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Kasuistik

Im vorliegenden Fall berichten wir über einen 41 jährigen Patienten aus einer konsanguinen Beziehung zwischen Vater und Tochter.
Bereits postnatal wurde bei dem Patienten eine Epidermolysis bullosa an den Extremitäten beschrieben. Im 24. Lebensjahr trat eine
operationswürdige Ösophagusstenose hinzu und durch eine genetische Untersuchung konnte die oben genannte Diagnose erstmals
gesichert werden.
Bereits seit 1985 waren papillomatöse, verruköse enorale Schleimhautveränderungen bekannt und wiederholt hatten Exzisionen
stattgefunden. Im Jahre 1999 konnte eine maligne Entartung erstmals histologisch gesichert werden. Alio loco wurden diese lediglich
umschrieben exzidiert. Unsererseits erfolgte eine radikal intendierte Nachresektion mit Deckung der Resektionsdefekte durch ein
mikrovaskulär reanastomosiertes Transplantat sowie Spalthauttransplantate.  

Präoperativer Befund

Abb. 1: 

a) Durch Hautatrophie bedingte
Ektropien
b) Charakteristische weiße albulo-
papuloide Hautläsionen (Pasini -
Papeln)

Differentialdiagnose

Epidermo-
lysetyp

Prädilektions-
stellen

Zahnanomalien Narben Blasen-
bildung

Verlauf Erbgang

Köbner Hände, große Gelenke - - intra-
epidermal 

leicht autosomal- 
dominant

Herlitz Kopf, Gesicht, Stamm, Glutäen + - sub-
epidermal

schwer autosomal-
rezessiv

Pasini Hände, Gesicht, Fußrücken, Stamm + + sub-
epidermal

leicht autosomal-
dominant

Cockayne-Touraine Hände, Fußrücken, große Gelenke + + sub-
epidermal

leicht autosomal-
dominant

http://darv/testserver/TESTRN/IPJ/index.php?doc=picture&poster=114&file=abb01gr.jpg


Hallopeau-Siemens Kopf, Gesicht, Hände oder generalisiert + + sub-
epidermal

schwer autosomal-
rezessiv

Tab. 1: Differentialdiagnose der häufigeren hereditären Epidermolysen

Therapie

Abb. 3: Korrektur der Ektropien mit
autologem Spalthautransplant. 

Abb. 4: Intraoperativer Befund bei Resektion
in sano. 

Abb. 5: Konfiguration des
Lappentransplantates zur kombiniert
intraoralen / extraoralen Defektdeckung.

Abb. 6: Gehobenes Lappentransplantat.
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Abb. 7:Mikrovaskulär reanastomisiertes und
eingesetztes Transplantat.

Diskussion

Bei bekanntem Nikotinabusus lenken weißliche, verrukös-papillomatöse Veränderungen der Mundschleimhaut die
differentialdiagnostischen Überlegungen in Richtung eines Plattenepithelkarzinomes. Neben den bekannten chemischen und
physikalischen Noxen wird eine genetische Prädisposition bei der Entstehung maligner Prozesse diskutiert.
Bei dem Hallopeau-Siemens-Syndrom (Epidermolysis bullosa hereditaria dystrophica ) handelt es sich um die häufigste vernarbende
autosomal rezessiv vererbte Epidermolyse, die insbesondere in geographischen Regionen mit hoher Konsanguinität beobachtet wird.
Neben einer genetischen Prädisposition stellen die Narbenfelder bei diesem Syndrom weitere fakultative Präkanzerosen dar. Trotz
radikaler Tumorresektion führten wir daher eine postoperative Radiatio durch. Wir halten eine engmaschige Tumornachsorge für
unerläßlich.  

Abschlußbefund

Abb. 2: 

a) Reizfrei eingeheilte
Spalthautransplantate
b) Eingeheilter "forearm" - flap zur
Deckung des perforierenden Wangen-
und Lippendefektes. 
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