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Sudden death in a case of  Urticaria pigmentosa 

Summary.  A case of sudden death of a 25-year-old man, with a six years 
history of Urticaria pigmentosa, is reported. On a cold morning in November 
he was found lying dead on the lawn. Histology revealed no signs of systemic 
inastocytosis. The biochemical investigations (high flee histamin level in urine) 
in addition to a BAC of 0,72 mg/g and the scene conditions (cold irritation) 
explained the mechanism of death, a systemic anaphylactoid reaction. 

Key words: Urticaria pigmentosa - Nettleship Syndrome - Sudden death, 
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Zusammenfassung.  Es wird fiber den pl6tzlichen Tod eines 25jfihrigen be- 
richtet, bei dem seit 6 Jahren eine Urticaria pigmentosa bekannt war. Er 
wurde an einem kalten Novembermorgen auf dem taunassen Rasen tot anf- 
gefunden. Histologisch fanden sich keine Anhaltspunkte ftir eine systemi- 
sche Mastozytose. Die biochemischen Untersuchungen (stark erh6hter Hi- 
stamin-Wert im Urin) erklfirten zusammen mit der BAK von 0,72 %0 und der 
Auffindesituation (KNtereiz) den t6dlichen Pathomechanismus, eine gene- 
ralisierte anaphylaktoide Reaktion. 

Schliisselw6rter: Urticaria pigmentosa - Nettleship-Syndrom - pl6tzlicher 
Tod, anaphylaktoide Reaktion 

Eine Urticaria pigmentosa stellt im rechtsmedizinischen Obduktionsgut eine ex- 
treme Seltenheit dar. Man unterscheidet bei den Mastozytosen kutane, systemi- 
sche und maligne Mastozytosen. Eine lJbersicht gibt Tabelle 1. 

Wir berichten hier fiber eine bekannte Urticaria pigmentosa, die unerwartet 
zum pl6tzlichen Tod ffihrte. 
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Tabelle 1. Klassifikation der Mastozytosen (nach Braun-Falco et al. 1984 und Greaves 1986) 

Kutane Mastozytosen 
Isoliert: Mastozytom 

Disseminiert: - Disseminierte Mastozytome 
- Urticaria pigmentosa (Nettleship Syndrom) 
- Urticaria pigmentosa adultorum 

(Teleangiectasia macularis eruptiva perstans) 

Diffus: - diffuse Mastozytose 
- erythrodermische Mastozytose 

Systemische Mastozytosen 
Beteiligung von Knochenmark und verschiedener Organe (Leber, Milz, Lymphknoten, 
Gastrointestinaltrakt), mit oder ohne Hauteffioreszenzen 

Maligne Mastozytosen 
Wie systemische Mastozytosen, zus~itzlich mit einem leuk~imischen Blutbild (Mastzellen- 
leuk~mie) 

K a s u i s t i k  

An einem kalten Novembermorgen (Augentemperaturen ca. 6°C) wurde ein 25 Jahre alter 
Versicherungskaufmann leblos mit durchfeuchteter Bekleidung auf dem taunassen Rasen sei- 
nes Anwesens aufgefunden. Bei der Leichenschau fiel auger multiplen Hauteffioreszenzen 
und blutigem Schaum vor dem Mund auf, dag er ohne Schuhe war. Nach den Ermittlungen 
hatte der junge Mann bis in die frtihen Morgenstunden (gg. 03.00 Uhr) mit Freunden gcfeiert 
und nach Verabschiedung seiner G~iste noch den Mtilleimer an die Strage gestellt, wobei der 
Weg wohl unbeschuht durch den Garten fiihrte. 

