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2 Zusammenfassung, Abstract

Schon Hippokrates wusste, dass sich eine Vielzahl von Erkrankungen auf der Zunge
manifestiert. Diese stammen aus verschiedenen Gebieten wie Dermatologie, HNO,
Zahnheilkunde, Neurologie und innere Medizin. Um diese Féacher zu vernetzen entstand
dieses Sammelwerk, in dem auch auf die Besonderheiten der Klinik wie GréBen- und
Pigmentverdnderungen, Geschmacksstorungen, Zungenbrennen, Xerostomie oder
Zungenbelag und Mundgeruch eingegangen wird. Atiologie, Klinik und Therapie werden
beschrieben.

Die Landkartenzunge ist eine benigne Verdnderung der Zungenoberfliche unbekannter
Atiologie, die mit polyzyklischen rotlichen Lisionen einhergeht. Die hiufigsten Symptome
sind Zungenbrennen, vor allem im Zusammenhang mit der Nahrungsaufnahme,
Hypersensitivitit und Einschrinkung der Geschmacksempfindung. Im Rahmen einer
offenen Pilotstudie an der Klinik fiir Dermatologie und Venerologie Graz wurde die

Wirksamkeit von Vitamin C mit positivem Ergebnis erhoben.

Already Hippocrates knew that multiplicities of diseases are becoming manifest on the
tongue. Those are part of different fields such as Dermatology, ENT, Dentistry, Neurology
and Internal Medicine. This collection was made in order to link these subjects,
particularities as changes in size and pigmentation, dysgeusia, glossodynia, xerostomia or
halitosis, and tongue coating are dealt with. Etiology, clinic, and therapy are described.

The geographic tongue is a benigne alteration of the tongue featuring reddish polycyclic
areas. The most common symptoms are burning, especially in association with the intake
of food, hypersensitivity, and a decrease in taste perception. With the conduct of an open
unblended pilot study at the Department of Dermatology Graz the efficacy of Vitamin C

was evaluated with a positive result.
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3 Einleitung

3.1 Lingua, ae f:Zunge, Rede, Sprache "

»Die Zunge ist des Herzens Dolmetsch* Deutsches Sprichwort 21

»Eine scharfe Zunge ist das einzige Werkzeug, dessen Schneide durch dauernden

Gebrauch schérfer wird.“ Washington Irving, Rap van Winkle >

Die Zunge war und ist nicht nur ein wichtiger Bestandteil der Medizin, sondern spielt auch
im Alltagsleben in Form von Redewendungen und Sprichwdrtern, bei Entscheidungen, in
Religion und Aberglaube eine wichtige Rolle.

Die Zunge ist unter anderem ein Kommunikationsorgan, welches in kurzer Zeit sowohl
Gutes als auch Verderben bringen kann, weshalb die Zunge oft als Waffe oder scharfe
Klinge beschrieben wird. Um der Redseligkeit auf die Spriinge zu helfen wurde mit Wein
oder Geschenken die Zunge geldst. Beim Neugeborenen durchtrennten Hebammen das
Frenulum um die Zunge zu l6sen. Diese Praktik wurde in 1755 in der Niirnberger
Hebammenordnung als Aberglauben bezeichnet und bekdmpft, sie hielt sich aber bis zum
Anfang des 20. Jahrhunderts. ©*

Sprichwdértlich vermag die Zunge sowohl Wahrheit als auch Liigen zu verbreiten. Man
kann mit zwei Zungen reden und gegeniiber mehreren Personen verschiedene Meinungen
vertreten, etwas doch nicht iiber die Zunge bringen oder sich im Zweifelsfall die Zunge
abbeiBlen um nichts zu verraten. Der heilige Nepomuk (14. Jh.) soll einen Schwur abgelegt
haben sich lieber die Zunge abzubeiflen als die Beichtgeheimnisse preis zu geben. In
Osterreich und Bayern wurden ,,Nepomukzungen® bis Anfang des 20. Jahrhunderts zu
Heilzwecken, gegen Zungenleiden und bose Nachrede verkauft. I

An der Zunge wurde vor Gericht die Entscheidung zwischen Schuld und Unschuld
getroffen. Dem Angeklagten wurde ein trockener Bissen Brot oder Kése gegeben, konnte
er ihn nicht schlucken weil er vor Angst und Aufregung nicht genug Speichel produzierte,
wurde er als schuldig befunden. Eine andere Methode war dem Angeklagten einen
glihenden Dolch auf die Zunge zu halten, wenn diese nicht feucht war und Blasen

entstanden war er schuldig. Eine Mdglichkeit der Strafe war das Abschneiden der Zunge,
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man verlor damit die Fahigkeit verstindlich zu sprechen und die angenehmen
Geschmacksqualititen, vor allem siif, zu empfinden.

Die Zunge ist der wichtigste Bestandteil der hippokratischen Heilkunde . Sie fungierte
als Spiegel nach auBlen, man diagnostizierte so manche Krankheit an ihr. Es gibt genaue
Aufzeichnungen iiber Zungenbelidge und andere Verdnderungen und deren Zusammenhang
mit Magen-Darmerkrankungen, Pneumonien, Leber-, Gallen- und Herzbeschwerden.
Auftillig ist, dass es sich dabei um innere Erkrankungen handelt, die von auflen nicht
sichtbar sind. Da die diagnostischen Moglichkeiten und bildgebenden Verfahren noch
nicht so weit entwickelt waren wie heute, versuchte man an der Zungenoberfliche
Aufschliisse zu finden. Man erkannte, dass nicht alle Erkrankungen an der Zunge zu
diagnostizieren sind. ("]

Tatsache ist, dass sich viele Erkrankungen an der Zunge manifestieren, manche als

Erstsymptom, einige erst im Krankheitsverlauf. Dass es immer noch Sinn macht dem Arzt

die Zunge zu zeigen, sei in den nachsten Kapiteln beschrieben.
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3.2 Anatomie der Zunge

3.2.1 Aufbau

Die Zunge ist ein von Schleimhaut iiberzogenes muskuldres Organ, das den
Mundbodenmuskeln aufliegt. Sie wird in Zungenspitze, Zungenkorper und Zungengrund
unterteilt, wobei der Sulcus terminalis den Kdrper vom Grund trennt. Bei geschlossenem
Mund fiillt die Zunge die Mundhohle vollstidndig aus, Spitze und Korper sind in Kontakt
mit dem Gaumen wiéhrend die Wurzel bis zum Kehldeckel hinunterreicht.

Die eigentlichen Zungenmuskeln haben Ursprung und Ansatz in der Zunge: M.
longitudinalis superior und inferior, M. transversus linguae, M. verticalis linguae. Sie
verformen die Zunge, die longitudinalen Muskeln verkiirzen, die transversalen
verschmélern und die vertikalen flachen sie ab.

Die Skelett-Zungenmuskeln verdndern die Lage der Zunge im Mund: die verschiedenen
Fasern des M. genioglossus wirken unterschiedlich, die vorderen biegen die Zungenspitze
abwirts, die mittleren bringen den Zungenkorper nach vorne unten wihrend die hinteren
Fasern den Zungengrund nach vorn bringen. Der M. hyoglossus fiihrt die Zunge nach
hinten unten, der M. styloglossus nach hinten oben.

Durch das Zusammenspiel aller Muskeln kann die Zungenspitze zu jedem Punkt in der
Mundhohle gelangen, was wichtig fiir die Nahrungsaufnahme, Lautbildung und Sprache
ist.

Im Zungengrund befindet sich lymphatisches Gewebe, die Tonsilla lingualis. Auf den
vorderen zwei Drittel der Zunge finden sich verschiedene Papillen: vor dem Sulcus
terminalis liegen die Papillae vallatae, grofle Papillen von einem Wall umgeben, in dessen
Graben sich Spiildriisen befinden die, die dort gelegenen Geschmacksknospen freispiilen.
Die Papillae foliatae sind als kleine Einfaltungen am hinteren Seitenrand erkennbar. Sie
werden gemeinsam mit den Papillae vallatae vom N. glossopharyngeus innerviert. Die
Papillae fungiformes finden sich an der Spitze und den Rédndern. Sie fallen als rotliche
Punkte auf und werden von der Chorda tympani innerviert. Die Papillae filiformes geben
der Zunge ihre samtige Oberfliche. Sie haben verhornte Spitzen und dienen zum

Festhalten der Nahrung. Bei Raubkatzen sind die P. filiformes besonders ausgeprégt. Die
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P. wvallatae, P. foliatac und P. fungiformes tragen Geschmacksknospen, wobei die
Geschmacksqualitdt von der Art der Papille abhingig ist.

Die Glandulae linguales sind am Zungengrund iiberwiegend mukos, um die Papillae
vallatae und foliatae serds und an der Spitze gemischt.

An der Unterseite der Zunge kann man median das Frenulum und lateral jeweils eine Plica
sublingualis erkennen, worin die Ausfilhrungsginge der Glandula sublingualis und

submandibularis liegen. Es sind auch bldulich durchschimmernde Zungenvenen erkennbar.

g 7!

Epiglottis ~—————————#8 = s} ——————— ——— Pliva glossoepiglottica mediana

Vallecula epiglottica ~—————— 4 Plica glossoepiglottica lateralis

Tonsilla lingualis

Radix lingnae ——

Iy ~ Tonsilla palatina
Foramen caecum -——§ 71

\ == Sulcus terminalis
Papillae vallatae ——-——
——~ Papillae foliatae

Papillae fungiformes - - —

———— Dorsum linguae

Sulens medianus lingnae ——_ _
g — ———- Margo linguae

_________ Apex: lingnae

Abb 1: Anatomie der Zunge (Abb.136, S188 in [6])

3.2.2 GefédBversorgung und Innervation

Die GefaB3versorgung der Zunge erfolgt iiber die A. lingualis, Ast der A. carotis externa
und tiber die V. facialis zur V. jugularis interna.

Die Lymphe konnen zu den Nodi lymphatici submandibulares, Nll. submentales, NII.
cervicales profundi und NII. supraclaviculares sowie auf die gegeniiberliegende Seite
flieBen. Zungenkarzinome konnen demnach sehr frith metastasieren.

Der sensible N. lingualis n. trigemini verbindet sich mit der Chorda tympani des N. facialis
und sie versorgen gemeinsam die vorderen zwei Drittel der Zunge sensibel und sensorisch,

sowie die Glandula submandibularis und sublingualis sekretorisch.
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Der N. glossopharyngeus und der N. vagus innervieren das hintere Drittel der Zunge
sekretorisch, sensibel und sensorisch. Der N. vagus versorgt Geschmacksknospen am
Zungengrund, Pharynx und Kehlkopfeingang.

Das Tast-, Schmerz- und Temperaturempfinden leiten in den vorderen zwei Drittel der N.
lingualis (N. V) und im hinteren Drittel N. glossopharyngeus und vagus.

Der N. hypoglossus innerviert alle Zungenmuskeln. Bei einer einseitigen Lasion kommt es
auf der betroffenen Seite zur Atrophie und Parese der Zunge und die Zunge weicht beim

Herausstrecken auf die ladierte Seite ab.
[6],[7]

3.2.3 Sensorik

N. vagus

N. glossopharyngens

N. lingnalis +

siff e Chorda tympani

Sensorik Innervation

Abb 2: Sensorik und Innervation (Abb.137, S190 in [6])

In den Papillae liegen Geschmacksknospen, die in der Jugend zahlreich vorhanden sind
und im Laufe des Lebens oder bei bestimmten Krankheiten abnehmen. Die Sinneszellen
liegen gebiindelt in den Knospen und von ihnen werden Aktionspotentiale an den
jeweiligen Nerv {iibertragen und zu den Kerngebieten in den Hirnstamm geleitet. Die

Chorda tympani leitet die sensorischen Fasern fiir die vorderen zwei Drittel der Zunge, der
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N. glossopharyngeus fiir das hintere Drittel und der N. vagus versorgt einzelne
Geschmacksknospen am Zungengrund, Pharynx und Kehlkopfeingang. -1

Die Geschmacksstoffe werden vom Speichel gelost und in die Geschmacksknospen
gespiilt. Verschiedene Knospen haben unterschiedliche Geschmacksqualititen. Die
Konzentration des Geschmacksstoffes bestimmt, ob ein Geschmack angenehm ist oder
nicht. Den vier Geschmacksqualitdten siif}, salzig, sauer und bitter kdnnen verschiedene
Lokalisationen auf der Zunge zugeordnet werden. Sii} schmeckt man an der Zungenspitze,
salzig am Zungenrand zur Zungenspitze hin, sauer am Zungenrand zum Zungengrund hin

und bitter am Zungengrund. (-1
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4 Zungenverinderungen

4.1 Lingua Geographica

Die Landkartenzunge wird auch als Exfoliatio linguae areata, Wanderplaques, Glossitis
exudativa areata oder marginata bezeichnet " ) ' Eg handelt sich dabei um eine

benigne Schleimhautverinderung des Zungenriickens unbekannter Atiologie. Als mogliche

Ursachen werden Vitaminmangelerscheinungen (Vitamin A "', B, C, Ferritin) ['2- 13- 114,

Allergien, Assoziationen mit dem Alter, Geschlecht, Hormonschwankungen, Einnahme

oraler Kontrazeptiva [15], Stress [16], HLA-BS5, HLA-DR7 B und mit dermatologischen

Erkrankungen wie Candida albicans "], Psoriasis ['®> (%120} [21]. [221. [23]. [24]. [23]

(8], [10], [26

oder Lingua
plicata I diskutiert. Bei Kindern und Jugendlichen mit einer Lingua geographica
wurden signifikant erniedrigte Vitamin C- und Ferritinspiegel beobachtet 7). In 18% !¢z
Swdiel pis 40% 1 aller Linguae geographicae tritt gleichzeitig das Bild einer Lingua
plicata auf. Die Inzidenz in der Bevolkerung ist sehr uneinheitlich und variiert von 0,28-
14,4% " iiber 2,2% 2%, 5% B, Teieene Sudiel pig 71 0,7-16% 1.

Charakteristisch ist das Auftreten von multiplen, unterschiedlich groflen, scharf begrenzten
rotlichen Lisionen, die von einem grau-weil3-gelblichen, erhabenen Randsaum umgeben
sind. Durch das Auftreten, Verschwinden und Wiederkehren der Lisionen an einer anderen
Stelle der Zunge wurde der Name Wanderplaques geprégt. Histologisch kommt es zu einer
Atrophie der filiformen Papillen. Am héufigsten sind die vorderen zwei Drittel der Zunge
betroffen, bei Manifestation an anderen Stellen der oralen Mucosa wird diese als Stomatitis
geographica bezeichnet.

Klinisch kann eine Lingua geographica asymptomatisch sein oder es kommt zu
Zungenbrennen (61%), vor allem nach Genuss von saueren oder stark gewiirzten
Lebensmitteln und nach Nikotinkonsum, Hypersensibilitit (18%), MiBlempfinden beim
Essen (30%) und Beeintrachtigung des Geschmackssinnes (21%). Es kann zu
Karzinophobie und Beunruhigung durch die Zungenverinderung kommen *°!. In 18%
wurden asymptomatische Zungenldsionen beobachtet. Eine Patientin berichtete
Veridnderungen ihrer Zungenldsionen wihrend der Menstruation was auf eine hormonelle
Komponente hindeutet. Zu Assoziationen mit Psoriasis oder Candida wurden keine

[eigene Studie]

Anbhaltspunkte gefunden.
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Vitamin C " und Antihistaminika "> wurden als erfolgreiche Therapie beschrieben,
Retinoide " sollen bei Psoriasis-assoziierten Landkartenzungen Erleichterung bringen.
Ein Fall einer Patientin mit einer schmerzhaften Lingua geographica wurde berichtet,
wobei Cyclosporin nach erfolglosen Kortikosteroidgaben zu einer Verbesserung fiihrte 1,
Bei Behandlungen mit Sedativa, Kamillenspiilungen, Xanthacridin, Vitamin A, B und C
wurden keine iiberzeugenden Ergebnisse berichtet ['®), wobei die tigliche Dosis unbekannt
ist.

Mit 500mg Vitamin C pro Tag wurden gute Ergebnisse erziehlt. Bei 70% der Patienten
wurde eine komplette Remission oder ein starker Riickgang der Lésionen beobachtet. 60%
der Patienten verspiirten eine erhebliche Abnahme oder einen vollstindigen Riickgang des
Zungenbrennens. 60% gaben allgemein eine bedeutende Verbesserung der Symptomatik

(Verminderung der Geschmacksempfindung, Hypersensitivitdt der Zunge bei Kontakt mit

kalten, heiflen, sauren oder harten Lebensmittels, Zungenbrennen und optisch storende

eigene Studie]

Lisionen) an. !

Abb 3 und Abb 4: Lingua geographica
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Abb 5: Lingua geographica Abb 6: Stomatitis geographica

4.2 Lingua Plicata

Synonyme fiir die Lingua plicata sind Faltenzunge, Furchenzunge, Lingua dissecata,

[30

Lingua scrotalis oder Glossitis dissecans 1. Es handelt sich dabei um eine harmlose

Anomalie der Zungenarchitektur. Meist ist sie angeboren, es kann jedoch beim

1. 191, [30],

Melkersson-Rosenthal-Syndrom ® B1 beim Mongolismus ), bei tertidrer Syphilis

(81 und bei Psoriasis [20]. 221, [23]. [24]

eine Lingua plicata als Teilsymptom vorkommen. Die
Hiufigkeit in der Bevolkerung variiert je nach Literatur zwischen 2% ' und 21% [ [?*]
und bei bis zu 20% aller Faltenzungen besteht gleichzeitig das klinische Bild einer
Landkartenzunge - 1% 30 [29]

Auffillig ist eine mediane Langsfurche, von den Seitenfurchen abgehend, von denen
wiederum Nebenfurchen abstrahlen. Die Furchen konnen unterschiedlich tief sein, bis zum
Zungenrand fithren und betreffen nur die vorderen 2/3 der Zunge. Die Fliche hinter dem
Sulcus terminalis ist faltenfrei. Am besten kann man die Falten an der herausgestreckten
Zunge sehen, da sie sich im Mund aneinander legen und weniger auffillig sind. > %
Klinisch gilt die Faltenzunge als unauffillig und wird erst symptomatisch, wenn sie mit
einer anderen Erkrankung vergesellschaftet ist. [*- *%

Therapieempfehlungen bestehen deshalb nur fiir die Begleiterkrankungen.
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Abb 7: Lingua plicata mit gleichzeitig bestehender Lingua geographica

4.3 Lingua Villosa

Die Lingua villosa variiert in ihrer Firbung von weiB, gelblich, braun bis schwarz P2, Die
dunklen Haarzungen sind auffilliger. Thnen wird mehr Beachtung geschenkt und sie
betreffen 0,15-3% ®F ¥ der Bevélkerung. Andere Bezeichnungen sind Lingua villosa
nigra, Glossotrichie oder Melanoglossie. Ménner sind gehéuft betroffen, vor allem Raucher

331 Die genaue Atiopathogenese ist nicht ganz klar wobei

und Tumorpatienten
begiinstigende Faktoren bekannt sind. Diese wdren Immunsuppression, HIV, lokale
Radiotherapie %, mangelnde Mundhygiene, Rauchen **!, Alkohol, chemisch reizende
Mundwisser und  Desinfektionsmittel, systemische Antibiotika, = Antimykotika,
Glukokortikoidgaben und das Alter ¥} 32} 331 B3] ‘Man vermutet, dass eine eingeschrinkte
Zungenbewegung zu einer verminderten Abschilferung fiihrt und ein optimales Milieu fiir
Mikroorganismen darstellt. Es wurden eine vermehrte Ansiedelung von Pigmentbildnern
und eine pH-Wertverinderung der Zungenoberfliche festgestellt **!. ¥ 1]

Es bilden sich fadenformige Hyperkeratosen auf den filiformen Papillen im mittleren und
hinteren Zungenabschnitt, die sich um das bis zu 20fache verldngern kdnnen und als Haare

erscheinen. Briunliche oder schwarze Haarzungen sind besonders kosmetisch stérend aber
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benigne. Als Beschwerden werden selten Geschmacksstorungen, Ubelkeit, Halitosis und

31 31 Die Lingua villosa nigra kann plétzlich auftreten,

(8], [33]

leichter Juckreiz angegeben |
spontan verschwinden oder persistieren.
Therapeutisch sollten die ausldsenden Faktoren sofern moglich ausgeschaltet werden und
Nikotinkarenz sowie eine Verbesserung der Mundhygiene bertlicksichtigt werden.
RegelmiBiges biirsten der Zunge fordert die Abschilferung, besonders durch vorheriges
Auftragen von Urea. Weiters kann man die Zungenoberfliche mit Wasserstoffperoxid,
Gentaviolett, Salicylsdure, Wasserstoffperoxid oder Tretinoinlosung bepinseln. Bei
starkem Befall kann man eine Abtragung mit dem scharfen Loffel vornehmen oder eine
systemische Therapie mit Retinoiden versuchen. " 3 9 Die Gabe von Vitamin B B

und Vitamin C als Lutschtabletten **! wird empfohlen.

Abb 8: Lingua villosa

4.4 Glossitis Rhombica Mediana

Die Glossite losangique mediane wurde 1914 von Brocg-Pautrier beschrieben und ist auch
nach ihnen benannt. Es handelt sich dabei um eine benigne, chronische Verianderung des
Zungenriickens mit Ausbildung einer rhombenférmigen oder ovalen Lésion im mittleren

Zungendrittel vor dem Sulcus terminalis. Die Oberfldche kann vielgestaltig, rétlich, glatt,
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papillenlos, eben, eingesunken, erhaben, hiigelig oder faltig sein. 1% der Bevolkerung sind

betroffen *, Ménner mittleren bis héheren Alters dreimal so hiufig wie Frauen *- B¢+ B7]

(8], [12], [36]

Zur Entstehung gibt es mehrere Theorien: Assoziationen mit einem Vitamin-C-Mangel,

[12 12], [36 [81, [37]

Syphilis, Alkoholismus "%, Rauchen ! ], Candida albicans , sie wird als

Sonderform der Lingua geographica ! oder als eine embryologische Entwicklungsstorung

811361 371 'Dabei persistiert das Tuberculum impar an der Oberfldche und wird

8]

angesehen

nicht von den Kiemenbogennerven iiberwachsen ™" B¢ Dieses Gebiet ist leichter durch

exogene Einfliisse reizbar und leidet haufiger unter Candida-Befall ¥ 37 8]

Die Glossitis rhombica mediana ist meist ein Zufallsbefund und macht nur in seltenen
Fillen Beschwerden wie Brennen, Miempfindungen beim Essen und Kanzerophobie. 1*%!
AuBer der Behandlung einer Candida-Infektion und psychischer Entlastung bei

Kanzerophobie gibt es keine Therapieempfehlungen.

4.5 Orale Haarleukoplakie

Die orale Haarleukoplakie wurde erstmals im Zusammenhang mit HIV-Infektionen

3911401 M1 Qje manifestiert

beobachtet und zahlt zu deren wichtigsten Markererkrankungen |
sich bei allen Arten von Immundefizienz, auch nach Organtransplantationen. Rauchen
stellt einen Risikofaktor dar. Als Ausldser gilt die Reaktivierung des Epstein-Barr-Virus
EBV, mit dem 95% der Bevolkerung im Erwachsenenalter infiziert sind. Ein
immunhistochemischer Nachweis des EBV im Zungenepithel gilt als beweisend. [*!! 142

Haarfoérmige, leukoplakieartige Effloreszenzen finden sich am Zungenrand wobei eine
Ausbreitung liber die ganze Zunge und die umliegende orale Mukosa moglich ist. Die
weillen in Vertikalstreifen verlaufenden Hyperkeratosen sind nicht abwischbar. Die orale
Haarleukoplakie verlduft ohne Symptome, Zungenbrennen oder Geschmacksstorungen

39]

liegen meist einer zusitzlichen Candida albicans Infektion zugrunde ©°. Die orale

Haarleukoplakie ist eine benigne Erkrankung und gilt nicht als Prikanzerose. Ein

31 und als schlechte

Erkrankter gilt bis zum Beweis des Gegenteils als HIV infiziert !
Prognose %+ 1431441 Bej AIDS-Kranken wurde die orale Haarleukoplakie in 45,6% allein

und in 14% gemeinsam mit Candida albicans beobachtet 4] Das EBV wirkt sich bei
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Immundefizienten onkogen aus und kann M. Hodgkin, Non-Hodgkinlymphome

Burkittlymphome, Nasopharynxkarzinome und Magenkarzinome induzieren **'.

Das Erscheinungsbild bessert sich im Zuge einer virustatischen Therapie (HAART) und
rezidiviert nach dem Absetzen. Bei Therapiewunsch kann Aciclovir oder Valaciclovir

verabreicht werden. 8- 391 431
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5 Epithelverinderungen und Tumoren

Auf der Zunge konnen Tumoren des jeweiligen Gewebes entstehen, die in
unterschiedlicher Haufigkeit vorkommen. Névi, Papillome, Fibrome, Lipome,
Hamangiome, Lymphangiome, Neurinome, Neurofibrome, Granularzelltumoren,
Plattenepithelkarzinome, Sarkome, Melanome und Metastasen sind einige. Weiters gibt es

erblich bedingt Erkrankungen, die mit Tumorentstehungen einhergehen.

77 €,

PR ST R o
i £
e o i

o
-

Abb 9: Fibrom Abb 10: Multiple Fibrome

Abb 11: Zungenpolyp Abb 12: Hamangiom am Zungenriicken
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5.1 Leukoplakie

Als Leukoplakie bezeichnet man eine weille, nicht abwischbare Schleimhautverfiarbung,
die keiner definierten Erkrankung zugewiesen werden kann (**). Es kommt zur verstirkten
Verhornung, Hyperplasie und Dysplasie des Epithels wodurch Karzinome entstehen
konnen. Das Entartungspotential ist vom Leukoplakie-Typ abhédngig, welcher Typ als
Prikanzerose gilt und welcher nicht, ist in der Literatur uneinheitlich. Je weniger
differenziert das Epithel an einer bestimmten Stelle ist, desto hoher ist die
Wahrscheinlichkeit einer Entartung. Chemisch induzierte Leukoplakien haben eine
schlechtere Prognose als mechanisch bedingte ™. 3-33% aller Leukoplakien entarten im
Laufe der Zeit #1971 \wobei bei in 15% eine spontane Regression zu beobachten war

[44 ]

I und die Entartungsrate mit dem Alter ansteigt [*). Das Durchschnittsalter von

(43 147) Bei der Hilfte aller oralen Karzinome konnten

gleichzeitig Leukoplakien nachgewiesen werden [**).

Die gesamte Privalenz liegt zwischen 0,2-24,4% [45], wobei Ménner (4,3-4,7% (81, [28])

Leukoplakien liegt bei 55 Jahren

hiufiger betroffen sind als Frauen (1,7-1,9% (8. 128 Bei Minnern wird ein gehauftes

Auftreten von tabakassoziierten Lisionen beobachtet, was durch das stirkere

[45], [47], [49

Rauchverhalten erklirt wird 2* |, Die Privalenz unterliegt regionalen und

kulturellen Unterschieden 1.

Leukoplakien sind Reaktionen auf verschiedene chronische mechanische, physikalische,
chemische und thermische Reize: Irritationen, Druck- und Reibestellen durch schlecht
sitzende Zahnprothesen, Zahnkanten, sanierungsbediirftige = Zdhne, unpassende

Zahnbiirsten, habituelles Wangenkauen, Narbenbildung nach Radiotherapie oder

Verbrennung, mangelnde Mundhygiene, Tabak-, Betel- und Alkoholabusus. "> (8- ). 1341

(431 1441 1951 191 Rauchen ist die Hauptursache in 76,5% aller Fille **. Die Kombination von

Rauchen (besonders ,reverse smoking®), dem iiberméBigen Genuss hochprozentiger

Alkohole und Betelniissen potenziert das Entartungsrisiko (*l 4 (461 14991 1301 131 hpap

vermutet, dass Alkohol die Permeabilitit des Epithels steigert und durchléssiger fiir Noxen

[34], [46], [49

macht und dass Alkohol Kanzerogene aus dem Tabak herauslost ], Humane

Papillomviren werden in Leukoplakien doppelt so hdufig gefunden wie auf normaler
Schleimhaut . Sie kénnen an der Entstehung beteiligt sein *! und gelten als Risikofaktor

(521153 "Es wird berichtet, dass Candida albicans karzinogene Nitrosamine produziert und
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die Expression des p53 Tumorsuppressorgens verdandert, wodurch sich das
Entartungsrisiko einer mit Candida infizierten Leukoplakie erhcht 1,

Pradilektionsstellen sind Wangen- (28,5% 1471y Mundschleimhaut, Zunge (16,3% 1471y und
Lippen. Es kann auch im Genitalbereich zu Leukoplakien kommen *** 1 Es finden sich
weille, anhaftende, schmerzlose, hyperkeratotische Beldge, die sich nicht abwischen lassen.
Plane, homogene, scharf begrenzte, milchig durchscheinende Verdnderungen entsprechen
einem Leukddem oder einer Leukoplakia simplex. Das Leukddem ist im Gegensatz zur
Leukoplakie nicht palpabel und bildet sich nach Behebung der Ursache, ndmlich Einstellen
des Rauchens, zuriick. Die Leukoplakia simplex unterscheidet sich durch tastbare Plaques.
Sie entsteht vorwiegend durch mechanische Irritation (schlecht sitzende Prothesen,
Zahnkanten, ect) und kann nach lingerem Bestehen infiltrieren ™. Wenn diesen Lésionen
permanentes Kauen der Wangenschleimhaut zugrunde liegt, werden sie als Morsicatio
buccarum bezeichnet. *1 1!

