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Zusammenfassung

v

Die idiopathischen Photodermatosen (IPD) stel-
len eine heterogene Gruppe von Erkrankungsbil-
dern dar, die durch pathologische Hautreaktio-
nen in Erscheinung treten, welche durch optische
Strahlung insbesondere im Ultraviolett-A-Wel-
lenlingenbereich ausgeldst werden. Die Atiopa-
thogenese der IPD ist unklar. Die polymorphe
Lichtdermatose, die Hidroa vacciniformia, die so-
lare Urtikaria, die aktinische Prurigo und die
chronische aktinische Dermatitis sind die wich-
tigsten Erkrankungen, die zu den IPD gehoren.

Aufgrund der oft stérenden Symptomatik fithren
die IPD haufig zu einer deutlichen Beeintrachti-
gung der Lebensqualitdt der betroffenen Perso-
nen. Zur exakten Bestimmung der Aktionsspek-
tren sowie Klarung des Ausmalf3es der Photosen-
sitivitdt sind photodiagnostische Testverfahren
unentbehrlich. Die Photoprovokationsprotokolle,
Light-Hardening-Verfahren und medikamento-
sen Behandlungsformen der IPD sind jedoch
kaum standardisiert. In diesem Ubersichtsartikel
werden die klinischen Charakteristika, diagnosti-
schen MaBnahmen und Therapieoptionen der
oben genannten IPD kurz diskutiert.

Einleitung

v

Unter dem Begriff der Photodermatosen oder
Lichterkrankungen werden im engeren Sinne ver-
schiedene Krankheitsbilder zusammengefasst,
bei denen eine qualitativ pathologische Reak-
tionsbereitschaft der sonst gesunden Haut auf
elektromagnetische Strahlung (z.B. Sonnenstrah-
lung) besteht. Nicht zu den Photodermatosen
zdhlen somit physiologische Reaktionen der
Haut auf akute oder chronische ultraviolette
(UV-)Strahlung wie z.B. die Dermatitis solaris,
die Pigmentierung, die Hautalterung und die In-
duktion (pra-)maligner Neoplasien. Erkrankun-
gen (z.B. Lupus erythematodes), die sich durch
UV-Strahlung verschlechtern, werden ebenfalls
nicht zu den Photodermatosen im engeren Sinne
gezahlt, sondern zu den photoaggravierten Der-
matosen bzw. Erkrankungen [1].

Bei den Photodermatosen werden im Allgemei-
nen zwei groRRe Gruppen unterschieden. Die erste
Gruppe beinhaltet die sogenannten idiopathi-
schen Photodermatosen (IPD), bei denen ein aus-
l6sendes, photosensibilisierendes Agens bislang
nicht definiert werden konnte [1]. Hierzu zdhlen
die polymorphe Lichtdermatose (PLD), die Hi-
droa vacciniformia (HV), die solare Urtikaria (SU),

die aktinische Prurigo (AP) sowie die chronische
aktinische Dermatitis (CAD) (© Tab. 1). Die Pra-
valenz der verschiedenen Krankheitsbilder vari-
iert von hdufig bis extrem selten. In einer Kohorte
von 2520 Patienten mit IPD in Schottland wurden
69% PLD, 23% CAD, 4% SU, 4% AP und 1% HV di-
agnostiziert [2]. Eine dhnliche Verteilung zeigte
sich in einer (deutlich kleineren) Studiengruppe
von 146 Patienten in Griechenland [3]. Zur zwei-
ten Gruppe gehoren Erkrankungen, bei denen ein
chemischer Photosensibilisator bekannt ist. Die-
ser kann endogen oder exogen eine phototoxi-
sche oder photoallergische Reaktion auslésen
(z.B. allergische und toxische Photodermatitis).
Bei manchen Autoren werden auch die Porphy-
rien im Sinne einer endogenen Photosensibilisie-
rung (photodynamische Reaktion) der zweiten
Gruppe zugerechnet [4,5].