Sechs Jahre zuvor war er wegen der erstmals aufgetretenen Hauteffloreszenzen und Flush- 
Neigung nach Alkoholgenul3 und/oder KNteexposition dermatologisch stationgr untersucht 
worden. Bei den ausgedehnten klinischen Untersuchungen (radiologisch, sonographisch, blut- 
chemisch) fielen lediglich erh0hte Blutfette (Gesamtcholesterin, Triglyzeride) auf. Es wurde 
damals die Diagnose Urticaria pigmentosa gestellt und der Patient tiber die Risiken der Krank- 
heit (Vermeidung von Alkohol und Kfiltereizen) aufgekl~irt. 

Familienanamnestisch waren keine Hauterkrankungen bekannt. Der Vater soll an einem 
Duodenalkarzinom verstorben sein, bei der Schwester wurde ein Morbus Boeck Stadium II 
diagnostiziert. 

P o s t m o r t a l e  U n t e r s u c h u n g e n  

Sek~onsbefunde 

Kr~iftige Sta tur ,  ke ine  fiuf3eren und  inne ren  Ver l e t zungen .  In  de r  H a u t  des  ge- 
s a m t e n  K6rpe r s ,  im Ges i ch t  e twas  ge r inger  ausgepr~igt als an S t a m m  und  Gl i ed -  
m a g e n ,  zah l re iche ,  m a x i m a l  5 m m  im D u r c h m e s s e r  g roge  brgunl iche  Mas tozy -  
t ome  ( A b b .  1), L u n g e n 6 d e m  mit  b lu t igem Schaum in Luf t r6hre  und  MundhOhle ,  
mul t ip le ,  p u n k t f 6 r m i g e  , ,Stref3blutungen" de r  M a g e n s c h l e i m h a u t ,  aku te  Stau-  
ungsblut f i i l le  de r  O r g a n e  des  g r o g e n  Kre is laufs ,  300 ml  k l a r e r  Ur in .  
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Abb. 1. Multiple bis linsengroBe braune Effloreszenzen der gesamten K6rperhaut 

Abb. 2. Haut (Giemsa). Epidermale Hyperplasie, zahlreiche Mastzellen violett in der Original- 
f~irbung in der Dermis (× 400) 
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Abb. 3. Lunge (H.-E.). Intraalveol~res Odem, massive Ansammlung ballonierter, teilweise 
vielkerniger Pneumozyten (x 250) 

Histologie 

In der Haut lokale Mastozytome mit epidermaler Hyperplasie, lamell~irer Ver- 
hornung, verst~irkter Pigmentierung in der Basalzellschicht, bei normaler An- 
zahl der Melanozyten (HE). In der Dermis teils perivaskul~ir, teils zwischen den 
Kollagenfasern liegende Infiltrate von Lymphozyten, einzelne Eosinophile und 
zahlreiche, in der Giemsa-F~irbung violett imponierende Mastzellen (Abb. 2). 

In der Lunge D.ystelektase, strotzende Blutftille der Kapillaren, intraalveol~i- 
res, eosinophiles Odem. Keine nennenswerte Schockaggregation, kein Nach- 
weis von Fibrinthromben (Ladewig-F~irbung). In den freien Alveolen massivste 
Ansammlung ballonierter, unterschiedlich grol3er, teilweise vielkerniger Pneu- 
mozyten mit teilweise schaumig-wabigem Zytoplasma. Deutliche Becherzellhy- 
perplasie der Bronchialschleimhaut. 

In Leber, Milz und Lymphknoten kein Hinweis auf systemische Mastozytose 
(Knochenmark nicht untersucht). 

Laborbefunde 

Blutalkoholkonzentration ftir die Todeszeit: 0,72%0. Die chemisch-toxikologi- 
sche Untersuchung des Urins auf Arzneimittel und Rauschgiftsubstanzen verlief 
negativ. Im Urin war das freie Histamin auf 1043 ng/ml erh6ht. (Normalwerte: 
5-70 ng/ml; bei Mastozytose bis 700 ng/ml). 
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Diskussion 

Die Urticaria pigmentosa gehOrt zu den Hauterkrankungen, die unter dem Be- 
griff Mastozytosen zusammengefagt werden (siehe Tabelle 1). Als Erstbeschrei- 
ber gilt Nettleship [13], der 1869 bei einem Kind eine chronische Urticaria mit 
kleinen braunen Hautflecken beobachtete. Die Urticaria pigmentosa ist eine 
seltene Krankheit, die meist im Kindesalter (in 50% vor dem zweiten Lebens- 
jahr) auftritt und durch multiple, oft stark juckende, br~iunliche maculo-papu- 
16se Effloreszenzen mit Betonung des Stammes gekennzeichnet ist [14]. 

