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finden sich Schleimhautveränderungen. 
Andere Organe sind nicht betroffen. Ei-
ne seltene Variante stellt die mukosale 
LAD dar, bei der, wie in dem hier vorlie-
genden Fall, nur eine Schleimhautbeteili-
gung ohne Manifestation an der Haut vor-
liegt. Die mukosale LAD wiederum kann 
in 3 verschiedene Subtypen eingeteilt wer-
den [3]:

Okulare LAD.  Bei der okularen LAD 
kommt es zu Ulzerationen an den Kon-
junktiven und im Verlauf zu einem Sym-
blepharon. Während die Hautverände-
rungen am Integument bis auf eine gele-
gentliche postinflammatorische Hyper-
pigmentierung narbenlos abheilen, kann 
eine Augenbeteiligung zu Vernarbungen 
und im Extremfall zur Erblindung führen 
[4]. Im Falle der Ausbildung eines Entro-
piums ist eine ophthalmologische Korrek-
tur dringend zu empfehlen.

Orale LAD.  Bei der oralen LAD beschrän-
ken sich die Erosionen und Ulzerationen 
auf die Mundschleimhaut [3]. Bei diesen 
Patienten sollten endoskopische Unter-
suchungen zum Ausschluss einer Beteili-
gung des Pharynx und des Larynx erfol-
gen.

LAD mit Beteiligung mehrerer Schleim­
häute.  Sind 2 oder mehr Schleimhäu-
te gleichzeitig betroffen, kann die Dia-

gnose einer LAD mit Beteiligung meh-
rerer Schleimhäute gestellt werde. Neben 
der Mundschleimhaut können bei die-
sem Subtyp auch der Nasopharynx, der 
Larynx, der Ösophagus und auch die ge-
nitale Schleimhaut betroffen sein.

Bei gelegentlich vollständiger Remissi-
on bei Erwachsenen nach mehreren Jah-
ren, kommt es an den Schleimhäuten häu-
fig zu Verklebungen. Dadurch können die 
Mundöffnung und die Atmung durch die 
Vernarbungen beeinträchtigt sein. Da 
Letzteres schnell lebensbedrohlich wer-
den kann, sollte bei pharyngealer Betei-
ligung eine frühzeitige konsequente im-
munsuppressive Therapie erfolgen, und 
Strikturen sollten mittels Bougierung be-
handelt werden.

Unter den systemischen Therapien 
stellt Dapson (1–1,5 mg/kg KG/Tag p.o.) 
das Mittel der 1. Wahl dar. Bei starkem 
Befall kann zu Beginn adjuvant Prednison 
(20–40 mg/Tag p.o.) verabreicht und im 
Verlauf ausgeschlichen werden. Unter-
stützend können topische Glukokortiko-
ide (auch als Mundspüllösungen) einge-
setzt werden [2]. Falls der klinische Er-
folg unbefriedigend ist, kann eine Thera-
pie mit Mycophenolatmofetil (1–2 g/Tag) 
oder Azathioprin (1–2 mg/kg KG/Tag) in 
Kombination mit systemischen Gluko-
kortikoiden in Erwägung gezogen wer-
den. Weitere Therapieoptionen sind Cyc-
lophosphamid, Colchizin, Methotrexat, 

Ciclosporin A, Sulfasalazin und Sulfapyri-
din sowie Entzündungshemmer. Generell 
sprechen bei der LAD die Schleimhaut-
veränderungen therapeutisch schlechter 
an als die Läsionen am restlichen Integu-
ment. Eine frühzeitige Diagnosestellung 
und Einleitung der adäquaten Therapie 
verringert nicht nur die Morbidität, son-
dern auch die Mortalität der Patienten mit 
mukosaler LAD.
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Acrodermatitis-enteropathica-ähnliche 
Hautveränderungen bei Morbus-
Crohn-bedingtem Zinkmangel