Die optische Strahlung spielt bei den Photoder-
matosen eine zentrale pathogenetische Rolle.
Zur optischen Strahlung zdhlen elektromagneti-
sche Wellen mit Lingen von 100 nm bis 1 mm.
Hierzu gehoren die UV-Strahlung, das sichtbare
Licht und die Infrarotstrahlung (© Tab. 2) [6,7].
Die photobiologischen Wirkungen von optischer
Strahlung entstehen unter anderem durch die
Absorption spezifischer Spektralbereiche von be-
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Polymorphe Lichtdermatose (PLD) Tab. 1
(Frahlingsperniones™*, Acne aestivalis*, Klassifikation

aktinische Follikulitis*) deridiopathi-
Hidroa vacciniformia (HV) schen Photo-
Solare Urtikaria (SU) dermatosen

Aktinische Prurigo (AP) (IPD)
Chronische aktinische Dermatitis (CAD)

- aktinisches Retikuloid

- persistierende Lichtreaktion

- photoaggraviertes atopisches Ekzem,

- photosensitives Ekzem

* Seltene Krankheitsbilder mit umstrittener Eigenstan-

digkeit, teilweise als Sonderformen der PLD diskutiert,
daher dort subsummiert.

Tab.2 Wellenlangenbereiche der optischen Strahlung gemaR der Definition
der Commission Internationale de I’Eclairage (CIE) [7]

Strahlung Wellenlangen (nm)
Uv-C 100-280

UV-B 280-315(320%)
UV-A 315(320*)-400
UV-AT 340-400

UV-A2 315(320%)-340
Sichtbares Licht 400-780

Infrarot (A= C) 780-105

*Definition gemaRk der amerikanischen Konvention [7].

stimmten Molekiilen im Organismus, den sogenannten Chromo-
phoren, zu denen Nukleinsduren, Proteine, Porphyrine und das
Melanin zdhlen. Jeder Wellenldngenbereich kann hierbei spezi-
fische photobiologische Wirkungen auslésen (Aktionsspek-
trum). Beispielsweise ist fiir das UV-Erythem und die Vitamin
D-Synthese vorwiegend UVB verantwortlich, wahrend die So-
fortpigmentierung und das Aktionsspektrum vieler IPD haupt-
sdchlich im UVA-Bereich liegen [6,8]. Manche Erkrankungen,
wie z.B. die SU, konnen auch durch sichtbares Licht ausgeldst
werden. Die Kenntnis der Aktionsspektren ist daher fiir die Diag-
nostik und Pravention der IPD von grofSer Bedeutung [1,9-12].

Polymorphe Lichtdermatose (PLD)

Die PLD stellt mit einer geschdtzten Prdavalenz von 10-20% ein
sehr haufiges Krankheitsbild dar. Sie findet sich in allen Breiten-
graden, betrifft vor allem junge Frauen und beeinflusst beson-
ders deutlich im Friihjahr die Lebensqualitat [ 13,14]. Die Erkran-
kung manifestiert sich meist zu Beginn der sonnenreichen Jah-
reszeit mit stark juckenden Effloreszenzen in lichtexponierten
Hautarealen (© Abb. 1). Die Verdnderungen sind bei den betrof-
fenen Patienten monomorph, variieren jedoch von Patient zu Pa-
tient. Am hdufigsten kommen der papuldse, papulovesikulose
und Plaque-Typ vor [15]. Aufgrund dieser Polymorphie kommen
dementsprechend viele Differenzialdiagnosen infrage, wie z.B.
andere IPD, Prurigo-Erkrankungen, Porphyrien, Erythema exsu-
dativum multiforme und insbesondere der Lupus erythemato-
des. Zur differenzialdiagnostischen Abgrenzung bestimmter For-
men des Lupus erythematodes dienen der Krankheitsverlauf
(Beginn der PLD kurz nach Sonnenexposition, Dauer der Haut-
verdnderungen, Besserung der Beschwerden im Verlauf der
Sommerzeit), der fehlende Nachweis von Autoantikérpern so-
wie die Histologie. Ursdchlich wird bei der PLD eine immunolo-
gische Hypersensitivitdtsreaktion vom verzogerten Typ disku-
tiert, bei der die normalerweise durch UV-Licht induzierte lokale
Immunsuppression fehlt [16]. Kolgen et al. [17] wiesen bei Pa-
tienten mit PLD eine im Vergleich zu gesunden Kontrollperso-

