes
gestellt. Eine Histologie dient eher dem
Ausschluss von Differenzialdiagnosen wie
nodöse Vaskulitis, Livedovaskulopathie
oder Calciphylaxie. Zwar weist ein Groß-
teil derPatientenhistologischeindermales
Ödem und ein neutrophiles Entzündungs-
infiltrat auf (. Abb. 4), jedoch ist dessen
geringe Spezifität nicht ausreichend, um
als beweisend zugelten [8]. Superinfizierte
Ulzera anderer Genese können ebenfalls
histologisch vaskulitische Veränderungen
und neutrophilenreiche Entzündungsinfil-
trate aufweisen. Zudem können Patienten
unter immunsuppressiver Therapie sowie
Patienten, die sich in Spontanremission
befinden, auch einen histologisch unauf-
fälligen Hautbefund aufweisen [6, 20].
Die Histologie liefert also allenfalls Hin-
weise auf ein PG, kann diese Erkrankung
aber nicht definitiv diagnostizieren oder
ausschließen.

Die Biopsie wird in der Regel in Lo-
kalanästhesie aus dem entzündlichen
Randsaum des Ulkus entnommen. Sie
sollte mindestens eine 4mm durchmes-
sende Stanzbiopsie sein; besser ist eine
kleine, aber tief reichende Spindel, da
zur Differenzialdiagnose der Calciphy-
laxie oder nodöser Vaskulitiden auch

Abb. 49Histologie
einer PG(Pyoderma
gangraenosum)-
Läsion (HE-Fär-
bung). Dichtes
diffus verteiltes
Entzündungsinfil-
tratmit Dominanz
neutrophiler Gra-
nulozyten, die auch
die Gefäßwände
durchwandern

Fettgewebe enthalten sein sollte. Jede
Biopsieentnahme birgt das Risiko eines
Pathergiephänomens mit einer Vergröße-
rung der Ulzeration, worüber aufgeklärt
werden muss.

Aktuell haben sich zwei Diagnose-
Scores, PARACELSUS und Maverik, be-
währt, um die Wahrscheinlichkeit für das
Vorliegen eines PG bei suspekten Hautbe-
funden abzuwägen, wobei laut aktueller
Studienlage der Maverik-Score eine Sen-
sitivität von 86% und eine Spezifität von
90% aufweist [20].

» Die Histologie gilt nicht als
beweisend oder ausschließend für
das Vorliegen eines PG

Sowohl der PARACELSUS-Score als auch
derMaverik-Scoreberuhenauf einer Punk-
tevergabe in Abhängigkeit von klinischer
Präsentation und Verlauf [6].

DerMaverik-Scoreverlangtdenhistolo-
gischen Nachweis eines neutrophilen Ent-
zündungsinfiltrats, um eine Läsion als PG
klassifizieren zu können [20], was aus den
obengenanntenGründen auch in der Leit-
linie als kritisch gesehen wird.

Differenzialdiagnosen

DadasPGofteineAusschlussdiagnosedar-
stellt, sollen im Folgenden andere immu-
nologische oder inflammatorische ulzerie-
rende Erkrankungendargestellt und deren
Charakteristika herausgearbeitet werden,
um eine differenzialdiagnostische Unter-
scheidung zu ermöglichen.

Livedovaskulopathie

Die Livedovaskulopathie ist eine Erkran-
kung der Gefäße, die durch eine erhöhte
thrombotische und eine verringerte fibri-
nolytische Aktivität in Kombination mit
Endothelschäden gekennzeichnet ist [18].
Ursache für diese Fehlregulation sind De-
fekte inProteinenundEnzymenderKoagu-
lation und Fibrinolyse [18]. Die Erkrankung
gilt als okkludierende Vaskulopathie.

Typische Präsentation sind hierbei
meist bilaterale Ulzera an den Unter-
schenkeln [18].