Am Gaumen kann es durch den Konsum von Tabak und heien Getrinken zur
Leukokeratosis nicotini palati kommen. Auffallig sind diffuse, raue, weillgraue Plaques mit
rotlichen Punkten dazwischen. Nach Einstellens des Rauchens und Optimierung der
Mundhygiene bilden sich die Verdnderungen zuriick, es bleibt jedoch ein Risiko fiir

(81 [9]. D341

Karzinome Die gefleckte Leukoplakie, auch als speckled Leukoplakia

bezeichnet, ist durch ein unregelmifBiges Aussehen gekennzeichnet, was durch eine

vermehrte Epitheldysplasie zustande kommt. Es besteht eine Neigung zur malignen

(8], [43

Entartung ] Bei der Leukoplakia verrukosa ist die raue, warzige, papillomatdse

Oberflache auffillig. Erosionen sind ein Zeichen fiir ein infiltratives Geschehen und den
mbglichen Ubergang in ein spinozellulires Karzinom #1181 F]

Um mogliche Dysplasien auszuschlieBen, sollten histopathologische Untersuchungen
gemacht werden. Die Biopsien werden vor allem an gerbteten, rauen, ulzerierten oder
verrukosen Gebieten entnommen. P (431 1441

Die wichtigste therapeutische Maflnahme ist das Einstellen des Rauchens, Verminderung
des Alkoholkonsums, Verbesserung der Mundhygiene und das Meiden der ausldsenden
Faktoren. Die Vitamine A, C und E wurden als wirksam beschrieben [} [431 14411461 \ach 2
bis 4 Wochen sollten sich die Lésionen zuriickgebildet haben ™). Verrukése, erosive,
ulzerative und persistierende Leukoplakien werden nach histopathologischer Untersuchung

71 81 1931 1411 aserbehandlungen und Kryochirurgie sind méglich,

chirurgisch entfernt !
geben aber nicht die Mdglichkeit einer histopathologischen Untersuchung ). RegelmiBige

Kontrollen sind notwendig um Rezidive oder Entartungen zu erkennen.
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Abb 13, Abb 14 und Abb 15: Leukoplakie

5.2 Erythroplasie Queyrat

Die Erythroplasie ist eine seltene potentiell maligne Lésion, die auf der Mundschleimhaut

und am Genitale vorkommt. Gaumen, Mundboden und Wangen sind am héufigsten, die

54 Die Privalenz fiir die orale Erythroplasie wird mit 0,02-0,83%

(471 [54] [8]

Zunge selten betroffen
angegeben Y. Altere Patienten und Ménner sind hiufiger betroffen
Die Atiologie ist unbekannt. Uber eine Assoziation mit HPV, p53 und Lichen ruber wird
diskutiert ¥ 54 Als Risikofaktoren gelten Tabakkonsum, Alkohol, Betelniisse und eine
mangelnde Aufnahme von Obst und Gemiise °*.

Auffillig sind unregelméBige, gerotete, glinzende, samtige oder knotige Lésionen mit
Blutungsneigung, die oft gemeinsam mit Leukoplakien auftreten. In Erythroplakien finden

sich in 66,7% " bzw. 75-90% " der Fille epitheliale Plattenepithelkarzinome oder
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Karzinome in situ. Die gefleckten Leukoplakien haben eine besonders ausgeprigte

Neigung fiir ein invasives Wachstum [,

[47]

Erythroplakien sind 13mal seltener als
Leukoplakien , bediirfen aber wegen ihrer potentiellen Malignitit besonderer
Aufmerksamkeit. Die Wahrscheinlichkeit einer malignen Entartung wird als 17mal hoher
als bei einer Leukoplakie angegeben 4. 8[54

Die Therapie besteht aus der chirurgischen Exzision mit histologischer Untersuchung und

entsprechender Nachkontrolle. (8] [54]

5.3 Verrukoses Karzinom

Das verrukose Karzinom wurde frither wegen seiner differenzierten Histologie
filschlicherweise als Pseudokanzerose bezeichnet ) und wird heute als eine Variante des

Plattenepithelkarzinoms angeschen !

. Die floride orale Papillomatose, Papillomatosis
cutis carcinoides, Epithelioma cuniculatum und Condylomata gigantea Buschke-
Lowenstein zdhlen zu den verrukdsen Karzinomen, wobei nur die floride orale
Papillomatose, oder Ackermann-Karzinom, die Mundschleimhaut betrifft. (81,191
1-3/1.000.000 leiden an einem verrukdsen Karzinom der Mundschleimhaut !, Betroffen
sind vorwiegend Raucher, Immunsuppremierte und Prothesentriger im letzten
Lebensdrittel wobei Ménner hdufiger erkranken als Frauen. Humane Papillomviren
konnten in verrukdsen Karzinomen fast dreimal so hiufig nachgewiesen werden wie in
gesunder Schleimhaut [*?] und werden als Risikofaktor vermutet >, 8- ). [32]

Anfangs sind Leukoplakien sichtbar, die sich langsam progredient ausbreiten, zunehmend
verhornen und durch eine raue, papillomatds-verrukose, knotige, blumenkohléhnliche
Oberfldche auffallen. Diese warzendhnlichen Lisionen konnen iiber Jahre bestehen bis es
zur Invasion in tiefer liegende Schichten kommt. Im Laufe der Zeit kann sich ein
spinozelluldres Karzinom entwickeln, weshalb mehrfache Biopsien sinnvoll sind. Ein Fall
eines verrukdsen Karzinoms der Zunge wurde beschrieben, welches sich in den Lisionen

eines Lichen ruber entwickelte °®. Lokales Tretinoin fiihrte zur Remission, nach Absetzten

zu einem Rezidiv und nach Gabe von Isotretinoin und Methotrexat wieder zur Remission
[56] [8], [9], [55]

Die Sprache und die Nahrungsaufnahme des Patienten werden je nach Lokalisation

zunehmend behindert. Eine vollstdndige chirurgische Entfernung und histopathologische
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Untersuchungen sind notwendig. Zusitzlich kann man Zytostatika (Methotrexat,
Bleomycin), Retinoide oder Interferone geben. Eine Radiotherapie sollte wegen maligner
Rezidive unterlassen werden. Es besteht allgemein eine Rezidivneigung weshalb

nachfolgende Kontrollen notwendig sind. ¥} - >

5.4 Spinozelluldres Karzinom

Das Plattenepithelkarzinom ist mit einer Inzidenz von 25-100/100.000 pro Jahr [ P [43]

ein haufiger Tumor der Haut und mit 80% ® der hiufigste Tumor der Schleimhaut. Die
Inzidenz nimmt linear mit dem Lebensalter ) durch die Akkumulation von kanzerogenen

[43]

Noxen " zu. Bei jungen Menschen wurden vermehrt aggressive Spinaliome entdeckt, was

auf einen starken Tabakkonsum zuriickzufiihren ist “**> %,

Allgemein entstehen spinozelluldre Karzinome an sonnenexponierten Stellen und an den
Ubergiingen zwischen Haut und Schleimhaut. Pridilektionsstellen sind Zunge, Lippen,
Vulva, Penis und der Analbereich. Als Ursachen sind UV-Licht, Rontgenstrahlung,
chronische Hitzeeinwirkung, ausgedehnte straffe Narben, Teer, Mineraldle, Arsen,
Syphilis ¥ B BT Candidia **, Immunsuppression, PUVA-Therapie * und das humane

(8], 191 1431, [48). 51, 7] pekannt. Bei Patienten mit diffuser Sklerodermie

Papillomvirus
wurden vermehrt Plattenepithelkarzinome der Zunge und Mundhohle beobachtet %,
Minner sind zwei- bis fiinfmal haufiger ™ ™! betroffen P* P was durch ein
ausgeprigteres Rauchverhalten und vermehrten Kontakt mit Kanzerogenen im Beruf [**!
(Kaminkehrer, Erdolindustrie, Raffinerie, Stralenbau, Arsenindustrie [8], Radiologen und
deren technische Assistenten [**') erklart wird.

Durch Schéddigung und Irreparabilitit der DNA kommt es zu Mutationen und Entstehung
maligner Zellen, die proliferieren, die normale Hautschichtung aufheben, maligne Klone
und Karzinome entstehen lassen.

Orale Plattenepithelkarzinome gehen hdufig aus Erythroplakien oder Leukoplakien hervor
7. 8. 1971 B Dije haufigste Lokalisation ist die Zunge, weiters Mundboden, Wange,
Gingiva und Gaumen ™ ) Sie gelten als aggressiv und schnell wachsend im Vergleich
zu den Spinaliomen der #uBeren Haut ). Die Kombination von Rauchen (besonders
»reverse smoking®) und dem iiberméBigen Genuss hochprozentiger Alkohole oder

Betelniisse potenziert das Risiko fiir Spinaliome im Mundbereich - [#6- 991 1301 131 N fap
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schétzt, dass Rauchen und Alkohol die Ursache von 75-90% aller oralen Karzinome ist 341

Man vermutet, dass Alkohol die Permeabilitit des Epithels steigert und durchléssiger fiir
Noxen macht und dass Alkohol Kanzerogene aus dem Tabak herauslost ** [*¢- 4] Hpy
wurden in 46% aller oralen Plattenepithelkarzinome nachgewiesen, fiinfmal haufiger als

auf normaler Schleimhaut 2! 4 81 1511,

[52

, weshalb eine Infektion auch als Risiko gewertet wir

1 Es wird berichtet, dass HPV hiufiger in Zungengrundkarzinomen (in 40%) als in

[60]

Karzinomen der beweglichen Zunge (in 2,3%) vorkommt “. Das Plummer-Vinson-

Syndrom ist ein Risikofaktor fiir die Entwicklung von Plattenepithelkarzinomen im oberen
Verdauungstrakt 101,

Klinische Symptome sind Brennen, Schmerzen beim Schlucken, Dysphagie,
eingeschriankte Beweglichkeit der Zunge, Hypersalivation, Foetor ex ore, Ohrenschmerzen

. [8

und Gewichtsverlust 7 ¥ 3 Beschwerden werden eher bei Lisionen an der beweglichen

Zunge bemerkt, wihrend symptomlose Lasionen hédufiger am Zungengrund vorkommen
1 was zu einer Diagnose im bereits fortgeschrittenen Stadium fithrt. AuBerlich sind
Veridnderungen sichtbar wie erythematdse, leukoplakische, chronisch entziindete Areale,

7). 181 143 1391 * Am hiufigsten

Erosionen, Ulzerationen, Indurationen oder palpable Knoten
sind der Zungenrand und die Zungenspitze betroffen, seltener Zungenriicken und
Zungengrund. Zungenkarzinome metastasieren friihzeitig in die regionalen Lymphknoten.
(71, [81, [43]

Die Diagnose wird durch eine Biopsie der verdachtigen Gebiete gestellt. Die Ausdehnung
des Tumors und der Lymphknotenstatus kdnnen mit Sonographie, CT oder MRT erhoben
werden. !

Die chirurgische Entfernung mit Neck dissection ist bei Operabilitdt das Mittel der Wahl.
In fortgeschrittenen Stadien gibt es die Moglichkeit einer photodynamischen Therapie,
einer neoadjuvanten oder palliativen Radio- und/oder Chemotherapie. In frithen
Tumorstadien wird die Radiotherapie auch primér allein empfohlen °°!. Rezidive werden
bestrahlt. Weiters sollte Aufkldrungsarbeit geleistet werden, so dass Patienten Rauchen als
Risikofaktor erkennen, Frithsymptome ernst nehmen, drztliche Kontrollen aufsuchen und
maligne Lisionen frither erkannt werden P, /- 1301 (5111621

Insgesamt hat das Zungenkarzinom eine schlechte Prognose. Zungengrundkarzinome,
fortgeschrittene Stadien, bestehende Metastasen und eine wenig differenzierte Histologie
haben eine schlechtere Prognose. Die Filinfjahresiiberlebensrate betrdgt 35-57% bei

Tumoren der beweglichen Zunge und 15-27% bei Zungengrundtumoren. [/ P”-[¢]
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Abb 16: Carcinoma in situ

5.5 Malignes Melanom

Melanome der Schleimhaut sind mit 0,2-8% **! [ selten. Die Zunge ist sehr selten
betroffen [} (¢4 1] Dje Fiinfjahresiiberlebensrate wird mit 10-25% ! angegeben. Wegen
der allgemein schlechten Prognose, die bei Schleimhautmelanomen noch schlechter ist
und der eventuell unauffilligen Klinik ist es notwendig auch an das Melanom zu denken.
Melanome sind hochmaligne von den Melanozyten ausgehende Tumoren, die rasch
lymphogen und hidmatogen metastasieren. Er ist der am hdufigsten tddlich verlaufende
Hauttumor der weiflen Bevolkerung. Asiaten und Afrikaner sind fast ausschlieBlich an den
Schleimhéduten, Handflichen und FuBlsohlen betroffen, wo die Inzidenz sich von den
WeiBhdutigen nicht unterscheidet P11 Die Inzidenz ist regional unterschiedlich. Sie liegt
in Zentraleuropa zwischen 12-25/100.000 pro Jahr ¥ 1 und in Australien iiber 40/100.000
pro Jahr, wobei sich die Anzahl der Neuerkrankungen etwa alle 10-15 Jahre verdoppelt ..
Allgemein treten 80% der Erkrankungen zwischen dem dritten und dem siebten
Lebensjahrzehnt auf, Kinder und Jugendliche sind extrem selten betroffen. (#1143

Die genaue Atiologie ist ungeklirt. Pridisponiert sind Hellhdiutige, Personen mit einer
positiven Familienanamnese, multiplen schweren Sonnenbrénden in Kindheit und Jugend,
Albinismus und einem Leben in sonnenstarken Regionen. Die UV-Bestrahlung spielt eine
wichtige Rolle wobei Melanome auch an nicht sonnenexponierten Stellen vorkommen.

Uber genetische Ursachen wird diskutiert. Melanome gehen in bis zu 60% - [*!

(81, [9], [43]

aus
Névuszellnévi hervor.
Die Klinik ist vielgestaltig. Rotbraune bis schwarze unregelmifige Léasionen sind auffallig.

Amelanotische Melanome sind pigmentfrei und konnen verkannt werden. 25% der
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Schleimhautmelanome unterscheiden sich duBerlich nicht von harmlosen benignen
Lisionen %!,

Von Biopsien wird abgeraten. Vielmehr empfiehlt sich die vollstindige Entfernung der
verdichtigen Lision *1. Zuvor kann man mittels Sonographie die Tumordicke ermitteln.
Eine genaue Untersuchung der Haut auf Pigmentationsverdnderungen und Palpation der
Lymphknoten ist notwendig. Metastasen sucht man mit Hals-CT, Thorax-Rontgen und
Abdominalsonographie. - [¢°]

Die Therapie besteht aus der chirurgischen Entfernung des Primértumors mit
Sicherheitsabstand. Je nach Stadium nimmt man zusitzlich eine Lymphadenektomie,

neoadjuvante Chemo- oder Immuntherapie oder CO,-Laserbehandlung vor. - 63 (641 [65]

5.6 Verruziformes Xanthom

Xanthome kommen durch eine Speicherung von Plasmalipoproteinen zustande und kénnen
am ganzen Korper in verschiedensten Erscheinungsformen auftreten. Man unterscheidet
ein hyperlipidamisches Xanthom, bei dem sich die iiberschiissigen, zirkulierenden Lipide
im Gewebe ablagern, vom normolipidimischen Xanthom, bei dem eine
Makrophagenfehlfunktion vorliegt. [*- ]

Das seltene verruziforme Xanthom zdhlt zur normolipiddmischen Form und bevorzugt die
orale Schleimhaut. Es kann auch im Anogenitalbereich vorkommen. Es wird mit

[66], [67]

chronischen Entziindungen, Traumen ™ oder Lichen planus assoziiert. Ein erhohter

Zellturnover kénnte die Ursache der Verhornungstorung sein [°”). Die Lisionen imponieren
abhingig vom Verhornungsgrad als gelb-rétliche bis grau-weile Plaques mit einer
verrukdsen, papilldren oder flachen Oberfliche, die ulzerieren kann. ¥} P (6]

Die Diagnose wird durch eine Untersuchung der Serumlipide und die Histologie gestellt.
(81,191

Hyperlipiddmische Xanthome bilden sich durch Behandlung der Lipidstoffwechselstérung
zuriick, wihrend normolipiddmische Xanthome durch Laser oder Exzision entfernt

werden. Rezidive wurden nicht beobachtet (¢, (8} %]
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5.7 Lymphangiome

Lymphangiome kommen hauptsdchlich an Kopf und Hals vor, an den oralen
Schleimhiuten sind sie selten. Die Pradilektionsstelle im Mund ist die Zunge °*). Sie
werden auch als zystisches Hygrom oder Lymphangioma cavernosum subcutaneum
bezeichnet. Lymphangiome werden meist im Kindesalter diagnostiziert ®*, 80% vor dem
zweiten Lebensjahr [69],

Eine betroffene Zunge ist vergrofert, geschwollen, steht hervor und fiihrt hdufig zu einem
offen stehenden Mund, wodurch die Zungenoberfliche austrocknet, aufspringt und
vermehrt lokalen Traumen ausgesetzt ist. Papillére, teigige, pseudovesikuldre, glasige,
zystenartige, ausdriickbare Verdnderungen mit begleitenden Erysipelen sind auffillig,
Einblutungen durch Traumen sind haufig. Traumen und Infektionen erhohen die
Lymphproduktion, wodurch die Zunge anfangs anschwillt, die Lymphe staut und spéter
fibrosiert und atrophiert. Es wurde von einem Fall eines Kleinkindes berichtet, das nach
einem Trauma eine intralinguale Thrombose und Nekrose im vorderen Zungendrittel
entwickelte, welches chirurgisch abgetragen werden mufte "%, Zungenlymphome kénnen
eine  Reithe von  Komplikationen mit sich  bringen:  Sprachstérungen,
Sprachentwicklungsstorungen, Probleme beim Kauen, Schlucken, Atemwegsobstruktionen
und soziale Ausgrenzung. Wegen einer ausgeprigten Rezidivneigung ist die Therapie
schwierig, aber bei Komplikationen unbedingt vorzunehmen. Chirurgische Exzisionen und
CO»-Laser-Behandlungen sind am erfolgsversprechendsten (). Eine Tetrazyklininstillation

soll Verbesserungen bringen ™, 8- ©1- (681 [69]. [70]

5.8 Intraorale Viruspapillome und Warzen

Der Ausloser von Warzen und Viruspapillomen ist das humane Papillomvirus HPV.
Allgemein heilen Warzen beim Immunkompetenten meist spontan nach Wochen bis Jahren
ab, wobei die Viren im Korper persistieren und zu Rezidiven fithren koénnen.
Immunsuppremierte und AIDS-Patienten sind hdufiger von Warzen betroffen. Der Verlauf
ist schwerer und kann therapieresistent sein '\, Die Einteilung der verschiedenen Formen

ist schwierig, weil sie ineinander iibergehen. HPV-induzierte Warzen konnen auf der Haut
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und auf allen Schleimhiuten vorkommen; hier wird nur auf Vorkommen im Mundbereich
eingegangen.

Papillome im Mund entstehen nach oralem Kontakt mit vulgdren Warzen auf der Hand
oder genitalen Condylomata acuminata. Sie sind klinisch und histologisch an der
Mundschleimhaut nicht voneinander unterscheidbar. Prédilektionsstellen sind der
Zungenriicken, Wange, Gaumen und Gingiva. Die Klinik ist vom Verhornungs- und
Ausbreitungsgrad abhingig. Durch eine Hyperkeratose konnen flache, leukoplakieartige,
breitbasige, gestielte oder papillomatose Lésionen entstehen. Eine Sonderform, die fokale
epitheliale Hyperplasie, betrifft fast ausschlieSlich Eskimos, nord- und siidamerikanische

Indios. In den multiplen Schleimhautwarzen kommen meist HPV-Typ 13 und 32 vor "2,

(8], [9], [73]

Flache Lésionen konnen durch Essigsdure sichtbar gemacht werden, da sie weil
imponieren. Viren werden durch PCR nachgewiesen. !

HPV kann Plattenepithelkarzinome induzieren (z.B. Zervixkarzinom), HPV wird auch als
Risikofaktor fiir die Entstehung von oralen Priikanzerosen beschrieben % 122} 1531 133

Eine kausale Therapie mit Virustatika ist momentan nicht mdglich, weshalb es zu
Rezidiven kommen kann. Eine Stirkung des Immunsystems kann zur spontanen
Regression der Warzen fiihren, weshalb man vorwiegend storende Lasionen entfernt. An
der Schleimhaut kann das mittels Laser, lokalem Tretinoin und Interferon lokal oder
systemisch erfolgen. Bei der Laserbehandlung miissen losgeloste Viruspartikel sorgfiltig

abgesaugt werden, um eine Streuung des Erregers zu verhindern. ¥

Abb 17: Verruca auf der Zunge

eines Kindes
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5.9 Cowden Syndrom

Das multiple-Hamartom-Syndrom oder Cowden Syndrom wird autosomal dominant
vererbt. Charakteristisch sind fibromdhnliche Papillome an der Mundschleimhaut, Papeln
an den Akren, Himangiome, Lipome und eine Makrozephalie. Es besteht ein erhdhtes
Risiko  fiir Adenokarzinome der Mamma, gastrointestinale Polypen und
Schilddriisenerkrankungen. Die Schilddriise, der Darm und die Mammae sollten
regelméBig wegen des erhohten Karzinomrisikos kontrolliert werden. Eine prophylaktische

Mastektomie wird empfohlen. (#1421 [741. 73]

5.10 Multiple Endokrine Neoplasie Typ Ilb

Bei der autosomal dominant vererbten multiplen endokrinen Neoplasie Typ IIb, MEN IIb,
treten bereits im Kindesalter Neurome auf der Zunge, an der gastrointestinalen
Schleimhaut und an den Konjunktiven auf. Zusétzlich sind medulldre
Schilddriisenkarzinome und Phdochromozytome typisch. Als Therapie wird eine
prophylaktische Thyroidektomie empfohlen. Mittels Szintigraphie und Kalzitoninspiegel

werden Phiochromozytome gesucht. [*- - 761 [77]

5.11 Granularzelltumor

Der Granularzelltumor oder Abrikossoff-Tumor ist ein seltener neurogener Tumor, der

haufig Frauen mittleren Alters betrifft. Auffallig sind kleine, runde, derbe Knoten, die am

[91, [781, [79

hiufigsten an der Zunge Jund an den Wangen auftreten und am gesamten Korper

vorkommen konnen. Eine maligne Entartung ist selten. Die Therapie besteht aus einer

vollstindigen chirurgischen Entfernung,. *1°} 78 [79]
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5.12 Morbus von Recklinghausen

Die Neurofibromatose Typ I ist eine autosomal dominant vererbte Erkrankung, die jedoch
in 50% durch Neumutationen entsteht. Die Inzidenz liegt bei 1:3.000-5.000 *!. Frauen und
Minner sind gleichermaBen betroffen (*%. [*]

Die Klinik ist durch die Entstehung von Neurofibromen am ganzen Korper
gekennzeichnet. Manifestationen im Mund kommen in 4-7% vor, wobei die Zunge am

891 Weiters sind Café-au-lait-Flecken, eine verinderte

hiufigsten betroffen ist
Pigmentierung der Haut und Pruritus aufféllig. Andere Organe kdnnen mitbetroffen sein.
Es kann zu Optikus-Gliomen, Meningeomen, Astrozytomen, Iris-Hamartomen, Akustikus-
Neurinomen,  Skoliosen,  Pseudoarthrosen,  chronisch-myeloischen = Leukémien,
Phidochromozytomen und anderen endokrinen Stérungen kommen. Aus den
Neurofibromen kénnen maligne Schwannome oder Rhabdomyosarkome entstehen. !

Uber eine Neurofibromatose ohne Assoziation mit M. Recklinghausen, die Zunge, Lippen,
Mundhéhle und Larynx betrifft, wird berichtet '),

Eine genetische Beratung wird empfohlen. Café-au-lait-Flecken konnen mittels Laser

behandelt werden. Neurofibrome konnen bei Bedarf exzidiert werden und gegen Pruritus

helfen Ketotifen Gaben.

5.13 Weiller Schleimhautnavus

Andere Bezeichnungen fiir diese seltene, autosomal dominant vererbte Erkrankung sind
hereditire Leukokeratose, white sponge naevus und Naevus spongiosus albus mucosae.
Pradilektionsstellen sind die Wangen, der Zungenrand und die Lippen, Nase, Oesophagus,
Vagina und Rektum konnen auch betroffen sein. Frauen sind dreimal hiufiger betroffen als
Minner. Bereits im Kindesalter bilden sich weille, weiche, furchige, schwammartige
Auflagerungen, die sich ohne Blutung ablosen lassen. Diese leukoplakiedhnlichen
Liasionen persistieren und sind symptomlos sowie harmlos weshalb keine Therapie
notwendig ist. Die Diagnose erfolgt histopathologisch mittels Biopsie oder exfoliativer

Zytologie. (#119)- 182]
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5.14 Dyskeratosis Congenita

Diese Erkrankung wird auch Zisser-Cole-Engman-Syndrom genannt und X-chromosomal
rezessiv oder autosomal vererbt.

Sie manifestiert sich bereits beim Kind. Allgemein auffillig sind eine
Entwicklungsretardierung, Nageldystrophie, Hyperhidrose, Zahnverlust, Hautatrophie,
Palmarerytheme, Teleangiektasien und Hyperpigmentierung der betroffenen Haut nach
UV-Bestrahlung. Im Mund kann es zur Blasenbildung kommen. Alle Schleimhéute konnen

83]

von einer Leukoplakie betroffen sein. Bevorzugt ist jedoch die Zunge ™, welche zur

malignen Entartung neigt und auf welcher friihzeitig spinozellulire Karzinome auftreten

84 Durch eine Knochenmarksdepression kommt es zu Animie, Thrombopenie

kdnnen
und Leukopenie, welche neben den Malignomen und pulmonalen Komplikationen
prognosebestimmend sind.

Die Patienten versterben friihzeitig an den genannten Komplikationen, eine Therapie ist

nicht bekannt. 8% [83]

5.15 Pachyonychia Congenita

Zur Mundschleimhautbeteiligung kommt es nur beim Typ I, der wie Typ II, selten und
autosomal dominant vererbt wird. Betroffen sind mechanisch beanspruchte Areale wie der
Zungenriicken, Zungenrdnder, Gaumen, Wange und Stimmbinder. Weiters sind
Pachyonychie, Keratosen an Stamm, Gelenken der Extremitdten, Palmae und Plantae,
Innenohrschwerhorigkeit, Korneaschdden, Haaranomalien und Zidhne beim Neugeborenen
auffillig. Die Symptomatik besteht seit Geburt an und ist nicht therapierbar. Es liegt eine

Pridisposition zur malignen Entartung vor ), (8-} 1431 [83]
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6 Makroglossie

Die Zunge kann tempordr oder permanent vergroBert sein. Tumoren, Infektionen,
Entziindungen, Abszesse, Traumen, Verletzungen, Stoffwechselerkrankungen und

angeborene Ursachen konnen zu einer Makroglossie flihren. Im Kindesalter sind

Lymphangiome die hiufigste Ursache fiir eine Makroglossie 7%, (8- 7]

6.1 Angioodeme

Angioddeme sind akut auftretende Odeme der Subkutis, die hiufig an Zunge, Rachen,

2] Nach der Dauer unterscheidet man eine akute

) 431

Lippen und im Gesicht vorkommen
Verlaufsform (< 6 Wochen) von einer chronischen (> 6 Wochen
Man unterscheidet ein erworbenes Angioddem von einem hereditidren, wobei dem ersten
die gleichen Ursachen wie einer Urtikaria zugrunde liegen und es als eine Variante dessen
angesehen wird. Deshalb tritt das erworbene Angioddem in der Halfte aller Fille
gemeinsam mit einer Urtikaria auf " ) wihrend es bei einem hereditiren nie dazu
kommt. 801 [43]

Die Nomenklatur variiert je nach Literatur. Der Begriff angioneurotisch und die

Bezeichnung Quincke-Odem wird sowohl fiir das erworbene als auch das hereditire

Angioddem verwendet.

6.1.1 Erworbenes Angioodem

Die Ausloser sind vielfdltig: Nahrungsmittelallergien und Intoleranzen, orales
Allergiesyndrom, Medikamente (ACE-Hemmer, Antiphlogistika, Azetylsalicylsdure und
andere  Analgetika,  Anisthetika, Dextran, Penicillin, Rontgenkontrastmittel),
Insektenstiche, mikrobielle Antigene, Komplementaktivierung, lokale Traumen, Hitze,
Kalte, Druckeinwirkung, UV-Licht und die Assoziation mit einigen Erkrankungen

(Neoplasien, Sarkoidose, Mykosen, Mononukleose, Helicobacter pylori, Magen-
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Darmerkrankungen) [8], [42], [43], [86]. [87

1- 18] "Eg werden auch Auto-Antikérper gegen den Cl-
Esterase-Inhibitor als mogliche Ursache angegeben *F ¥ 7y den ACE-Hemmern ist
hinzuzufiigen, dass bei bis zu 0,7% der Patienten ein Angioddem als Nebenwirkung
eintritt. Bei zwei Drittel der Fille kommt es in den ersten Tagen nach Einleitung der
Therapie zu Komplikationen. Es besteht aber weiterhin die Moglichkeit einer late onset

reaction. Diese kénnen erst nach Jahren auftreten und werden spit als solche erkannt. ™

(9] ACE-Hemmer 16sen hiufiger Angioddeme als Urtikaria aus .
Angioddeme konnen am ganzen Korper auftreten. Prédilektionsstellen sind Gesicht,
Extremitdten und Genitalbereich. Besonders auffillig sind Schwellungen der Zunge,
Lippen und des Gesichtes. Sie treten akut anfallsartig auf und fiihren zu einer blassen prall-
elastischen Schwellung mit Spannungsgefiihl, Schmerzen und geringem Juckreiz.
Gefahrlich ist die Beteiligung der Atemwege mit Erstickungsgefahr. Als Warnsymptom
gilt eine heisere Stimme. *!

Aufgrund der mdglichen vitalen Bedrohung ist eine stationire Uberwachung notwendig.
Weiters wird die Gabe von Antihistaminika, Glukokortikoiden und Epinephrin empfohlen.