Abb.1 32-jdhrige
Patientin mit plaque-
formiger polymorpher
Lichtdermatose in der
V-Zone.

nen verminderte Expression von Tumornekrosefaktor alpha, In-
terleukin 4 und Interleukin 10 nach UVB-Exposition nach. Damit
einhergehend zeigte sich eine verminderte Migration von Lan-
gerhanszellen und von Neutrophilen in die Epidermis vereinbar
mit einer fehlerhaften lokalen Immunreaktion. Die durch UV-
Licht induzierten Neoantigene sind dagegen derzeit nicht voll-
standig geklart.

Die Friihlingsperniones stellen wahrscheinlich eine lokalisierte
Variante der PLD dar, die besonders bei Jungen auftreten sollen
und meist im Frithjahr mit Papeln, Vesikeln und Erythemen im
Bereich der Ohren in Erscheinung treten. Bei vielen Autoren gilt
die Acne aestivalis (Mallorca-Akne) heute ebenfalls als eine kli-
nische Variante der PLD, bei der an talgdriisenreichen, UV-expo-
nierten Arealen kleine juckende follikulir-gebundene Papeln
und Pusteln entstehen [1,18]. Ein obligater Zusammenhang mit
oOlreichen Lichtschutzpraparaten konnte nicht sicher nachgewie-
sen werden. Die typischen Effloreszenzen werden wahrschein-
lich durch UVA und UVB hervorgerufen. Zusammen mit der akti-
nischen superfiziellen Follikulitis wurde als Sammelbegriff der
Terminus aktinische Follikulitis vorgeschlagen [19,20]. Histolo-
gisch handelt es sich um akroinfundibuldre Zysten (geschlosse-
ne Komedonen) [4]. Angaben zum genauen Aktionsspektrum so-
wie zu Photoprovokationsschemata existieren fiir dieses Krank-
heitsbild nicht.

Hidroa vacciniformia (HV)

Die Hidroa vacciniformia (HV) stellt eine sehr seltene Photoder-
matose des Kindesalters dar, welche mit Beginn des Erwachse-
nenalters hdufig abklingt [21]. Sie manifestiert sich chronisch re-
zidivierend im Frithjahr mit multiplen Papulovesikeln in son-
nenexponierter Haut, die sich himorrhagisch umwandeln und
dhnlich einer Varizelleninfektion mit schiisselférmig eingezoge-
nen Narben abheilen (© Abb.2). Daneben resultieren Hyper-
und Hypopigmentierungen sowie bei Augenbeteiligung kornea-
le Narben. Insbesondere Porphyrien und vesiko-bullése Formen
der PLD miissen differenzialdiagnostisch in Erwdgung gezogen
werden. Die Pathogenese der HV ist bislang ungeklirt. Bei Ep-
stein-Barr-Virus(EBV)-assoziierten NK/T-Zell-Lymphomen zei-
gen sich gelegentlich HV-artige Hautldsionen. Demachi et al.
[22] erbrachten den Nachweis EBV-infizierter NK-Zellen in den
kutanen Ldsionen. Bereits 1999 wiesen Iwatsuki et al. bei 6/6 Pa-
tienten mit der klassischen Form der HV intraldsionale EBV-infi-
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Abb.2 14-jihriger Junge mit Hidroa vacciniformia im Nasen- und Wan-
genbereich.

zierte Zellen nach [23]. Bei der klassischen Form der HV existie-
ren allerdings keine lebensbedrohenden Systemverdnderungen
[24]. Aus dem europdischen oder nordamerikanischen Raum
gibt es hierzu keine Untersuchungen.