Mechanische Irritationen der Haut, thermische Einwirkungen, k6rperlicher 
Streg oder Erregung sowie Alkoholisierung bewirken Ausschtittung von Hista- 
min und anderen Mediatorsubstanzen aus den Mastzellen [7]. Es ftihrt dann zu 
Quaddelbildung, kardiorespiratorischen Sensationen (Blutdruckabfall, Synko- 
pen, Asthmaattacken), Flush und gastrointestinalen Reaktionen [12]. Die Dia- 
gnose wird klinisch und histologisch gestellt. Feingeweblich imponieren die An- 
sammlungen von Mastzellen im subepidermalen Bindegewebe [11]. Rechtsme- 
dizinisch ist bedeutsam, dal3 die Patienten mit disseminierten Mastozytomen, 
Urticaria pigmentosa und diffusen Mastozytosen der Haut dariiber aufgekl~irt 
werden, dab sie die genannten Histaminliberatoren meiden [4]. 

Treten multiple Mastozytome im Erwachsenenalter auf, so kann es sich auch 
um eine systemische Mastozytose handeln, bei der neben den cutanen Mastzell- 
infiltraten diese auch in Knochenmark, Milz, Leber und Lymphknoten n.achzu- 
weisen sind. Ihr Verlauf soll wesentlich ungiinstiger sein, die 5-Jahres-Uberle- 
bungszeit bei 65% liegen. Als Haupttodesursachen gelten Myocardinfarkt und 
Pneumonie. T6dliche Schockzust~inde durch Histaminfreisetzung sind wohl 
auch bei systemischer Mastozytose Raritfiten [8]. In der uns vorliegenden Lite- 
ratur wird nur ein pl6tzlicher Todesfall bei diffuser Mastozytose (ohne Organbe- 
teiligung) bei einem 6 Monate alten m~innlichen S~ugling beschrieben. Dabei 
kam es tiber eine akute bull6se Hautsymptomatik zum Tod im Schock [15]. 

Im dargestellten Fall trat die Mastozytose noch im jugendlichen Alter, w~ih- 
rend des 18ten Lebensjahres auf, was neben dem klinischen Untersuchungsbe- 
fund die Annahme sttitzte, dag es sich um eine cutane Form, eine Urticaria pig- 
mentosa, handelte [3]. 

Der Todesmechanismus wird durch den hohen Wert von freiem Histamin im 
Urin erkl~irt. Histamin wirkt als typisches Schocktoxin mit stark vasodilatieren- 
der Wirkung in Arealen der Mikrozirkulation (Lunge, Splanchnikusgebiet). Der 
gemessene Wert aus 300 ml Gesamturin liegt nach den teilweise allerdings schon 
filteren Angaben der Literatur [2, 5, 6, 9, 10], um mindestens 1-2 Zehnerpoten- 
zen h6her als der Normalbereich. (Einmal wurde bei einem tiberlebten ,,Hista- 
min-Schock" ein freies Histamin im Urin yon 700 ng/ml gefunden [9]). 

Das Ausmal3 der histologisch nachgewiesenen Pneumozyten - bzw. Makro- 
phagenvermehrung in dem Alveolarraum der Lungen ist wohl als Ausdruck ei- 
ner chronisch erh6hten Aktivierung des retikulo-endothelialen Systems aufzu- 
fassen [1]. 
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