Ubersicht

Liegt ein Quincke-Odem vor?

Differentialdiagnose zum Angioddem

BRUNELLO WUTHRICH, ZOLLIKERBERG

Das Quincke-Odem (Angioddem) ist eine akut auftretende Schwel-
lung der tieferen Hautschichten oder/und der Schleimhaute. Das
Angiododem kann solitar auftreten oder an mehreren Stellen. Pra-
dilektionsstellen sind lockeres Bindegewebe um die Augenlider,
die Lippen, die Zunge, die Genitalien, die Hinde und die Fiisse. Die
Schwellungen sind prall, kaum juckend, eher blass als rot. Gefiirch-
tet ist das Larynxddem, welches zur Erstickung fiihren kann. Das
Quincke-Odem kann mit einer Urtikaria assoziiert sein.

as Angioodem kann bei verschie-
Ddenen Erkrankungen und auch

bei unterschiedlicher Pathogene-
se auftreten. Differentialdiagnostisch
muss der Arzt eine Reihe von Krankheits-
bildern abgegrenzen (Tab. 1), was aber
bei guter Anamnese und sorgfiltiger kli-
nischer Untersuchung einfach gelingt.
Eine lokale Schwellung, die als Folge
eines Insektenstiches, sofort, innerhalb
einer Stunde (lokal-allergische Reaktion
von Soforttyp), oder verzogert, nach etwa
12 bis 24 Stunden auftritt (lokal-aller-
gische Reaktion von Intermediir- oder
Spittyp) (Abb. 1), gehort nicht zum Be-
griff «Quincke-Odem», das immer ein
«Fernédem» darstellt. Auch eine lokali-
sierte Kontakturtikaria (z.B. bei Latex-
oder Kilteallergie) und das vibratorische
Angioddem (lokalisiert), das bei sehr star-
ken Vibrationen wie zum Beispiel bei der
Verwendung eines Presslufthammers
entsteht, miissen ausgeschlossen werden
[1]. Abzugrenzen sind auch kollaterale
Lidodeme oder Gesichtsschwellungen als

Folge eines akuten Kontaktekzems (Abb.
2). Diese treten nicht innerhalb Minu-
ten, sondern nach (12-) 24 bis 48 Stun-
den nach Hautkontakt mit dem Allergen
auf und gehen mit Rétung und epider-
malen Verinderungen, wie Blischenbil-
dung und Schuppung, einher.

Bei chronischen, doppelseitigen,
Unterlidschwellungen, hiufig bei dlteren
Patientinnen, handelt es sich um Lido-
deme bei (Autoimmun-) Hypothyreose
(Hashimoto), (Myxddem) (Abb. 3, 4).

Odeme bei «capillary leak syn-
drome» [2] und «idiopathische zyklische
Odeme» [3] auf Grund einer generali-
sierten kapilliren Hyperpermeabilitdc
verschiedener Ursachen sind meist dif-
fus, entwickeln sich langsamer und kén-
nen lageabhiingig sein.

Melkerson-Rosenthal-Syndrom
und Morbus Morbihan
Das Melkerson-Rosenthal-Syndrom geht
initial mit rezidivierenden Gesichts-
schwellungen einher, die nach einigen

Tab.1: Differentialdiagnose von Angio6demen.

Abb. 1: Lidschwellung/Lidédem bei lokal-
allergischer Spatreaktion auf multiple
Miickenstiche im Gesicht, davon einer am
Unterlid (kleine Pustel).

Abb. 2: Lidschwellung bei Kontaktekzem
auf Kosmetika.

Schiiben als Folge einer granulomatdsen

o Lokal allergisches Odem (Kontakturtikaria, nach Insektenstichen, Kontaktallergie) Entziindung persistieren [4]. (Abb. 5). Es
*  Vibratorisches Angioodem kann sich isoliert mit Lippenschwel-
o Kollaterale Odeme bei akutem Kontaktekzem lungen manifestieren. die histologisch
° leo.deme"b €l Hyp.ot.hyreos.e ) . dem Bild einer Cheilitis granulomatosa
*  Zyklische Odeme, idiopathische Odeme, ,Capillary leak syndrom*” entsprechen (Abb. 6). Das Vollbild geht

¢ Melkerson-Rosenthal-Syndrom mit Cheilitis granulomatosa . p. e . g.
A o . . . mit einer Fazialis-Parese und einer Lin-

e Odeme érythémateux chronique facial supérieur (Degos) li inh

e Morbus Morbihan gua %lcata (;:}11 cr D | b
o Odeme bei Einflussstauung cn ertahrenen f.:rmato og“en‘ ¢
«  Lymphodeme Ifannt, ist das seltene. Bild de's «Ode{n.e
e Episodisches Angioddem mit Eosinophilie (Gleich-Syndrom) érythémateux chronique facial supéri-
eur», das von Degos 1977 erstmals als
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Ubersicht

erythematoses Odem der Lider und der
oberen Wangenpartien idiopathischer
Atiopathogenese beschrieben wurde [5].
Bei genauer Betrachtung fillt eine leich-
te Akne vulgaris (Papulopusteln) auf
(Abb. 7, 8).