Solare Urtikaria (SU)

Hierbei handelt es sich um eine sehr seltene Form der physikali-
schen Urtikaria. Die solare Urtikaria (SU) tritt weltweit und bei
allen ethnischen Gruppen auf. Im Rahmen einer IgE-vermittel-
ten Reaktion auf ein bislang nicht identifiziertes Photoallergen
treten innerhalb von wenigen Minuten nach UV-Exposition Ery-
theme und Urtikae auf. Im Extremfall kann es auch zur Anaphy-
laxie kommen. Abgegrenzt werden muss die SU von anderen
Formen der Urtikaria (z.B. Kalteurtikaria, Kontakturtikaria),
phototoxischen Reaktionen und Porphyrien. Die SU ist in licht-
entwohnter, d.h. durch Kleidung bedeckter Haut selbst durch
sehr geringe Dosen von Sonnenlicht auslésbar, in regelmaRig ex-
ponierten Hautarealen tritt eine Toleranz ein. Bei der Phototes-
tung der SU findet man nicht selten minimale urtikarielle Dosen
im Bereich von 0.1 bis 1 JJcm? UVA (© Abb. 3), d. h. bei ganztigi-
ger Sonnenexposition kdnnen diese Schwellenwerte leicht er-
reicht werden - auch auf Hautstellen, die durch Kleidung be-
deckt sind. Die SU zeichnet sich durch ein auRerordentlich brei-
tes Aktionsspektrum aus, das sich vom UVC bis in den Infrarot-
Bereich erstrecken kann [25]. Bei isolierter Infrarotempfindlich-
keit liegt eher eine Warmeurtikaria vor. Ein ,,Serumfaktor” kann
bei einem kleinen Teil der Patienten mit SU nachgewiesen wer-
den [26-28]. In mehreren Arbeiten aus dem japanischen Raum
wurde eine spezielle Form der SU beschrieben, bei der Patienten
mit einer deutlichen Latenzzeit nach UV-Exposition urtikarielle
Reaktionen entwickelten. Hier wird ein sogenanntes inhibitori-
sches Wellenldangenspektrum diskutiert, welches die IgE-ver-
mittelte Reaktion verzogert, z. B. {iber eine Blockade der Bindung
des Photoallergens an die Mastzelle [29].

Aktinische Prurigo (AP)

Die AP stellt eine IPD dar, die am hdufigsten bei Indianern auf-
tritt. Die Prdvalenz in Mexiko liegt z.B. bei 1,5-3,5%, in der rest-
lichen Welt wird die Erkrankung wesentlich seltener beobach-
tet. Eine familidre Haufung sowie eine Bevorzugung des weibli-
chen Geschlechts sind bekannt [30]. Die Erkrankung manifes-
tiert sich zumeist im Kindesalter mit Tendenz zur Spontanremis-
sion im friihen Erwachsenenalter. Bei der Spatform mit Manifes-
tation nach dem 20. Lebensjahr zeigt sie einen deutlich chroni-

Ubersicht

Abb. 3 Photoprovokation bei einer Patientin mit solarer Urtikaria. Erythe-
me und Quaddeln 30 Minuten nach UV-Exposition.

Abb.4 Prurigo-artige Hautveranderungen am Unterarm einer Patientin
mit lang bestehender aktinischer Prurigo.

scheren Verlauf. Klinisch beklagen die Patienten einen ausge-
pragten Pruritus, welcher ganzjdhrig mit Akzeleration im Friih-
jahr und Sommer besteht. Nach akuter Sonnenexposition bilden
sich juckende Papeln (seltener Vesikeln) und erythematdse Pla-
ques aus. Bei chronischem Verlauf zeigt sich ein Prurigo-artiges
Krankheitsbild (© Abb. 4), welches das gesamte Integument mit
Betonung der lichtexponierten Areale betrifft, sowie Verdnde-
rungen an Augen (Konjunktivitis) und Lippen (Cheilitis) hervor-
ruft [31]. Differenzialdiagnostisch kommen neben den anderen
IPD auch insbesondere das atopische Ekzem und Prurigo-Erkran-
kungen (z.B. Prurigo simplex subacuta) infrage. Die Ursache der
AP ist unklar, aufgrund beschriebener HLA-Restriktionen wird
eine genetische Komponente angenommen. Es wird vermutet,
dass dadurch eine selektive Prdsentation pathogenetisch be-
deutsamer kutaner Peptide an das Immunsystem ermoglicht
wird, die eine zelluldre lokale Immunantwort hervorruft [32,33].