Die Abgrenzung zum PG erfolgt kli-
nisch durch die bizarren, oberflächlichen
Ulzerationen in Kombination mit einer Ca-
pillaritis alba/Atrophie blanche in der Um-
gebung (.Abb. 5). Pusteln fehlen in der
Regel. Histologisch zeigen sich typische
Gefäßokklusionen oberflächlicher derma-
ler Gefäße mit Fibrinablagerungen ohne
wesentliche Begleitentzündung [18].

Panarteritis nodosa cutanea
benigna

Bei der Panarteriitis nodosa cutanea beni-
gna handelt es sich um eine rein dermale
Manifestation der Panarteriitis nodosa, die
auf einer nekrotisierenden Vaskulitits mit-
telgroßer Arterien beruht [27].

Klinisch präsentiert sich die Erkrankung
meist als Nodus oder induriertes Erythem
der unteren Extremität, seltener der obe-
ren Extremität. Häufig wurde zudem die
Ausbildungvon lividenVerfärbungen, Pur-
pura und Ulzerationen beschrieben [14,
. Abb. 6]. Die Panarteriitis nodosa cuta-
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Abb. 58 Livedovaskulopathiemit bizarrenNarben (Capillaritis alba)

Abb. 68Ulzerierte Knoten bei nodöser Vaskulitis

nea benigna gehört somit zum Formen-
kreis der nodösen Vaskulitiden.

Calciphylaxie

DieCalciphylaxie ist gekennzeichnet durch
ischämischeNekrosenderHaut, verursacht
durch Kalzifikation von kutanen und sub-
kutanen Gefäßen mit sekundärer Throm-
bosierung [5].

Mehrere Ursachen sind bislang für die
Entstehung einer Calciphylaxie bekannt.
Als häufigsteUrsache ist einHyperparathy-
reoidismus mit Störungen des Kalzium-
Phosphat-Haushalts durch chronisches
Nierenversagen zu nennen. Seltenere
Ursachen wie Vitamin- K-Mangel und
Diabetes mellitus werden berichtet [5].
Die Erkrankung hat eine sehr schlechte
Prognose.

Klinisch präsentiert sich die Calciphy-
laxie meist in Form von Plaques, Nodi,
bizarren Ulzera mit Nekroseplatten oder
Livedozeichnung mit überproportionalem
Schmerz zur gegebenen Hautläsion [5].

Vaskuläre Ulzera

Das Ulcus cruris venosum und arteriosum
betrifft typischerweise bestimmte Lokali-
sationenwie Ischämiezonen beim arteriel-
len Ulcus sowie distale Insuffizienzpunkte
bei venösen Ulzera. Das Pyoderma gan-
graenosumhingegen kann an allen Lokali-
sationenauftreten,wobeiManifestationen
andenUnterschenkeln häufig sind, da hier
TraumataundzusätzlicheFaktorenwieSta-
se das Auftreten begünstigen. In der Um-
gebung venöser Ulzera findet sich nahe-
zu immer eine Dermato(lipo-)sklerose und
oft eine Purpura jauned’ocre, während das
Pyodermagangraenosumauf unveränder-
terHautauftritt. Einweiteres klinischesUn-
terscheidungsmerkmal ist der Ulkusrand,
der beim akuten Pyoderma aufgeworfen

und gerötet ist und manchmal (sterile)
Pusteln aufweist, während bei vaskulären
Ulzera und beim Ulcus hypertonicum Mar-
torell die Ränder oft areaktiv erscheinen.
Ein wichtiger klinischer Unterschied ist die
Dynamik. Vaskuläre Ulzera entstehen und
verändern sich über einen längeren Zeit-
raum, während das Pyoderma gangrae-
nosum innerhalb von Tagen ulzeriert und
schnell eine beträchtliche Größe erreichen
kann.

Verlauf und Prognose

Der Verlauf des PG ist sehr unterschied-
lich und variiert je nach Subtyp, Ausprä-
gung, Komorbiditäten und Zeitpunkt der
Diagnose.

