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Am Beispiel von zwei eigenen Fällen von Dermatitis exfoliativa neo­
natorum werden in einer Literaturübersicht Ätiologie, Pathogenese, D iagno­
stik und Therapie dieses Krankheitsbildes erläutert. Insbesondere wird auf 
die differentialdiagnostische Abgrenzung von anderen ähnlich verlaufenden 
Erkrankungen eingegangen.

R it t e r  von R it t e r s h a in  beschrieb 
1878 ein Krankheitsbild, das er »Der­
matitis exfoliativa neonatorum« nann­
te. Er beobachtete im Laufe von 10 
Jahren in einer Prager Findelanstalt 
297 Fälle. Bald danach stellte man 
eine Beziehung dieser Erkrankung zu 
Staphylokokkeninfektionen fest, doch 
blieb dies bis in die neueste Zeit um­
stritten. Einen Fortschritt brachten 
Untersuchungen amTiermodell (Baby- 
Maus) und das Auffinden eines ex- 
foliativen Toxins bei Staphylokokken­
stämmen, die von Patienten mit Im­
petigo und Dermatitis exfoliative iso­
liert worden waren. Wichtig war die 
Feststellung, daß es sich vorrangig um 
Stämme handelte, die mit Phagen der 
Lysogruppe II reagieren (Zusammen­
fassung bei [1]).

Unabhängig voneinander beschrie­
ben 1956 L y e l l  und Mitarb. [10] so­
wie L ang  und W a l k e r  das Krank­
heitsbild der »toxischen epidermalen

Nekrolyse« (TEN) bzw. »Epidermoly­
sis acuta toxica« [4]. L y e l l  und Mit­
arb. [10] unterschieden dabei 4 Kom­
plexe: 1. allergisch-toxische epidermale 
Nekrolyse, 2. staphylogene toxische 
epidermale Nekrolyse, 3. sekundäre 
toxische epidermale Nekrolyse bei ver­
schiedenen Grundkrankheiten und 4. 
idiopathische toxische epidermale Ne­
krolyse [8]. Wahrscheinlich können die 
beiden letzteren Formen der ersten 
oder zweiten Gruppe zugeordnet wer­
den [5, 17].

Lange Zeit betrachteten viele die 
durch Staphylokokken bedingten Er­
krankungen, in der angloamerikani- 
schen Literatur unter dem Begriff 
»Staphylococcal scalded skin syn­
drome« (SSSS) zusammengefaßt, nur 
als infantile Verlaufsformen der TEN. 
Erst nach und nach kam man auf 
Grund klinischer und morphologischer 
Untersuchungen zu der Erkenntnis, 
daß es sich um verschiedene Krank -
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heitsbilder handelt. Bei beiden kommt 
es zur Ablösung von Hautpartien, 
wobei große Wundflächen entstehen. 
Die eigentliche TEN wird bei Erwach­
senen beobachtet. Es kann infolge 
Flüssigkcits-, Elektrolyt- und Eiweiß - 
Verlustes tödlich enden. Die Pathoge­
nese ist nicht klar. Häufig geht der 
Erkrankung die Einnahme eines oder 
mehrerer Arzneimittel voraus. Ein 
immunologischer Mechanismus wird 
diskutiert [4].

Das SSSS dagegen kommt haupt­
sächlich bei Kindern im Alter von 
unter 5 Jahren vor. Die Letalität ist 
gering. Eine Beziehung zu einer Infek­
tion durch Staphylokokken der Pha­
gengruppe II gilt als sicher. Man weiß 
heute, daß die TEN und das SSSS 
nicht allein durch das Alter der be­
troffenen Patienten voneinander dif­
ferenziert werden können. Wenn auch 
selten, so kommt es doch auch bei Er­
wachsenen zum SSSS und bei Kindern 
zur TEN [3, 9, 10].

E ig e n e  f ä l l e

Fall 1. K., Andreas. Die Geburt er­
folgte 12 Wochen vor dem errechne- 
ten Termin (1710 g, 41 cm). Bis auf 
eine diskrete Atemnotsymptomatik 
war der postnatale Verlauf zunächst 
unauffällig. Es erfolgten die bei Früh­
geborenen üblichen Maßnahmen (Neu- 
geborenen-Intensivstation, dann Früh- 
geborenenstat ion ).