Chronische aktinische Dermatitis (CAD)

Unter dem Terminus CAD werden heute sehr dhnliche Erkran-
kungen mit chronischer Photosensitivitit subsummiert, die frii-
her unter den Krankheitsbegriffen aktinisches Retikuloid, photo-
sensitives Ekzem, photosensitive Dermatitis und persistierende
Lichtreaktion gefiihrt wurden [34,35]. Ahnlich wie bei der SU
kénnen schon sehr geringe UV-Dosen zum Auftreten von Haut-
lasionen fithren. Ebenso ist das Aktionsspektrum der CAD breit
und kann auch den sichtbaren Wellenldngenbereich einbezie-
hen. Die CAD ist relativ hdufig und tritt iberwiegend bei édlteren
Madnnern aus gemdRigten Klimazonen auf. Das typische klini-
sche Bild der CAD ist das eines ausgesprochen chronisch ver-
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Abb.5 Lichenifizierte
ekzemat6se Haut-
veranderungen im Ge-
sicht eines 63-jdhrigen
Patienten mit chroni-
scher aktinischer Der-
matitis.

laufenden Ekzems mit starkem Juckreiz und Lichenifikation
(© Abb.5), welches v.a. die UV-exponierten Areale betrifft und
scharf abgegrenzt zur textilbedeckten Haut erscheint. Nach lan-
gerem Verlauf kénnen aber auch nicht-exponierte Hautstellen
mitbefallen sein. Die Erkrankung kann auf klinisch gesunder
Haut oder auf dem Boden vorangegangener Dermatosen entste-
hen, wie z.B. dem endogenen Ekzem, der photoallergischen Der-
matitis, der allergischen Kontaktdermatitis, einer medikamen-
to6s bedingten Photosensitivitit und selten nach PLD oder im
Rahmen einer HIV-Infektion. Zu den wichtigsten Differenzialdi-
agnosen zdhlen die atopische Dermatitis, aerogene Kontaktder-
matitis und das kutane T-Zell-Lymphom. Die Pathogenese der
CAD ist nicht vollstandig geklart. Aufgrund der Erhéhung kuta-
ner T-Suppressorzellen wird eine immunologische Reaktion
vom verzogerten Typ gegen ein durch UV-Licht induziertes kuta-
nes Antigen postuliert [36]. Beim aktinischen Retikuloid kann
auch eine Erythrodermie mit palmoplantaren Keratosen auftre-
ten, in schweren Fallen zeigt sich ein pseudolymphomartiges
Krankheitsbild mit multiplen opaleszenten Papeln und Plaques.
Zur Abgrenzung von einem kutanen T-Zell-Lymphom kann ne-
ben der Immunhistologie auch die Bestimmung der T-Zell-Re-
zeptoren herangezogen werden. Wahrend beim kutanen T-Zell-
Lymphom die CD4/CD8-Ratio aufgrund einer Erhohung der
T-Helferzellen steigt, findet sich beim aktinischen Retikuloid
eine Vermehrung der T-Suppressorzellen, was zu einer Inversion
der CD4/CD8-Ratio fiihrt [37]. Ein monoklonales T-Zell-Rezep-
tor-Rearrangement in der Haut oder im peripheren Blut konnte
bei 7 Patienten mit aktinischem Retikuloid im Gegensatz zu Pa-
tienten mit Sezary Syndrom nicht gefunden werden [38]. Die
Entwicklung echter Lymphome, die friiher als Folge einer CAD
angenommen wurde, zeigte sich in einer Studie an 231 Patienten
mit CAD nicht signifikant erhéht zur Normalpopulation [39].