Anamnese

Eine 26-jährige Patientin berichtete 
über rötliche, schuppende Hautverän-

derungen perinasal und perioral seit ei-
nigen Wochen. Diese waren bis zu die-
sem Zeitpunkt erfolglos mit einer hydro-
kortisonhaltigen Creme behandelt wor-

den. Zeitgleich wurde ein diffuser Haar-
ausfall beobachtet. Seit einer Woche hat-
ten sich auch Hautveränderungen am Rü-
cken und im Genitalbereich mit Juckreiz 
bemerkbar gemacht, die unter einer lo-
kalen Kombinationstherapie von Mico-
nazol und Hydrokortison keine Besse-
rung zeigten. An den Füßen wurden bla-
sige Veränderungen beobachtet. Als Vor-
erkrankungen war seit vier Jahren ein 
M. Crohn mit rezidivierenden Schüben 
und mehrfachen operativen Sanierungen 
bekannt. Therapeutisch erfolgte hier eine 
systemische Kortikosteroidtherapie (täg-
lich 25 mg Prednisolon).
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Klinischer Befund

Nasolabial und perioral fanden sich sebor-
rhoische, ekzematöse Hautveränderungen, 
Perlèche und Glossitis (. Abb. 1c). Am 
Kapillitium bestand eine diffuse Alo-
pezie (. Abb. 1b). Am Rücken impo-
nierten pruriginöse, teils erosive Papeln 
und Pusteln (. Abb. 1a), genital lagen 
nässende Erosionen vor. Zudem wur-
den psoriasiforme Erytheme im Bereich 
der Beugefalten der Finger und interdigi-
tal, sowie bullöse Hautveränderungen an 
den Zehen und an der Ferse beobachtet 
(. Abb. 1e).

Laborchemische Befunde

Pathologische Werte. Alkalische Phos-
phatase 19 U•l-1 (30–90 U•l-1), Zink 
8,6 μmol•l-1 (11–17,6 μmol•l-1)

Diagnose

Acrodermatitis-enteropathica-ähnliche 
Hautveränderungen bei Zinkmangel im 
Rahmen eines M. Crohn

Therapie und Verlauf

Es wurde eine intravenöse Zinksubsti-
tution eingeleitet, die innerhalb von Ta-
gen zu einer Befundbesserung führte 
(. Abb. 1d und f).

Kommentar

Die Acrodermatitis enteropathica ist eine 
seltene kongenitale, autosomal-rezessiv 
vererbte intestinale Zinkabsorptionsstö-
rung. Dabei treten meist kurz nach dem 
Abstillen des Säuglings eine periorifizielle 
und akrale Dermatitis, eine Alopezie bis 
zum möglichen Verlust der Augenbrau-
en und Wimpern sowie Diarrhöen auf [1]. 
Der genetische Defekt wurde auf Chro-
mosom 8q24 lokalisiert, als defektes Gen 
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Acrodermatitis­enteropathica­
ähnliche Hautveränderungen 
bei Morbus­Crohn­
bedingtem Zinkmangel

Zusammenfassung
Wir berichten von einer Patientin mit Acro-
dermatitis-enteropathica-ähnlichen Hautver-
änderungen, die sich klinisch mit einer dif-
fusen Alopezie, Perlèche, Glossitis, genitalen 
Erosionen sowie multifokalen ekzematösen, 
psoriasiformen und bullösen Hautläsionen 
vorstellte, die durch einen Zinkmangel bei 
M. Crohn verursacht waren.

Schlüsselwörter
Morbus Crohn · Zinkmangel · Acrodermatitis 
enteropathica · Alopezie · Perlèche · Haut

Acrodermatitis enteropathica­
like skin lesions due to 
Crohn’s disease­associated 
zinc deficiency

Abstract
We report a case of acrodermatitis entero-
pathica-like skin eruptions presenting with 
alopecia, perlèche, glossitis, and genital ero-
sions as well as multifocal eczematoid, psori-
asiform, and bullous skin lesions due to zinc 
deficiency in Crohn’s disease.