Am 5. Lebenstag kam es, beginnend 
im Nasolabialbereich, zu einer sich 
innerhalb weniger Stunden entwik-

kelnden Epidermolysis (positives Ni- 
kolsky-Phänomen). Blasen wurden 
nicht beobachtet. Noch am selben Tag 
beobachteten wir eine nahezu voll­
ständige Ablösung der oberflächlichen 
Hautschichten an Händen, Füßen, 
Brust und Rücken. Neben anderen 
Erregern konnte aus Abstrichen von 
5 verschiedenen Hautstellen und im 
Nasensekret auch Staph, aureus (Ly- 
sogruppe II, Lysisbild 71) nachgewie­
sen werden. Trotz Antibiotika- und 
symptomatischer Therapie kam es zu 
einem septischen Geschehen, das nicht 
beherrscht werden konnte. Patholo­
gisch-anatomischer Befund: Sepsis,
Dermatitis exfoliativa Ritter (histolo­
gisch).

Fall 2. P., Sven. Dieses Kind wurde 
zwei Tage nach dem oben beschriebe­
nen in derselben Klinik geboren. Am 
6 . Lebenstag wurden erstmals meh­
rere eitrig belegte Hautareale sowie 
Hauterosionen (Nasolabialregion, Axil- 
len, Windelbereich) beobachtet. Am 
folgenden Tag kam es zu groblamellö- 
sen Hautablösungen am ganzen Kör­
per. Es erfolgte die Verlegung von der 
Neugeborenenstation der Entbin- 
dunsanstalt in unsere Klinik. Bei Auf­
nahme fanden sich zahlreiche ober­
flächliche Hauterosionen, Blasen und 
Krusten. Das Nikolsky-Phänomen 
war positiv. Aus Abstrichen von Nase 
und Nabel konnte Staph, aureus ge­
züchtet werden (Lysogruppe II, Ly­
sisbild 71). Unter Antibiotika- sowie 
entsprechender symptomatischer The­
rapie besserte sich der Zustand bald 
und das Kind konnte nach 2 Wochen 
in gutem Allgemeinzustand nach Hau­
se entlassen werden.
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D is k u s s io n

Wie bereits ausgeführt, besteht an 
der ätiologischen Rolle der Staphylo­
kokken der Phagen-Gruppe II (insbe­
sondere Stämme mit dem Lysisbild 
71) kein Zweifel mehr. Dies ist inso­
fern bemerkenswert, als die Vertreter 
dieser Staphylokokken-Gruppe insge­
samt nur einen kleinen Anteil der bak­
teriologisch nachgewiesenen Staphy­
lokokken ausmachon [9, 17]. Neuere 
Untersuchungen [7] weisen daraufhin, 
daß auch Stämme, die mit Phagen der 
Gruppen I und III reagieren, Impe­
tigo und Rittersche Krankheit hervor- 
rufen können und exfoliatives Toxin 
bilden.

Die Entwicklung eines Tiermodells 
unter Verwendung neugeborener Mäu­
se [1 2 , 13] brachte neue Erkenntnisse 
über die Pathogenese des SSSS. Neu­
geborene Mäuse, denen lebende Sta­
phylokokken der Phagengruppe II in­
jiziert wurden, entwickelten binnen 24 
Stunden eine exfoliative Dermatitis, 
die klinisch und histologisch nicht vom 
SSSS des Menschen unterschieden 
werden konnte. Mit Staphylokokken 
anderer Phagengruppen konnte diese 
Reaktion nicht induziert werden.

Durch die Untersuchungen dieser 
und anderer Autoren konnte in der 
folgenden Zeit eine kausale Beziehung 
zwischen einem extrazellulären Toxin 
dieser Erreger und den verschiedenen 
Manifestationen des SSSS hergestellt 
werden. Für dieses Toxin existieren 
mehrere Bezeichnungen: Exfoliatin, 
exfoliatives Toxin, epidermolytisches 
Toxin, Epidermolysin. Für die Induk­
tion des SSSS bei neugeborenen Mäu­

sen genügt es, wenn lediglich das To­
xin appliziert wird. Das Toxin ist ein 
Protein mit einem Molekulargewicht 
von 24,000 — 33,000. Bei Stämmen, 
die mit Phagen der Gruppe II reagie­
ren, ist das Toxin wärmestabil, bei 
anderen Stämmen wärmelabil [7].