Diagnostik von IPD

v

Wenn die Anamnese und das klinische Bild den Verdacht auf das
Vorliegen einer Photodermatose ergeben, sollte nach Aufklarung
des Patienten eine Reproduktion der pathologischen Befunde mit
Hilfe herkommlicher Testprotokolle versucht werden (© Tab. 3),
um die Diagnose zu sichern und das auslésende Wellenldingen-
spektrum zu ermitteln. Dariiber hinaus sind bei bestimmten Fra-

gestellungen auch Laboruntersuchungen (z.B. antinukledre Au-
toantikorper, Porphyrindiagnostik), allergologische Tests (z.B.
Epikutantest) und histologische Untersuchungen (z.B. direkte
Immunfluoreszenz) von differenzialdiagnostischer Bedeutung.
Im Folgenden werden allgemeine Richtlinien zur Phototestung
dargestellt, krankheitsspezifische Befunde der Phototestung bei
den einzelnen IPD sind ebenfalls in © Tab. 3 aufgelistet worden.

Bestimmung der minimalen Erythemdosis (MED)

Bei Verdacht auf eine IPD sollte zundchst die Bestimmung der
minimalen Erythemdosis (MED, ,Lichttreppe*) durchgefiihrt
werden. Diese dient zur Ermittlung der individuellen Sensitivi-
tdt der Haut gegeniiber UV-Strahlung und zur Festlegung der
UV-Dosen im Rahmen der Provokationstestung. Die MED stellt
das schwadchste, aber noch scharf gegen die nicht UV-exponierte
Umgebung abgrenzbare Erythem dar, das 24 Stunden nach der
Testbestrahlung abzulesen ist. Es werden in der Regel arithme-
tisch oder auch geometrisch ansteigende Dosen der zu testen-
den Wellenlingenbereiche einmalig an zuvor unbestrahlter
Haut appliziert (z.B. GesdR) [1,40]. Der bei der MED-Testung
eingesetzte Dosisbereich wird in der Regel grob anhand des an-
amnestischen Hauttyps (nach Fitzpatrick) festgelegt [41]. Fiir
den UVB-Bereich wird entweder monochromatische (300 nm +
5nm) oder polychromatische Strahlung (280-350 nm) mit ei-
nem geringen UVA-Anteil verwendet. Es werden auf 5 bis 8 klei-
nen Bestrahlungsfeldern (1cm?) Dosen von 10-150 mJ/cm?
appliziert. Fiir den UVA-Bereich wird meist polychromatische
Strahlung (315-400 nm) verwendet. Unabhdngig vom Hauttyp
werden dabei 5-6 kleine Bestrahlungsfelder mit Dosen von
etwa 5-380J/cm? bestrahlt. Die Ablesung der Lichttreppe erfolgt
iblicherweise nach 24 Stunden. Frithere Ablesezeitpunkte (z.B.
8 Stunden) sind z.B. bei der MED-Testung mit UVA1 empfeh-
lenswert [42]. Die MED-UVA liegt im Mittel 500 - 1000-fach ho-
her als die MED-UVB. Dennoch verhalten sich normalerweise die
MED-UVB und MED-UVA proportional zueinander. In © Tab. 4
werden als Leitlinie zur Bewertung abnormer Photosensitivitdt
MED-Referenzwerte fiir polychromatische UVB- und UVA-Strah-
lung dargestellt, die in unserem Labor ermittelt wurden [43].

Photoprovokation

Da einige IPD haufig unauffillige Befunde in der Lichttreppe auf-

weisen, sind verschiedene Photoprovokationsregime entwickelt

worden, um eine IPD reproduzieren bzw. diagnostizieren zu
konnen. Hierbei lassen sich vor allem die SU, die PLD, und die

CAD reproduzieren und gegebenenfalls histologisch sichern. Bei

der Photoprovokation kann dariiber hinaus das vorherrschende

Aktionsspektrum der Photodermatose ndher eingegrenzt wer-

den, was fiir die Wahl photoprotektiver Manahmen von groRer

Bedeutung ist. Es existieren keine international einheitlich aner-

kannten standardisierten Testprotokolle fiir die Photoprovokati-

on. Prinzipiell lassen sich aber zwei Verfahren unterscheiden

[9,44,45]:

