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Kasuistik:

Eine 94-jahrige Patientin stellte sich in 07/23 mit einer
grofdenprogredienten, seit ca. einem Jahr bestehenden
Ulzeration submammar rechts vor. Ebenfalls seien annular
betonte Plagues mit wachsernem Zentrum an einer Narbe
supramammar links sowie an einer Narbe an der Hiufte
links und weiltere livide Plagues disseminiert stammbetont
aufgetreten. Unter Glasspateldruck fand sich ein
Apfelgelee-artiger Aspekt.

Abb. 1: Ulzeration submammar rechts
Histologie

Nodulares Infiltrat in der oberen und
mittleren Dermis, zahlreiche
Makrophagen (CD68 positiv) und
mehrkernige Riesenzellen (Touton-Typ)

' Labor

Quantiferon Test, HbAlc, ACE, loslicher
IL2 Rezeptor, Lysozym unauffallig,
keine Paraproteinamie

' Molekularpathologisch kein Nachwels
von  Mutationen  bezuglich  einer
Erdheim-Chester-Erkrankung oder
. histiozytaren Neoplasie.
ADbb. 2: HE-Fbg.;I Riesen- Abb. 3: CD68-Fbg.

zellen vom Touton-Typ

e |Im Zusammenschau der Klinikk und oben genannten
Befunden gingen wir a.e. von einem disseminierten
nekrobiotischen Xanthogranulom aus.

o Wir leiteten eine Therapie mit Intravenosen
Immunglobulinen alle 4 Wochen mit einer Dosierung von 2
o/kg KG ein.

 Hierunter sahen wir bereits nach dem 2. Zyklus eine
deutliche Abheilung der Ulzeration und der weiteren
Hautveranderungen.

e Bel dem nekrobiotischen Xanthogranulom handelt es
sich um eine seltene non-Langerhanszell-Histiozytose mit
dem Potential einer Multisystembeteiligung. Assoziationen
zu Paraproteinamie und multiplem Myelom sind
beschriebenll?, Therapieversuche mit IVIg und Lenalidomid

+/- Corticosteroide zeigten gute Ergebnissel?. Abb. 4: Rickgang der Ulzeration bereits
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