(8], [43], [86]

Als Ausloser verdichtigte Medikamente sollen abgesetzt werden. -7 Intubation

oder Tracheotomie konnen lebensrettend sein ) [86],

6.1.2 Hereditdres Angioddem

Dem hereditiren angioneurotischen Odem liegt ein Cl-Esterase-Inhibitor-Mangel
zugrunde. Der Cl1-Esterase-Inhibitor (C1-INH) verhindert im Kdorper eine unkontrollierte

Komplementaktivierung " **) und verstirkte Bradykininbildung, welche zu Odemen fiihrt
(81, [9]

Beim Typ I (85%) kommt es durch eine genetische Mutation zur verminderten Synthese
und zum vermehrten Abbau, was in weiterer Folge zu einer quantitativen Verminderung
des C1-INH fiihrt. Beim Typ II liegt der C1-INH in normaler oder erhohter Konzentration

(8],

vor, wobei eine funktionelle Insuffizienz besteht. 431" Ab einer qualitativen oder

quantitativen Verminderung von 40% kann es zu Anfillen kommen .. Es werden auch
Auto-Antikorper gegen den C1-INH als mégliche Ursache angegeben [ (%81
Episodisch auftretende Anfille konnen durch Traumen wie Injektionen, zahnirztliche

Behandlungen, Tonsillektomien, Infekte, Medikamente, hormonelle Verdnderungen, Hitze,
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Kilte, Anstrengung oder Stress ausgelost werden. Die Riickbildung dauert einige Tage. ™

[91, [43]

Klinisch treten umschriebene Hautddeme an denselben Pridilektionsstellen wie bei der
erworbenen Form auf. Zusidtzlich sind der Respirations-, Magen-Darm- und
Urogenitaltrakt mitbetroffen. Es konnen folgende Symptome in unterschiedlicher
Auspriigung vorkommen: Husten, Heiserkeit, Dyspnoe (Larynxddem), Cephalea, Ubelkeit,

(8] . 1431 [88] Bej ausschlieBlich gastrointestinalen

(81, 191

Bauchschmerzen, Miktionsbeschwerden.
Beschwerden kann es zu Schwierigkeiten bei der Diagnosestellung kommen
Allgemeines Unwohlsein mit Midigkeit, Fieber, Korper- und Gelenksschmerzen gehen
den Odemen voraus 4,

Beim Typ I ist der C2-, C4- und CI1-INH-Spiegel im Serum um mehr als die Halfte
erniedrigt, bei Typ II die Aktivitit auf ein Drittel reduziert ™,

Das Fehlen von Urtikaria und Juckreiz sowie die positive Familienanamnese und die
hiufige abdominelle Beteiligung grenzen das hereditire Angioddem vom erworbenem ab
1

Adrenalin, Antihistaminika und Glukokortikoide sind beim hereditiren Angioddem
unwirksam und deshalb kontraindiziert. Im akuten Fall gibt man fresh frozen Plasma oder
synthetisches C1-INH. Letzteres kann auch als Prophylaxe verwendet werden **). Das
Androgen Danazol stimuliert die CI-INH-Synthese in der Leber und wird als

(9], [43], [88

Langzeitprophylaxe eingesetzt. ** I Eine Helicobacter-pylori-Eradikation soll

erfolgreich sein (%],

6.2 Nahrungsmittelunvertraglichkeiten

Es gibt multiple Griinde und Mechanismen warum Nahrungsmittel nicht vertragen werden.
Es kommt zu verschiedenen Symptomen, die die Zunge in Form von Schwellung, Rétung,
Pruritus und Quincke-Odem betreffen kénnen. Primér unterscheidet man toxische von
nicht-toxischen Reaktionen, welche sich in immunologische und nicht-immunologische
Reaktionen unterteilen. - (#2143

Toxische Reaktionen werden durch Gifte verursacht, die in Lebensmitteln natiirlicherweise

enthalten sind (z.B. in rohen Kartoffeln) oder durch Kontamination zugefiigt worden sind.
[91, [90]
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Immunologische Reaktionen sind echte Allergien. Haufig sind das IgE-vermittelte, seltener
durch Immunkomplexe, Antikdrper oder zelluldir ausgeloste Reaktionen. Die IgE-
vermittelten Reaktionen treten rasch, binnen Minuten nach Allergenkontakt auf. Es gibt
jedoch verzogerte Reaktionen, die weniger fulminant verlaufen und schwieriger zu
diagnostizieren sind. Die hdufigsten Allergene sind Ei, Milchproteine (voriibergehend bei
Kleinkindern P 142 190} [91]), Fisch, Schalentiere, Soja, Gewlirze, Niisse, Gemiise und Obst

(1. 1421, 0L B 121 wobei letztere vor allem bei Pollenallergikern als Kreuzreaktion

vorkommen [} 142 92 93]

Nicht-immunologische Reaktionen sind keine Allergien sondern Intoleranzen. Der
Unterschied ist, dass ein Patient mit Nahrungsmittelintoleranz im Gegensatz zum
Allergiker, der schon auf kleinste Dosen heftig reagiert, geringe Mengen zu sich nehmen
kann. Ausloser von Intoleranzen sind Enzymmaéngel, z.B. Laktasemangel und {ibermifBige
Reaktionen auf vasoaktive Amine, z.B. Histamin, Serotonin, Tyramin, oder
Lebensmittelzusitze wie Natriumglutamat. - 431 B¢

Uber eine Korrelation zwischen einem anaphylaktischem Schock und der Einnahme von

ACE-Hemmern, NSAR, B-Blockern, Alkohol und Anstrengung wird diskutiert ("> (% [0}
[92]

901, [91], [92

Echte Lebensmittelallergien betreffen 1-4% 1 I'der Erwachsenen, Intoleranzen

etwa 1,5% [94], wihrend 10-20% P P4 allerdings glauben daran zu leiden, was auf einen

B0l B aller Kinder leiden an

momentanen ,, Trend“ und eine Uberbewertung hindeutet. 6%
einer Nahrungsmittelallergie, hdufig Kuhmilch und Ei-, die in den meisten Féllen bis zum
Schulalter verschwindet ',

Betroffene Organe sind zu 50% Haut und Schleimhiute mit Quincke-Odem, Pruritus,
Urtikaria, Exanthem, atopischem Geschehen, zu 20% die Atemwege mit Larynxddem,
Rhinitis, Husten, Asthma, zu 20% der Gastrointestinaltrakt mit Stomatitis, Pruritus und
pelzigem Gefiihl im Mundraum, Ubelkeit, Erbrechen, Diarrhoe und zu 10% das Herz-
Kreislaufsystem mit Tachykardie, Hypotonie und anaphylaktischem Schock (vor allem
durch Niisse und Meerestiere). Die Klinik kann bei Allergien und bei Intoleranzen gleich
verlaufen. Eine Differenzierung anhand der Symptomatik ist nicht moglich. P+ 1421 0. 1]
Allergien kann man diagnostisch mit Hauttests (Prick-, Scratchtest), Gesamt-IgE und
antigenspezifischem IgE (RAST) erfassen, wobei positive Ergebnisse nur gemeinsam mit
der Klinik zu bewerten sind und negative eine Allergie nicht ausschliefen. Positive

Hauttest- oder RAST Ergebnisse sind beweisend fiir eine Allergie, wenn der jeweilige

Provokationstest auch  positiv  ausfdllt. =~ Provokationstests sind  aufwendig
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(Reanimationsbereitschaft) und unterscheiden allein nicht zwischen Allergie und
Intoleranz. Die Diagnose von Intoleranzreaktionen ist schwierig, da sie nicht immer
reproduzierbar sind und eine Vielzahl von mdglichen Auslosern vorliegt. Wichtig ist die
genaue Dokumentation von allen eingenommenen Substanzen und klinischen Symptomen.
Weiters gibt es die Moglichkeit einer Didt. Bei der Additionsdidt bekommt der Patient bis
zur Beschwerdefreiheit eine allergenarme Basiskost und fligt dann weitere Lebensmittel
dazu. Bei erneuten Beschwerden wird die vermutete Substanz abgesetzt um zu testen, ob
es wieder zur Symptomfreiheit kommt. Bei genauen Vermutungen kann man eine
Auslassdidt versuchen und die verdichtigten Nahrungsmittel weglassen. Man muss an

Allergenverwandschaften zwischen einzelnen Substanzen und Kreuzallergien denken! ©*

[42], [43], [90]
Therapeutisch steht die Karenz unvertrdglicher Speisen im Vordergrund. Um eine
unausgewogene Erndhrung zu vermeiden, empfiehlt sich der Besuch eines Diétassistenten.
Vorsicht ist bei Fertiggerichten, Wiirzmischungen, exotischen Friichten und stark
histaminhéltigen Nahrungsmitteln (Schokolade, Rotwein, Kése, Thunfisch) geboten. Honig
sollte wegen den enthaltenen Pollen gemieden werden. Viele Allergene sind hitzelabil,
weshalb gekochtes Obst und Gemiise oder gerdstete Niisse wieder vertragen werden. Sollte
eine Allergenkarenz nicht moglich sein, stehen Antihistaminika, Kortikosteroide und
Mastzellstabilisatoren zur Auswahl. Bei Kreuzallergien und bestehender Kuhmilchallergie
sollte man eine Hyposensibilisierung vornehmen. Bei Zustand nach anaphylaktischem
Schock bekommt der Patient ein Notfallsset mit Adrenalin, Kortikosteroid und

Antihistaminikum. > 42} [

#1131 Bej Siuglingen wird in den ersten sechs Lebensmonaten
die ausschlieBliche Gabe von hypoallergener Milch oder Muttermilch empfohlen, wobei
die Mutter in dieser Zeit auf die hdufigsten Allergene (Kuhmilch, Ei, Soja, Niisse, Fisch)

verzichten sollte 4P,

6.3 Orales Allergiesyndrom

Das orale Allergiesyndrom ist die Manifestation einer allergischen Reaktion an der
Mundschleimhaut, die zu einer Zungenschwellung fiihren kann ). Man nimmt an, dass 8%
aller erwachsenen Pollenallergiker und 5% der Kinder an einem oralen Allergiesyndrom

leiden 1,
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Ausloser sind Nahrungsmittelunvertraglichkeiten, Bienen-, Wespenstiche und beim
Pollenallergiker Kreuzreaktionen zwischen Pollen und Lebensmitteln [ 431,

Diese Kreuzreaktionen kommen durch Strukturihnlichkeiten zwischen den Pollen eines
Gewichses und bestimmten Nahrungsmitteln zustande, wobei der Korper dhnliche Epitope
erkennt und es in Folge zur IgE-Ausschiittung kommt. Die Sensibilisierung erfolgt gegen
die Pollen und nicht wie bei der Nahrungsmittelallergie gegen die Nahrungsmittel selbst.
Die bekanntesten und héufigsten Assoziationen sind Birken-, Erlen- und Haselpollen mit
Niissen, Stein-, Kernobst, Soja, Karotten und Sellerie, unter der 80% aller Birkenpollen-
Allergiker in Zentraleuropa leiden ). Schwere Verldufe werden bei Soja-, Karotten- und
Sellericallergie berichtet ®*). BeifuBpollen reagieren hiufig mit Karotten, Sellerie und
Gewiirzen. Das aus Nordamerika eingefiihrte Traubenkraut (ragweed) 16st in Europa

zunehmend Allergien aus, die mit Melonen, Gurken und Bananen assoziiert sind 931 1431,

[901, [93], [96]

Bei der Pollenallergie kommt es zur Rhinokonjunktivitis mit ithren Begleiterscheinungen
wie Niesen, Rotung, Schwellung, Juckreiz und Sekretion aus Nase und Augen. In Folge
kann es zum allergischen Asthma und bei oraler Aufnahme von Pollen zur allergischen

[43

Gastroenteritis kommen **). Die Kreuzreaktionen manifestieren sich jedoch hauptsichlich

als orales Allergiesyndrom mit Kontakturtikaria und in weiterer Folge als generalisierte
Urtikaria und Angioddeme ¢,

Klinisch zeigt sich ein orales Allergiesyndrom mit intraoralem Pruritus, Brennen,
Kribbeln, pelzigem Gefiihl, Schwellung, Rétung und Blidschenbildung. Die Symptome
setzen unmittelbar nach Kontakt mit den entsprechenden Nahrungsmitteln ein und dauern
Minuten bis wenige Stunden. Das orale Allergiesyndrom kann harmlos sein, es kann aber
auch bedrohliche Formen annehmen. So konnen Kontakturtikaria, Flush, generalisierter
Pruritus, Rhinokonjunktivitis, Ubelkeit, Erbrechen, Blutdruckabfall, Atemnot, Asphyxie

bis zum asthmatischen Anfall oder zum anaphylaktischen Schock vorkommen. 43 3 ¢k

[97]

Als diagnostische Maflnahme wird man primédr einen Prick-Test oder andere Hauttests

vornehmen und dann die verdichtigen Lebensmittel mit Diit oder Provokation testen *

[43]

Die Therapie des oralen Allergiesyndroms unterscheidet sich nicht wesentlich von der der
Lebensmittelallergie: die Allergenkarenz steht im Vordergrund. Bei Pollenallergien und

Allergien gegen Hymenopteren empfiehlt sich eine Hyposensibilisierungstherapie, die die
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Entstehung und Progredienz eines Asthma bronchiale reduziert. Inwieweit eine

Hyposensibilisierung Kreuzallergien verbessert ist umstritten. - 431 93] 7]

6.4 Kontaktallergie

Allergische Kontaktreaktionen kdnnen auch an den Schleimhduten vorkommen, allerdings
nur sehr selten. Sie #uBern sich durch Rotung, Schwellung, Odeme, Blasenbildung mit
darauf folgenden Erosionen und Ulzerationen die mit Brennen, Pruritus und Schmerzen
einhergehen. (*- %%

In Zahnpasten, Mundwésser, Salben, Sprays, Lutschtabletten, Kaugummis, Bonbons,
Zahnfiillungen und Prothesen konnen Substanzen enthalten sein, die zu einer allergischen
Reaktion an der Mundschleimhaut fiihren und miteinander kreuzreagieren kénnen. - %!
Zusammenhinge zwischen Kontaktallergien und Lichen ruber, oralen Aphten 1 oder
anderen Mundschleimhauterkrankungen wurden beobachtet %,

Als Therapie werden glukokortikoidhaltige Haftsalben und Allergenkarenz empfohlen. !

6.5 Melkersson-Rosenthal-Syndrom

Das Melkersson-Rosenthal-Syndrom oder Cheilitis granulomatosa ist eine seltene
Erkrankung. Die Priavalenz wird mit 0,08% angegeben. Es gibt einen Erkrankungsgipfel
um das 20. Lebensjahr ®". Minner und Frauen sind gleichermaBien betroffen, im
Kindesalter erkranken Médchen haufiger [31] 18]

Die Ursache ist unbekannt. Es wird iliber mogliche Assoziationen mit M. Crohn,
Sarkoidose, Infektionen, Unvertrdglichkeiten auf Nahrungsmittel und Externa sowie eine
genetische Komponente diskutiert. (*- 311

Die Klinik ist durch die Trias aus Cheilitis granulomatosa, Fazialisparese und Lingua
plicata gekennzeichnet. Mono- und oligosymptomatische Verldufe sind haufig. Die

BY und entsteht durch eine

Cheilitis granulomatosa kommt in 75% aller Fille vor
entziindliche Schwellung, die auf den Gaumen, die Wange, Augen und Stirn {libergreifen

kann. Durch die Odeme tritt bei 30% B! eine meist einseitige, periphere, reversible
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Fazialisparese auf. Kopfschmerzen, Fieber, Geschmacksstorungen, Storungen der
Schweil- und Trénensekretion, Lihmungen der mimischen Muskulatur sowie ein pelziges

Gefiihl konnen begleitend vorkommen. Es besteht eine ausgepriagte Neigung zu Rezidiven,

wobei sich die Symptomatik kontinuierlich verschlechtert. Bei 20-40% der Patienten *"

findet sich eine Glossitis granulomatosa, die wie eine Lingua plicata imponiert, aber zu den

ungekldrten granulomatosen Glossitiden zdhlt [30]

t. [8], [31], [100]

. Die Zunge ist faltig, furchig, wird
zunehmend starrer und ermiidet leich
Das Mittel der Wahl sind Kortikosteroide, die insbesondere durch intrafokale Injektionen
verabreicht werden. Clofazimin wird empfohlen ™. Weiters kénnen Dapson, Minozyklin,
Thalidomid oder Tranilast gegeben werden. Eine chirurgische Dekompression des N.

facialis bringt bei rezidivierenden Paresen Erleichterung. Bei therapieresistenten Verldufen

gibt es die Moglichkeit einer Lippenrekonstruktionsplastik in Kombination mit
(8], [31]

Triamcinolon-Injektionen.

Abb 18: Lingua plicata beim

Melkersson-Rosenthal-Syndrom

6.6 Zungentonsillen

Die Tonsillae linguales sind ein am Zungengrund lokalisiertes lymphatisches Gewebe, das
Teil des Waldeyer-Rachenrings ist. Sie konnen bei Entziindungen mitbetroffen und

dementsprechend vergroBert sein. Komplikationen einer Angina lingualis sind



49

Zungenschmerzen, Glottisddeme und Zungengrundabszesse welche wiederum zu einer

Einengung der Atemwege fiihren kdnnen. Als Therapie werden Penicillin oder Makrolide

empfohlen. [} 8- 1101

Nach Tonsillektomie der Tonsillae pharyngeales konnen die Zungentonsillen

(7]

kompensatorisch vergroBert sein ;111 192 Therapeutisch gibt es die Moglichkeit einer

Veritzung, einer Laserbehandlung, einer Kryotherapie und einer chirurgischen Entfernung
(7], (8], [101], [102]

Abb 19: Tonsilla lingualis

6.7 Zungenvarizen

Zungen(grund)varizen sind erweiterte sublinguale Venen, die vor allem bei dlteren

[103], [104]

Menschen hiufig (in bis zu 68% "'*') vorkommen und mit dem Alter zunehmen

(1041 193] “Manner und Frauen sind gleich hiufig betroffen !, Zur Entstehung gibt es
verschiedene Uberlegungen wie Assoziationen mit Varizen der unteren Extremitit %]

(1961 ynd Vitaminmangel %7,

arterieller Hypertonie, portaler Hypertonie
Uber das Bestehen klinischer Symptome wie Hamoptyse und die Notwendigkeit einer

therapeutischen Intervention wird diskutiert.

Weiters kann bei Malformationen, Amyloidose, Down-Syndrom, Hyalinosis cutis,
Myxddem, lingualen Anteilen der Schilddriise und Mukopolysaccharidosen eine
Makroglossie auftreten. > "% Bei der Syphilis kommt es anfangs zu einer VergroBerung

der Zunge und im Spétstadium zu einer Atrophie. Im Rahmen von EBV-Infektionen,
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Scharlach und Sarkoidose wurden geschwollene, vergroBBerte Zungen beobachtet; mehr
dazu in Kapitel 16.

Ein Fall einer intralingualen Dermoidzyste, die zur Makroglossie fiihrte, wurde berichtet
[108]

Ein Lymphangiom der Zunge fiihrte bei einem Kleinkind zur Makroglossie und durch ein
Trauma zur Einblutung, Thrombosierung und Nekrose im vorderen Zungendrittel ",

Ein Fall einer Patientin mit Amyloidablagerungen, multiplem Myelom und irreversibler
Makroglossie wurde berichtet %%,

Ein Pemphigus vulgaris manifestierte sich initial als Makroglossie bevor Erosionen und

Ulzera auftraten ',
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7 Zungenatrophie

Uber die Zungenatrophie wird in der Literatur wesentlich weniger berichtet als iiber die
Makroglossie. Bei einigen Erkrankungen ist ein Riickgang der Zungengréf3e beobachtet
worden.

Bei der Mdller-Hunter-Glossitis, Syphilis, Sklerodermie, Lichen ruber und Graft-versus-
Host-Disease wurden verkleinerte oder atrophe Zungen beschrieben; mehr dazu in Kapitel
16.

Bei der Myastenia gravis kann im fortgeschrittenen Stadium eine Zungenatrophie und eine
Zungenparese auftreten (), (2

Im Spétstadium der Poliomyelitis und nach langer Beatmung iiber die ,.eiserne Lunge*
kommt es typischerweise zur lipomatosen Atrophie [''?.

Bei einer Verletzung und Lihmung des N. hypoglossus tritt eine einseitige Zungenparese
mit Hemiatrophie auf !''?],

Das Hypoglossie-Hypodaktylie-Syndrom geht mit einer stark verkleinerten Zunge und

Missbildungen des Kiefers einher !''?],
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8 Durch Traumen verursachte Zungenveranderungen

Traumatische Zungenverletzungen entstehen bei Unféllen, durch Bisse oder durch
Verletzungen mit spitzen Gegenstidnden. Die Zunge ist nach den Wangen und Lippen am

hiufigsten betroffen.

8.1 Riga-Fede-Syndrom

Das Riga-Fede-Syndrom ist ein traumatisches Ulkus, das typischerweise am vorderen Teil

der Zunge und am Frenulum bei Siuglingen und Kleinkindern zu finden ist "',

Urspriinglich wurden diese Zungenulzera am Ende des 19. Jahrhunderts bei an

Keuchhusten erkrankten Kindern beschrieben, wo die Zunge beim Husten an den

Schneidezihnen scheuerte und so verletzt wurde. [

Heute sind ein frithzeitiger Durchbruch der Zahne, Traumen durch scharfe Zahnkanten und

nichtliches ZungenbeiBen hiufigere Ursachen dieser allgemein seltenen Erkrankung. !'*

[115], [116], [117]

Es finden sich schmerzhafte, erythematdse oder grauweifle Ulzera mit induriertem Rand an
der Zungenspitze und gelegentlich am Frenulum. Nekrosen konnen zu Substanzverlust
fiihren; weiters wurden begleitend Fieber, Schmerzen, Sialorrhoe und Mundgeruch

beobachtet. Durch die Schmerzen kann es zu einer mangelnden Nahrungsaufnahme und

Dehydratation kommen. (114], [115], [117), [118]

Als erfolgreiche Therapie werden Chlorhexidin !''"®)] Anxiolytika bei nichtlichem Beifien

[115] [115], 118 [118

I die Verwendung eines BeiBrings !''"®, andere
[114], [116]

, ein lokales Schutzschild

Fiitterungstechniken der Eltern "'¥| Abrunden der scharfen Zahnkanten oder

(171 peschrieben.

Zahnextraktionen
Um eine weitere Traumatisierung der Zunge zu verhindern, wurde ein Siugling mit einer
nasogastralen Sonde erndhrt. Nach Entfernung dieser wurden Schwierigkeiten mit der

normalen Nahrungsaufnahme berichtet !>,
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8.2 Mukozele

Die Mukozele wird auch als traumatische Schleimzyste, Schleimretentionszyste oder

¢ 28]

Schleimgranulom bezeichnet. Sie wurde in 0,9% der Bevolkerung beobachtet '™, meist an

(191 Mukozelen entstehen durch

den Lippen und seltener an der Zunge oder Wange
Traumen wie Bisswunden oder Operationen, die die Speicheldriisenausfiihrungsginge
verletzen und das Sekret ins Bindegewebe ableiten. Dort bilden sich bliuliche oder rétliche
fliissig gefiillte Retentionszysten, die sich durch die Schleimhaut vorwolben. Die Knoten
konnen in der GroBe variieren, werden als storend empfunden und verleiten zum kauen. Im
Rahmen einer Graft-versus-Host-Disease wurden Mukozelen beobachtet (2%, (8- [119]

GroBe tiefliegende Zysten werden exzidiert, kleine oberflichliche heilen von selbst ab. ['*]

Abb 20: Mukozele Abb 21: Schleimzyste

8.3 Zungenbisse

Zungenbisse konnen unter verschiedenen Umstinden vorkommen und mit schweren
Verletzungen einhergehen.

Néchtliches Zungenbeilen kann zu traumatischen Ulzera fithren, insbesondere beim

[1213, [122]

Vorliegen scharfer Zahnkanten . Die Restauration des Gebisses und topische

Glukokortikoide sollen verbessernd wirken [,
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Bei neurologischen Storungen wie Epilepsie kann es im Zuge eines Anfalls zu

Zungenbissen kommen !

klonische Erkrankungen '], Ein BeiBschutz aus Silikon kann Abhilfe schaffen %!,

. Laterale Bissldsionen gelten als spezifisch fiir tonisch-

Bei Synkopen konnen Zungenbisse vorkommen, jedoch nicht in dem Ausmal} wie bei der

Epilepsie .

Das angeborene Lesch-Nyhan-Syndrom, eine Purinstoffwechselerkrankung, verlduft mit

aggressiven Selbstmutilationen, Zungen- und Lippenbisse wurden berichtet ['*].

8.4 Eosinophiles Ulkus

Das eosinophile Granulom oder eosinophile Ulkus ist eine seltene Erkrankung und kommt

am hiufigsten im mittleren bis hoheren Lebensalter vor. Die genaue Ursache ist ungeklart.

(81,

Nach wiederholten Traumen B [1**) kommt es zu einem schmerzhaften, reaktiven Ulkus

8], [127

mit Randwall und Fibrinbedeckung. Die Zunge ist am haufigsten betroffen | 1 gefolgt

von Wangen und Mundboden. Nach ein bis zwei Wochen kommt es zur spontanen
Remission. Es wurde ein Fall eines eosinophilen Ulkus bei einem Patienten der Nicorandil
einnahm berichtet, das sich ohne Absetzten des Medikamentes zuriickbildete (1281 Ein

Zusammenhang mit dem eosinophilen Granulom der Langerhans-Zell-Histiozytose besteht

jedoch nicht. (B 11261 [127]

8.5 Fremdkorper in der Zunge

Es wurden verschiedene Fille von Fremdkorpern in der Zunge beschrieben, wobei unter

129] 131

anderem Fischgriten ['**» 3% zahnstocher ['*”! oder Drahtstiicke ['*" wurden gefunden. Es

wurde ein Fall eines Kindes berichtet, das seine Zunge im Rahmen eines Unfalls mit einer

(1321 Nichtmetallische Objekte konnen jedoch nicht mit allen

Gabel aufgespie3t hatte
bildgebenden Verfahren dargestellt werden.

Es kann je nach Schweregrad der Verletzung zu Schwellungen, Makroglossien,
Schwierigkeiten beim Atmen, Sprechen, Essen und SchlieBen des Mundes kommen. Wenn

der Fremdkérper nicht entfernt wird, ist eine Abszessbildung moglich 3%, 129 1131 [132]
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Die Fremdkorper werden mittels CT oder besser Ultraschall lokalisiert und chirurgisch

entfernt. Zusitzlich werden Antibiotika verabreicht. 1>

Weitere Félle von Traumen der Zunge wurden berichtet:

Leukoplakien sind die Reaktion auf verschiedene chronische mechanische, physikalische,
chemische und thermische Reize, siche Kapitel 5.1.

Bei komplizierten Zahnextraktionen konnen Lésionen des N. lingualis mit
Sensibilititsverlust der Zunge vorkommen, die jedoch durch rechtzeitige chirurgische
Intervention behandelt werden konnen %,

Ein Trauma fiihrte bei einem Lymphangiom der Zunge zur Einblutung, Thrombosierung
und Nekrose 7.

Laryngoskope konnen durch ihre Wirmeabgabe an der Zunge zu thermalbedingten
Lisionen fithren [,

Die aus kosmetischen oder modischen Griinden gespaltene Zungenspitze kann man wegen
der groBBen Wunde und Narbenbildung auch zu den Traumen zdhlen; die Einschrinkungen

beim Sprechen und in der Motilitit sind gering !,

Es wurde berichtet, dass bei einer SchieBerei die Zunge perforiert wurde !'*%,
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9 Erkrankungen der Mundschleimhaut

9.1 Chronisch Rezidivierende Aphten

Die rezidivierende benigne Aphtose betrifft 10% ™ bis 66% "' der Bevolkerung, junge

Erwachsene, Frauen und HIV-Infizierte sind am hiufigsten betroffen [*- - 1401 [1381. 11391 gje

gilt als haufigste Erkrankung der oralen Mukosa ['**.

Die genaue Ursache der chronisch rezidivierenden Aphten ist unbekannt. Nahrungsmittel,
hormonelle Verdnderungen, Vitamin- und Mineralstoffdefizite und einige Erkrankungen
wie M. Behget, Herpes oder Zdliakie konnen zu dhnlichen Symptomen fiihren. Es wird
diskutiert ob diese Faktoren mit der Atiologie der Aphten in Zusammenhang stehen.

Bakterien (Streptokokken ™ 39 vViren (VvZV, CMV, EBV 37 ¥ " senetische

[138], [140

Pradisposition [139], Stress ], Immundefizite und Traumen der Mundschleimhaut als

Ausloser eines Schubes wurden beschrieben, 5 1137} [1381: 11391, [140]

Klinisch lassen sich drei Formen unterscheiden: Typus minor, Typus major und der

[81, [137]

herpetiforme Typ. Die Minorform kommt in 80-90% der Fille vor. Nach

eintdgigem Missempfinden mit Pruritus und Brennen treten kleine, flache, entziindliche,
schmerzhafte Schleimhautdefekte mit Fibrinbelag auf geroteter, iiberempfindlicher
Schleimhaut auf. Die Lésionen erscheinen meist schubartig. Die Pradilektionsstellen sind

Lippen, Wange und Mundboden, selten treten Aphten auf der Zunge, am Zahnfleisch und

137],

am Gaumen auf [*7 %1 Multiple kleine Lisionen kénnen zu grofien Ulzera konfluieren

und heilen nach ein bis zwei Wochen ohne Narbenbildung ab. Die Majorform ist selten

und verlduft schwerer mit groeren und tieferen Ulzera, die nach sechs Wochen oder mehr

391 mit Narbenbildung abheilen. Die Majorform wurde vermehrt bei HIV-Infizierten

[139]

beobachtet Der herpetiforme Typ ist sehr selten, erinnert klinisch an eine

Gingivostomatitis herpetica aber ohne Lymphadenitis und ohne nachweisbare Viren.
Allgemein sind Aphten unangenehm schmerzhaft und gehen mit Foetor ex ore und
Hypersalivation einher. Essen und Sprechen konnen durch die Schmerzen beeintrachtigt
sein. Die Aphten neigen zu Rezidiven. (*: P 11371 11391

Eine kausale Therapie gibt es momentan nicht. Man versucht die quilenden Symptome mit

[137], [139

andsthetischen Mundspiilungen zu lindern. Chlorhexidin | Wasserstoffperoxid %]

und topische Glukokortikoide oder Tetrazyklin bringen eine Verbesserung. Systemische
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Glukokortikoide, Azathioprin, Pentoxifyllin, Dapson oder Tetrazyklin konnen bei

[8], [137], [139]

schweren Fillen eingesetzt werden An die Moglichkeit schwerer

Nebenwirkungen sollte gedacht werden. - [137)- 11391

Abb 22: Aphtosis minor Abb 23: Aphtosis major

9.2 Stomatitis Ulcerosa

Die Stomatitis ulcerosa ist eine in der westlichen Welt seltene Entziindung der
Mundschleimhaut, die mit Ulzerationen und Nekrosen einhergeht. Es lassen sich Borrelia
vincenti und Fusobacterium plauti in den Lé&sionen nachweisen, die zur normalen
Mundflora zdhlen 'Y, Diese Erkrankung wird demnach auch Stomatitis Plaut-Vincenti
genannt. Bei Abnahme der Abwehrlage konnen diese Keime pathogen wirken.
Pradisponierend sind alle Zustinde, die mit Immuninsuffizienz einhergehen wie HIV,
(Knochenmarks)-Transplantationen, Untererndhrung sowie Tabakkonsum, Schéden an
Zéhnen und Gingiva, mangelhafte Mundhygiene, chemische, bakterielle und thermische
Noxen, 7 (81 [1411.[142]
Klinisch ist die Stomatitis ulcerosa durch Brennen, Schmerzen, kadaverartigem Foetor ex

ore, Hypersalivation, blutendem Zahnfleisch, schlechtem Geschmack, Fieber und

reduziertem Allgemeinzustand gekennzeichnet. Am Zungenrand, Gaumen, Tonsillen und
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Gingiva sind multiple, leicht blutende, nekrotische, pseudomembrands-fibrinbedeckte

Ulzerationen sichtbar. Die gesamte Mundschleimhaut ist gerdtet und geschwollen. Bei sehr

schweren Verliufen kann es zur Gangrinbildung kommen. ! 8- [141]

Als Therapie filhrt man desinfizierende (Chlorhexidin) wund anésthesierende
Mundspiilungen oder Kamillentee-Spiilungen durch. Die Ulzera werden mit
Chromsiureldsung oder Penicillinlosung gereinigt . Bei Immunsuppression kann man

[141 [7], 8],

Metronidazol verabreichen !'*!!. Die Beseitigung der kausalen Faktoren ist wichtig.

