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Das Syndrom der
,verbriihten Haut*

Synonym: Morbus Ritter v. Ritters-
hain, Staphylococcal-scalded-skin-
Syndrome (SSSS)

Das ,,Syndrom der verbriihten Haut®
ist eine durch hidmatogene Streuung
des von Staphylokokken gebildeten
Exfoliatoxins verursachte Hauttoxi-
kose bei Sduglingen und Klein-
kindern, die durch groB3flichige,
verbrennungsartige Erytheme mit
Blasenbildung und anschlieSender
Hautablosung charakterisiert ist. Das
Krankheitsbild wird durch toxische,
himatogene Fernwirkung verursacht,
einer in der Regel extrakutanen
Infektion mit Staphylococcus aureus
der Lysophagengruppe II. Die ery-
themato-bullose Hauteffloreszenz ist
unmittelbare Folge einer massiven
Exfoliatin-Ausschiittung in die
Blutbahn. Die Infektionsquelle war
frither meist eine Nabelinfektion des

Neugeborenen mit Staphylokokken.

Es handelt sich um eine potenziell
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schwerwiegende Erkrankung, die in
unbehandelten Féllen haufig zu
lebensbedrohlichen Komplikationen
Schock,
Pneumonie und Sepsis fiihren kann.

Bei

wie  hypovoldmischer

friihzeitiger und korrekter
Behandlung sind schwere Krank-
heitsverldufe bei Kleinkindern jedoch
die Ausnahme, und die Prognose fiir
Kinder bis zum filinften Lebensjahr ist
giinstig (3%). Fiir dltere Patienten
hingegen verlduft das SSS-Syndrom
wegen der zugrunde liegenden
Grunderkrankungen auch bei intensiv
sehr

medizinischer Behandlung

hiufig (40 %) todlich (Abbildung 11).

Die Staphylokokkentoxine Exfoliatin
A (ETA), Exfoliatin B (ETB) und
Exfoliatin D (ETD) wirken als
Serinproteasen und fithren aufgrund
ihrer zielgerichteten molekularen
Spezifitdt zu einer Aufspaltung des
Haftproteins Desmoglein 1 innerhalb
der Desmosomen. Die Zell-Zell-
Kontakte des Stratum granulosum der
Epidermis l6sen sich auf, und es
kommt zu einer nicht entziindlichen
Auflockerung der Zellverbidnde mit
Spaltbildung, die eine Ablosung
der oberen verhornten Epidermis-
schichten bewirkt. In den genera-
lisierten subkornealen Blasen sind
daher in der Regel auch keine Erreger

nachweisbar.

Der Krankheit kénnen eitrige Sta-
phylokokkeninfektionen des Nasen-

Rachen-Raumes (Rhinitis, Tonsillitis),
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der Ohren (Otitis media) sowie der
Augen (Konjunktivitis) um einige
Tage vorausgehen. Vor dem eigent-
lichen Beginn der Erkrankung er-
scheint manchmal ein kleinflecki-
ges scharlachidhnliches Exanthem,
welches dann spéter in der Akutphase
in die SSSS-typischen Hautldsionen
iibergeht. Typisch ist, dass sich die
Blasen bei Druck auf die Haut und
bei Scherkriaften bilden (Nikolski-

Phanomen).

Im Hinblick auf die Behandlung ist
die Unterscheidung zwischen dem
Staphylococcal-scalded-skin-syn-
drome, das frither auch staphylogenes
Lyell-Syndrom genannt wurde, bis
die genaue Pathogenese bekannt war,
und der toxischen epidermalen

Nekrolyse (medikamentos-induziertes

Abbildung 11: Syndrom der ver-
brithten Haut
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Lyell-Syndrom), von grofler diffe-
renzialdiagnostischer Bedeutung. Es
handelt sich dabei um zwei
unterschiedliche Erkrankungen, die
erst seit 20 Jahren klar unterschieden
werden. Beweisend fiir das SSSS sind
neben der Spaltbildung im Stratum
granulosum der Nachweis der
Exfoliatine im Blut anhand eines
Enzyme-linked Immunosorbent Assay
(ELISA), Western-Blot oder einer
Polymerasekettenreaktion. Ein ein-
facher Nachweis gelingt dadurch, dass
man in der Blasenfliissigkeit die
Akanthozyten, die sich von der
basalen Epithelzelllage ablosen, nach-
weisen kann (Tzank-Test). Dadurch
ergibt sich auch die Differenzial-
diagnose mit dem klinisch sehr
dhnlich imponierenden Lyell-Syn-
drom, bei dem sich die basale
Epithelzelllage von der Basalmem-
bran ablost. Dieses Krankheitsbild
wird iiblicherweise durch eine
Uberempfindlichkeitsreaktion —auf
Medikamente (Valproinsdure), selten
sogar auf Antibiotika (Sulfonamide),
ausgelost. Diagnostische Sicherheit
ergibt aber erst eine Blasendeckel-
histologie. Die histologische Unter-
suchung zeigt beim SSSS eine
akantholytische Spaltbildung im
Bereich des Stratum granulosum und
die Bildung von subkornealen Blasen.
Eine bakterielle Untersuchung sollte
veranlasst werden, um Infektions-

quellen aufzudecken. Bei der toxi-

schen epidermalen Nekrolyse ist
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aullerdem der bevorzugte Befall der
Schleimhdute typisch, der beim
Staphylococcal-scalded-skin-syndro-
me nicht oder nur sehr diskret in

Erscheinung tritt.

Die Behandlung des SSSS besteht in
der parenteralen Gabe von Anti-
biotika, die gegen Staphylococcus
aureus wirksam sind, wie penicil-
linasefestes Penicillin (Flucloxacillin)
oder Cefalosporine der Cefazolin-
oder Cefuroxim-Gruppe. Bei den
Staphylokokken vom Phagentyp II
handelt es sich nur selten um
multiresistente Stimme. Bei ausge-
dehnten Hautldsionen muss gege-
benenfalls der Verlust von Fliissigkeit
und Elektrolyten ausgeglichen werden
sowie eine addquate Lokalbehandlung
der betroffenen Areale durchgefiihrt
werden. Wegen der Blasenbildung an
Druckstellen miissen die Kinder auf
Watte gelagert werden. Dabei ist
besonders auf Infektionsschutz zu
achten. Eine iiber diese medizinischen
MaBnahmen hinausgehende inten-
sivmedizinische Versorgung und
Therapie wie bei Brandverletzungen
ist Uberfliissig. Kortikoide sind
natiirlich kontraindiziert, weil sie
wegen ihrer immunsupprimieren-
den Wirkung das Infektionsrisiko

erhohen.
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