So kommt es beim medikamentenas-
soziierten PG nach Absetzen des kausalen
Arzneimittels in den meisten Fällen zur
Remission der Läsion, wohin gegen die
übrigen Subtypen des PG mit einer bis zu
3-fach erhöhten Mortalität, verglichen zur
Normalbevölkerung, einhergehen und oft
nur auf gezielte immunsuppressive Thera-
pie ansprechen bzw. sogar chronisch ver-
laufen [1, 17, 22].

DurchdieschwierigeDiagnostikkommt
es häufig zu einer verspäteten Diagnose-
stellung oder Fehldiagnose, wodurch kon-
traproduktive Interventionenwie z. B. chir-
urgisches Débridement durchgeführt wer-

den, welche negative Auswirkungen auf
den Krankheitsverlauf haben können [17].

Eine weitere Gefahr stellen Superinfek-
tionen im Bereich der geschädigten Haut
dar, welche durch die immunsuppressive
Therapie begünstigt werden und oft lan-
ge unerkannt bleiben oder falsch inter-
pretiert werden, was wiederum zu einer
Sepsis führen kann.

Therapie

Die Therapie des PG gestaltet sich oft als
schwierig. Eine einheitliche Therapieemp-
fehlung gibt es bis dato nicht. Bei allen
singulären Läsionen <4cm2 bzw. bei pe-
ristomalen Läsionen, unabhängig von Be-
gleiterkrankungen, empfiehlt die Leitlinie
topische Glukokortikosteroide (GKS) Klas-
se 3–4 oder topische Calcineurininhibito-
ren (TCI) als Monotherapie. Bei größeren
Läsionen sowie multiplen Läsionen ist in
der Regel eine Systemtherapie, zusätzlich
zur topischen Therapie indiziert. Hier va-
riiert die Therapie, je nach Komorbidität
[6, . Tab. 4]. Neben immunsuppressiven
und -modulierenden Therapien wie oralen
Glukokortikosteroiden, Cyclosporin A oder
hoch dosierten Immunglobulinen kom-
men auch Biologika zum Einsatz, die ein-
zelne Zytokine, beispielsweise TNF-α, Il-17
oder Il-1, blockieren. Vorsicht ist bei chirur-
gischen Sanierungen der Ulzera geboten,
dadie TraumatisierungdesGewebes einen
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Tab. 4 AWMF, S1-Leitlinie Pyoderma gangraenosum, 2020
– PG bei CED oder RA Maligne Erkrankung Andere

1. Wahl TNF-α-Inhibitor ± GKS IVIG ± GKS GKS und/oder CSA

2. Wahl GKS und/oder CSA GKS und/oder CSA TNF-α-Inhibitor ± GKS

3. Wahl IVIG ± GKS oder
Immunsuppressiva ± GKS, AZA, MTX,
MMF

TNF-α-Inhibitor oder
Immunsuppressiva ggf. + GKS, AZA, MTX,
MMF

IVIG ± GKS oder
Immunsuppressiva ± GKS, AZA, MTX,
MMF

4. Wahl Therapieversuchmit anderen Biologika wie Canakinumab, Anakinra,
Ustekinumab, Secukinumab, Rituximab

TNF-α-Inhibitor Tumornekrosefaktor-α-Inhibitor, GKS Glukokortikosteroide, PG Pyoderma gangraenosum, CED chronisch entzündliche Darmerkrankung,
RA rheumatoide Arthritis, IVIG intravenöse Immunglobuline, CSA Cyclosporin A, AZA Azathioprin,MTXMethotrexat,MMFMycophenolat mofetil

negativen Einfluss auf den Krankheitsver-
lauf habenkann (Pathergiephänomen). Le-
diglich bei „ausgebrannten“ Ulzerationen
ohne entzündliche Aktivität kann eine De-
fektdeckung durch eine Hauttransplanta-
tion erwogenwerden,möglichst nur unter
Systemtherapie und ohne stärkeresWund-
débridement.