Keywords
Crohn’s disease · Zinc deficiency · 
Acrodermatitis enteropathica · Alopecia · 
Perlèche · Skin

Abb. 1 8 a Papeln am Rücken, b diffuse Alopezie, c Perlèche, Glossitis, periorale ekzematöse Hautver-
änderungen vor und d zehn Tage nach Zinksubstitution sowie e Bullae an den Zehen vor und f zehn 
Tage nach der Zinksubstitution
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wurde SLC39A4 identifiziert [1]. SLC39A4 
kodiert das ZIP4-Protein [1]. Sekundäre 
Zinkmangelzustände wie in der hier be-
schriebenen Kasuistik werden durch Mal
absorption bei chronisch-entzündlichen 
Darmerkrankungen (M. Crohn, Colitis 
ulcerosa), Zöliakie, Dünndarmresekti-
on, Dünndarmfisteln, Leberzirrhose oder 
Laxanzienabusus sowie bei Malnutrition 
(parenterale Ernährung, Anorexia nervo-
sa, Zinkmangel in Muttermilch, Sonden-
nahrung oder Säuglingsnahrung) beob-
achtet [2]. Einige Autoren empfehlen die 
strikte sprachliche Abgrenzung der Acro-
dermatitis enteropathica bei erblich be-
dingtem Zinkmangel von Hautverände-
rungen bei Zinkmangelzuständen ande-
rer Genese [1].

Zinkmangelzustände bei Morbus-
Crohn-Patienten sind nicht selten. Unter-
suchungen wiesen erniedrigte Serumzink-
konzentrationen bei bis zu 50% der Be-
troffenen nach [3]. Acrodermatitis-ente-
ropathica-artige Hautveränderungen sind 
jedoch nicht immer Folge eines Zinkman-

gels, sondern treten auch bei Biotinman-
gel, Kwaschiorkor und Mangel an Vitamin 
B1 und B2 sowie von essenziellen Fettsäu-
ren auf [4, 5].

Neben den hier beschriebenen kli-
nischen Manifestationen werden als Folge 
eines Zinkmangels in der Literatur auch 
chronische Paronychien mit Nageldystro-
phien, Beau-Reil-Furchen, rezidivierende 
Infektionen, Photophobie, Blepharitis, 
neurologische Störungen und Wachs-
tumsverlangsamung beschrieben [1, 5].

Erfreulicherweise kommt es innerhalb 
von wenigen Tagen unter der Substitution 
von Zink zu einer Abheilung der Acroder-
matitis-enteropathica-artigen Hautverän-
derungen (. Abb. 1d und f).
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Cutis verticis gyrata bei einem kombinierten 
blauen und kongenitalen dermalen Nävus

Anamnese

In unserer Poliklinik stellte sich eine 38-
jährige Patientin mit einer seit Jahren be-
stehenden, asymptomatischen Verdi-
ckung und Furchung der behaarten Kopf-
haut vor. Begleitend zeigte sich in diesem 
Areal ein Effluvium mit resultierender 
Alopezie. Bislang waren keine Grunder-
krankungen, insbesondere neurologischer 
oder endokrinologischer Art, bekannt. Ei-
ne ähnliche Verdickung der Kopfhaut trat 
bis dato nicht in der Familie auf.

Diagnostik

Hautbefund.  Parietofrontal rechts zeigte 
sich eine maximal 13×7 cm durchmes-
sende, teils bläulich pigmentierte, betont 
longitudinal und teilweise auch vertikal ge-
furchte, an Gehirnwindungen erinnernde 
Verdickung der Kopfhaut mit begleiten-
der lokalisierter Alopezie (. Abb. 1).

Histologie.  Lamelläre Hornschicht. Un-
auffälliges Epithel. Im oberen und mittle-
ren Korium Proliferation von spindelför-
migen pigmentierten Zellen. Periadnexi-

ell finden sich Nester und Stränge von Nä-
vuszellen (. Abb. 2).

Mikrobiologischer Abstrich.  Bakterien 
der physiologischen Hautflora.

Mykologie.  Negativ.

Labordiagnostik.  Routinelabor unauf-
fällig.

Sonographie.  In Korrelation zu der 
sichtbaren Fibrosierung und Furchung 
der Cutis parietofrontal rechts lässt sich 
eine Verdickung der Galea aponeurotica 
abgrenzen.

Diagnose

Cutis verticis gyrata bei einem kombi-
nierten blauen und kongenitalen derma-
len Nävus.
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