Als Morbus Morbihan wurde eine
seltene Komplikation der Rosazea-Der-
matitis bezeichnet [6-8]: es entstehen
durch eine verstirkte Beteiligung der
Lymphgefisse derbe, kaum eindriickba-
re Odeme. Wangen, Nase und Stirn sind
besonders betroffen (Abb. 9).

Namensgebend fiir diese Erkran-
kung ist die Region Morbihan in der Bre-
tagne, in der diese Erkrankung gehiuft
auftreten soll [9]. Charakteristisch sind
der chronische Verlauf, fehlende labor-
chemische Verinderungen und histolo-
gisch auffillig ist eine Mastzellanreiche-
rung in allen Etagen des Bindegewebes.
Durch diese mastzellinduzierte Fibrose
konnte die Induration erklirt werden,
ebenfalls die Schwellung durch die His-

taminfreisetzung.

Odeme auf Grund internistischer

Erkrankungen
Gewebsodeme bei einer oberen Einfluss-
stauung der Vena cava, Odeme bei
Herz- und Niereninsuffiszienz und
Lymphodeme durch Blockade der
Lymphdrainage sind abzugrenzen und es
muss nach einer zugrundeliegenden Er-
krankung gesucht werden (Ubersicht un-
ter [10]).

Abb. 5: Schwellung der Wangen bei Mel-
kerson-Rosenthal-Syndrom mit Fazialis-
Parese.
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Abb. 3 und 4: Chronische Unterlidodeme (Myx6dem) bei Hypothyreose.

Gleich-Syndrom
Das Gleich-Syndrom (Episodic angio-
edema associated with eosinophilia) ist
ein seltenes, chronisch rezidivierendes
Krankheitsbild, das mit schweren
Angioddemen, Urtikaria und oft sehr ho-
her (primirer) Eosinophilie (60-80%)
im peripheren Blut einhergeht [11, 12].
Die Atiologie ist ungeklirt; nachgewie-
sen sind T-Zell-Defekte und Funktions-
storungen der eosinophilen Granulo-
zyten einhergeht. Klinisch imponieren
meist dramatisch verlaufende, rezidivie-
rende (monatliche Intervalle; auch &f-
ters), schwerste Schwellungszustinde an
Gesicht, Nacken, Extremititen und
Stamm. Diese episodischen Angioddeme

Abb. 6: Lippenschwellung bei Cheilitis
granulomatosa, isoliert oder Teilsym-
ptom eines Melkerson-Rosenthal-Syn-
droms.

konnen kombiniert sein mit hohen Fie-
berschiiben, Arthralgien und Gewichts-

verlust.

Azetzylsalicylsaure und ACE-

Hemmer induzierte Angioodeme
Relativ hiufig in der tiglichen Praxis sind
Angioddeme (mit oder ohne Urtikaria),
welche durch Azetylsalizylsiure (ASS)
und andere nichtsteroidale Antirheuma-
tika (NSAR), wie Diclofenac, Mefamin-
sdure, usw. ausgeldst wurden. Pathoge-
netisch handelt es sich hier sehr selten
um eine Allergie, am hiufigsten ist eine
mastzellenmediator-vermittelte Intole-
ranzreaktion bei susceptiblen Individu-
en, vermutlich auf Grund einer Stérung
im Arachidonsiurestoffwechsel. Bei ASS-
induziertem Asthma liegt eine genetisch
bedingten Erhéhung der Leukotrien-C4-
Synthase-Aktivitit zugrunde, welche —

Abb. 7 und 8: Edeme érythémateux chronique facial supérieur (Degos)
mit Odem der Stirne, der Lider und der oberen Wangenpartien bei leichter Acne

vulgaris.
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Abb. 9. Morbus Morbihan mit Odem der
Augenlider, Stirne und Nase bei leichter
Rosazea.

nach Blockierung der Cyclooxygenase
und damit der bronchodilatatorisch wir-
kenden Prostaglandine zu vermehrter
Bildung von bronchospastisch wirk-
samen Lipoxygenase-Stoffwechselpro-
dukten (Leukotrienen) fithrt [13]
(Abb.10).