1. Einmalphotoprovokation: Diese Methode wird bei den IPD
mit sehr hoher Photosensitivitdt bzw. Reaktionsbereitschaft
angewendet (SU, CAD, aktinische Prurigo). Es werden drei
Testfelder parallel mit UVA1 bestrahlt. Nach Lehmann et al.
[9] werden bei den Hauttypen I und 11 10, 30, 60 J/cm? und bei
den Hauttypen Il und IV 30, 60, 100 J/cm? verwendet. Ein
weiteres Testfeld wird einmalig mit 1,5-facher MED-UVB be-
strahlt. Die Ablesung erfolgt sofort nach der UV-Exposition,
bis zu 1 Stunde post-UV (SU) und an bis zu drei aufeinander-
folgenden Tagen.
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Ubersicht

Tab.4 Abnorme Bereiche der minimalen Erythemdosis (MED) untersucht an einer reprasentativen Population in Nordrhein-Westfalen (n =461) unter der Ver-
wendung des Saalmann Multitester SBB LT 400 (Saalmann GmbH, Herford, Deutschland). Die Klassen A bis D enthalten Vorschldge zur Klassifikation abnormer
Photosensitivitdt hinsichtlich der MED-Grenzwerte (MED-GW) und besonderer MED-Kombinationen. Die Tabelle zeigt ebenfalls die Anzahl der Personen, die in

der betreffenden Studie abnorme MEDs aufwiesen [43]

Beurteilung

abnormale UVB-Empfindlichkeit

abnormale UVA-Empfindlichkeit
abnormale UVA-Empfindlichkeit

MED-UVA > 12.6 (1.2 SED)<15.3 * * (1.5 SED)

Klasse Personen mit abnormalen MED-GW und Kombinationen
MEDs Anzahl (Prozent) UVB (m]/cm?); UVA (]/cm?)
A 11/461 (2%) MED-UVB <33 (0.5 SED)
und/oder
B 15/461 (3%) MED-UVA < 12.6 (1.2 SED)
C 3/461 (1 %) MED-UVB =95 * (1.5 SED) kombiniert mit
oder
D 12/461 (3%)

MED-UVB >33

MED-UVA >20.7 * (2.0 SED) kombiniert mit

abnormale UVB-Empfindlichkeit

(0.5 SED) <44 ** (0.7 SED)

SED, Standarderythemdosis; *, 90. Perzentil; **, 10. Perzentil.

2. Mehrfachphotoprovokation: Diese wird bei den durch Ein-
malprovokation nur selten oder gar nicht provozierbaren
Dermatosen (PLD, Hidroa vacciniformia) verwendet. An drei
aufeinanderfolgenden Tagen werden jeweils konstante Dosen
von UVA1 und UVB appliziert. Die UVA1-Dosis betragt fiir die
Hauttypen I und II 60 J/cm?/Sitzung, fiir die Hauttypen IIl und
IV 100 J/cm?/Sitzung [9]. Die UVB-Provokation wird nach der
MED-Bestimmung mit 1,5-facher MED-UVB/Sitzung durch-
gefiihrt. Die Ablesung erfolgt vor und nach jeder Bestrahlung
sowie 1 bis 3 Tage danach.

In der Regel erfolgt die Photoprovokation an der ungebrdunten,

nicht vorbehandelten (z.B. lokale Steroidtherapie), erschei-

nungsfreien Haut (z.B. oberer Riicken). Wie bereits oben erwdhnt
weisen die verschiedenen IPD unterschiedliche Aktionsspektren
auf und sind mit unterschiedlichen Testprotokollen durch eine

Photoprovokation im Labor reproduzierbar. Es empfiehlt sich

daher je nach Fragestellung und Verdachtsdiagnose eine addqua-

te Vorgehensweise bei der Photoprovokation (© Tab. 3).