[141]

Bei Infektionskrankheiten (HSV, HIV, VZV), rheumatischen Erkrankungen (SLE),
Moller-Hunter-Glossitis, Kawasaki-Syndrom und Sarkoidose konnen Erosionen, Ulzera
oder Nekrosen auf der Zunge auftreten. Bei einigen anderen Erkrankungen ist der Befall
der Mundschleimhaut bekannt; wie hiufig die Zunge dabei betroffen ist, ist unklar.

Nach einer Radiotherapie in der Halsregion wurde eine Zungennekrose beobachtet !'**!.

Im Rahmen einer zyklischen Neutropenie kommt es zu rezidivierenden Aphten und Ulzera

der Mundschleimhaut, ob die Zunge mitbetroffen ist, ist unbekannt !'**.



59

10 Pigmentverinderungen

Es gibt verschiedene Ursachen fiir Pigmentverdnderungen der Mundschleimhaut, die in
unterschiedlicher Haufigkeit auf der Zunge auftreten.

Physiologische fleckige oder gleichmifBige Hyperpigmentierungen sind bei dunkelhdutigen

Personen meist an der Gingiva und am harten Gaumen zu beobachten -,

Lentigos, Naevi und Melanome imponieren als dunkle, runde Flecken an der

Mundschleimhaut - P3 1451 - Auf der Zunge kénnen kongenitale melanotische Makulae

vorkommen, sie sind benigne und sind typischerweise beim Saugling zu finden ['*%),

Bei einigen Systemerkrankungen konnen Pigmentverdnderungen auftreten: Bei AIDS-
Kranken wurden melanotische Hyperpigmentierungen beobachtet, der laterale Zungenrand

war am haufigsten betroffen . Beim M. Addison kann eine Hyperpigmentierung der

[145],

Zunge vorkommen 1471 Bei Skorbut konnen schiefergraue Flecken auf der Zunge

147 0981 Beim Peutz-Jeghers-Syndrom sind melanotische Flecken im gesamten

Mundbereich auffallig "7 ') Beim Vitamin-B12-Mangel wurden M. Addison-ghnliche
[150]

auftreten |

Hyperpigmentierungen der Mundschleimhaut beobachtet Im Rahmen einer

Interferon-Therapie bei Hepatitis C Patienten kann eine linguale Hyperpigmentation
auftreten Y. Bei endokrinen Verinderungen (Schwangerschaft, Hyperthyreose,
Hyperpituitarismus), Ndhrstoffdefiziten (Vitamin A, C, Folsdure, Nikotinsdure),
Hdmochromatose,  Neurofibromatose und beim  Albright-Syndrom sind  orale

Schleimhautverfarbungen bekannt. Wie hdufig dabei die Zunge betroffen ist, ist unklar
[145]

Beim Ausbohren von Amalgamfiillungen dringen kleine Partikel in die umliegenden

Schleimhéute ein und fithren zu rontgendichten Amalgamtitowierungen - ) 441 11431 pyje

[147

seitliche Zunge ist hiufig betroffen '*”). Kosmetisch stérende Lésionen kénnen mit einem

giitegeschalteten Rubin-Laser auf nichtinvasive Art entfernt werden [*%].

Das fixe Arzneimittelexanthem kann sich auch im Mund manifestieren !'*** '** Nach der
Einnahme von Minocyklin, Azidothymin und Doxorubicin sind Pigmentverdnderungen auf
der Zunge beobachtet worden #1471,

Silber, Quecksilber, Wismut, Blei, Cadmium, Arsen, Kohle und Gold koénnen die
Schleimhaut verfirben #1143,

Die Therapie richtet sich nach der urséchlichen Erkrankung.
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Abb 24 und Abb 25: Amalgamtitowierung sublingual




61

11 Xerostomie

Man unterscheidet zwischen einer passageren und einer permanenten Mundtrockenheit.
Die Ursachen sind vielfdltig, voriibergehende wéren Medikamente (Retinoide,
Antihistaminika, Sympathomimetika, Spasmolytika, trizyklische Antidepressiva),
Sialadenitiden,  Sialolithiasis, Skorbut ") Erregungszustinde und starker
Volumenmangel. Zur permanenten Xerostomie kann es bei Hypoplasie oder Malignomen
der Speicheldriisen, nach einer Radiotherapie ">, chronischer Graft-versus-Host-Disease
(1201 grv U7 AIDS 7] Hyperthyreose, Aktinomykose, Sjégren-Syndrom !'°*), Diabetes

mellitus % [161], [162 i

[160], Diabetes insipidus, Sklerodermie ], Sarkoidose, Amyloidose [
bei Vergiftungen, bei Mangelzustinden (Eisen), im hohen Alter, bei Kachexie und
postmenopausal kommen. Im Rahmen eines Burning mouth syndroms wurde in 65% der
Fille eine Xerostomie beobachtet %41, (8} [42]

Klinisch besteht eine trockene, gerdtete, atrophe Mundschleimhaut und ein ausgeprigtes
Durstgefiihl. Je nach Ursache kommen noch die Symptome der Grundkrankheit dazu. Die
Zunge ist belegt, rissig und schmerzhaft was zur Beeintriachtigung der Zungenbewegung
beim Sprechen und Essen filihrt. Bei permanenter Xerostomie kommt es durch vermehrte
Mikroorganismen zum erhéhten Kariesbefall und Foetor ex ore. (#1163

Die kausale Therapie steht im Vordergrund. Symptomatisch werden Mundspiilungen mit

Glycerin, Emsersalz und synthetischer Speichel empfohlen. ™
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12 Zungenbrennen, Glossodynie

12.1 Burning Mouth Syndrome

Das primédre Burning Mouth Syndrome BMS ist ein Schmerzphidnomen der oralen

Schleimhaut ohne sichtbare Lisionen oder Verinderungen der Laborparameter. ['%6)- 11671

Die Privalenz wird mit 0,7-13% "% oder 12,8% !'°Y angegeben, Frauen vor allem

[164],

postmenopausal sind hédufiger betroffen (1661 Dje Ursache ist unbekannt, wobei eine

Neuropathie vermutet wird [**F- 11! Mggliche Zusammenhinge mit einer Veranderung der

Speichelzusammensetzung, einer Speicheldriisenfunktionsstorung und psychosozialen

Problemen werden diskutiert 1'%,

[164

Klinische Symptome sind Brennen (88% 1), Dysisthesien, Verinderungen des

Geschmacksempfindens, Xerostomie (65% ") und Durstgefiih] %4 161171 ‘Dje Zunge

ist am haufigsten, aber auch die Lippen, Wangen und Gingiva sind betroffen ['"** '] Dje

Beschwerden verschlechtern sich im Laufe des Tages, in der Frith werden meist noch keine

Schmerzen wahrgenommen %%,

[168

Stressige Situationen, Miidigkeit, heilles, scharf

164]

gewiirztes Essen U'°*)) traumatische Ereignisse und Zahnbehandlungen " werden als

auslosende Faktoren beschrieben.

Die Diagnosestellung ist nicht einfach; sekunddre Ursachen, die auch zu einem
Zungenbrennen fithren konnen miissen ausgeschlossen werden. An die Mdglichkeit einer
Depression oder Kanzerophobie sollte gedacht werden %,

Die Therapieoptionen sind vielfiltig: Benzodiazepine, Antikonvulsiva, trizyklische
Antidepressiva, SSRI, Anisthetika, Opioide und eine zusétzliche psychologische Beratung

[164], [166],

werden als Moglichkeiten angegeben (1671 Kiihle Speisen und eine ablenkende

Freizeitgestaltung sollen hilfreich sein %%,

12.2 Glossodynie

Die Glossodynie ist auch unter den Begriffen Glossopyrosis, Burning mouth syndrome

oder Zungenbrennen bekannt.
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Man unterscheidet eine primdre Glossodynie von einer sekundéren, die primére wird unter
Burning mouth syndrome behandelt. Postmenopausale Frauen sind haufiger betroffen !
701 Der sekundiren Glossodynie liegen lokale und psychogene Ursachen zugrunde sowie

systemische Erkrankungen, die mit einem Zungenbrennen einhergehen konnen 1) 123} 1138}

[150], [165], [169], [170], [171], [172], [173]

Folgende die Zunge und Mundhdhle betreffende Veranderungen und Krankheiten konnen
zu einer Glossodynie fithren: Lingua plicata, Lingua geographica, Glossitis rhombica
mediana, Lingua villosa nigra, orale Haarleukoplakie, Lichen ruber, Candidose, Stomatitis
aphtosa, chronisch rezidivierende Aphten, Xerostomie, Kontaktallergien, Glossitis
electrogalvanica, Cowden-Syndrom und Neuralgien der N. trigeminus und des N. vagus.

Systemerkrankungen, die mit Zungenbrennen einhergehen konnen: Mdller-Hunter-
Glossitis, Plummer-Vinson-Syndrom, Eisenmangel, Melkersson-Rosenthal-Syndrom,
Herpes Zoster, Syphilis, Diabetes mellitus, Gicht, Sklerodermie, Sjogren-Syndrom, Graft-
versus-Host-Disease, paraneoplastische Syndrome beim kleinzelligen Bronchus-Karzinom,
Diinndarmkarzinom und M. Hodgkin und einige gastrointestinale Krankheiten. Bei einer
Patientin mit Stomatodynie und Papillomatose der Zunge wurde ein Cholangiokarzinom

[160

entdeckt, ob ein Zusammenhang besteht ist unklar ') Eine atrophe Zunge tritt oft als

Frithsymptom des seltenen Glukagonoms auf; ein Fall einer Patientin mit Glossodynie,
atropher papillenloser Zunge und Glukagonom wurde beschrieben ',

Lokale Traumen und Reizung durch Zungenbisse, defekte Zéhne, falsche Mundhygiene,
Zahnstein, unpassende Prothesen, Medikamente, Chemikalien, Nahrungsmittel und
Radiotherapie konnen zur unten genannten Symptomatik fiihren.

Depressionen, Karzinophobie, Angst, Hypochondrie, emotionale Labilitit, Neurosen und
Personlichkeitsstorungen konnen mit einer Glossodynie einhergehen.

Der Ostrogenmangel konnte als mogliche Ursache nicht bewiesen werden !¢ 11701,

Die Symptomatik ist vielfdltig und reicht von Kribbeln, Jucken, Stechen bis zu brennenden
Schmerzen, Mundtrockenheit, Mundgeruch, Verdnderungen des Geschmacksempfindens,
Gefiihl des Wundseins, Erosionen und Ulzerationen. Die Millempfindungen sind durch
einen kontinuierlichen Verlauf gekennzeichnet, der sich im Laufe des Tages verschlechtert.
Der Zungenrand und die Zungenspitze sind am hiufigsten betroffen. !> 11691 1170]

Die Therapie richtet sich nach der Atiologie. Lindernd sind aniisthetische Mundspiilungen

[170]

oder Pathenol-Ldsung Trizyklische Antidepressiva, Benzodiazepine und eine

[169]

Psychotherapie sollen hilfreich sein . Heille, scharfe oder saure Speisen sollten

zuriickhaltend genossen werden.
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13 Geschmacksstorungen

Schmeckstorungen werden als Dysgeusien bezeichnet, Ageusie ist ein kompletter
Geschmacksausfall und Hypogeusien Minderungen des Geschmacks. [

Geschmacksstorungen ~ konnen  viele  Ursachen  haben:  Schleimhautatrophie,
Mangelerscheinungen, Medikamente (Kapitel 14.2), Vergiftungen, Nervenlésionen,

zerebrale und psychische Erkrankungen [7], Alkohol, Tabak, Autoimmunkrankheiten,

[174]

Leber- oder Nierenversagen . Sie konnen fiir die Verlaufsdiagnose von einigen

degenerativen Erkrankungen z.B. Diabetes mellitus, verwendet werden !,

Im Alter nimmt der Geschmackssinn physiologischerweise ab !\, Die Reinigung der Zunge

mit einem Zungenschaber oder einer Zahnbiirste erhoht die Empfindungsschwelle und

verbessert den Geschmack 71771,

Bei der Lingua geographica wurde eine eingeschriankte Geschmacksempfindung

beobachtet.

31,

Geschmacksstorungen wurden bei der Lingua villosa B** B%1 Mgller-Hunter-Glossitis *"

1597 ynd beim Zinkmangel beschrieben [+ 11781,

Bei der oralen Haarleukoplakie diirfte eine gleichzeitig bestehende Candida-Infektion zu

Geschmacksstorungen fiihren %),

Bei einer Lasion des N. facialis kann die Chorda tympani mitbetroffen sein; in den
vorderen zwei Drittel der Zunge fehlen die Geschmacksqualitéiten siil, sauer und salzig.
Bitter wird auch vom N. glossopharyngeus wahrgenommen. Geschmacks- und

Empfindungsstérungen entstehen beim Melkersson-Rosenthal-Syndrom durch die

[31]

Fazialisparese . Beim Herpes Zoster des Nervus glossopharyngeus kann es zum

Geschmacksverlust kommen [177} [180). [181]

Beim Burning mouth syndrome und bei der Glossodynie treten Verdnderungen des
Geschmacksempfindens auf ['*7- 1]

66,7% der Patienten mit schweren Depressionen leiden an Dysgeusie flir mehr als eine
Geschmacksqualitat ['*2,

Beim Sjogren-Syndrom tritt eine Xerostomie mit Geruchs- und Geschmacksstérungen auf
(81

Bei 84% der Patienten mit Zungenamyloidose wurden Geschmacksempfindungsstorungen

und Xerostomie beobachtet [,
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Bei der Arteriitis temporalis Horton wurde der Verlust der Geschmacksempfindung and

der Zungenspitze berichtet ['**],

Diabetes mellitus kann zur Beeintrachtigung der Geschmacksempfindung fithren !>/,
HIV kann zu oralen Lésionen fithren, welche mit Geschmacksverlust einhergehen konnen
[157]

Félle von Geschmacksminderung und —ausfall durch Luftverschmutzung, chemische und

thermische Aggressoren wurden berichtet ['7®.

Rauchen verschlechtert das Geruchs- und Geschmacksempfinden P*.

13.1 Gustometrie

Die  subjektive  Gustometrie  iberpriift die = Schmeckfunktion, die  vier
Geschmackskomponenten. Dabei werden Testlosungen auf die Zungenoberfliche an
verschiedenen Stellen rechts, links, vorn und hinten aufgetropft. Zwischen verschiedenen
Losungen wird mit Wasser zwischengespiilt. Stil wird mit Zuckerlosung tiberpriift und
wird an der Zungenspitze wahrgenommen. Salzig wird mit Kochsalz, sauer mit
Zitronensdure getestet. Beides wird am Zungenrand geschmeckt. Salzig wird gemeinsam
mit bitter am Zungengrund wahrgenommen werden; bitter wird mit Chininlsung
iiberpriift. "]

Bei der Elektrogustometrie werden die Papillen elektrisch gereizt; auch sensible Nerven
reagieren darauf. !

Bei der objektiven Gustometrie werden Potentiale der Hirnrinde abgeleitet. Dieses

Verfahren ist aufwéndig. 7]
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14 Medikamentos bedingte Zungenverinderungen

14.1 Fixes Arzneimittelexanthem

Das fixe Arzneimittelexanthem wird vermutlich durch eine zelluldre Immunreaktion vom

Spéttyp (Typ IV) ausgelost 8] 10% der Arzneimittelreaktionen manifestieren sich in Form

®l Durch wiederholte Einnahme eines Wirkstoffes kommt es zu

(8]

dieses Exanthems
rezidivierenden Verdnderungen an denselben Lokalisationen.
Die Ausloser sind zahlreich: Analgetika, Antiphlogistika, Antibiotika, Antimykotika,
Laxantien, Psychopharmaka, Antiepileptika, Sulfonamide, Antihistaminika, Therapeutika
bei Malaria und so manches andere Priaparat konnen zu einem fixen Arzneimittelexanthem
fiihren, [8 (1531, [1541,[184]

Auftillig ist ein plotzlich auftretendes, scharf begrenztes, dunkelrot-livides bis braunliches
Erythem auf Odematdsem Grund, auf dem sich schlaffe Blasen, Erosionen und
Ulzerationen bilden konnen. Brennende, heifle Sensationen, Pruritus und Schmerzen
konnen im betroffenen Gebiet auftreten. Die Lisionen konnen iiber Monate bestehen und
rezidivieren nach wiederholter Einnahme desselben Medikaments. Zwischen Einnahme
und Auftreten der Lisionen konnen Wochen vergehen was die Diagnosestellung erschwert.
Allgemeinsymptome wie Ubelkeit, Erbrechen, Fieber oder Diarrhoe konnen begleitend

vorkommen. Der Genitalbereich, Intertrigostellen, Hinde, Fiile, Lippen, Mundschleimhaut

153], [154] [81, [9], [154], [184]

und Zunge ! sind am hdufigsten betroffen.

154 184]

Die Diagnose kann mit einem Patch-Test "> oder durch Provokation ["** gesichert werden

und das jeweilige Medikament muss vermieden werden.

14.2 Arzneimittelnebenwirkungen

Es gibt eine Vielzahl mdglicher Reaktionen, die der Einnahme von Medikamenten folgen.
Sie konnen jedes Organ betreffen. Bei einigen Medikamenten sind Nebenwirkungen an der

Mundschleimhaut bekannt; inwieweit die Zunge betroffen ist, ist hdufig unklar. Hier
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werden nur die Medikamente(ngruppen) erwédhnt, bei denen eine Zungenbeteiligung
bekannt ist.

Angioodeme konnen von ACE-Hemmern, Acetylcystein, Azetylsalicylsdure und anderen
Analgetika, Antiphlogistika, Anisthetika, Dextran, Heparin, Kurare, Opiaten Penicillin,
Rontgenkontrastmitteln und Wismut ausgeldst werden (- 1431,

Die medikamenten-induzierte Glossitis manifestiert sich durch Schwellung und starke
Schmerzen. Als Ausloser sind ACE-Hemmer, Antibiotika, Antiepileptika, trizyklische
Antidepressiva, Benzodiazepine, Immunsuppressiva, NSAR, SSRI, Zytostatika, Gold,
Penicillin, Penicillamin, Atrovastatin, Chlorhexidin, Olanzapin, Rivastigmin, Sildenafil,
Triamteren und Venlafaxin bekannt 1'%,

Dunkle, graue oder braune Hyperpigmentierungen der Zunge konnen durch Amalgam,
Arsen, Azidothymidin, Brom, Doxorubicin, Minocyklin, Methyldopa, Phenolphtalein und

143} 11473 11831 Chlorhexidin kann helle, Blei blaugraue

und Vanadium griine Verfarbungen auslosen !'*).

Zidovudin hervorgerufen werden !

Xerostomie kann durch Anticholinergika, Antihistaminika, Chemotherapeutika, Retinoide,
Spasmolytika, SSRI, Sympathomimetika, trizyklische Antidepressiva, Virustatika,
Levodopa, Omeprazol, Ondansetron und Tramadol verursacht werden und zuséitzlich
Foetor ex ore begiinstigen. ! [#2)- [183]

Geschmacksstorungen oder der Verlust der Geschmacksempfindung konnen als
Nebenwirkungen von Medikamenten auftreten. Einzelne Wirkstoffe der folgenden
Medikamentengruppen haben das Potential Geschmacksstorungen auszulosen: ACE-
Hemmer, Antazida, Antiarrhytmika, Antibiotika, Anticholinergika, trizyklische
Antidepressiva, orale Antidiabetika, Antiepileptika, Antihistaminika, Antihypertensiva,
Antikonvulsiva, Antimykotika, B-Blocker, Benzodiazepine, Biphosphonate, Diuretika,
Kaliumjodid, Malaria-Therapeutika, Penicillamin, Retinoide, NSAR, SSRI, Statine,
Sympathomimetika, Thyreostatika, Virostatika, Zytostatika ['**),

Im Rahmen einer Chemotherapie kann eine Neutropenie als Nebenwirkung auftreten
wodurch orale Ulzera entstehen, welche wiederum die Entstehung von Mundgeruch
fordern 1%,

Antibiotika, Antimykotika, Antazida, Clonazepam, Glukokortikoide, trizyklische
Antidepressiva,  Fluoxetin,  Kortikosteroide, = Methyldopa, = Phenothiazine  und

Tranylcypromin kénnen eine Lingua villosa nigra hervorrufen .

Clonazepam hat in einem Fall zur Glossodynie gefiihrt ['**

Ergotaminabusus bei Migréne fithrte durch Vasospasmen zur Nekrose der Zunge /",
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Dapson kann in seltenen Féllen zur Agranulozytose mit oralen Ulzera und Erosionen
188
]

fiihren. Ein Fall einer Dapson-induzierten Zungengrundtonsillitis wurde berichtet. [
Das Nitrat Nicorandil kann zu Aphten und Ulzera der Mundschleimhaut fiihren, wobei die
Privalenz mit 5% angegeben wird. Die Zunge und die Wangen sind am héaufigsten
betroffen. ') Es wurde ein Fall eines eosinophilen Ulkus bei einem Patienten der
Nicorandil einnahm beobachtet. Das Ulkus bildete sich zurlick obwohl Nicorandil weiter
genommen wurde; ein Zusammenhang wird nicht vermutet ['**],

Eisensulphat-Tabletten wurden als Therapie einer Eisenmangel-Andmie eingesetzt und
fithrten in einem Fall zu schweren Zungenulzera, die sich nach Absetzen der Tabletten und

Wechsel zu einem Eisen-Fumarat-Sirup zuriickbildeten !°%.

[185]

Heroininhalation kann zur Hyperpigmentierung fiihren

Abb 26 und Abb 27: Toxische Kontaktstomatitis nach Therapie mit Methotrexat

Abb 28: Zungenulkus nach Nicorandyl Abb 29: Arzneimittelreaktion

Einnahme
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15 Belegte Zunge, Foetor ex ore und Halitosis

15.1 Mundgeruch

50% der deutschen und amerikanischen Bevdlkerung leidet an Mundgeruch. Méanner und
Frauen sind gleichermaBen betroffen, ethnische Differenzen wurden nicht beobachtet. ['*!
Der normale Geruch der Atemluft wird als siillich und nicht wahrnehmbar beschrieben
und édndert sich mit der Tageszeit, Nahrungsaufnahme, Speichelfluss, hormonellen
Zustinden (Menstruation) und emotionalen Verdnderungen (Stress, Nervositdt). Es gibt
verschiedene Faktoren, die die Bildung von fliichtigen Schwefelverbindungen (volatile
sulphor compounds VSC) durch Anaerobier fordern. VSC sollen in 85-90% aller Fille die
Ursache eines Mundgeruchs durch die Zersetzung organischen Substrats sein. ['*

Den Mundgeruch kann man in Foetor ex ore und Halitosis einteilen. Beim Foetor ex ore
liegen die Ursachen im Mund-Nasen-Rachenraum wihrend die Halitosis durch
Erkrankungen des Respirations- und Gastrointestinaltraktes bedingt ist. Im
angloamerikanischen Sprachgebrauch wird nur Halitosis als umfassende Bezeichnung fiir
Mundgeruch verwendet. Internationale Literatur bezieht sich demnach haufig auf Halitosis
ohne auf eine genauere Unterscheidung zwischen Foetor ex ore und Halitosis einzugehen.
[¥6] Dem Mundgeruch liegen in 80-90% orale Ursachen zugrunde "' 11921,

Die psychosomatische Halitosis entspricht einer halluzinatorischen Geruchsempfindung.
Sie macht 5% % bis 27,9% [193) aller Halitosis-Fille aus. Der Patient ist sich sicher an
Mundgeruch zu leiden, der jedoch nicht diagnostiziert werden kann. Bei der Pseudo-
Halitosis kann der Patient durch Messergebnisse vom Gegenteil {iberzeugt werden. Bei der
Halitophobie beharrt der Patient weiterhin darauf an Mundgeruch zu leiden; die

Wahnvorstellungen konnen bis zur Isolation fijhren. 1 [18¢]

Die psychosomatische
Halitosis ist unterdiagnostiziert und die Patienten werden hiufig iibertherapiert ). Es
wurde berichtet, dass 36% der Patienten gastroskopiert wurden, sich 14% einer HNO-
Operation unterzogen und nicht einmal 10% organoleptisch untersucht wurden !'**!,

Nahrungsmittel wie Zwiebel, Knoblauch, manche regionale Speisen, Kaffee oder Alkohol
enthalten geruchsbildende Inhaltsstoffe, welche vom Blut der Lunge in die Ausatemluft
tibergehen. Bei Nahrungskarenz, Fasten oder am Morgen ist Mundgeruch typisch.

Einerseits durch den verminderten Speichelfluss und andererseits durch einen veridnderten
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pH-Wert, der die Geruchsentstehung begiinstigt. Friihstiicken soll VCS effizienter
bekiampfen als Zihne putzen !5, (8- [18¢]

Rauchen fiihrt zu einem charakteristischen Mundgeruch. Resorbierte Substanzen werden
aus dem Blut in die Atemluft abgegeben und mit anderen Partikeln, die sich auf der

1861 Rauchen ist ein Risikofaktor fiir

Schleimhaut abgelagert haben, wieder abgeatmet. |
Parodontitis und es besteht ein direkter Zusammenhang zwischen der oralen Gesundheit
und Rauchen P4, Weiters wird die Wundheilung verlangsamt was die Entstehung von
Foetor ex ore begiinstigt .

Im Rahmen einer Chemotherapie kann eine Neutropenie als Nebenwirkung auftreten,
wodurch orale Ulzera entstehen, welche wiederum die Entstehung von Mundgeruch
fordern 1%,

Zur Evaluierung des Geruchsausmafles gibt es drei Methoden. Bei der organoleptischen
Untersuchung testet der Untersucher bis zu welchem Abstand seiner Nase zum Mund des
Patienten der Geruch noch wahrnehmbar ist. Zusétzlich kann mit der Zunge iliber den
Handriicken geleckt oder mit einem Spatel iiber den Zungenriicken geschabt werden und
die Probe nach 5 Sekunden organoleptisch evaluiert werden. Gaschromatographen,
Sulfidmonitore und neuerdings ,,elektronische Nasen* kdnnen qualitative und quantitative
Messungen von VSC, verschiedenen Gerlichen und Substanzen machen. Die
organoleptische Messung wird als Goldstandard angesehen ', 117!

Die Therapie richtet sich nach der Ursache. Im Mund steht die Reduktion der VSC im
Vordergrund. Mundspiillosungen, Zahnpasten und die Zungenreinigung werden

11761 Mundspiilungen reduzieren nicht nur den Mundgeruch sondern veréndern

[194]

empfohlen.

auch die orale mikrobielle Flora

15.2 Foetor Ex Ore

Foetor ex ore wird als unangenehmer Mundgeruch bezeichnet, wobei die Ursachen im
Mund-Nasen-Rachenraum liegen.