Man nimmt an, daß das Toxin am 
Ort der Staphylokokken-Infektion (z. 
B. einer Konjunktivitis, Otitis, An­
gina) gebildet wird und hämatogen die 
Haut erreicht, um hier erst wirksam 
zu werden. Für diesen Mechanismus 
sprechen das symmetrische Auftreten 
des Erythems, das Fehlen von poly­
morphkernigen Leukozyten in den 
Hautveränderungen [10] und die Tat­
sache, daß der Inhalt intakter Haut­
blasen gewöhnlich steril ist. Ein Nach­
weis von Staphylokokken von der ent­
zündeten Haut ist sehr wahrschein­
lich auf Sekundärinfektionen der frei­
liegenden Wundflächen zurückzufüh­
ren.

Das Vorkommen des SSSS prak­
tisch nur im frühen Kindesalter er­
klärt man sich durch die größere Ka­
pazität der Erwachsenen, gebildetes 
Toxin abzubauen. Kommt es bei Er­
wachsenen zum SSSS, so diskutiert 
man neben einer Beeinträchtigung des 
Stoffwechsels auch eine solche der 
Immunabwehr [3].

Histologisch kommt es beim SSSS 
zu einer Ablösung im Bereich des un­
teren Stratum granulosum (»intraepi­
dermale« Ablösung), wobei Entzün­
dungszeichen fehlen [3, 4]. Das Ko- 
rium liegt also nicht frei, die Basal­
zellschicht hat noch einen gewissen 
Schutz vor Infektionen sowie einem zu 
massiven Wasser-, Elektrolyt- und
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Eiweiß Verlust [5]. Vielleicht ist diese 
»hoch« liegende Ablösungszone dafür 
verantwortlich, daß die Heilung rela­
tiv schnell und ohne Narbenbildung 
erfolgt [9].

Die heute vorliegenden Befunde 
sprechen dafür, daß es sich um einen 
extrazellulären nicht zytotoxischen 
Prozeß handelt. Es wurde mittels 
elektronenmikroskopischer Untersu­
chungen festgestellt, daß es zu einer 
Spaltung der Desmosomen zwischen 
den Zellen des Stratum granulosum 
kommt [8 ]. Bei der »adulten« TEN ist 
dagegen die Basalzellschicht der Epi­
dermis betroffen (»subepidermale« Ab­
lösung) [5]. Inwieweit es sich hierbei 
tatsächlich um einen allergischen Pro­
zeß handelt, ist noch ungeklärt.

Das SSSS wird zunehmend häufiger 
beobachtet [3, 9, 10, 15]. Vor allem 
sind Neugeborene, Säuglinge und 
Kleinkinder betroffen. Nicht selten 
werden mehrere Fälle gleichzeitig oder 
hintereinander gesehen [2, 6 , 15] bzw. 
die Kinder kommen aus denselben 
Entbindungskliniken [14]. Neugebo­
rene erkranken nicht selten erst nach 
Entlassung aus der Klinik [16]. Fa­
milienangehörige von am SSSS er­
krankten Kindern können Staphylo­
kokken vom Typ 11/71 auf Haut oder 
Schleimhaut beherbergen [15].

Das klinische Bild des SSSS umfaßt 
ein Spektrum von Erkrankungen der 
Haut, das von rein lokalisierten For­
men (bullöse Impetigo) bis zur genera­
lisierten Exfoliation reicht. Die Er­
krankung kann mit einer Konjunkti­
vitis, einem Infekt der oberen Luft­
wege, einer Angina oder Otitis begin­
nen. Nicht selten besteht Fieber. Nach

1 — 4 Tagen treten die Hautsymptome 
auf [3, 14, 15, 17]. Am beeindruckend­
sten ist die generalisierte Form der 
Erkrankung: fleckiges scarlatinifor­
mes Exanthem, positives Nikolsky- 
Phänomen, Blasenbildung, spontane 
Hautablösungen. Es entsteht eine 
feuchtglänzende rote Fläche (das Bild 
erinnert an eine Verbrühung), die 
etwa binnen 48 Stunden trocken wird. 
Danach kommt es zu einer Abschup­
pung. 7 — 10 Tage nach Auftreten des 
Erythems ist der Prozeß, ohne Narben 
zu hinterlassen, abgeheilt.

Die lokalisierte Form äußert sich 
als bullöse Impetigo. Hautverände­
rung und Infektion finden (anders als 
bei der generalisierten Form) am glei­
chen Ort statt [8 , 13].

Scarlatiniforme Exantheme können 
Ausdruck eines abortiv verlaufenden 
SSSS sein [13, 14]. Der Prozeß ent­
wickelt sich hierbei nicht bis zur Bla­
senbildung und Exfoliation weiter.