Beim kutanen Typ der ASS-Intole-
ranz wird auch eine direkte Mediatorfrei-
setzung aus Mastzellen, eine direkte
Komplementaktivierung sowie eine ver-
dnderte Reaktivitit von Thrombozyten
diskutiert [14]. Es bestehen Kreuzinto-
leranzen mit anderen NSAR. Bei be-
kannter Intoleranzreaktion auf ASS und
andere NSAR kénnen im Bedarfsfall Pa-
racetamol (z. B. Dafalgan®) und Coxibe
(selektive Cyclooxygenase Hemmer wie
Celecoxib [Celebrex®] bzw. Etoricoxib
[Arcoxia®] gegeben werden [15].

Erworbene Angioodeme, die durch
Inhibitoren des Renin-Angiotensin-Al-
dosteron-Systems (RAAS) (ACE-Hem-
mer) ausgelost werden, miissen in der
Differentialdiagnose der Angioédeme
immer beriicksichtigt werden. Auch hier
handelt es sich nicht um eine Allergie,
sondern um eine pharmakologische Ne-
benwirkung der ACE-Hemmer [16,
17].

Liegt nun ein Angio6dem vor?

Bei der Abklirung einer Hautschwellung,
besonders falls sie retrospektiv erfolgt,
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Abb. 10: Arachidonsaurestoffwechsel/Pathogenese ASS-Intoleranz Asthma-Typ.
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eosinophiler Granulozyten ins Gewebe

muss zunichst auf Grund der Befragung
und des klinischen Bildes differentialdi-
agnostisch tiberlegt werden, ob tatsich-
lich ein Angioddem vorliegt bzw. vorlag
und die weiteren Zustinde, welche mit
einer Schwellung einhergehen, gemiss
der Tabelle 1 ausgeschlossen werden. Fol-
gende Fragen konnen niitzlich sein: Wa-
ren Juckreiz oder auch Quaddeln (Urti-
karia) vorhanden? Trat(en) die
Schwellung(en) akut, d.h. innerhalb Mi-
nuten, oder verzdgert, innerhalb Stun-
den oder Tagen, auf? Kam es zu einer
schnellen Regredienz oder eher zur Pro-
gredienz? Kam es in der Abheilungspha-
se zur Schuppenbildung? Treten die
Schwellungen rezidivierend und an wel-
chen Kérperstellen (Augenlider, Lippen,
Zunge, Wange, Genitalien) auf? Sind die
Angioddeme nach einem bestimmten
Ausloser aufgetreten? (Insektenstich?
Nahrungsmittel? Druckeinwirkung? As-
pirin, Schmerz- oder Rheumamittel? An-
tibiotikum?) Wie war das Ansprechen auf
eine eventuell auswirts durchgefiihrte
Anfalltherapie mit Antihistaminika, Kor-
tikosteroiden, evtl. Adrenalin? Steht der
Patient unter einer Dauertherapie mit
ACE-Hemmern, oder Angiotensin-II Re-
zeptorblockern? Liegt eine familidre oder
personliche Allergie-Anamnese vor? Das
weitere Vorgehen (allergologische Abkli-
rung, Substitution der antihypertensiven
Therapie, Komplementbestimmung bei

Verdacht auf ein hereditires Angioddem,
usw.) hingt von der Vermutungsdiagno-
se ab.

Bei einem ernsthaften Verdacht auf
ein allergisches Geschehen kann gezielt
eine spezifische IgE-Bestimmung (RAST/
CAP) auf das vermutete Allergen (Insek-
tengift, Nahrungsmittel) veranlasst wer-
den. Am besten sollte in dieser Situation
konsiliarisch ein Allergologe herangezo-
gen werden. Im Ubrigen, die Abklirung
der Histamin-vermittelten Angioodeme
erfolgt genauso wie die Diagnose einer
chronischen Urtikaria (siehe [6]).

Beim klinischen Verdacht auf ein he-
reditires Angioddem eignet sich zur La-
bordiagnostik die Messung der Proteine
des Komplementsystems (C1-Inhibitor,
immunologisch und funktionell, sowie
C4 (immer vermindert, auch im Inter-
vall, im akuten Anfall kann der Wert
nicht bestimmbar sein) [18, 19].

Prof. em. Dr. med.
Brunello Wiithrich

Im Ahorn 18

CH-8125 Zollikerberg
bs.wuethrich@bluewin.ch

Literaturliste im Internet
unter www.medien-medizin.ch

DERMATOLOGIE PRAXIS 201211