Mangelnde Mundhygiene mit Plaquebildung, hinterbliebenen Speiseresten und
ungepflegten Prothesen fiihren zu Foetor ex ore und gehédufter Parodontitis. Es haben nicht

alle Personen mit schlechter Mundhygiene einen iibel riechenden Atem ['*¢), 18} [42]
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Zungenbelag wird in 41% der Fille fiir Foetor ex ore verantwortlich gemacht ! bei
Personen mit Mundgeruch wurde mehr Zungenbelag beobachtet '””. Bei der Lingua
villosa kann es zu Foetor ex ore kommen ©*°),

Entziindungen, Ulzera, Aphten, Zahnfleischbluten, Gingivitis, Parodontitis, Karies,
Tonsillitis, Sinusitis, Stomatitis ulcerosa Plaut-Vincent, Mononukleose, Candidosen,
Herpes, Rhinitis atrophicans, Riga-Fede-Syndrom !'"*] Abszesse und zerfallende Tumoren
bieten Bakterien ausreichend organisches Material. ! (8] [42]- [186]. [192]

Diphtherie, Syphilis, Avitaminosen, Morbus Behget, Pemphigus, Erythema exudativum

multiforme und oralchirurgische Eingriffe konnen mit Foetor ex ore einhergehen. *F 142

[186]

Xerostomie (siehe Kapitel 11), ndchtliche Mundatmung, Erkrankungen der Speicheldriisen
und Anticholinergika gehen mit einem verminderten Speichelfluss einher. (*- [+
Kaubewegungen schilfern abgestorbenes Epithel ab, welches sonst zur Geruchsentstehung

beitragt. !5

15.3 Halitosis

Halitosis ist als unangenehmer Geruch der Atemluft definiert, der auch bei geschlossenem
Mund und beim Ausatmen {iber die Nase feststellbar ist. Allgemeinerkrankungen sind nur
fiir 0,5-1% aller Halitosis-Fille verantwortlich ¢,

Erkrankungen des Respirationstrakts wie eitrige  Bronchitiden, Pneumonien,
Bronchiektasen, Lungenabszesse oder Lungengangrin konnen mit einer Halitosis
einhergehen, (8 [42]- [186]

Im Gastrointestinaltrakt sind die Oesophagitis, Oesophagusdivertikel, Achalasie, gastro-
oesophagealer Reflux, Gastritis, Fremdkorper, Helicobacter-pylori-Infektion, Ileus,
Magenausgangsstenose, Fremdkorper und Karzinome bekannte Ursachen, ¥} 142} [18¢]

Zu charakteristischen Gerilichen der Atemluft kommt es im Coma diabeticum nach Azeton
oder Obst, im Coma hepaticum nach roher Leber und bei der Urdmie nach Harn. Bei
Fastenkuren sowie chronischen Hungerzustinden wurden Azetongeriiche wie beim
Diabetes mellitus beobachtet 5], ¥ 1421

Gelbfieber, Leukdmie, Diphtherie, Syphilis und AIDS koénnen sekundir zur Halitosis

fithren.
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15.4 Belegte Zunge

Der Zungenbelag besteht aus abgeschilferten Epithelien, Leukozyten, Blutbestandteilen,
Nahrungsresten und Bakterien. Ein diinner weillicher Zungenbelag ist physiologisch, ein
dicker graulicher Belag tritt vermehrt bei Fieber, Magen-Darm-Erkrankungen und
Parodontitis auf ", Bei dlteren Menschen werden Beldge haufiger beobachtet, begiinstigt
durch einen verminderten Speichelfluss, andere Erndhrungsgewohnheiten, mangelnde
Mundhygiene und vergroBerte Papillae filiformes. Bei Parodontitis wurden dickere Belédge
und darin vermehrt Leukozyten beobachtet. !'””]

Die Zungenoberfliche beherbergt 60% aller Mikroorganismen und ist somit die grofite
primire Bakterienquelle im Mund "7°F %] Eg besteht ein Zusammenhang zwischen einer
belegten Zunge und Mundgeruch; in 41% der Félle ist die Zunge die Ursache fiir Foetor ex

o L186

0 I In 51% wurde Zungenbelag als Ursache fiir Mundgeruch angegeben, wobei die

Dicke mit dem GeruchsausmaB korreliert '), Ob Reliefverinderungen wie z.B. bei der

Lingua plicata Bakterien, Zungenbelag und Foetor ex ore begiinstigen, ist umstritten 77,

In der traditionellen chinesischen Medizin ist die Inspektion der Zunge ein wichtiger
Bestandteil der Diagnosestellung. Die wissenschaftliche Relevanz ist schwer zu evaluieren,
da die meiste Literatur in Chinesisch vorliegt. Von der Reinigung der Zunge wurde aus
orientalischen Landern, Indien, Afrika und Stidamerika berichtet; in der westlichen Welt

[177

ist sie weniger iiblich. ] Dabei kann durch die Reinigung der Zunge Foetor ex ore,

Plaquebildung und Bakteriengehalt wesentlich reduziert und die Geschmacksempfindung
verbessert werden. Es werden Zahnbiirsten, spezielle Zungenschaber oder ein umgekehrter

Loffel empfohlen um die Zunge von dorsal nach ventral zu reinigen bis nur mehr wenig

Belag vorhanden ist. Die beste Zeit dafiir soll in der Friih vor dem Friihstiick sein "7,

Zungenschaber wurden effizienter als Zahnbiirsten befunden '], [17¢]



73

16 Systemdermatosen und Erkrankungen der inneren Medizin

16.1 Moller-Hunter-Glossitis

Die hdaufigste Ursache einer Moller-Hunter-Glossitis ist der Vitamin-B12-Mangel
(9/100.000/Jahr), seltener der Folsdure-Mangel “*!. Allgemein kommt es durch zu geringe
Zufuhr, zu niedrige Aufnahme und erhohten Bedarf zu einer Mangelsymptomatik.

Zu geringe Vitamin-B12-Zufuhr kommt bei vegetarischer Emdhrung vor.
Aufnahmestorungen treten bei einer Typ A Gastritis durch Auto-Ak gegen die Intrinsic
Factor  produzierenden  Zellen, nach  einer = Magenresektion und  bei
Malabsorbtionssyndromen auf. Hoherer Verbrauch wird bei Blind-loop-Syndromen und
bei einer Fischbandwurminfektion beobachtet, [*- [#2- [150]

Ein manifestes Vitamin-B-12-Defizit zeigt eine typische Trias mit hdmatologischen,
neurologischen und gastrointestinalen Storungen. Zungenverdanderungen sind hdufig das
erste Symptom, werden missinterpritiert und anderen Ursachen zugeordnet % [172],
Details weiter unten. Im Allgemeinen kommt es zu Andmiesymptomen wie Miidigkeit,
verminderter Leistungsfahigkeit, Bldsse, Dyspnoe oder Café-au-lait-Flecken durch
Héamolyse. Weiters kann es zu einer atrophischen Autoimmungastritis, Zeichen einer
Polyneuropathie = mit schmerzhaften Pardsthesien, Gangunsicherheit, Paresen,
Pyramidenbahnzeichen und schon im frithen Stadium zu Stérungen der Tiefensensibilitét
und des Vibrationsempfindens kommen. Die neurologischen Schidden sind bei friihzeitiger

Therapie reversibe] (2%, (42 [150]

Zum Folsduremangel kommt es vor allem bei Alkoholikern und alten Menschen durch
einseitige Erndhrung. Aufnahmestorungen sind bei Malabsorbtionssyndromen und
Einnahme bestimmter Medikamente (Phenytoin, Methotrexat, Pyrimethamin,
Trimethoprim, Triamteren) hdufig . Wihrend der Schwangerschaft und bei
hamolytischen Erkrankungen besteht ein erhdhter Folsiurebedarf, [**!

Beim Erwachsenen stehen klinisch die allgemeinen Andmiesymptome im Vordergrund;
iiber eine protektive Wirkung der Folsdure gegen kolorektale Karzinome und psychische

ot 11951 [196

Erkrankungen wird diskutie ] Bei schwangeren Frauen mit Folsiuremangel
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besteht die Gefahr eines Neuralrohrdefektes beim Kind, weshalb schon vor Beginn der
Schwangerschaft Folsdure verabreicht werden sollte. **!
Die Zungenbeteiligung kann allein oder als Teilsymptom der oben genannten Klinik

(81 139 Die sogenannte Méller-Hunter-

auftreten und zeigt als erstes einen Mangel auf
Glossitis findet man bei 50-80% aller VitaminB12-Mangel-Patienten % Der
Manifestationszeitraum fiir Symptome betrégt laut Literatur zwischen fiinf Monaten bis 15
Jahren "% Es kann zu Glossodynie, Zungenbrennen, Pardsthesien, Pruritus, Erosionen,
Ulzerationen, Geschmacksstérungen, Xerostomie und  pseudo-addisonscher
Hyperpigmentierung ">” kommen. Der Kontakt mit Gewiirzen und harten Lebensmitteln
kann zu Schmerzen und Miflempfindungen beim Essen fithren. Die Zunge ist gerdtet, glatt
ohne Beldge und eher verkleinert als geschwollen. Die Zungenpapillen sind teilweise
atroph und besonders auffillig an der Zungenspitze, am Zungenriicken vor dem Sulcus
terminalis und an den Rédndern. Von Atrophie sprechen manche Autoren wenn 50% der
Oberfliche betroffen sind !°%1, (8- 1421 1130} [172]

Eine hyperchrome, makrozytire Anidmie, ein verminderter Serum-VitaminB12-, Folséure-

Spiegel und im gegebenen Falle Auto-Ak kann man labordiagnostisch nachweisen % (5%

1721 Eine Makrozytose kann auch ohne begleitende Anidmie oder andere Symptome

auftreten 1,

Die kausale Therapie steht im Vordergrund und zusitzlich dazu die Substitution. Die

rasche Diagnose ist bei neurologischen Storungen besonders wichtig. 215

Abb 30: Moller-Hunter-Glossitis durch Folsduremangel
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16.2 Plummer-Vinson-Syndrom

Das Plummer-Vinson-Syndrom ist eine Schleimhautatrophie der Zunge, des Pharynx und
des Oesophagus infolge eines Eisenmangels. Uber Assoziationen zwischen dem Plummer-
Vinson-Syndrom und Autoimmunkrankheiten, genetischen Pridispositionen, Zoliakie 'Y,
Schilddriisenerkrankungen und rheumatischer Arthritis wird diskutiert .

An Eisenmangel leiden hdufig Kleinkinder und Vegetarier aufgrund einer unzureichenden
Aufnahme; Kinder, Jugendliche, Schwangere und Sportler haben einen erhohten Bedarf.
Resorptionsstorungen treten nach Magenresektion oder bei Malassimilationen [’ auf. Die

421y sind Blutverluste aus dem

hiufigste Ursache eines Eisenmangels (zu 80%
Gastrointestinaltrakt, genitale Blutungen, bei Traumen, Operationen, Himodialyse, haufige
Blutabnahmen und hdmorrhagische Diathesen. Die Eisenmangelanimie ist mit 80% die

hiufigste Andmie und betrifft zu 80% Frauen *); die Klinik des Plummer-Vinson-

Syndroms ist heute wegen des hohen Lebensstandards in der westlichen Welt selten '],
Die tégliche empfohlene Eisenzufuhr betrdgt 12mg fiir Méanner, 15mg fiir Frauen und
30mg fiir Schwangere [, 142 (1]

Das Plummer-Vinson-Syndrom manifestiert sich durch eine brennende, atrophe
Schleimhaut der Zunge, des Pharynx und des Oesophagus die mit einer schmerzhaften
Dysphagie und Strikturen einhergeht. Im Mund kénnen chronisch rezidivierende Aphten
die Symptomatik verschlechtern. Briichige Haare und Nigel, Effluvium, Koilonychie,
Mundwinkelragaden und eine trockene prurigindse Haut sind auffillig. Durch die Andmie
kommt es in unterschiedlicher Ausprigung zu Miidigkeit, Abgeschlagenheit,
Belastungsdyspnoe, Blédsse, Konzentrationsstorungen und Cephalea. Es besteht ein
erhohtes Risiko fiir Plattenepithelkarzinome des Mund-Rachen-Raumes und des
Oesophagus (7. 1611 171, [8]. [12], [42]. [61]. [171], [197]

Die Andmiediagnostik erfolgt mittels Labor, wobei Eisen, Ferritin, Transferrin,
Héamoglobin, Erythrozyten und Hé&matokrit je nach Ausprigung erniedrigt sind.
Oesophagusstrikturen konnen mit einer Endoskopie, Rontgenkontrastuntersuchung oder
Videofluoroskopie festgestellt werden (¢!, (42 161]

Die Eisensubstitution behebt die Symptomatik; Strikturen konnen dilatiert werden.

Blutungsquellen als mégliche Ursache miissen ausgeschlossen werden, 2! 142} 1611 1197]
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16.3 Skorbut

Skorbut oder Scharbock war frither eine hiufige Erkrankung der Seeleute ["**), Soldaten

[199] [200

und Gefangenen ** die erstmals um 1500 vor Christus von Agyptern auf Papyrus

beschrieben wurde. Bis zum 18. Jahrhundert starben mehr Seeleute an Skorbut als an einer

21 Auch die Landbevolkerung litt an Skorbut

anderen Krankheit oder Katastrophe
wiahrend Hungersndten, vor allem bei Ausfall der Kartoffelernte, zu Kriegszeiten und
wihrend dem kalifornischen Goldrausch. 1753 erkannte der Schiffschirurg Sir James Lind
der British Navy den Zusammenhang zwischen Zitrusfriichten und Skorbut und deren
praventiver Wirkung. Er verordnete die Einnahme von Zitronensaft **?. 1931 konnte
Albert Szent-Gyorgyi die Ascorbinsdure aus Zitrusfriichten und Kartoffeln isolieren. Die
Bezeichnung Ascorbinsédure, in Englisch ,,ascorbic acid“, leitet sich vom ,,acid against
scurvy® ab 11557, 11981 1201
Heute ist Skorbut selten, tritt aber vereinzelt immer wieder auf. Bei Alkoholismus,
Drogenabhingigkeit, sozialer Isolation, allein lebenden Personen (vor allem Witwer 2°'))
einseitiger Erndhrung, Diétfanatismus, niedriger sozialer Schicht, Hadmodialyse,
Absorbtionsstorungen, Reflux, Colitiden, multiplen Lebensmittelallergien, psychischen

1551 \wurden in der westlichen Welt

Storungen und inaddquater Erndhrung von Kindern |
Fille beobachtet. Der vermehrte Konsum von Vitamin-C-drmeren Apfelsaft, gekochter
Milch und fertigen, iiberhitzten Gerichten sind fiir die Zunahme des Skorbuts im
Kindesalter mitverantwortlich !°*. Es war bereits frither (1899) bekannt, dass frische
Milch Kinder vor Skorbut schiitzt ?*. In der Sahelzone kommt Skorbut bei langen
Trockenperioden vor 200, 19 [1481.[155], (2011, [203], [204]

Vitamin C kann vom Kdrper nicht synthetisiert werden und muss deshalb mit der Nahrung
zugefiihrt werden. Zitrusfriichte, Gemiise mit griinen Blittern, rohes Fleisch, Milch [**!
und Kartoffeln sind reich an Vitamin C. Erhitzen reduziert den Vitamingehalt um 20-40%
[201]; Lagerung ebenso. Es wird in Gehirn, Leber, Milz, Niere, Nebenniere und Pankreas
gespeichert und iiber die Niere ausgeschieden oder reabsorbiert. Alkohol hemmt die
Aufnahme. Der totale Vitamin C Gehalt des Korpers liegt bei 1500mg, Symptome machen
sich nach 1-3 Monaten mangelnder Aufnahme bemerkbar, wenn der Gehalt etwa bei 350
mg liegt 155 2011
Vitamin C ist fiir die Kollagen-, Carnithin-, Norepinephrin und Thyrosinsynthese und das

Haarwachstum notwendig. Es fordert die Eisenresorption und wirkt als Antioxidant. Durch
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die Kollagensynthesestorung kommt es zur Fragilitit der GefiBwéinde mit
Blutungsneigung und gestorter Wundheilung. Die fehlerhafte Carnithinsynthese fiihrt zum
Kraftverlust der Muskeln, vor allem in der unteren Extremitét. (91, 11551, {201], [204]

Allgemein machen sich Miidigkeit, Schwiche, Leistungsminderung, Dyspnoe und
moglicherweise eine Herzhypertrophie oder Herzinsuffizienz durch eine sekundire
Eisenmangelanimie bemerkbar, einerseits durch Blutverluste und andererseits durch eine
reduzierte Eisenaufnahme. Follikuldre Hyperkeratosen mit perifollikuldren, petechialen
Einblutungen an den unteren Extremititen sowie Arthralgien, Myalgien,
Skelettmuskeldegenerationen, Odeme, Blutergiisse Muskel- und Gelenksschwellungen
sind auffillig. Durch den groBeren hydrostatischen Druck in den unteren Extremitéten, ist
die Klinik dort besonders auffdllig. Magen-Darm-, konjunktivale und subperiostale
Blutungen kommen vor; Narben konnen atrophieren und aufbrechen. Weiters wurden
Wundheilungsstorungen, Oligurie, Neuropathie, graue Hautverfirbung, Alopezie,
korkenzieherartiges Haar  und eine eingeschrinkte =~ Nebennieren- und

9], [148], [201], [203], [204

Knochenmarksfunktion wurden beschrieben. ! I Niedrige Vitamin C-

Spiegel konnen mdoglicherweise einen erhohten Blutdruck begiinstigen 204 Kinder leiden
oft (zusétzlich) unter Beinschmerzen, ziehen die Beine ,,froschartig” an und verweigern zu
laufen. Frakturen sind durch die mangelhafte Osteoidproduktion hdufig. AuBerdem

machen sich Wachstums- und Entwicklungsdefizite, Fieber und Appetitlosigkeit

bemerkbar, [35) (201 [204]. [205]

An der Mundschleimhaut manifestiert sich Skorbut durch eine schwammig-entziindete
blutende Mundschleimhaut mit Petechien, Ulzera, Nekrosen, Parodontitis und Gingivitis,

die bis zum Zahnverlust fiihren konnen. Auf der Zunge wurden schiefergraue

[148 [155] [201]

und eine wunde Oberfliche

beobachtet. Weiters kann eine Xerostomie auftreten 2031, P} [131. 11551, {2011, [205]

hyperpigmentierte Flecken "**! livide Lasionen
Typischerweise kommt es im Rahmen einer Substitution rasch zur Remission der
Symptome. Es bestehen hdufig mehrere Vitamin- und Mineralstoffdefizite gleichzeitig, die
ausgeglichen werden miissen. Die tigliche empfohlene Vitamin C Dosis sind 75 mg fiir

Frauen und 90mg fiir Méanner (1351, [201] ' [155], [198], [201], [204]
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16.4 Herpesviren

Charakteristisch fiir Herpesviren ist ihre Persistenz im Korper nach der Erstinfektion, die
bei Verschlechterung der Immunlage eine Reaktivierung ermoglicht.

Bei folgenden Typen der Herpesgruppe kommt es zu Manifestationen an der
Mundschleimhaut und der Zunge: Herpes simplex Virus (HSV-1 oder HHV-1), Varizella-
Zoster-Virus (VZV oder HHV-3), Epstein-Barr-Virus (EBV oder HHV-4) und Kaposi-
Sarkom-Herpesvirus (KSHV oder HHV-8). Das Cytomegalie-Virus (HHV-5) wurde in
Zungenulzera von Immunsuppremierten und HIV-Infizierten nachgewiesen "% 2%+ 107,

Beim HHV-6 und HHV-7 ist keine Zungenbeteiligung bekannt. (#1142

16.4.1 Herpes Simplex Virus

Das HSV fiihrt zu einer Gingivostomatitis herpetica, Stomatitis aphtosa oder Mundfaule.
Die Primirinfektion durch Tropfchen- oder Kontaktinfektion passiert meist im Kindesalter;
im Erwachsenenalter tragen 95% der Bevolkerung ! das Virus in ihrem Korper. Das
HSV-2 wird dem Genitalbereich zugeordnet wo die Primérinfektion stattfindet. Durch
orogenitale Kontakte konnen HSV-1 und HSV-2 in anderen, nicht zugeordneten Regionen
gefunden werden und zum typischen Erscheinungsbild fiihren *F ),

95% ™ der Erstinfektionen verlaufen asymptomatisch, als Symptome treten Fieber,
Abgeschlagenheit, Unruhe, Ubelkeit, Erbrechen, Kopfschmerzen, Krampfneigung,
schmerzhafte Lymphadenopathie und multiple, kleine Bldschen auf juckendem, gerdtetem,
geschwollenem Grund um und im gesamten Mund, gelegentlich im Pharynx,
Naseneingang und am Kinn, nach 2 bis 12 Tagen auf. Die Blischen rupturieren und es
bilden sich schmerzhafte, schmierig belegte Erosionen, Ulzerationen, Aphten,
Schleimhautschwellungen, Foetor ex ore und verstirkter Speichelfluss wodurch die
Nahrungsaufnahme gestort sein kann. Nach zwei Wochen sollten alle Lisionen abgeheilt
sein. Durch (Auto)inokulationen kdnnen Blidschen auch an anderen Stellen, z.B. um die
Augen, auftreten, [*- P [421 [43]

Rezidive werden durch lokale Traumen, Sonnenbestrahlung, Stress, hormonelle

Verdnderungen, Verminderung der Abwehrlage, Erkrankungen und Fieber getriggert. Der
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Verlauf ist milder, kiirzer, die Bldschen rezidivieren hdufig an denselben Stellen mit
vorausgehendem Juckreiz oder Brennen, verschorfen und heilen narbenlos ab. Am
hiufigsten treten die Bldschen auf den Lippen, im Mund, auf der Zunge und an den
Wangen auf *!. Chronisch-rezidiverender Herpes simplex tritt bei 20% 1 -30% " der
Bevolkerung auf, (*- 1) [42]

Als Komplikationen konnen eine Generalisation der Infektion bei Ekzemen und Atopie
(Eczema herpeticarum), eine Keratokonjunktivitis und Herpes-Enzephalitis als hiufigste

[42]

virale Enzephalitis vorkommen. Bei Immunschwiche verlduft die Erkrankung

schwerer, hiufiger und mit mehr Komplikationen und generalisiertem Verlauf. % [*2
Ulzerationen auf der Zunge kommen fast ausschlielich bei Immuninkompetenten vor. Sie
wurden bei 10,8% der AIDS-Kranken beobachtet (9] Es kommt dabei zu massiven
Nekrosen und Fissuren auf der Zunge, die mit starken Schmerzen einhergehen. 2°% (209

Als symptomatische Therapie empfehlen sich Analgetika (Cave mit Aspirin bei Kindern
wegen der Moglichkeit eines Reye-Syndroms) oder eine Lidocain-hiltige Lésung. Im
gegebenen Fall kann man auf Breikost oder parenterale Erndhrung umstellen. Topisch wird
Aciclovir-Salbe empfohlen, zusdtzlich kann man mit antiseptischen Ldsungen eine
Superinfektion verhindern. Bei schweren Erkrankungen stehen Aciclovir, Valaciclovir
oder Famaciclovir per os oder i.v. zur Auswahl, welche jedoch die latenten Viren nicht

beeinflussen. Bei Immuninkompetenten ist eine systemische Therapie notwendig %%, ¥

[42], [43]

Abb 31: Stomatitis herpetica mit Zungenbeteiligung bei Abwehrschwiche
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16.4.2 Varizella-Zoster-Virus

Das Varizella-Zoster-Virus wird durch Tropfchen- oder Schmierinfektion tibertragen und
verursacht im Kindesalter die Windpocken. Die Primérinfektion erfolgt in 90-95% bis zum
15. Lebensjahr, kann auch im Erwachsenenalter vorkommen und verlduft dann schwerer
3] Es kommt zur Ausbildung von roten Makulae, Papeln, wissrig gefiillten Blidschen und
braunlichen Krusten in unterschiedlichen Stadien am ganzen Korper (Heubner-
Sternenhimmel), die mit Juckreiz und Fieber einhergehen. Nach zwei bis drei Wochen sind
alle Lasionen abgeheilt. Zur Narbenbildung kommt es nur durch Kratzen und einer
Sekundirinfektion. An den Schleimhduten entstehen Bldschen und Erosionen mit rotem
Randsaum. Bei Kindern gibt es in bis zu 30% klinisch inapparente Verlgufe [*], (8- (42 [43]

Komplikationen der Varizellen-Infektion sind die VZV-Pneumonie, die in 10-30% letal

verlauft BF 12

die Meningoenzephalitis, Zerebellitis, Otitis media, und ein
hidmorrhagisches Exanthem mit bakterieller Superinfektion. Ein besonderes Risiko besteht
wihrend der Schwangerschaft fiir Missbildungen, Hirnschdden, Aborte, Frithgeburten und
Pneumonien *). Es gibt die Mdglichkeit einer Impfung, #- 42!

Varizella tritt nur einmal im Leben auf und hinterldsst eine lebenslange Immunitét. Bei
Nachlassen der zelluldren Immunitdt kommt es durch Reaktivierung des in den Ganglien
persistierenden Virus zum Zoster oder Glirtelrose. Am héufigsten sind dltere Menschen
und Menschen mit Immunschwiche betroffen, wobei Traumen, schwere Erschiitterungen,
Nervenverletzungen, Transplantationen, Chemotherapie, Stress und UV-Strahlung
pradisponierend sein konnen. 142 [43]

Der Zoster beginnt mit Miidigkeit, Abgeschlagenheit und starken Schmerzen im
betroffenen Gebiet bevor sich ein Erythem mit Bldschen ausbildet. Diese vertrocknen und
l6sen sich als Kruste ab wobei es zu Narbenbildungen kommen kann. Der Zoster
beschrinkt sich auf ein oder mehrere Dermatome, meist halbseitig. Es kann jedes
Nervensegment betroffen sein. [} 142 [43]

Bei Befall des N. trigeminus "®%, N. facialis ''"), N. glossopharyngeus ['"®"), N. vagus und
N. hypoglossus kann es zur Zungenbeteiligung kommen. Je nach betroffenem Nerv kommt
es zu unterschiedlicher Symptomatik. In der Mundhohle finden sich Bldschen, Erosionen
oder Ulzerationen auf édematdsem, erythematdsem Grund, die bei einseitigem Befall nur
bis zur Medianlinie vorkommen. Dysphagie, Sensibilitits- und Geschmacksverlust auf der

betroffenen Zungenhélfte sowie Lihmungen und Reflexverlust verkomplizieren den
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Verlauf. Als Prodromi kénnen Schmerzen, Juckreiz, Brennen und Fieber vorkommen, die
jedoch von Zahnproblemen abzugrenzen sind. [*1- 1179} 11801 [181]

Bei bis zu 70% der Patienten “? treten nach Monaten bis Jahren postzosterische
Neuralgien auf; meist bei iiber 50-Jdhrigen oder Immunsuppremierten. Als weitere
Komplikationen konnen eine Meningoenzephalitis, Zoster oticus mit peripherer
Fazialisparese, Ramsay-Hunt-Syndrom mit Fazialis- und Vestibulocochlearis-Beteiligung,
Zoster ophtalmicus oder ein Zoster generalisatus auftreten. Bei Immunsuppremierten sind
die Verldufe schwerer, komplikationsreicher und der Befall von inneren Organen kommt
vor. 81 1421, 143]

Die symptomatische Therapie bei Varizella besteht aus Sedativa, Antihistaminika und
kurzgeschnittenen Fingerndgeln; bei schweren Verldufen Aciclovir i.v. Es gibt die
Moglichkeit einer aktiven und passiven Immunisierung welche die Inzidenz des Zosters
senkt, 14211431

Beim Zoster steht die virostatische Therapie im Vordergrund: Aciclovir, Famaciclovir,
Valaciclovir i.v. oder bei leichteren Verldufen per os. Bei schweren Verldufen kann man
zusitzlich Hyperimmunglobuline verabreichen 421 {iber die Wirkung von Interferonen
herrscht Uneinigkeit. Bei Neuralgien werden kurzzeitig hochdosierte, systemische

(43 1801 Apalgetika, Spasmolytika, Antikonvulsiva (Gabapentin) und

8], [42]

Kortikosteroide
Antidepressiva (Amitriptylin) empfohlen

Neuralgien um 66,5% und die Inzidenz um 51,3% (210 [8]. [42]. [43]. [180]

Eine Herpes-Zoster-Impfung senkt

Abb 32: Herpes Zoster bei einer 74 jahrigen Patientin
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16.4.3 Epstein-Barr-Virus

Das EBV wird durch Speichelkontakt {ibertragen, woher die Bezeichnung ,Xkissing
disease” kommt. Die Zielzellen sind B-Lymphozyten, die wenn sie infiziert sind bei
Immunkompetenten zerstort werden. Es konnen infizierte Zellen iiberleben und zu einer
lebenslangen Viruspersistenz fiihren. 1

Nach einer Inkubationszeit von 10-50 Tagen kann es zur klinischen Manifestation
kommen; im Kleinkindalter verlduft die Erkrankung meist symptomlos. Bei Jugendlichen
und Erwachsenen kommt es zur infektiosen Mononukleose bzw dem Pfeiffer’
Driisenfieber. Die Klinik ist charakterisiert durch Fieber, Angina tonsillaris, Pharyngitis,
Schwellungen der Zunge und der oralen Mukosa, Lymphadenopathie, Splenomegalie,
Exantheme und Leukozytose. Je nach Verlaufsform kann es zu einer Milzruptur, Hepatitis,
Meningoenzephalitis, Polyneuritis, Guillan-Barrée-Syndrom, Myokarditis, Perikarditis,
Pneumonien, Glomerulonephritis oder einem chronischen Verlauf kommen. Ampicillin
16st ein makulopapuldses Exanthem am Korper, ein Gesichtsoédem und ein petechiales
Enanthem am Gaumen aus und ist deshalb bei EBV-Infektionen kontraindiziert. #2211
Die Therapie der Mononukleose ist symptomatisch. Antiseptische Mundspiilungen,
kiihlende Externa, Analgetika und Antiphlogistika werden empfohlen. Aciclovir ist nicht
ausreichend wirksam. (7> ¥]

Das EBV wird mit einigen Erkrankungen wie der oralen Haarleukoplakie, dem Burkitt-
Lymphom, Nasopharyngealkarzinom, M. Hodgkin, Non-Hodgkin-Lymphomen und

Magenkarzinomen assoziiert. Die Immundefizienz ist ein wichtiger Faktor bei der

Entstehung. % 12 B UUper mogliche Zusammenhinge zwischen EBV und einer
aggressiven Gingivitis oder Peridontitis wird diskutiert *'*. Fille von einem EBV-
positiven, undifferenzierten ~ Zungengrundkarzinom "l einem EBV-positiven

211]

Mantelzelllymphom mit mononukleosedhnlicher Klinik ' und einem EBV-assoziierten

B-Zell-Lymphom *'* werden berichtet. Lihmungen im Rahmen einer EBV-Infektion sind
selten; der Fall einer einseitigen Zungen- und Stimmbandldhmung bei einer infektidsen

Mononukleose wurde beschrieben %1,
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16.4.4 Kaposi-Sarkom-Herpesvirus

Das KSHV zihlt zur Familie der Herpesviren und ist auch unter dem Namen HHV-§

(8]

bekannt. Es kann in allen Formen des Kaposi-Sarkoms ', bei einigen seltenen

lymphoproliferativen Erkrankungen aber auch gelegentlich bei Gesunden nachgewiesen

216

werden *'%1. Es gilt als (Teil)ausloser des malignen Kaposi-Sarkoms, einem multifokalen

GefiBtumor, die Immundefizienz spielt bei der Entstehung eine wichtige Rolle. P+ 143} 1421

[216]