Bei den seltenen Fällen der adulten 
Form des SSSS handelt es sich fast 
immer um eine bullöse Impetigo, also 
um die lokalisierte Form des SSSS, 
wobei in den intakten Blasen Staphy­
lokokken nachgewiesen werden kön­
nen. Typische generalisierte Verlaufs­
formen sind bei Erwachsenen nicht 
beobachtet worden.

Wahrscheinlich sind die sog. »bullö­
sen« Varizellen dadurch bedingt, daß 
es zu einer Superinfektion der Vari- 
zelleneffloreszenzen durch Staphylo­
kokken vom Typ 11/71 kommt [11, 
18]. Wird die Superinfektion durch 
andere Staphylokokken hervorgeru­
fen, kommt es lediglich zu einer Im­
petigo.
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Zu Beginn des Krankheitsprozesses 
ist eine differentialdiagnostische Ab­
grenzung des SSSS von anderen Haut­
affektionen schwierig: Sonnenbrand, 
ekzematöse Dermatitis, M. Leiner 
Erythema exsudativum multiforme, 
Scharlach u. a. können ein ähnliches 
Bild zeigen. Im fortgeschrittenen Sta­
dium erfolgt die Abgrenzung von an­
deren bullösen Hautprozessen durch 
die Empfindlichkeit der Haut, durch 
die Neigung zur Ausdehnung auf große 
Flächen und zur Exfoliation (intak­
te Blasen werden nur selten gese­
hen) [3].

Die Unterscheidung von »allergi­
scher« TEN und SSSS ergibt sich in 
den meisten Fällen aus dem Alter der 
Patienten, dies gilt aber nicht absolut. 
Im Zweifelsfall wird eine histologische 
(Bestimmung des Ortes des Ablö­
sungsprozesses in der Epidermis) bzw. 
zytologische Untersuchung (akantho- 
lytische Keratinozyten beim SSSS 
oder Entzündungszellen, zellulärer 
Debris und basale Keratinozyten bei 
nichtstaphylogener TEN) empfohlen 
[3]. Blasen und Erosionen der Mund­
schleimhaut sprechen eher für eine 
TEN und gegen ein SSSS [9, 15]. Die 
Hautveränderungen des Stevens-John­
son-Syndroms sind vorwiegend im Be­
reich der Körperöffnungen zu finden. 
Das Nikolsky-Phänomen ist negativ.

Die Unterscheidung des scarlatini- 
formen Exanthems als abortive Ver­
laufsform des SSSS vom echten Schar­
lachexanthem kann zunächst schwie­
rig sein. Es fehlen aber die Rötung des 
Gaumens und die typische »Himbeer­
zunge«. Die Hautschuppen sollen 
wesentlich größer sein als beim Schar­

lach, sie entstehen bereits binnen 4 
Tagen nach Auftreten des Erythems 
[13, 14].

Die Mehrzahl der von SSSS-Pation- 
ten isolierten Staphylokokken ist ge­
genüber Penizillin resistent. Daher 
werden heute zur Therapie penizilli- 
nasefeste Penizilline empfohlen, um 
die Toxinproduktion in einem mög­
lichst frühen Stadium zu unterbinden 
[3, 5].

Mittels des Tiermodells konnte fest­
gestellt werden, daß Meticillin das 
SSSS verhinderte, wenn es frühzeitig 
gegeben wurde. Erfolgte die Antibio- 
tika-Gabe erst nach Beginn der Ex­
foliation, wurde der Krankheitsver- 
lauf nicht mehr beeinflußt [12, 14]. 
Steroide gelten heute als kontraindi­
ziert (Aggravation des SSSS bei neu­
geborenen Mäusen, Auslösung des 
SSSS bei Zugabe von Steroiden sogar 
bei adulten Mäusen). Zur Therapie des 
SSSS gehört selbstverständlich die 
Substitution des Flüssigkeits-, Elek­
trolyt- und Eiweißverlusts.

Die Behandlung der Hautflächen 
erfolgt wie bei Verbrennungen. Die 
Prognose ist im allgemeinen gut, je­
doch kann es, insbesondere bei Neu­
geborenen, zum Exitus letalis kom­
men [3, 9].

Was unsere eigenen Fälle betrifft, 
fällt auf, daß beide Kinder aus der­
selben Entbindungsklinik kamen und 
fast zur gleichen Zeit erkrankten. 
Trotz adäquater Therapie konnte bei 
dem einen Kind, einem Frühgebore­
nen, eine septische Allgemeininfek­
tion, deren Eintrittspforte zweifellos 
die Hautläsionen waren, nicht ver­
hindert werden.
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