36-JAHRIGER PATIENT MIT MULTILOKULARER AMYLOIDELASTOSE
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Fallbericht

Ein 36-jahriger Mann stellte sich wegen diffus verteilter braunlicher, bis
maximal 4cm im  Durchmesser haltender asymptomatischer
Hautveranderungen am Ricken, welche bereits seit 2-3 Jahren bestlinden, in
unserer allgemeindermatologischen Ambulanz vor (Abb.1). Zuvor zeigte die
Haut des Patienten laut eigenen Angaben noch nie ahnliche Veranderungen.
Die Lasionen hatten sich seit ihrem Auftreten weder in Grolle, Farbe,
Konsistenz noch in ihrer Oberflachenbeschaffenheit verandert und hatten nie
geblutet. Der Patient nahm keine Dauermedikation ein und hatte bis auf eine
atopische Dermatitis, welche seit der Kindheit bestand, keine
Vorerkrankungen. Nach diversen Therapieversuchen mit topischen
Kortikosteroiden und Antimykotika durch eine niedergelasse Dermatologin
erfolgte bei Persistenz der Lasionen die Entnahme einer Stanzbiopsie.

Abbildung 1: Klinisches Bild des Patienten. Es zeigen sich diffus verteilte, braunliche Makulae am Ricken. In
der vergroBerten Ansichtimponieren die Lasionen atroph.

Histologische Beschreibung

Im histologischen Praparat zeigten sich diffuse Ansammlungen eines
amorphen, graulichen Materials, welches in der gesamten Dermis, vor allem
aber um fragmentierte elastische Fasern abgelagert war (Abb.2).
Mit der Kongorot-Farbung konnten die Ablagerungen um die elastischen
Fasern noch deutlicher in einer kraftigen backsteinroten Farbe dargestellt
werden- diese Ablagerungen wiesen in der Polarisationslichtmikroskopie
eine charakteristische apfelgriine Doppelbrechung auf.

Abbildung 2: Histopathologisches Bild der Amyloidelastose. In der Ubersicht (2a) féllt eine diffus verteilte,
graublauliche Substanz in der gesamten Dermis auf. In der VergroBerung (2b) zeigen sich die Ablagerung
vor allem um die elastischen Fasern angeordnet.

In der Thioflavin T- Farbung zeigten sich unter dem Fluoreszenzmikroskop

leuchtend griine, ringformige Ablagerungen um die elastischen Fasern (Abb.
3).

Diagnhose

Die Diagnose einer Amyloidelastose wurde gestellt. Der Patient zeigte in der
Serumproteindiagnostik nur eine diskrete Erhdhung der freien Leichtketten
vom Kappa-Typ (21.5mg/L), die freien Leichtketten vom Lamda-Typ waren im
Normbereich. Die Kappa/Lamda- Ratio lag bei 1.94 zugunsten der Kappa-
Fraktion. Die Serumelektrophorese zeigte keinen Hinweis flr das Vorliegen
einer Monoklonalitat. Die Untersuchung der Serumproteine im Harn ergab ein
unauffalliges Ergebnis. Der Patient wurde zur weiteren Abklarung an der
Abteilung fur Hamatologie des Univ. Klinikum Graz vorgestellt. Eine
zugrundeliegende hamatologische Grunderkrankung konnte laborchemisch
und durch radiologische Untersuchungen ausgeschlossen werden. Da die
Genese der Amyloidelastose jedoch nicht geklart ist, wurde dem Patienten die
Durchfuhrung einer Jamshidi-Punktion empfohlen- diese wolle der Patient erst
im Sommer 2024 durchfihren lassen- ein Termin fur diese wurde vereinbart.
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Abbildung 3: Es zeigt sich ein interstitiell gelegenes, blaugraues Material im Bereich der elastischen Fasern
(3a), in der Kongorot-Farbung (3b) farben sich die Amyloidablagerungen rot. Durch die Elastika-Farbung
bessere Darstellbarkeit elastischer Fasern (3c). In der Thioflavin-T Farbung zeigen Amyloidablagerungen eine
charakteristische leuchtend grune Fluoreszenz unter dem Immunfluoreszenzmikroskop (3d).

Diskussion

Die Amyloidelastose ist ein aullerst seltener Subtyp der kutanen Amyloidose,
deren Pathogenese noch nicht geklart ist und bei der es zu charakteristischen
Amyloidablagerungen um dermale elastische Fasern kommt.
Wichtig ist der Ausschluss einer systemischen Amyloidose bei Patient:innen
mit Amyloidelastose. Seit der Erstbeschreibung von Winkelmann et al. im Jahre
1985, wurden in der Literatur lediglich 11 Falle einer Amyloidelastose
beschrieben- die meisten davon waren mit einer systemischen Amyloidose
assoziiert.1">3>%>|n einer Review der Literatur wurde die Diagnose einer primar
okalisierten kutanen Amyloidelastose gestellt, wenn zum Zeitpunkt der
Diagnosestellung eine Systembeteiligung ausgeschlossen werden konnte.> Ein
~ollow-up der Patient:innen erfolgte jedoch nicht immer und fur maximal ein
Jahr, weshalb eine Krankheitsprogression in diesen Fallen keinesfalls
ausgeschlossen werden kann.> Zum Zeitpunkt der Diagnosestellung zeigte sich
in der Labor-, Harn- und radiologischen Durchuntersuchung unseres Patienten
kein Hinweis fur das Vorliegen einer systemischen Amyloidose oder eines
Myeloms. Weitere Untersuchungen inkl. einer Jamshidi-Punktion und
engmaschige klinische Kontrollen werden erfolgen. Eine systemische
Amyloidose kann allerdings unserer Meinung nach selbst bei bisher
unauffalligen Befunden nicht sicher ausgeschlossen werden. Ein langfristiges
Follow-up bei Patient:innen mit Amyloidelastose ist erforderlich.
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