Es wurde eine Ahnlichkeit zum EBV festgestellt, wobei man eine tumorinduzierende
Fihigkeit des KSHV vermutet *'%!. Die Privalenz in der Bevélkerung variiert zwischen
null und 20% '%. Da Personen mit einem erhdhten Risiko fiir sexuell iibertragbare
Krankheiten eine hohere Seroprivalenz aufweisen, gilt der sexuelle Infektionsweg als
wesentliche Ursache, wobei andere nicht ausgeschlossen werden konnen U 2161,

Man unterscheidet vier Formen:

Das klassische Kaposi-Sarkom betrifft vorwiegend die HIV-negative weile Bevolkerung.
Insgesamt ist es selten, verlduft langsam, betrifft die Extremitéten und befdllt erst nach
Jahren innere Organe, meist ohne Symptomatik. Ein Fall eines klassischen Kaposi-
Sarkoms der Zunge ohne Systembeteiligung wurde berichtet *'”). Auffillig sind multiple
braunschwarze, teilweise indurierte Plaques oder Knoten, die an Naevi flammei erinnern.
Konfluenz und Ulzerationen kommen vor. Mediterrane Volker, sind bevorzugt betroffen,
Minner 10-15mal hiufiger als Frauen - #3181 PL %3]

Das epidemische disseminierte HIV-assoziierte Kaposi-Sarkom unterscheidet sich vom
klassischen Typ durch einen aggressiveren Verlauf mit hdufigem symptomatischen Befall
innerer Organe, kiirzerer Lebenserwartung und anderen Prédilektionsstellen. Diese wéren
Gesicht, Genitale und Mundschleimhaut, wobei die Zunge, Gaumen und Gingiva am
schwersten betroffen sind. Die Lisionen unterscheiden sich wenig von der des klassischen
Kaposi-Sarkoms; elephantiasis-dhnliche Verdnderungen der Extremititen konnen
beobachtet werden. Es erkranken meist Méanner. Man vermutet, dass weibliche Hormone
das Tumorwachstum verhindern **! und vermehrte oroanale Kontakte einen Risikofaktor
darstellen 11, (8- 19} 143]

Das afrikanische endemische Kaposi-Sarkom macht in Aquatorialafrika bis zu 10% aller

malignen Tumoren aus Bl Es ist nicht mit AIDS assoziiert; junge Minner und Kinder
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erkranken am hdufigsten. Man kann zwischen einem langsamen Verlauf und einem
aggressiven, rasch zum Tode fithrenden Verlauf unterscheiden. (- P 143

Das iatrogene Kaposi-Sarkom ist dem klassischem Typ &hnlich, verlduft teilweise jedoch
aggressiver. Es wird bei Immunsuppression nach Organtransplantation oder rheumatischen
Erkrankungen beobachtet und fiihrt nach Absetzten der Therapie meist zu spontaner

Remission. (81 P} [43]

Orale Kaposi-Sarkome sind in 22% *'*! die erste Manifestation einer HIV-Infektion *'*!,

Sie kommen bevorzugt am Gaumen, auf der Zunge und der Gingiva vor '* 2] Ein

[220]

Kaposi-Sarkom der Zunge bei einem HIV-negativen Immunkompetenten und ein

2171 \wurden beschrieben.

klassisches Kaposi-Sarkom der Zunge ohne Systembeteiligung
Lokale Therapiemdglichkeiten wéren Exzision, Laserbehandlung, Kryotherapie,
Rontgenweichteilbestrahlung und lokale Zytostatika (Vincristin, Vinblastin). Systemisch
gibt man Interferone oder eine Chemotherapie. Bei HIV-assoziierten Formen steht die

Therapie dessen im Vordergrund. - [#31: 220]

16.5 Scharlach

Scharlach tritt in 80% im Kindergarten- und friihen Volksschulalter auf **', bevorzugt in
der kalten Jahreszeit. Die Erreger sind B-hdmolysierende Streptokokken der Lancefield
Gruppe A und werden iiber Tropfcheninfektion iibertragen. [**)

Nach einer Inkubationszeit von zwei bis fiinf Tagen kommt es anfangs zu plotzlichem
Fieberanstieg, Erbrechen, Kopf- und Kd&rperschmerzen und einer Pharyngotonsillitis mit
weillich belegter Zunge und geschwollenen Halslymphknoten. Ab dem 2. Tag schilfert der
Zungenbelag ab und die Zunge imponiert rot und geschwollen als Himbeerzunge.
Gleichzeitig tritt ein follikuldres Exanthem im Bereich von Achseln, Leiste und Hals auf,
das sich dann auf den ganzen Korper ausbreitet. Das Gesicht zeigt eine starke Rotung mit
perioraler Blisse (facies scarlatinosa). Nach dem sechsten Tag geht die Himbeerzunge in
eine glatte Lackzunge iiber, die um den zwdlften Tag wieder ihr normales Aussehen
erreicht **?. Nach zwei bis vier Wochen kommt es zur kleiefSrmigen Hautabschuppung
und zur lamelldsen Hautablésung an Handflichen und FuBsohlen. ¥ 142 [43): [221]. [222]

Es besteht eine lebenslange Immunitdt gegeniiber dem Scharlachtoxin. Da es drei

verschiedene Toxintypen gibt, kann ein Patient maximal drei Mal an Scharlach erkranken.
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Als Therapie wird Penicillin fiir zehn Tage per os gegeben oder als Alternative Makrolide

(Erythromycin) oder Cephalosporine. (#1421 1222]

16.6 Kawasaki-Syndrom

Das Kawasaki-Syndrom wird auch als (akutes febriles) mukokutanes Lymphknoten-

Syndrom bezeichnet. Es ist eine systemische Vaskulitis im Kindesalter, 80% der

42

Betroffenen sind jiinger als fiinf Jahre *?!. Asiaten erkranken am haufigsten, die weiBe

Bevélkerung selten ¥, 227

Die Atiologie ist unbekannt, es bestehen Assoziationen mit Infektionen [,

Klinisch ist der Verlauf durch sechs Hauptsymptome gekennzeichnet. Beginnend mit
hohem Fieber bis 40°C, das nicht auf Antibiotika anspricht.Weiters kommt es zu einer
beidseitigen Konjunktivitis mit Photophobie, Stomatitis ohne Aphten, Blasen oder
Ulzerationen. Am Gaumen findet sich ein Enanthem. Geschwollene Lacklippen und eine
Erdbeerzunge mit prominenten Papillen, die an Scharlach erinnert, sind typisch. Weiters
kommt es zu einem palmo-plantaren Erythem und Odemen, einem morbilliformen
Exanthem, das sich nach 2-3 Wochen kleieartig abschuppt und zu Lymphadenopathien. Es
konnen sich Aneurysmen der Herzkranzgefdfle bilden mit der Gefahr des Herzinfarktes.

Rhytmusstérungen und zerebrale Embolien sind weitere Komplikationen. ¥} 1421 [222]. [223].

[224]

Als Therapie gibt man Immunglobuline i.v. und Azetylsalicylsdure oral zur

Thrombozytenaggregationshemmung,. #5142} 2221

16.7 Hand-Fu3-Munderkrankung

Die Hand-FuB-Munderkrankung wird auch als falsche Maul- und Klauenseuche
bezeichnet. Sie ist eine weltweit vorkommende, epidemisch auftretende Erkrankung, die

vor allem Kleinkinder betrifft. Das Durchschnittsalter wird mit 25 Monaten angegeben,;

87% der Patienten sind unter 5 Jahren alt 22%!, [8)- [226]

Ausléser sind Coxsackie- und Enteroviren, die fiko-oral iibertragen werden. ¥} 1226} [227]
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Nach einer Inkubationszeit von drei bis fiinf Tagen kommt es zu Fieber, reduziertem
Allgemeinzustand, Appetitverlust, Erbrechen, Halsweh und Bildung diinnwandiger,
graulicher Blasen auf erythematdsem Grund. Diese Blédschen entstehen bevorzugt an
Gaumen, Zunge, Lippen und Wangen sowie am GesdB3, Handflichen, FuBlsohlen und
interdigital. Orale Ulzera kommen in 96,1% der Félle vor und erschweren die

(2231 Enteroviren kénnen zu tdlichen Verldufen mit Enzephalitis oder

[225

Nahrungsaufnahme

], Das Enterovirus-71 gilt als sehr virulent und fiihrt in Asien zu

Epidemien [227]. [81, [225], [227]

Pneumonitis fithren

Die Therapie ist symptomatisch mit Mundspiilungen, bei Bedarf konnen Antibiotika
gegeben werden. Bei frithzeitiger Diagnose konnen entsprechende MaBBnahmen gegen eine

weitere Ausbreitung der Krankheit vorgenommen werden 27, ¥l

16.8 Morbus Behcget

Der Morbus Behget ist eine weltweit seltene chronisch-rezidivierende, entziindliche
Erkrankung, die jedoch in den Léndern der ehemaligen Seidenstra3e (Tiirkei, Iran, China,
Korea, Japan) hiufig vorkommt " ¥/ Am héchsten wird die Privalenz in der Tiirkei mit
100-300 pro 100.000 angegeben °!. Betroffen sind vorwiegend jiingere Erwachsene;

Bl 1 ynd haben einen schwereren

Minner erkranken héufiger als Frauen
Krankheitsverlauf *,

Die Atiologie ist unbekannt. Uber ein autoimmunologisches Geschehen, infektiose
Ausloser und genetische Priadispositionen wird diskutiert. Assoziationen mit verschiedenen
HLA-Typen wurden beobachtet. Aufgrund der Neigung zu Thrombophlebitiden stellt sich
die Frage ob eine Funktionsstorung der Leukozyten, der Gerinnung oder der Fibrinolyse
vorliegt ). Vaskulitiden bedingen die klinischen Symptome ! 2281 [7)- 18- ]

In Mund, Nase, Rachen und Genitale findet man die fiir M. Behget charakteristischen
chronisch-rezidivierenden, ulzerierenden Aphten, die mit Narbenbildung abheilen kdnnen.

(8] 12291 Systemische Manifestationen sind Erythema

Sie kommen auch auf der Zunge vor
nodosum, Pyoderma und Thrombophlebitis migrans der Haut; Hypopyoniritis und Uveitis,
die zur Erblindung fiihren kdnnen; Meningoenzephalitis, Epilepsie und erhdhter Hirndruck
mit Hirnatrophie im Endstadium; nichtdeformierende Polyarthritiden, Polychondritiden

und Entziindungen im Gastrointestinal- und Urogenitaltrakt. Vermehrte Aborte wurden
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beobachtet *l. Orale Ulzera finden sich immer, genitale in 64-87% und eine
Augenbeteiligung in 20-80% 2%, 7} [8. ). [421. [2281. [230]

Die Diagnose wird anhand der Klinik gestellt, andere Systemerkrankungen wie der
systemische Lupus erythematodes oder die Wegener-Granulomatose miissen
ausgeschlossen werden. Diagnostisch bedeutend sind die bipolaren Aphten, die
Augenbeteiligung und die Manifestationen an der Haut. An der Einstichstelle nach einer
Injektion von physiologischer Kochsalzlosung bildet sich eine entziindliche Pustel, welche
als Pathergiephdnomen bezeichnet wird.

Lokal konnen die Aphten mit andsthetischen Mundspiilungen und Wasserstoffperoxid
behandelt werden. Systematisch gibt man je nach Ausprigung NSAR Y
Glukokortikoide, Zytostatika oder Immunsuppressiva allein oder in Kombination.
Infliximab ist ein weiteres neues wirksames Medikament **). Bei Beteiligung der Gefalle

gibt man Antikoagulanzien 1, ¥ 23]

16.9 Syphilis

Die Syphilis oder Lues ist eine weltweit verbreitete Infektionskrankheit, die durch
Treponema pallidum hervorgerufen wird. Die Ubertragung erfolgt in 90% ™ durch
Geschlechtsverkehr wobei ein Epitheldefekt vorhanden sein muss, sowie durch
Schmierinfektion, Bluttransfusion und intrauterin auf den Fetus. Treponemen sind
empfindlich gegen Verdnderungen des Milieus und konnen iiber Gebrauchsgegenstidnde
praktisch nicht iibertragen werden. Die Inzidenz in Westeuropa liegt bei 5/100.000 pro Jahr

[42 712311 Sje unterliegt je nach geographischer Lage und

[8], [42]

I'und ist im steigen begriffen |
sozialer Schicht grolen Schwankungen.
Klinisch unterscheidet man eine erworbene Syphilis von einer angeborenen. Letztere geht
mit Verdnderungen an der Haut, inneren Organen und Knochen einher. ¥ 42

Die erworbene Form manifestiert sich nach einer Inkubationszeit von drei Wochen mit
einer schmerzlosen, derben Papel an der Eintrittsstelle (meist Genitalbereich), die sich in
eine Erosion und ein induriertes, ndssendes, hochkontagioses Ulkus (harter Schanker,
Ulkus durum) umwandelt. Im Primérstadium kommt es zusitzlich zu einer regionalen,

schmerzlosen Lymphknotenschwellung. Nach 6 Wochen sind die Lésionen unter

Narbenbildung abgeheilt. Primérldsionen im Mund imponieren als rot-braune, tiefe,
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unregelmifig begrenzte Ulzera und finden sich meist auf den Lippen, selten auf der Zunge
[231] (8], [42]

Zwei bis drei Monate nach der Erstinfektion beginnt sich das Sekundérstadium mit einer
sehr vielféltigen Symptomatik zu manifestieren. Auf der Haut kdnnen sich blasse rosa-
blauliche makuldse, linsengrole Roseolen und braunliche, lichenoid spiegelnde,
druckschmerzhafte Papeln am Stamm, an den Extremititen-Streckseiten, Palmae und
Plantae finden. Weiters konnen Lymphknotenschwellungen, intertrigindse néssende
Condylomata lata, Depigmentierungen am Hals, Hyperpigmentierungen, diffuses
Effluvium und ein reduziertes Allgemeinbefinden mit Miidigkeit, Appetitverlust, Kopf-,
Muskel- und Knochenschmerzen auftreten. Meningitiden mit Fieber, Schwindel und
Nackensteifigkeit sowie der Befall innerer Organe konnen vorkommen. Bei
Immundefizienz, insbesondere bei HIV, kommt es zu schweren Verldufen. An den oralen

231]

Schleimhéuten finden sich bei mindestens 30% der Patienten **'! anfangs hyperdmische,

spater infiltrierte, erodierte Plaques muqueuses sowie griulich fibrinbedeckte Plaques
opalines. Pridilektionsstellen sind Lippen, Wangen, Gingiva, Zunge, Gaumen, Pharynx
und Tonsillen. Bei der sekundédren Syphilis wurden auf der Zunge auch glatte, papillenlose,

scharf begrenzte ,trockene Plaques ohne Erosion beobachtet, welche als Plaques

[12

muqueuses séches bezeichnet werden U2, Im fortgeschrittenen Stadium konnen eine

oberfldchliche, sklerosierende Glossitis, glatte, rote, indurierte Plaques oder oberfldchliche

121 Entziindliche sowie hyperplastische Lisionen und

[232

Erosionen auf der Zunge auftreten

. Der Verlauf ist durch latente
[42]

die Atrophie der Zungenwurzel wurden beschrieben
Phasen und Rezidive gekennzeichnet, ein Drittel der Erkrankungen heilt spontan aus
[8], [42], [231], [233]

Bei einem Dirittel der Patienten tritt die Spitsyphilis im dritten Erkrankungsjahr auf. Es
kommt zu vereinzelten Lésionen, die unter Narbenbildung und Atrophie abheilen. Erreger
sind in den Lisionen nicht mehr nachweisbar; es besteht keine Infektionsgefahr.
Charakteristisch ist die Bildung von Gummen, derbe, gummiartige Knoten, die nach
Ausbildung einer zentralen Nekrose nach auflen perforieren, exulzerieren, das umliegende
Gewebe zerstoren und spontan mit Substanzdefekten abheilen. Diese Gummen kdénnen in
Haut, Knochen, Muskeln und allen Organen vorkommen. Im Mund sind der Gaumen und
die Zunge am héufigsten betroffen. Anfangs finden sich schmerzlose Schwellungen, die
konfluieren, ulzerieren, Fisteln bilden und die umliegenden Strukturen zustoren konnen
(2311 Die Lisionen heilen unter Narbenbildung ab; auf der Zunge entstehen Furchen %',

Weiters kann man syphilitische Leukoplakien beobachten, homogene, weilliche Flecken,
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231

die meist am Zungenriicken auftreten *'!. Typisch ist ein Befall der Aorta als Mesaortitis

syphilitica, die zu Aneurysmen und Klappeninsuffizienz fiihrt. In der Haut finden sich auch
tuberdse Syphilide, in der Kutis gelegene braunliche Knoten, die ulzerieren oder gleich
atrophieren. Die Neurosyphilis ist eine weitere charakteristische Manifestation des
Tertidrstadiums. Bei Befall des N. trigeminus kann es zur Zungenlihmung kommen. Beim
Tabes dorsalis treten durch die demyelinisierten Hinterstringe Schmerzen,
Sensibilititsverluste und Ataxie im Bereich der unteren Extremitit auf. Bei Befall des
Gehirns kommt es zu Paralysen, intellektuellen Defiziten, psychischen Verdnderungen
sowie Demenz. (¥ 142

Die Zunge kann in allen Stadien betroffen sein. Priméraffekte auf der Zunge sind selten;
man sollte differentialdiagnostisch ein Plattenepithelkarzinom ausschlieBen 7.
Primiraffekte in Form von derben Geschwiiren in der Zungentonsille wurden beschrieben
(2321 Im Sekundérstadium finden sich Plaques muqueuses und Plaques opalines; ob hiufig

[57 233]

I oder nicht ! ist unklar. Bei der fulminant verlaufenden Lues maligna konnen

[231]

kraterformige Ulzera auf der Zunge vorkommen . Bei der Spitsyphilis konnen

verschieden Zungenveridnderungen auftreten. Schmerzlose Gummen ulzerieren, greifen auf
umliegende Strukturen iiber, zerstoren diese und fithren zu tief eingezogenen Narben.
Tubera am Zungenriicken schmelzen unter Zerstérung der Papillen ein; die Zunge wirkt
glatt, atroph, narbig bis leukoplakieartig. Bei der Glossitis interstitialis kommt es am
Zungenriicken zu einer diffusen, granulomatdsen Entziindung. Die Zunge ist anfangs
geschwollen vergrofert, spiter atroph und sklerotisch verkleinert. Es besteht ein erhdhtes
Risiko fiir die Entstehung von Plattenepithelkarzinomen der Zunge B P! D71 [511 pje
Syphilis manifestierte sich in einem Fall initial als progressives Zungenulkus vor dem

Auftreten anderer Lisionen und heilte unter Penicillintherapie ab 4, (8- [42]: [571: [232]. [233]

Die Diagnose wird mittels Erregernachweis im Primardefekt oder Serologie gestellt. [**!

Die Therapie erfolgt durch Penicillin G iiber zwei bis drei Wochen parenteral. Bei

gleichzeitiger HIV-Infektion und dem Risiko einer Neurosyphilis miissen die Dosen erhoht

[57]

werden . An die Moglichkeit einer Jarisch-Herxheimer-Reaktion mit Myalgien,

Cephalgien und Hypotonie durch Zerfall der Treponemen nach Penicillingabe sollte
gedacht werden. Antipyretika oder Glukokortikoide konnen die grippedhnliche

Symptomatik unterdriicken (* (421 142)- [233]
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Abb 33: Lingua plicata im Sekunddrstadium der Abb 34: Rezidivierende Syphilis
Syphilis bei einem HIV-positiven Patienten

16.10HIV/AIDS

Das ,,Human Immunodeficiency Virus*“ HIV ist ein RNA-Retrovirus aus der Gruppe der
Lentiviren, das das ,, Acquired Immunodeficiency Syndrome* AIDS verursacht. Das Virus
schiadigt das Immun- und Nervensystem und befillt vorwiegend CD4+-T-Lymphozyten
und Helferzellen, Makrophagen, Monozyten, Langerhans-Zellen der Epidermis und die
Microglia. Durch die Schéadigung der Lymphozyten kommt es zur Immunschwiche mit
vermehrtem Auftreten von opportunistischen Infektionen. Die Schidden im ZNS fiihren zur
HIV-assoziierten Enzephalopathie. Das Virus wird durch die Immunantwort des Kdorpers
nicht komplett eliminiert, kann in allen Korperfliissigkeiten nachgewiesen werden und
persistiert lebenslang wodurch eine permanente Infektiositit gegeben ist. [*- 7 1421

Die hiufigste Ubertragung erfolgt iiber Geschlechtsverkehr, wobei Schleimhautdefekte
etwa durch andere sexuell {bertragbare Erkrankungen und Analverkehr das
Infektionsrisiko erhohen. Im Samen liegt ein hoherer Virengehalt vor als im Vaginalsekret,
Minner tibertragen HIV deshalb leichter als Frauen ). Das Risiko bei Gaben von
Bluttransfusionen, Blutprodukten und Organtransplantaten ist heute in westlichen Landern

aufgrund genauer Kontrollen sehr gering. Das Risiko eine Ak-negative und dennoch HIV-

kontaminierte Transfusion zu erhalten wird fiir Osterreich und Deutschland auf 1:500.000
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geschitzt ). Das Infektionsrisiko bei einer Stichverletzung mit einer infizierten Nadel liegt
bei 0,3% ! Im Drogenmilieu stellt der gemeinsame Gebrauch von Nadeln eine wichtige
Infektionsquelle dar. HIV-positive Schwangere konnen ihr Kind intrauterin oder perinatal
infizieren. [*1-1°} 1421

Man vermutet, dass urspriinglich Viren von afrikanischen Affen auf den Menschen
iibertragen wurden ®* 1?1 In Osterreich schitzte man die Infektionsrate der erwachsenen
Bevolkerung im Jahr 2002 auf 0,2% Bl Weltweit waren ca 42 Millionen mit HIV infiziert,
29,4 Millionen leben davon in Afrika siidlich der Sahara o1,

Die Erkrankung verlduft in Stadien. Anfangs treten nach zwei bis acht Wochen akut
mononukleose-dhnliche Symptome mit Fieber, Lymphknotenschwellung, Nachtschweil,
Splenomegalie, makulopapuldsem Exanthem, oralen Ulzerationen, Angina, Myo- und
Arthralgien auf. HIV-Ak sind normalerweise erst nach ein bis drei Monaten positiv; nach
zwei Wochen kann man das Virus mittels PCR nachweisen. Nach dem akuten Stadium
kommt eine asymptomatische seropositive Latenzzeit, deren Lidnge von genetischen
Faktoren, Abwehrlage, Lebensalter und dem Erndhrungszustand abhingig ist. In der
westlichen Welt dauert diese Phase bis zum Auftreten des AIDS-related-complex ca zehn
Jahre . Wihrenddessen manifestiert sich bei 40% der Patienten das persistierende,
generalisierte Lymphadenopathiestadium mit Lymphknotenschwellungen iiber drei Monate
ohne weitere Allgemeinsymptome. Seborrhoische Dermatitiden treten gehduft auf. Der
AIDS-related-complex ist die Vorstufe des Vollbildes der Erkrankung. Er ist definiert
durch zwei klinische Symptome (Fieber, Nachtschweill, Diarrhoe iiber mindestens ein
Monat, mehr als 10% Gewichtsverlust) und zwei erniedrigte Laborparameter. (* [} 1421
AIDS ist durch einige Erkrankungen definiert: Opportunistische Infektionen durch
zerebrale Toxoplasmose, Kryptosporidien, extrapulmonale Kryptokokken, Pneumocystis
carinii, chronische, disseminierte Kryptosporidien, atypische Mykobakterien, iiber ein
Monat persistierender Cytomegalie-Virus- oder Herpes-Simplex-Virus-Befall, Papova-
Virus, systemische Candidosen und Malignome wie das Kaposi-Sarkom, Lymphome oder
das invasive Zervix-Karzinom. Oropharyngealer und genitaler Candidabefall, die orale
Haarleukoplakie, Herpes Zoster, Humanes-Papillom-Virusl6 und 18, Nokardiose,
Listerose, Leishmaniose, die bazillire Angiomatose, periphere Neuropathien und
idiopathische thrombozytopenische Purpura treten zwar gemeinsam mit einer HIV-
Infektion auf, definieren diese aber nicht [*. Die HIV-assoziierte Enzephalopathie verlauft

mit Personlichkeitsverdnderungen, Verlangsamung, Apathie, Unbeholfenheit, Ataxie,
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Konzentrations- und Gedichtnisstérungen bis zur Demenz. Mittels CT oder MRT kann die

Gehirnatrophie erkannt werden. %]

Die HIV-assoziierten Krankheiten sind zahlreich, seit Einfiilhrung der HAART sind die
opportunistischen Infektionen zuriickgegangen. Es besteht ein Zusammenhang zwischen

oralen Manifestationen von HIV-assoziierten Erkrankungen und der Anzahl der CD4+-

[40

Lymphozyten *°!. In Lindern wo Labormessungen nur in eingeschrinktem Mafie méglich

sind, sind Lasionen im Mund ein wichtiger diagnostischer Faktor . Die Zunge ist bei

75% 9 bis 90% 23%! der HIV-Patienten mitbetroffen und zihlt bei den AIDS-Patienten im

Endstadium zu den am hiufigsten betroffenen Organen .

235]

Ulzerationen auf der Zunge sind bei HIV-Infizierten sehr hiufig **! und kommen auch bei

[206

anderen Zustinden mit Immuninsuffizienz vor **°\ Die Ursachen sind vielfiltig. Das

Herpes-Simplex-Virus kann zu tiefen verkrustenden Ulzerationen fiihren 8. das

2961 wobei vor allem

Cytomegalie-Virus wurde in den L&sionen nachgewiesen
persistierende, scharf begrenzte, weillliche Ulzera auf der Mundschleimhaut beobachtet
wurden ™, HSV und CMV wurden gleichzeitig in Zungenlisionen nachgewiesen [**]. In

[40]

18% der Zungenulzera konnten keine Erreger isoliert werden . Von héufigen

Zungenulzera bei HIV-Infizierten in Russland durch intra- oder sublinguale

[157]

Drogeninjektion wurde berichtet Klinisch kommt es zu Schmerzen und

Einschrinkungen beim Sprechen, Schlucken und der Geschmacksempfindung ",

Herpes Zoster ist bei gesunden, jungen Patienten untypisch, und sollte als moglicher
Hinweis auf eine HIV-Infektion gewertet werden [236] Hamorrhagisch, nekrotisierende,
generalisierte Verldufe und multisegmentaler Befall sind Zeichen fiir die Abnahme der
Immunaktivitit. ™

Die mit dem Epstein-Barr-Virus assoziierte orale Haarleukoplakie ist typisch fiir HIV-
Infizierte, Immunsuppremierte nach Organtransplantationen und Autoimmunerkrankungen
und gilt als Markererkrankung fiir eine vorhandene Immundefizienz ®%. Bei 10% der
unbehandelten HIV-Positiven tritt eine orale Haarleukoplakie auf und der Patient gilt bis

[39

zum Beweis des Gegenteils als HIV-infiziert ], Bei AIDS-Patienten wurde die orale

Haarleukoplakie in 45,6% beobachtet [**). Seit Einfiihrung der HAART ist die Privalenz
zuriickgegangen °°),

Humane Papillomviren manifestieren sich hiufiger und schwerer in Form von einer
Verrucosis generalisata, vermehrten Verrucae vulgares und Condylomata acuminata der

Mundschleimhaut mit erhdhtem Entartungsrisiko * ', HPV-assoziierte Erkrankungen

sind trotz der HAART nicht riicklaufig .
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Candidosen betreffen 84-100% der HIV-Infizierten ** und sind die haufigste mukokutane

Pilzerkrankung " *7) Die erythematése Form wird vor allem bei HIV beobachtet °*. Sie

38],

gehen mit Schmerzen, Geschmacksverlust und Xerostomie einher B8 1571 Weiters konnten

Aspergillen, Histoplasmen, Kryptokokken wund Pencilliosis als opportunistische

Infektionen auf der Zunge nachgewiesen werden P[40 123]

Tuberkulose und atypische Mykobakterien betreffen vermehrt HIV-Patienten ™), wobei die
oralen Lisionen meist auf der Zunge zu finden sind *”. Bei HIV-Patienten kommt es
hiufiger zu disseminierten Verliufen sowie einer Reaktivierung der Tuberkulose . Ein
Fall einer HIV/Tbc-Koinfektion mit schmerzlosen, chronischen Ulzera auf der Zunge und
der oralen Mukosa, die sich unter anti-retroviraler und anti-tuberkuldser Therapie
zuriickbildeten, wurde berichtet (237].

Syphilis und HIV beeinflussen sich gegenseitig, syphilitische Ulzera erhdhen das
Infektionsrisiko fiir HIV; HIV verdndert den Krankheitsverlauf der Syphilis durch
vermehrte Lédsionen atypischer Erscheinung. Syphilis wurde bei HIV-positiven,
homosexuellen Ménnern deutlich 6fter beobachtet als in der Allgemeinbevolkerung. Es
besteht eine Neigung zur raschen Progredienz, Dissemination mit persistierenden,

schmerzhaften, nekrotisierenden Ulzera, heftigen Allgemeinsymptomen und nur langsamer

Abheilung. Komplikationen der Spitsyphilis werden vermehrt beobachtet. (*- 23!

[218]

Kaposi-Sarkome sind die haufigsten HIV-assoziierten Tumoren . Disseminierte

Kaposi-Sarkome kommen mit Abnahme der Immunabwehr gehauft vor ™. Orale Kaposi-

218

Sarkome gelten als prognostische Marker ™ und treten bei 22% '® der Patienten initial

auf. Die Pradilektionsstellen sind der Gaumen, Zunge und Gingiva '8 1],

0,5-11% der Patienten mit einer fortgeschrittenen HIV-Infektion erkranken an einem M.

Reiter ¥,

Unspezifische, chronische Glossitiden treten bei 31,5% der AIDS-Patienten auf;

Xerostomie wurde bei allen AIDS-Patienten beobachtet ['>71,

Die Haarzunge findet sich bei 25% der HIV-Infizierten wihrend sie in der allgemeinen

Bevélkerung nur in <1-3% gefunden wird !,

(8]

Pigmentstorungen kommen bei HIV-Infektionen vor '; in 14% wurden melanotische

Pigmentierungen ohne atypische Zellen beobachtet “*'.