» Chirurgische Interventionen
können zur Progression der
Erkrankung führen

Systemische Steroide stellen in der Regel
die First-line-Therapie dar. Meist wird in ei-
ner Dosis von 1mg/kgKG Prednisolon oral
begonnen mit langsamem Ausschleichen
über Wochen angepasst an den klinischen
Verlauf. Bei Rezidiven werden die oben
genannten immunmodulierenden Kome-
dikationen eingesetzt, um Steroide zu spa-
ren. Cyclosporin A wird angelehnt an die
Dosierung beim atopischen Ekzem oder
bei der Psoriasis in einer Dosis von 2,5mg/
kgKG gegeben, verteilt auf zwei Einzeldo-
sen. Auch bei Infliximab werden die Dosis
und die Therapieintervalle analog zur Pso-
riasistherapie gegeben.

Zusätzlich zuden in. Tab. 4genannten
Therapieoptionen finden seit einiger Zeit
Januskinase-Inhibitoren (JAK-Inhibitoren)
bei therapierefraktärem PG Anwendung
[12]. Diese Therapieoption sollte insbeson-
dere bei hämatologischen Grunderkran-
kungenerwogenwerden, dieebenfallsmit
JAK-Inhibitoren behandelt werden kön-
nen. Hierbei konnten zum Teil komplette
Remissionen von zuvor therapieresisten-
ten Läsionen erzielt werden [22].

Fazit für die Praxis

4 Die Diagnose des Pyoderma gangraeno-
sum (PG) wird in erster Linie klinisch nach
Ausschluss möglicher Differenzialdiagno-
sen gestellt. Unterschiedliche Präsenta-
tionen der einzelnen Subtypen machen
die zeitgerechte Diagnose oft schwierig.

4 Rasch progrediente entzündliche Nekro-
sen und Ulzera mit peripheren Pusteln in
atypischer Lokalisation sollten differenzi-
aldiagnostisch an ein PG denken lassen.

4 Der histologische Nachweis eines neutro-
philen Entzündungsinfiltrats gilt nicht als
Beweis für das Vorliegen eines PG. Viel-
mehr dient die Histologie zum Ausschluss
möglicher Differenzialdiagnosen.

4 Diagnostische Scores sind nützliche Hilfs-
mittel bei suspekten Läsionen. Bewährt
haben sich hierbei der Maverik- und der
PARACELSUS-Score. Der Maverik-Score
verlangt das Vorliegen eines neutrophilen
Entzündungsinfiltrats, um die Diagnose
PG stellen zu können.

4 Chirurgische Sanierungen sollten nur bei
zwingendem Bedarf erfolgen bzw. erst
wenn keine entzündliche Aktivität mehr
vorliegt, da ansonsten das Risiko einer
überschießenden Reaktion der Läsion be-
steht.

4 Bislang besteht keine einheitliche Emp-
fehlung für das therapeutische Vorgehen
bei PG. Das Therapiespektrum reicht hier-
bei von Absetzen eines kausalen Arznei-
mittels über topische Immunsuppressiva
bis hin zu systemischen Immunsuppressi-
va und Biologika.
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Pyoderma gangraenosum—When inflammation becomes ulcerated

Background: Pyoderma gangraenosum (PG) is an autoinflammatory disease leading to
ulceration of the skin. It should be considered in the differential diagnosis of ulcerative
diseases.
Objective:What are the characteristics that differentiate PG from other ulcerative skin
diseases?
Material and method: A literature search was performed and the S1 guidelines on PG
were consulted. Clinical manifestations and processes are presented based on case
reports.
Results: A PG is a rare but serious primarily sterile necrotizing skin disease that
can occur as part of a syndrome and can be associated with comorbidities from
the autoinflammatory spectrum. The diagnosis is usually made clinically. It is not
uncommon for the PG to be a diagnosis of exclusion and 70% of the ulcers occur on the
lower legs. Treatment options include immunosuppressants and biologics.
Conclusion: The PG is an important differential diagnosis of lower leg ulcers and should
be considered when appropriate comorbidities are present and other causes have been
excluded.
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Ulceration · Autoinflammation · Neutrophilic dermatosis · Inflammatory ulcus cruris ·
Immunosuppressive agents
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