Je frither eine HIV-Infektion erkannt wird, umso eher kann mit einer anti-retroviralen
Therapie begonnen werden, was die Langzeitprognose und die Lebensqualitit verbessert.
Die ,,highly active antiretroviral therapy HAART hemmt die Virusreplikation und wirkt

durch die Kombination dreier Medikamente einer Resistenzbildung entgegen. Eine
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Infektionsprophylaxe und Impfungen gegen Hepatitis B, Pneumokokken, Grippe und bei
Kindern gegen Haemophilus B werden empfohlen. Lebendimpfstoffe sind kontraindiziert.
Ein ausgeglichener Lebenswandel und gesunde Erndhrung unterstiitzen die Therapie;
psychosoziale Beratung kann hilfreich sein. Zidovudin soll als postexpositionelle
Prophylaxe nach Viruskontakt das Infektionsrisiko um 80% verringern . Die Tendenz zur

Mutation der Viren macht die Vakzin-Entwicklung schwierig '), (#} ]

16.11 Tuberkulose

Die Tuberkulose ist eine durch Mykobakterien hervorgerufene meldepflichtige
Infektionskrankheit, die weltweit vorkommt und frither eine gefiirchtete Erkrankung
darstellte. Die Tuberkulose war nach dem 2. Weltkrieg durch verbesserte
Lebensbedingungen und Entwicklung wirksamer Medikamente riicklaufig. Seit den 80er
Jahren ist sie durch die Zunahme an Immunsuppremierten und Antibiotikaresistenzen
jedoch wieder im ansteigen. [ ) 142

Der Haupterreger ist das Mycobacterium tuberkulosis. Die Inzidenz in Deutschland lag im
Jahr 2000 bei 11/100.000 pro Jahr *). Die Ubertragung erfolgt iiber Tropfcheninfektion,
der Primirherd liegt meist in der Lunge, Inokulationen in die Haut sind moglich. Die
Mykobakterien gelangen entweder iiber die Lymphe ins Blut oder sie brechen in
benachbarte Strukturen ein und verbreiten sich so im Korper. Die Ausbreitung iiber
infektioses Sekret im Korper ist moglich und es kann zu Autoinokulationen in die orale
Mukosa kommen. Es konnen Bakterien in abgeheilten Granulomen, héufig nach
unzureichender Therapie, bestehen bleiben und bei schlechter Immunlage zu einer
Reaktivierung filhren. Das AusmalBl der Erkrankung héngt von der Abwehrlage des
Patienten ab, Risikofaktoren sind HIV, Drogenabhingigkeit, Alkoholismus,
Untererndhrung, niedriger Lebensstandard (Obdachlose, Fliichtlinge), konsumierende
Erkrankungen, Medikamente (Immunsuppressiva, Zytostatika) und das Alter. [ )[4
Nach einer Inkubationszeit von ein bis sechs Monaten entwickeln sich tuberkuldse, zentral
verkdsende Granulome. Begleitend konnen Fieber, Nachtschweill, Appetitlosigkeit und
Gewichtsverlust auftreten. Die Klinik ist sehr vielfaltig und wird maBigeblich von der

Abwehrlage, den Lebensumstinden und dem Infektionsweg geprigt. Die Tuberkulose der

Zunge erfolgt meist durch Autoinokulation im Endstadium der Erkrankung,
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pradisponierende Faktoren sind Wunden und Epitheldefekte. Erregerhéltiges Sputum wird

ausgehustet und kommt mit dem Gaumen, Zunge und Lippen in Kontakt, die Zunge und

(2381 Primire orale Lisionen sind selten 23 239 Sie

237

Gingiva sind am héufigsten betroffen

manifestieren sich meist als Ulzera auf der Zunge " und sind vorwiegend bei jiingeren

Patienten zu finden 2%

. Sekundédre Lidsionen sind hdufiger und betreffen cher altere
Patienten ***!. Es finden sich anfangs rétliche Papeln und gelbliche Pusteln, die dann
zerfallen und sich zu schmerzhaften, schmierig belegten, flachen Ulzera mit eitrig-
rotlichem Grund ausbreiten. Die Zungentuberkulose fithrt zur Beeintrdchtigung beim
Sprechen und bei der Nahrungsaufnahme. Es wurde ein Fall einer priméren
Zungentuberkulose berichtet, der sich als schmerzhaftes, induriertes Ulkus manifestierte
(2391 Ein schmerzloses, nekrotisches Zungenulkus fiihrte zur Diagnose einer

2401 Bei einem Patienten mit einer HIV/Tbc-Koinfektion wurden

[237] [8], [9], [42], [239]

Lungentuberkulose '
schmerzlose Ulzera auf der Zunge, am Gaumen und Kiefer beschrieben
Die Diagnose erfolgt mittels PCR; eine Kultur ist zur Bestimmung mdoglicher
Antibiotikaresistenzen notwendig. Ein positiver Tuberkulintest (ab 10mm breite Induration
beim Gesunden) zeigt einen Kontakt mit Mykobakterien an, #1421

Als Standardtherapie wird eine Kombination aus Isoniazid, Rifampizin, Pyrazinamid,

Ethambutol und Streptomycin empfohlen. Fiir HIV-Infizierte gibt es eigene Therapiepléne.
(81, [9], [42]

16.12 Candidosen

Soor, Candidamykosen, Kandidiasis oder Moniliasis sind andere Bezeichnungen fiir eine
Pilzerkrankung mit Candida, die Endung —iasis sollte nur mehr fiir Helminthen und
Protozoen verwendet werden .

Allgemein nehmen Pilzerkrankungen zu, einerseits durch Therapien, die mit
Immunsuppression einhergehen und andererseits durch eine steigende Pravalenz an HIV-
Infizierten. 84-100% der HIV-infizierten erkranken mindestens einmal in ihrem Leben an
Candida ¥ Von allen Candida Spezies ist Candida albicans die haufigste und virulenteste.
Bei latenten Candidosen kann der Pilz mittels Kultur nachgewiesen werden obwohl
gleichzeitig keine Symptomatik besteht. Wenn jedoch Myzelien im Gewebe zu finden

sind, deutet das auf eine manifeste Candidose hin. Pradisponierende Faktoren, die mit einer
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lokalen oder allgemeinen Resistenzminderung einhergehen gibt es viele, Rauchen, hohes
Alter, Sauglinge, Schwangerschaft, chronische Durchfeuchtung der Haut, Xerostomie,
lokale Traumen durch mangelhafte Mundhygiene oder schlecht sitzende Prothesen,
Diabetes mellitus, Hypothyreose, M. Addison, Schockzustinde, Malignome, Leukidmie,
Agranulozytose, HIV und Medikamente wie Antibiotika, hochdosierte Ostrogene,
Kortikosteroide oder Zytostatika. Durch die begiinstigenden Faktoren kommt es zur
Kolonialisierung, bei Abnahme der Abwehrlage breitet sich der Erreger weiter aus und
kann bis zur Sepsis fithren, [*- ) [38]- [401. [44]

Man unterscheidet lokalisierte von generalisierten Candidosen. Lokalisierte Infektionen
des Mundes werden als primédre orale Candidosen bezeichnet wihrend die Erkrankung der
oralen Mukosa bei systemischem Befall als sekundére gilt. Letztere tritt vor allem bei
Krankheiten auf, die mit einer reduzierten Immunkompetenz einhergehen. An der
Mundschleimhaut kann man verschiedene Manifestationsformen unterscheiden:

Die akute pseudomembrandse Candidose gilt als klassische Manifestationsform. Es treten
weille, konfluierende, abwischbare Beldge auf rotem Grund an Zunge, Wange, Lippen, und
Gaumen auf, die Monate bis Jahre bestehen konnen. Der Befall kann sich bis in den
Respirations- und Gastrointestinaltrakt ausdehnen. Es kann zu Erosionen kommen, die mit
Brennen, Uberempfindlichkeit und Dysphagie einhergehen. Bei persitierender
Immundefizienz treten chronische Verldufe auf. - 3]

Die erythematose Candidose ist durch rote, wunde, papillenlose Lésionen am
Zungenriicken, Gaumen und Wange charakterisiert, die mit brennenden Sensationen
einhergehen konnen. ,,Kissing lesions* am Gaumen gegeniiber den Zungenldsionen sind
auffillig. Diese Form wurde am hdufigsten in Verbindung mit oben genannten

£ 38]

Medikamenten beobachtet und tritt heute am hiufigsten bei HIV au und wurde auch

¢ 144

bei Diabetes mellitus, Xerostomie und Rauchern beobachte . Die erythematose

Candidose soll hiufiger als die pseudomembrandse Form vorkommen %!, 138} [44]

Die hyperplastische Candidose ist die seltenste Form. Es treten kleine, palpable,

festhaftende, weiBlliche, raue, leukoplakieartige Lisionen an den Wangen, seltener auf der

Zunge, auf. Es besteht das Risiko einer malignen Entartung P®. (% 3%

Die atrophe Candidose betrifft vor allem die Zunge, Gaumen und Kiefer unterhalb von

Prothesen. Die Lésionen sind gerdtet, glatt, papillenlos, unauffillig und kénnen zu

Brennen, vor allem beim Essen, fiihren. (81 19, [17]

Bei der Glossitis thombica mediana wurde ein gleichzeitiger Candida Befall mit atrophen

(8 [38

1 oder hyperplastischen ** Lisionen beobachtet. Ob Candida bei der Entstehung der
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Glossitis beteiligt ist oder die Glossitis die Besiedelung mit Candida erleichtert ist unklar.
(8], [38],[37]

Im Mund koénnen andere Candida-assoziierte Verdnderungen wie eine Stomatitis, ein
Angulus infectiosus Perléche oder gingivale Erytheme auftreten *F ¥l Bei der Lingua
villosa nigra konnen Superinfektionen mit Candida vorkommen und sind dann hiufig von
einer Glossodynie begleitet **!. Bei AIDS-Kranken wurden orale Candidosen in 33,6%
allein und in 14% gemeinsam mit einer oralen Haarleukoplakie beobachtet !, Diabetiker
leiden gehéuft an oralen Infektionen wobei Candida am héufigsten nachgewiesen wurde
(1591 'Candida konnte bei Patienten eines Sjogren-Syndroms in 74% nachgewiesen werden
11581 Psoriasis-Patienten sollen hiufiger an Candidosen der Zunge leiden **. Ein Fall
eines Leukdmie-Patienten mit gleichzeitig bestehender invasiver Candidose und
Zygomykose der Zunge sowie Neutropenie wurde berichtet %],

Als Therapie stehen Azole (z.B. Clotrimazol) und Polyene (z.B. Nystatin, Amphotericin B)
topisch oder systemisch zur Auswahl. Bei der oralen Candidose wird die systemische

Therapie empfohlen. ¥l ¥

Abb 35: Pseudomembrandse Candidose Abb 36: Erythematose Candidose
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16.13 Morbus Reiter

Der M. Reiter ist eine entziindliche Gelenkserkrankung, die bevorzugt nach enterischen
oder urogenitalen Infektionen auftritt. 80% der Patienten sind HLA-B27-positiv und damit
fiir diese Erkrankung genetisch pradisponiert *' 1*2. Die weiBe Bevolkerung ist sehr hiufig
betroffen; vor allem Manner nach Urethritiden (8] [8]. [42]

Ausloser sind Enteritiden durch Salmonellen, Shigellen, Yersinien, Campylobacter und
Urethritiden durch Gonorrhoe %, Chlamydia trachomatis, Mykoplasmen oder Ureoplasma
urealyticum. Im fortgeschrittenen Stadium einer HIV-Infektion kann es zu schweren
Verldufen des M. Reiter kommen. Die genaue Krankheitsentstehung ist ungekldrt. Man
vermutet eine Immunstimulation durch mikrobielle Erreger. Ein priadisponierender Faktor
ist HLA-B27, das in 80% der Patienten nachgewiesen werden kann % 1421, {8 [42]. [243]

Zwei bis sechs Wochen nach einem Infekt tritt die klassische Trias Arthritis, Urethritis und
Konjunktivitis auf. Es kommt zu plétzlicher, schmerzhafter Schwellung der Gelenke der
unteren Extremitdt, Enthesiopathien, blutigem bis eitrigem urethralen Ausfluss,
psoriasiformen, schuppenden oder pustulésen Verdnderungen der Palmae und Plantae,
erythemosquamdsen Lésionen der Haut und des méannlichen Genitales und Iridozyklitis.
Auf der Mundschleimhaut kénnen Erosionen und Ulzerationen auftreten, die bevorzugt an
der Wange, Gingiva und Lippen vorkommen **1. Auf der Zunge finden sich Lisionen, die
einer Lingua geographica dhneln [*- 243 18- 1421 [243]

Der Erreger wird versucht mittels PCR, LCR, Titerbestimmung, Stuhlkulturen oder
Schleimhautbiopsien nachzuweisen. Andere rheumatische Erkrankungen und Psoriasis
miissen ausgeschlossen werden. [**

Die Therapie erfolgt nach Antibiogramm, allgemein wird nach Urethritiden Doxycyclin
empfohlen. Akute Verlaufe werden mit NSAR, Methotrexat, Cyclosporin oder
Kortikosteroiden behandelt, chronische mit Sulfasalazin. Retinoide sollen bei

Pustelbildung helfen . ¥ [42]
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16.14 Morbus Osler

Der M. Osler-Weber-Rendu ist eine seltene autosomal dominant vererbte Vaskulopathie.
Eine andere Bezeichnung ist Teleangiectasia hereditaria haemorrhagica, da sich
Angiektasien in Haut und Schleimhéuten bilden und eine Blutungsneigung besteht. Die
Inzidenz wird mit 1 pro 5.000-10.000 Personen angegeben 2*41, (811421

Auffillig sind kleine, dunkelrote, kugelige Teleangiektasien auf der Zunge, im Nasen-
Mund-Rachenraum, auf Lippen, Ohren, Konjunktiven und auf den Hénden. Das
Erstsymptom ist oft rezidivierendes Nasenbluten. Nachdem im Magen-Darm-Trakt, Blase,
Lunge, Leber und Gehirn auch GefdB3verdnderungen bestehen kann es zu gastrointestinalen
Blutungen, Hématurie, Hdmoptoe und anderen Symptomen kommen. Arteriovendse

Fisteln, eine Leberzirrhose und eine Blutungsanimie konnen begleitend auftreten. ¥ [*2

[244], [245]
Die Diagnose erfolgt histopathologisch und mittels der Curagao-Kriterien. Dabei miissen
drei der vier Punkte zutreffen: Nasenbluten, Angiektasien, atriovendse Malformationen in
Organen und eine erbliche Komponente. ***

Die Therapie erfolgt symptomatisch. Koagulationen mittels Laser, Embolisationen sowie
Spalthaut-Transplantationen kénnen vorgenommen werden. NSAR, Ostrogen/Progesteron-
Priparate und Vasodilatatoren miissen vermieden werden. Wichtig ist die Kontrolle des

Eisenstatus und der Leberwerte, (8% 244!

16.15 Arteriitis Temporalis Horton

Die Arteriitis temporalis Bing-Horton ist eine Riesenzellarteriitis, die meist das Gebiet der

A. Carotis externa betrifft. Die Erkrankung z&hlt mit 30/100.000 pro Jahr zu den haufigsten

2] Die Patienten sind normalerweise ilter als 50 Jahre. Frauen sind doppelt

[42], [183]

Vaskulitiden
so oft wie Manner betroffen [
Die Atiologie ist unbekannt, man vermutet eine exogene Triggerung bei endogener
Pridisposition “*. Die Adventitia erkennt fremde Antigene, 16st eine Differenzierung zu

Makrophagen und Riesenzellen aus, welche letztendlich zu einer Okklusion durch
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Hyperplasie fiihren . Ergotamin und Derivate stellen bei Horton-Patienten ein Risiko fiir
Nekrosen dar ', Raucher haben ein 6mal groBeres Risiko zu erkranken ™.

Die Klinik ist charakterisiert durch pochende, brennende oder stechende Kopfschmerzen,
vor allem im Bereich der Schlifen und Augen, Miidigkeit, Leistungsminderung,
Uberempfindlichkeit der Kopfhaut, Schmerzen beim Kauen, Sehstérungen und Amaurosis
fugax mit Erblindungsgefahr. Die A. Temporalis ist hart, druckschmerzhaft und tritt im
akuten Schub hervor. Die Haut dariiber ist erythematds und Pulse sind eventuell nicht
fiihlbar. Die Arteriitis temporalis Horton manifestiert sich in 25% an der Zunge und ist die
hiufigste Ursache fiir Zungennekrosen, welche insgesamt allerdings selten sind ['®*1. Es
kann zu Zungenbrennen, Schmerzen, Claudicatio-Symptomatik, Aufhellungen, Erythemen
und Nekrosen am vorderen Zungenteil kommen. Der Verlust von Sensibilitdt und
Geschmacksempfinden an der Zungenspitze wurde beschrieben !, 18] [42]- [183]

Die Diagnose wird durch eine Biopsie der A. Temporalis nach vorausgegangenem
Doppler-Ultraschall gestellt. Aufféillig sind eine rapide Blutsenkungsgeschwindigkeit
sowie das sofortige Ansprechen auf Kortikosteroide. - [#2)- [183]. [24¢]

Therapeutisch werden Kortikosteroide gegeben, Kombinationen mit Immunsuppressiva

sind moglich. 81, [42], [183]

16.16 Wegener-Granulomatose

Die Wegenersche Granulomatose ist eine destruierende Vaskulitis der kleinen und

4 .
I 7u einem

mittleren GefiBe, die zu Ulzerationen im Respirationstrakt und in 80% !
pulmorenalen Syndrom fiihrt.

Die Atiologie ist ungeklirt. Es bestehen Assoziationen mit cANCA, PR3-ANCA und
verschiedenen HLA-Typen. Minner und Frauen sind gleichermallen betroffen; die
Inzidenz wird mit 1/100.000/Jahr und die Privalenz wird mit 3-6/100.000 ® pro Jahr
angegeben. (¥ 1 [42]

Die Krankheit verlduft in zwei Stadien. Das Initialstadium beschridnkt sich auf den
Respirationstrakt und geht mit Entziindungen, Ulzera, Nekrosen, blutiger Rhinitis,
Sinusitis, Otitis, Gingivitis, Laryngopharyngitis, produktivem Husten, Dyspnoe und
Lungeninfiltraten einher. Das Generalisationsstadium verlduft rasch progredient mit der

Bildung von destruierenden, nekrotisch-ulzerierenden Granulomen, die zu einer Sattelnase,
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Perforation des Nasenseptums oder Lungenpseudokavernen mit Héamoptoe,
Brustschmerzen und Pneumothorax fiihren konnen. Im Mundraum finden sich Ulzera, ein
Fall von Aphten und Ulzera an Zunge und Gaumen sowie einer hyperplastischen Gingivitis

247

wurde berichtet **’!. In einem anderen Fall wurden Ulzera auf Zunge und Lippen, digitale

]

Nekrosen und Purpura beobachtet ***. AuBerdem konnen eine rapid progressive

Glomerulonephritis, Arthralgien, Myalgien, Beteiligung von Augen, Nerven, Herz sowie
Fieber, Gewichtsverlust und Nachtschweil} auftreten. (8], [91, [421, [247]
Als Therapie werden Cotrimoxazol, Prednisolon, Cyclophosphamid, Methotrexat,

Ciclosporin A und Azathioprin empfohlen, [*} [} [42]. [245]

16.17 Systemische Sklerodermie

Die Sklerodermie ist auch unter dem Namen ,,progressive systemische Sklerose* bekannt
und z&hlt zu den Kollagenosen.

Die Inzidenz wird mit 1/100.000 “* oder 2-20 pro Million Einwohner ! pro Jahr
angegeben. Frauen sind 3-5mal Ofter als Minner betroffen ™ und erkranken hiufig
zwischen dem 30. und dem 50. Lebensjahr (*2).

Die Atiologie ist unbekannt, es bestehen Assoziationen zu einzelnen HLA-Typen. Es
kommt zu Entziindungsreaktionen, obliterierenden Angiopathien mit Gewebshypoxie und
{iberméBiger Kollagensynthese durch funktionsgestorte Fibroblasten. [*- [*2]

Es gibt eine akral limitierte und eine diffuse Verlaufsform. Die Sklerodermie beginnt
klassischerweise an den Hinden, in bis zu 90% ® mit einem Raynaud-Syndrom, und
schreitet zentripetal fort. Odeme, darauf folgende Indurationen, sklerotische Schrumpfung
und Atrophie der Haut liber den Fingern (Madonnenfinger), die mit schmerzhaften
Beugekontrakturen und Nekrosen an den Fingerbeeren (Rattenbissnekrosen) einhergehen,
sind auffdllig. Durch die Straffung und Verhidrtung der Gesichtshaut kommt es zu
Bewegungseinschrinkungen der Augenlider, des Mundes und der Mimik. Die
Mundoffnung wirkt zusammengezogen und ist verkleinert. Die Verdanderungen der Haut
konnen sich auf den gesamten Korper ausbreiten und zu Komplikationen fithren. Die

1161 st die Beweglichkeit

Schleimhiute konnen mitbetroffen sein. Bei 25% der Patienten
der Zunge eingeschriankt und die Zunge selbst fibrotisch verhdrtet. Eine Xerostomie,

Dysphagie, Verkiirzung des Zungenbéndchens (Frenulosklerose) und eine eingeschriankte
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Mundo6ffnung erschweren die tdgliche Mundhygiene. Raynaud-Syndrome der Zunge mit
durch Kilte ausgeldsten Vasospasmen und Dysarthrie bei Sklerodermiepatienten wurden

249]

beschrieben **!. Plattenepithelkarzinome der Zunge und der Mundhohle sollen bei

diffuser Sklerodermie gehduft vorkommen P®, (8 1421 1611 1162]

Pigmentverdnderungen, Alopezie und Calzinosis cutis sind aufféllig. In wechselndem
Ausmall  konnen  verschiedene Organe betroffen sein.  Motilitdtsstorungen,
Schleimhautatrophie, Stenosen und Ulzerationen kdnnen im gesamten Gastrointestinaltrakt
vorkommen. Lungenfibrosen erleichtern die Entstehung von Pneumonien und einem Cor
pulmonale. Myo- und Perikardfibrosen fiihren zu Rhytmusstérungen bis zur
Herzinsuffizienz. Die Hilfte aller Todesfille ist durch Hypertonie nach Nierenatrophie und
Infarkten bedingt. Gelenke, Skelett und Muskeln kénnen mitbetroffen sein. (*- [+

Neben der charakteristischen Klinik stellt man die Diagnose durch Antikorper, Biopsien
und Réntgen. ¥ 14211621

Therapiemoglichkeiten gibt es viele. Durchblutungsfordernde Externa, Nitroglycerin,
Glukokortikoidsalben und Bade-PUVA  beeinflussen den  Verlauf giinstig.
Glukokortikoide, Cyclophosphamid und andere Immunsuppressiva werden systemisch
verabreicht. Thrombozytenaggregationshemmer, Angiotensinrezeptorantagonisten,
Nifedipin und Prostaglandinderivate verbessern die Durchblutung. Symptomatisch
versucht man die Kontrakturen mit OI- oder Moorbiddern, Bewegungsiibungen und

Massagen zu verhindern. (*- [+

16.18 Systemischer Lupus Erythematodes

Der systemische Lupus erythematodes SLE ist eine schubweise verlaufende, chronisch-
entzlindliche Autoimmunkrankheit. Frauen sind 8-10mal hdufiger betroffen als Ménner,
vor allem zwischen dem 15. und dem 30. Lebensjahr ™. Die Inzidenz variiert von 1,5 '8!
bis 10 ! pro 100.000 pro Jahr. Die Privalenz liegt zwischen 12 ! und 50 ! [*3I pro
100.000. ¥+ P 1421

Die Atiologie ist nur teilweise bekannt. Durch eine iiberschieBende B-Zellaktivierung
werden Autoantikorper gegen doppelstringige DNA und andere Zellkernbestandteile
produziert.  Gleichzeitig bestehen Defizite der T-Zellen. Es kommt zur

Immunkomplexbildung und Komplementaktivierung, die sich in kleinen Gefdf3en ablagern
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und zu einer Vaskulitis und Perivaskulitis fiihren. Es bestehen Assoziationen mit
bestimmten HLA-Typen, Defekten des Komplementsystems und familidren Komponenten.
Man vermutet, dass Ostrogene ein Kofaktor bei der Krankheitsentstehung sind wihrend
Androgene protektiv wirken. Bei Médnnern mit Androgenmangel wurde der SLE gehéuft
beobachtet ™. Afrikaner und Asiaten sind moglicherweise haufiger und schwerer
betroffen. UV-Bestrahlung, Medikamente, Infekte und Schwangerschaft, Operationen und
Stress konnen Schiibe triggern und den Verlauf verschlechtern, (*- - [42]

Die Klinik ist umfangreich: Allgemeinsymptome wie Fieber, Miidigkeit, Gewichtsverlust,
Schwiche und eine erhohte Infektionsneigung kommen fast immer vor begleitet von nicht
destruierenden Polyarthritiden, Myositiden, Myalgien und Muskelschwéche. Auffallig sind
Hautverdnderungen, im Gesicht ein symmetrisches, unscharf begrenztes, schuppendes,
makulourtikarielles Schmetterlingserythem und Exantheme oder Erytheme, die am ganzen
Korper vorkommen und mit Teleangiektasien, Ulzerationen, Keratosen, Atrophie,
Schuppung oder bullosen Verdnderungen einhergehen koénnen. Typisch sind das Raynaud-
Syndrom, Sonnenlichtempfindlichkeit, struppige Haare oder eine (vernarbende) Alopezie.
Es konnen alle Organe erkranken; sterile Entziindung der serdsen Héute, die Libman-
Sacks-Endokarditis, Kardiomyopathien, die Lupusnephritis, neurologische Verdnderungen
und eine autoantikdrperinduzierte (Pan)zytopenie werden hiufig beobachtet. [ [ 1421 [250]
Die Schleimhiute sind bei 10% ' der Patienten mitbetroffen, Manifestationen an der
Mundschleimhaut wurden in 40% ' der Fille beobachtet. Es finden sich Erytheme, kleine,
schmerzhafte, scharf begrenzte Erosionen, fibrinds bedeckte Ulzera auf entziindlichem
Grund. Die hdufigste Lokalisation sind der Gaumen und die Wangen, die Zunge ist selten
betroffen. Es wurde ein Fall eines Zungeninfarktes im Rahmen einer SLE-Erkrankung
berichtet >, Das Raynaud-Syndrom kommt iiblicherweise an den Fingern und Zehen vor,
es wurde auch an der Zunge einer SLE-Patientin bei kaltem, windigem Wetter beobachtet
(251] [8].[9]. [42]

Zur Diagnosestellung gibt es die Kriterien der American Rheumatism Association. Im
Labor konnen Antikdrper und hdmatolgische Verdnderungen nachgewiesen werden. Eine
Immunfloureszenz-Untersuchung einer Hautbiopsie zeigt typische Ablagerungen entlang
der Basalmembran, [**

Die Therapie setzt sich aus Glukokortikoiden, Immunsuppressiva (Azathioprin,
Cyclophosphamid, Methotrexat), NSAR und Chloroquin oder Hydroxychloroquin

zusammen. b P [42]
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16.19 Psoriasis

Psoriasis oder Schuppenflechte ist eine benigne entziindlich-proliferative Erkrankung, die
chronisch schubartig verlauft.

Psoriasis betrifft vorwiegend die weiBe Bevolkerung. Die Privalenz liegt bei 1-2% )

(23] Assoziationen mit einer positiven Familienanamnese, genetischer Pradisposition und
bestimmten HLA-Typen sind bekannt; die genaue Atiologie ist jedoch ungeklirt. Ein
autoimmunes Geschehen wird vermutet. [*- P+ 143

Klinisch lassen sich verschiedene Typen voneinander unterscheiden: Psoriasis vulgaris,
Psoriasis arthropathica, Psoriasis pustulosa und verschiedene Sonderformen.

Psoriasis vulgaris kommt mit Abstand am héufigsten vor und wird in eine sich frith
manifestierende und eine im mittleren Alter (ab 40 Jahren) auftretende Form unterteilt. Die
Mitoseaktivitdt der Basalzellen ist gesteigert und beschleunigt wodurch es zu einer
Hyperplasie der Epidermis und zu hyperparakeratotischen Verhornungsstdrungen kommt.
Auftillig sind runde, nonprurigindse, erythematdse, entziindliche Lisionen mit weiler
Schuppung, die sich als gesamtes abheben lisst (Kerzentropfenphdnomen). Danach konnen
kleine punktféormige Blutungen auftreten (Auspitz-Phdnomen). Anfangs entstehen
punktférmige Plaques, die sich vergrof8ern und konfluieren, persistieren oder zuriickbilden
konnen. Sie konnen auf der gesamten Haut vorkommen, selten auf der Schleimhaut wobei
die Zunge und das Genitale pridisponiert sind **!. Pridilektionsstellen sind der behaarte
Kopf, die Streckseiten von Unterarm und Unterschenkel und die Sakralregion. Nagel und
Gelenke konnen auch mitbetroffen sein. #1114

Es kann spontan zu akuten Schiiben und zur Verschlechterung des Krankheitsbildes
kommen. Triggerfaktoren sind allgemein die Wintermonate, Infekte, Medikamente (-
Blocker, Chloroquin, Interferon) und HIV-Infektion. Nach Minimaltraumen wie
Kratzspuren oder Sonnenbrand, entstechen an den betroffenen Stellen typischerweise
psoriatische Plaques was als Kobner-Phdnomen bezeichnet wird. Sonnenbestrahlung
verbessert das Zustandsbild. Stress hat keinen erfassbaren Einfluss auf den Verlauf. - 1

[43]

Das gleichzeitige auftreten von Psoriasis und einer Lingua plicata, Lingua geographica und
anderen intraoralen Schleimhautldsionen wird beschrieben ['#) 119} 120) [21]. [22]. [23]. [24]. (252
Die Lingua plicata wurde bei 8,2% ' bis 33% ! der Psoriasis-Patienten beobachtet, in

der Bevolkerung zwischen 2% ) und 21,1% *). Die Lingua geographica kommt in 5,6%
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(221 bis 14% *° gemeinsam mit Psoriasis vor, in 0,28% "% bis 16% " in der normalen

Bevélkerung. In 1,6% % bis 5,5% % wurden Psoriasis, Lingua plicata und Lingua

28]

geographica gleichzeitig beobachtet, in 5,1% (28] ohne Psoriasis. Ein Fall von lingualem

Psoriasis ohne Hautmanifestation wird beschrieben 2!

[22

. Bei Zungenbeteiligung sind

], Die Psoriasis pustulosa soll am haufigsten
[19]

schwerere Krankheitsverldufe aufgefallen

mit oralen Verdnderungen auftreten
[19]

Eine Lingua geographica soll unter

Retinoidtherapie abgeheilt sein ' *. Manche Autoren beschreiben die oben genannten

[18], [19], [21]

Zungenverdnderungen als eine Form der Psoriasis , andere finden zu wenige

Beweise um das behaupten zu konnen 2°- 241 2921,

Die Therapie erfolgt je nach Ausdehnung der Lisionen. Als lokale Therapeutika stehen
Salizylsdure als Keratolytikum, Dithranol, Glukokortikoide, Vitamin-D3-Priparate oder
Teer-Praparate zur Auswahl. Systemische Therapeutika wie Retinoide, Methotrexat,
Cyclosporin A, Fumarsdureester, Etanercept oder Infliximab werden bei schweren Formen
angewandt. Weiters gibt es die Mdglichkeit einer PUVA-Therapie mit topischer oder
systemischer Psoralengabe wobei die Kanzerogenitit ein Problem darstellt. (*1[°}- 143

Durch den chronisch rezidivierenden Charakter kann Psoriasis zu einer groB3en psychischen

Belastung werden.

16.20 Lichen Ruber

Der Lichen ruber planus, deutsche Bezeichnung Knotchenflechte, ist eine nicht kontagidse,
entziindliche, prurigindse Dermatose unbekannter Ursache. Uber mdgliche Assoziationen
im besonderen mit chronisch aktiver Hepatitis B, C, und primérer bilidrer Zirrhose, ferner

mit Alopecia areata, Dermatomyositis, Vitiligo, Colitis ulcerosa, Sklerodermie, SLE [,

[254] 255], [256]

und Autoimmunthyroiditis [
8], [g), [255], [256

wird diskutiert. Familidre Haufungen werden

beschrieben | 1 tiber die Assoziation mit HLA-Typen herrscht Uneinigkeit: ein

255], [256] t [8): [9]_

gehiuftes Auftreten ! aber auch keine HLA-Beziehungen wurden berichte

Psychische Traumen, Stress, Chemikalien ™ und Kontaktallergien gegen Zahnfiillungen

91 1254 \werden als mogliche Triggerfaktoren in Erwigung gezogen.

8], [9], [43], [254], [255], [256

und Zahnprothesen

Autoimmunreaktionen spielen eine Rolle ! ! wobei die basalen

(81, 19

Keratinozyten angegriffen werden Antigen prasentierende Langerhans-Zellen

werden einerseits von fehlfunktionierenden Keratinozyten angelockt und stimulieren



106

andererseits T-Lymphozyten, die darauthin die Keratinozyten attackieren, welche Zytokine
freisetzen und noch mehr Antigen prisentierende Zellen anlocken . Uber die Ahnlichkeit
zur Graft-versus-Host-Reaktion und den alleinigen Befall von Haut und Schleimhaut wird
diskutiert [} 14312541,

Die Privalenz in der Bevélkerung liegt zwischen <0,5% ™ 1 und 2,39 [ 127]
Geschlechtspriferenzen variieren % (285 [431 12341 271 12381 ‘pyor Aftersdurchschnitt liegt bei
40 Jahren #1125,

Klinisch manifestiert sich der Lichen ruber durch kleine, rotlich-livide, plane, matt
glanzende, hyperkeratotische, polygonale, scharf begrenzte, stark juckende Papeln, welche
in Gruppen zusammen stehen und konfluieren kénnen. Es bilden sich dabei Plaques und
weiBliche, nicht abwischbare Netze aus (Wickham-Streifung), eine Hypergranulose, die
besonders gut an der Mundschleimhaut und dem Genitale zu sehen ist. Durch den
qudlenden Juckreiz reiben die Patienten an den betroffenen Stellen, da Kratzen
schmerzhaft ist. Kratzspuren fehlen meist. Bei minimalen Traumen bilden sich Plaques
entlang der Lésion aus was als Kobner-Phdnomen bezeichnet wird. Pradilektionsstellen
sind die Mundschleimhaut, die Beugeseiten der Handgelenke und Unterarme, die
Kniebeugen, Unterschenkel, Knochel, Sakralregion und Genitale wobei die Léasionen am
ganzen Korper vorkommen konnen. Auffallig sind Nagelwuchsstorungen und Haarausfall.
Der Lichen ruber kann sich sehr vielfdltig manifestieren und es gibt viele verschiedene
Sonderformen, die hier den Rahmen sprengen wiirden weshalb nur der Schleimhaut-
Lichen genauer abgehandelt wird. ¥} P [431 1254]

Bei 25-70% ) 234 der Lichen ruber Patienten ist die Schleimhaut mitbetroffen, bei einem
Drittel ' der Fille die Mundschleimhaut, wobei eine Hautbeteiligung fehlen kann.
Pradilektionsstellen sind die Zunge, Wangenschleimhaut, Gingiva und die Lippen. Typisch
ist die Wickham-Streifung; es konnen auch weile Plaques auftreten. Die oralen Lasionen
konnen brennen, schmerzhaft oder asymptomatisch sein, es kann zur Zungenatrophie mit
Verlust der Papillen und sehr schmerzhaften Erosionen und Ulzera kommen, was die

Nahrungsaufnahme und das Sprechen beeintriachtigt. Langfristige Schleimhautulzerationen

gelten als fakultative Pridkanzerose und bediirfen hdufiger Kontrollen und entsprechender

(8], [254] 81 [234]. o

Therapie . Das Risiko einer malignen Entartung liegt bei 5%

[258]

Tabakkonsum dabei eine Rolle spielt ist unklar . Es wird von einer niedrigeren

Privalenz bei Rauchern berichtet 7). Beim erosiven Lichen sind typischerweise die

Zunge und die Wangen betroffen 4, 8- 7). [43]. 12541, [238]
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Lichen ruber ist eine selbstlimitierende Erkrankung. Bei 90% der Patienten kommt es in
den ersten zwei Krankheitsjahren zu einer Remission ™), bei einigen dauert die Heilung
Jahre und es treten Rezidive auf %,

Als Lokaltherapeutika stehen topische Steroide und topisches Tacrolimus zur Auswahl
welche bei Schleimhautldsionen in Form von Lutschtabletten oder Haftsalben zum Einsatz
kommen. Intrafokale Injektionen mit Steroiden konnen durchgefiihrt werden. Vitamin A
soll sowohl topisch als auch systemisch das Krankheitsbild verbessern !, 14311234

Zur systemischen Therapie konnen Steroide, Immunsuppressiva, Thalidomid und
Retinoide mit einer PUVA-Therapie kombiniert oder allein verabreicht werden. Bei
unerwiinschten Nebenwirkungen der bereits genannten Optionen stellt die extrakorporale

Photophorese eine Alternative dar. [+ 2>

Abb 37: Lichen ruber erosivus

Abb 38: Lichen planus Abb 39: Lichen ruber



108

16.21 Pemphigus

Die Erkrankungen der Pemphigus-Gruppe zdhlen zu den blasenbildenden Autoimmun-
Dermatosen. Zirkulierende Autoantikdrper schidigen desmosomale Proteine und fithren zu
intraepithelialer Blasenbildung. (- !

Nach der Lage unterscheidet man einen Pemphigus vulgaris mit suprabasaler Akantholyse,
einen Pemphigus foliaceus mit einer subkornealen Spaltbildung, einen IgA-Pemphigus,
medikamenteninduzierten Pemphigus (Captopril, Penicillamin, Penicillin ***) und
paraneoplastischen Pemphigus. >

Der Pemphigus vulgaris ist die hiufigste Form, die Inzidenz liegt bei 0,1-0,5/100.000 pro
Jahr ). Es bestehen Assoziationen mit einigen HLA-Formen, vorbestehende Narben und
UV-Bestrahlung begiinstigen die Blasenentstehung. Mediterrane Volker und Juden sind
haufiger betroffen, zwischen Minnern und Frauen gibt es keine Pradilektion. Der
Altersgipfel liegt zwischen dem 40. und 60. Lebensjahr. -]

Die Erstmanifestation findet in bis zu 70% ! an der Mundschleimhaut statt und im Verlauf
ist sie immer betroffen. Die mechanisch belasteten Stellen sind bevorzugt befallen,

(2] und Larynx. Die

Gingiva, Wangen, Zunge, Gaumen, Mundboden, Lippen, Pharynx
Epidermis zerreillt charakteristischerweise leicht, Blasen bestehen nicht lange, und
hinterlassen schmerzhafte, brennende, ndssende, hellrote, leicht blutende Erosionen,
Ulzerationen oder pseudomembrandse Lasionen. Die Epidermis kann durch Scherkrifte

« P1 abgeschoben werden und faltet sich am Rand der

wie ,,die Haut eines reifen Pfirsichs
Erosion zusammen. Dieses Phdnomen wird als direktes Nikolski-Zeichen bezeichnet und
kann fiir diagnostische Zwecke mit dem Finger ausgeldst werden. Die Erkrankung verlauft
progredient mit Generalisation. Es entstehen schlaffe, klar gefiillte, nicht-entziindliche
Blasen mit diinner Haut, die bei leichtem Druck in die Umgebung weiterlaufen. Das
Verlaufen wird als indirektes Nikolski-Zeichen bezeichnet. Die Blasen platzen leicht und
fiihren am Korper vor allem an den Akren, Schultern und in den Intertrigogebieten zu
groBflachigen Erosionen. Es konnen alle Schleimhéute betroffen sein. Die Léasionen
verheilen langsam ohne Narbenbildung aber mit einer ausgeprigten Rezidivneigung.
Superinfektionen, Fliissigkeits-, Protein- und Elektrolytverluste verkomplizierten den
Zustand. (8- P 259

Der Pemphigus vegetans ist mit 1-2% ™ 2 aller Pemphigus-Patienten eine seltene Form.

Je nach Subtyp finden sich Blasen oder Pusteln, die bevorzugt an mikrobiell besiedelten
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Stellen wie den intertrigindsen R&dumen, Nasolabialfalten, Mundwinkeln, auf der Zunge
und am Kopf vorkommen. Zungenverdanderungen werden als zerebriform oder skrotal

(8],

beschrieben *F 2! Es wurden hypertrophe, graue Plaques neben erythematdsen Erosionen

beobachtet, die sich unter systemischen Prednisolon-Gaben zuriickbildeten %%, ¥

Ein Fall eines Pemphigus vulgaris, der sich initial als Makroglossie manifestierte und in
Folge orale Erosionen und Ulzera ausbildete, wurde beschrieben !''%. Herpes-simplex-
negative Erosionen der Zunge und der umgebenden Mundschleimhaut wurden bei einem
paraneoplastischen Pemphigus beobachtet 12!,

Die Diagnose wird durch eine histologische Untersuchung, den Tzanck-Test, wo
akantholytische Zellen nachgewiesen werden konnen, Immunfluoreszenz und die Klinik
gestellt. Die Krankheitsaktivitit entspricht der Konzentration der Auto-Ak 1, 8- 1%

Die Therapie besteht aus systemischen Kortikosteroiden, Immunsuppressiva und der
Pflege der Liasionen bis zum Abheilen. Die Steroide sollen anfangs in hohen Dosen
verabreicht werden und dann logarithmisch gesenkt werden. Aufgrund der
Steroidnebenwirkungen wird die Kombination mit Azathioprin empfohlen. Klebestreifen
diirfen nicht verwendet werden, da sie beim abnehmen die Epidermis mit ablosen. Je
frither mit der Therapie begonnen wird, umso hoher ist die Wahrscheinlichkeit einer

Ausheilung. Topische Steroide bei Mundlédsionen haben sich nicht bewéhrt; vermehrter

Candidabefall sowie eine orale Haarleukoplakie bei einem HIV-negativen Patienten

wurden beobachtet 2371, 8- 1 1259]

Abb 40 und Abb 41: Zungenverdanderungen beim Pemphigus vulgaris
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Abb 42: Pemphigus vulgaris

16.22 Sarkoidose

Der M. Besnier-Boeck-Schaumann ist eine granulomatése Systemerkrankung, die alle
Organe betreffen kann. Die Prédvalenz unterliegt geographischen Unterschieden, in
Westeuropa liegt sie bei 50/100.000 pro Jahr. Die meisten Patienten erkranken zwischen
dem 20. und 40. Lebensjahr. Frauen sind etwas hiufiger betroffen als Manner. [ 4

Die Atiologie ist ungeklirt. Assoziationen mit atypischen Mykobakterien,
Proprionibakterien, Corynebakterien, Chlamydia Pneumoniae, Yersinia enterocolica,
Hepatitis B und C Viren und Pilzen !, Kollagenosen, Lymphomen, Bronchuskarzinomen

®) werden vermutet. Interferone sollen an der Induktion beteiligt sein .

und Seminomen
Familidre Haufungen wurden beobachtet.

Es finden sich nicht-verkdsende epitheloidzellige Granulome ohne zentrale Nekrose in
verschiedenen Organen. Die Lunge ist in iiber 90% betroffen *. AuBerlich sind das
Erythema nodosum mit subkutanen blaubrdunlichen, druckschmerzhaften Knoten an den
Unterschenkelstreckseiten, der Lupus pernio mit bldulichroten Infiltrationen auf der Nase
und an den Wangen und Knoten, Papeln oder Plaques in wechselnder GroB3e und Farbe
auffillig. ¥ )

Die Klinik ist vom jeweils befallenen Organ abhdngig; hier wird nur auf die Sarkoidose der
Zunge genauer eingegangen. Die Mundhohle ist selten betroffen. Am haufigsten wurden
[262], [263]

Lasionen an Kiefer, Wange, Gingiva, Lippen, Mundboden und Zunge

beschrieben. Submukdse Knoten, rdtliche Schwellungen und Ulzerationen sowie
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Indurationen sind auffillig. Es wurde beobachtet, dass Léasionen an der Wange, Gingiva
und Zunge oft die erste Manifestation einer Sarkoidose sind. **¥

Die Therapie der oralen Sarkoidose ist widerspriichlich, wobei nur chirurgische
Exzisionen, nur medikamentose Behandlung oder beides gemeinsam und Bestrahlung

B1 1421 Allgemein

werden empfohlen **. Spontane Remissionen sollen hiufig vorkommen
werden Glukokortikoide, Antiphlogistika, Chloroquin und Immunsuppressiva als
Therapeutika der Sarkoidose angegeben *1. PUVA-Bider sollen bei Hautmanifestationen

hilfreich sein .

Abb 43: Epitheloidzelliges Granulom

16.23 Amyloidose

Amyloidosen sind als lokalisierte oder generalisierte extrazelluldre Proteinablagerungen

definiert. Primdre Amyloidosen entstehen de novo, sekundéire durch chronische

Entziindungsprozesse  (z.B. Plasmozytom ['"] Osteomyelitis, Bronchicktasen,

Tuberkulose, rheumatische Erkrankungen, chronisch entziindliche Darmerkrankungen,

Malignome). Eine weitere Einteilung erfolgt durch die verschiedenen Amyloidtypen. *+°F

[42]
Amyloid lagert sich vorwiegend in Nieren, Herz, peripherem Nervensystem aber auch in
der Zunge, Leber und Milz ab. Die betroffenen Organe sind vergroBBert und ,,speckartig

verhdrtet. Je nach betroffenem Organ kommt es zum nephrotischen Syndrom,

Niereninsuffizienz, Herzinsuffizienz, sensomotorischer Polyneuropathie, autonomer

[109] [42], [265]

Neuropathie, Makroglossie und Hepato-Splenomegalie.
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Geringe Amyloidablagerungen wurden bei dlteren Menschen beobachtet. Sie werden nur
beim Vorliegen klinischer Symptome als Amyloidose bezeichnet ™ und kommen
typischerweise im Herz vor 14,

In einem Fall einer Patientin mit schmerzhafter, roter Zunge, Papeln, Xerostomie, Schluck-
und Atembeschwerden, Himatochezie, Beinschwellung und Gewichtsverlust konnte durch
Amyloidablagerungen und Kappa-Leichtketten eine primére systemische Amyloidose
diagnostiziert werden . Livide Makulae auf einer vergroBerten Zunge und Lippen sowie
Papeln, Petechien und Ekchymosen am Rumpf wurden beobachtet **°). Bei 84% der
Patienten mit Zungenamyloidose wurden Geschmacksempfindungsstérungen und
Xerostomie beobachtet, 44% klagten iiber Bewegungseinschriankungen der Zunge !,
Zungenulzera wurden beschrieben.

Bei sekunddren Amyloidosen steht die Therapie der ursdchlichen Erkrankung im
Vordergrund, bei primiren wird Colchizin empfohlen. Einzeln befallene Organe konnen

transplantiert werden.

16.24 Graft-versus-Host-Erkrankung

Die Graft-versus-Host-Disease (GvHD) tritt nach Knochenmarks- Stammzell- oder
Organtransplantation und zusidtzlicher Immunsuppression auf. Als Graft-versus-Host-
Reaktion wird die Erkrankung eines einzelnen Organs bezeichnet. (*- ]

Voraussetzung  fiir eine GvHD  sind  immunkompetente  Spenderzellen,
Histoinkompatibilitdt und ein immunsuppremierter Empfanger. Nach vorhergegangener
myeloablativer Konditionierung mit Zytostatika und/oder Ganzkorperbestrahlung werden
Spenderzellen intravends infundiert, die sich in den Knochenmarksrdumen ansiedeln. Eine
leichte GvHR ist erwiinscht weil dadurch iibrig gebliebene Tumorzellen durch die
assoziierte Graft-versus-Tumor-Reaktion zerstort werden. Die allogene
Stammzelltransplantation kann auch nicht-myeloablativ mit niedrig dosierter Bestrahlung
und Immunsuppression vorgenommen werden, wobei man sich diesen Effekt zunutze

2] Immunkompetente

macht. Diese Form soll fiir den Patienten besser vertriaglich sein
Spenderlymphozyten wandern in Organe des Empfdngers ein und fiihren lokal zu
Entziindungen und Zelluntergang. Die Haut, Schleimhaut, Leber und der Darm sind

charakteristischerweise betroffen. Nach Organtransplantationen oder der Gabe von
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Blutkonserven an Immunsuppremierte konnen selten immunkompetente Zellen {ibertragen
werden und zu einer GvHD fiihren. Die chronische GvHD wird vermutlich durch
Autoimmunreaktionen ausgelost, da die Entwicklung eines komplett funktionstiichtigen
Immunsystems nicht moglich ist, (#1142} [267]

Man kann eine akute Erkrankung, die bis zum 100. Tag nach der Transplantation einsetzt,
von einer chronischen unterscheiden, die nach dem 100. Tag eintritt. Eine chronische
GvHD kann auch ohne eine vorhergehende akute Form auftreten. Das Risiko eines

chronischen Verlaufes ist groBer wenn sich bereits akute Schiibe manifestierten .

Candidosen und Herpes-Simplex-Infektionen treten gehauft auf 2%, 8-

Die akute GVHD beginnt mit Fieber, Pruritus, Druckschmerzhaftigkeit und Erythemen der
Palmae, Plantac und der Retroaurikuldrregion. Darauf folgend entwickeln sich ein
makulopapuldres Exanthem an den Extremititen-Streckseiten und am Korper sowie
Erytheme und Erosionen an den Schleimhduten von Mund und Genitale. Zusédtzlich
kénnen Ubelkeit, Erbrechen, Diarrhde, hepatische Dysfunktionen, Husten, Atemnot und
Schmerzen auftreten. Die Prognose ist vom klinischen Schweregrad abhingig, Grad I
iiberleben 90% !, Grad II-IV 50% '®) langfristig. Die Todesursache sind meist Infektionen.
Ab Stadium II besteht die Indikation fiir Inmunsuppressiva. (*- ]

Die chronische GvHD kann vielfaltig verlaufen, Risikofaktoren sind eine vorhergegangene
akute GvHD, hohes Lebensalter und Geschlechtsunterschiede von Patient und Spender
sowie vorbestehende Immunisierung durch Fremdantigene. Anfangs treten Erytheme,
Exantheme, Pigmentverdnderungen und Nagelverdnderungen auf. Spédter entstehen
Veranderungen, die dem Lichen sclerosus, Lichen atrophicus, Sklerodermie oder dem
Sicca-Syndrom &dhneln. Innere Organe konnen mitbetroffen sein. Die Prognose der
chronischen GvHD ist schlecht; 50% tiberleben 10 Jahre (81 (81 [9).[173]

Orale Lisionen finden sich in 60-70% bei akuter GVvHD und in 80% bei chronischer GvHD
(2671 Erytheme, Erosionen, tiefe, pseudomembrands belegte Ulzerationen, Mukositiden [
und lichenoide, retikuldre oder papuldse Verdanderungen finden sich auf den Lippen, Zunge
und Gaumen. Sie gehen mit Uberempfindlichkeit, Schmerzen, verminderter
Nahrungsaufnahme und Gewichtsverlust einher und korrelieren meist mit dem
Schweregrad der Erkrankung. Es wurden Zungenulzera bei Patienten nach einer
Knochenmarkstransplantation beobachtet, das Cytomegalie-Virus konnte héaufig
nachgewiesen werden ). Die Zunge atrophiert zunechmend nach dem Auftreten von

[120 [268]

lichenoiden Lasionen. Rezidivierende Mukozelen ! und eitrige Granulome wurden

beobachtet. Vernarbungen, Atrophien und sklerodermie-artige Verdnderungen gehen mit
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Schmerzen, Xerostomie und Mikrostomie einher. Ein erhOhtes Risiko fiir sekundére
Tumoren wurde beobachtet. Die Zunge ist am hdufigsten davon betroffen. Malignome
treten durchschnittlich 6,5 Jahren nach der Transplantation auf, (2% 1173 [267]

Bei der akuten GvHD miissen die Immunsuppressiva an den Bedarf und die Klinik
angepasst werden, es werden Cyclosporin oder Azathioprin, auch in Kombination mit
Glukokortikoiden empfohlen. Weiters stehen Tacrolimus, Immunglobuline oder
Thalidomid zur Auswahl. Bei der chronischen GvHD konnen zusitzlich Retinoide und
Clofazimin verabreicht werden. Extern stehen (Bade)-PUVA-Therapie, niedrig dosierte
UVA- und UVB-Bestrahlungen und eine extrakorporale Phototherapie zur Auswahl. Die
Bestrahlungen bringen ein erhohtes Risiko fiir spinozellulire Karzinome mit sich. ™! Wenn
die Optimierung der systemischen Therapie die oralen Lésionen nicht ausreichend
beeinflusst, werden lokale Glukokortikoide in Form von Mundspiilungen empfohlen.
Cyclosporin und Azathioprin sollen als Mundspiilung oder Gel Erleichterung bringen. Eine
allgemeine Infektionsprophylaxe wird empfohlen. Bei Xerostomie konnen Speichelersatz

oder Pilocarpin verabreicht werden. >’

Abb 44: GvHD nach akuter Abb 45: GvHD nach allogener

lymphatischer Leukdmie Knochenmarkstransplantation
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18 Geographic Tongue: Treatment with Vitamin C

Manuskript wurde bei ,,Clinical and Experimental Dermatology® zur Publikation

vorgelegt.

ABSTRACT

Background: Geographic tongue (GT) is a benign condition of the tongue surface of
uncertain aetiology featuring polycyclic reddish areas. The most common symptoms are
burning, often in correlation with the intake of certain food or drinks, hypersensitivity and
a deficiency in taste.

Objective: To evaluate the efficacy of Vitamin C for the treatment of GT we conducted an
open unblended pilot study.

Methods: Forty of 781 screened patients in a dermatologic policlinic revealed GT and 33
of them volunteered to be treated with 500mg Vitamin C orally once every day for four
weeks. Photographic documentation was performed at baseline and after 4 weeks of
medication. Self assessment was obtained by a questionnaire.

Results: At the end of the treatment phase 12% of the patients showed complete remission
and 48% felt major improvement in burning sensations, hypersensitivity of the tongue, and
anxiousness. 65% featured total or major remission of GT associated burning. 70%
revealed a significant reduction of affected areas on the tongue.

Conclusions: Oral administration of vitamin C represents a safe and effective way to

moderate the symptoms of GT and to relieve the associated anxiety.

INTRODUCTION

Geographic tongue (GT), also known as benign migratory glossitis, exfoliatio linguae

areata, or lingua geographica, is characterized by multiple, variably sized, well demarcated
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reddish lesions varying in brightness and extension often being surrounded by a slightly
elevated yellow-whitish border. Histologically these lesions show an atrophy of the
filiform papillae and change their location by healing and reappearing in different areas.
The anterior two-thirds of the tongue surface are most frequently affected. Sometimes it is
also referred to as pityriasis of the tongue, erythema migrans or ringworm of the tongue, or
even as psoriasis lingue. It may also occur in other oral mucosal areas then being
denominated to as geographic stomatitis. GT may be asymptomatic but may also feature
hypersensitivity and discomfort like burning when being exposed to certain food or drinks,
cigarette smoke and spices. It may also distract the sense of taste. In some cases GT is a
source of anxiety and cancerophobia. Fissured tongue may be associated with GT (1, 2).
The incidence of GT is reported between 0.7 — 16% (1) or 0.28-14.4% (3) but perhaps GT
is under diagnosed because many victims do not consider it a disease.

Since GT is a benign disorder of unknown origin there is no recommended treatment. Still
many patients are anxious about the external changes of their tongue or they feel irritated

by the burning sensations and they wish to be offered some treatment.

MATERIAL AND METHODS

For the period of one month 781 patients, consulting the policlinic of the Department of
Dermatology, Medical University Graz, Austria, for various dermatological conditions,
were screened for external changes of their tongues. Forty patients with GT were found
(incidence: 5.1%). Thirty-three patients (23 females, 10 males, aged from 16 to 89 years,
median 33 years) volunteered to participate in an open unblended pilot study giving
informed consent. Photographic documentation was performed before and after treatment.
Demographic data (age, sex, size, weight, profession), history of stress and nutritional
habits (e.g. amount of liquid drunk per day, alcohol and nicotine consumption, nutrition
being balanced or little consumption of fruits and vegetables, vegetarian), family history,
menstrual cycle and contraception in women, allergies, medication, other health conditions
and concomitant diseases were documented as well as symptoms associated with GT (time

of first appearance, sensations, previous treatments).
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We administered 500mg vitamin C (Cevitol®, Lannacher) as a chewable tablet every day
for four weeks. After that GT related outcome was evaluated.

RESULTS

The average prevalence of GT among dermatologic patients consulting the clinic for
various skin conditions was 5.1%. The prevalence of GT in females (5.7%) was slightly
higher than in males (4.2%). All patients showed GT lesions located on the tongue. Before
treatment 61% of the patients complained of burning sensations when eating certain food
or smoking cigarettes, 21% claimed a decrease of taste perception, 21% revealed
asymptomatic lesions, 18% felt hypersensitivity, and 18% showed also a fissured tongue

(FT).

Patient self assessment at the end of a four week treatment period revealed amelioration of
three main criteria in the majority of the patients: decrease of lesion size (complete
remission 15%, major improvement 55%, moderate improvement 12%, minor
improvement 9%, no change 6% (Figure 2)), decrease of burning (complete remission
30%, major improvement 35%, moderate improvement 5%, minor improvement 10%, no
change 20% (Figure 3)), and overall improvement of GT associated symptoms (complete
remission 12%, major improvement 48%, moderate improvement 24%, minor

improvement 9%, no change 6% (Figure 4)).

Hardly any side effects of vitamin C (Cevitol®, Lannacher) were recorded: two patients

claimed burning while chewing the tablets and one patient reported some laxative effect.

DISCUSSION

The aetiology of GT is not confirmed but presumptions have been made (1, 4). Vitamin
deficiency (vitamin B, C and/or ferritin) (5-9), hormonal disturbance, and relations to age,

gender, oral contraceptives, allergies (10), psychological distress (3) and dermatological
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entities such as candida infections (11), fissured tongue (1, 2) and psoriasis (12, 13) in
particular have been discussed as related conditions.

A higher incidence in female patients as found in our patients has been reported earlier (3).
One of our patients felt changes of her GT lesions during her menstrual cycle which
supports a hormonal component as discussed in various studies (3, 9).

Vitamin C levels have not been evaluated in our study, therefore we do not know if GT
develops due to vitamin C deficiency or due to relative sensitivity of the tongue epithelium
to low vitamin C levels. Considering a relative vitamin C deficiency as etiologic
probability of GT as mentioned in previous reports (5-9), we administered vitamin C
(ascorbic acid) 500 mg per day. After a treatment period of 4 weeks the majority of our
patients showed complete remission or major reduction in size of GT affected area as well

as major improvement complete cessation of GT sensations.

According to our findings and as no treatment for GT is recommended in textbooks of
Dermatology, vitamin C substitution can be regarded as a save and relatively effective

option for the reduction of GT associated symptoms.
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Figure 1
Clinical Symptoms of Geographic Tongue
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Lesions: Size after Treatment
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Figure 3

Figure 4

Burning Sensations after Therapy
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LEGENDS

Figure 1: Clinical Symptoms of GT

In 100% of our patients lesions could be found, 61% complained about burning sensations
and 30% about discomfort when eating. In 21% of our cases no associated symptoms were
found, 21% claimed a decrease in sensitivity of taste and 18% complained about

hypersensitivity. 18% of the cases showed a fissure tongue.

Figure 2: Lesions: Size after Treatment
In 15% of the cases all lesions disappeared, 55% showed major improvement, 12%

moderate improvement, 9% minor improvement and 6% no improvement.

Figure 3: Burning Sensations after Therapy
In 30% all sensations of burning disappeared, 35% had major improvement, 5% moderate

improvement, 10% minor improvement and 20% no improvement.

Figure 4: Patient Self-assessment after Therapy
All symptoms were cured in 12%, 48% showed major improvement, 24% had moderate

improvement, 9% minor improvement and 6% no improvement.
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