Photopatchtest

Der Photopatchtest ist ein geeignetes Testinstrument zur Identi-
fikation von exogenen Photosensibilisatoren, die bei der allergi-
schen und toxischen Photodermatitis eine entscheidende Rolle
spielen. Obgleich sich anhand des Photopatchtests in der Regel
keine Photosensibilisatoren bei den IPD feststellen lassen, dient
dieser Test vor allem dem Ausschluss einer allergischen und toxi-
schen Photodermatitis, weshalb er hier kurz besprochen wird.
Kiirzlich wurde eine aktualisierte europdische Leitlinie zur
Durchfiihrung des Photopatchtests veroffentlicht [46]. Die Test-
substanzen werden in lichtundurchldssigen Aluminiumkam-
mern in zweifacher Ausfertigung appliziert (belichteter Test-
block, unbelichtete Kontrolle). Der aktualisierte Standardblock
enthdlt im Wesentlichen verschiedene Bestandteile von Licht-
schutzmitteln sowie nicht-steroidale Antiphlogistika in einer
Vaselinegrundlage. Viele historische Testsubstanzen wie Anti-
biotika oder Beruhigungsmittel wurden aus dem Standardblock
herausgenommen. Testareal ist die ungebrdaunte erscheinungs-
freie Riickenhaut. Nach 24 (oder 48) Stunden werden beide Test-
blocke entfernt und ein Testareal mit 5 J/cm? Breitband-UVA be-
strahlt (frither wurden 10 J/cm? empfohlen), wihrend das andere
lichtgeschiitzt wird. Bei Patienten mit pathologischer MED-UVA
muss die Bestrahlungsdosis ggf. abgesenkt werden. Testreaktio-
nen werden vor und nach Bestrahlung sowie nach 24 und 48
Stunden (ggf. zusdtzlich nach 72 und 96 Stunden) abgelesen [46].

Therapie von IPD

v

Bei der Therapie von IPD spielen insbesondere praventive Malf3-
nahmen eine entscheidende Rolle. Hierzu zdhlen sowohl die
sorgfdltige Aufklarung des Patienten iiber das Krankheitsbild
als auch die differenzierte Beratung iiber photoprotektive Maf3-
nahmen, die moglichst auf das individuelle Aktionsspektrum
der Erkrankung abgestimmt sein sollten. UV-Schutz basiert im
Wesentlichen auf drei Sdulen: 1. Vermeidung der Exposition, 2.
Tragen UV-schiitzender Kleidung und 3. Verwendung von Son-
nenschutzmitteln. Im prophylaktisch-therapeutischen Bereich
steht die Photo(chemo)therapie im Vordergrund, des Weiteren
existieren bei einigen IPD medikamentdse Therapieansdtze
(© Tab.5).

Photoprotektion

Die Intensitit der UV-Strahlung auf der Erdoberfliche wird
meistens als so genannter UV-Index angegeben, der vor allem
von der geographischen Position (Lage zum Aquator und Hohe
tiber normal Null), der Tages- und Jahreszeit und der Bewolkung
abhdngt. In unseren Breitengraden ist der UV-Index auch zur
Hochsommerzeit meist unter 15 [47]. Hervorzuheben ist, dass
der UV-Index sich nur auf die Erythem-wirksame UV-Strahlung
(UVB) bezieht. Soweit praktikabel sollte bei der Pravention von
IPD die Vermeidung der UV-Exposition Prioritdt haben. Dabei
ist zu beachten, dass auch im Schatten 30-50% der UV-Strah-
lung vorhanden ist, und dass Fensterscheiben nur UVB-Strah-
lung absorbieren, wiahrend UVA-Strahlung normale Glasschei-
ben grotenteils penetrieren kann. Beim Vergleich verschiede-
ner Autofensterscheiben (klar, getont, laminiert) zeigte sich bei
nicht laminiertem klaren Glas eine Durchldssigkeit im UVA-Be-
reich von 62,8 %, wahrend graues laminiertes Glas nur 0.9% des
UVA Lichtes durchlieR [48]. Viele Patienten mit IPD sind daher
auch hinter Glasscheiben gefdhrdet, z. B. kann eine PLD mit einer
Provokationsschwelle von 5 J/cm? UVA hinter nicht laminiertem
klaren Glas nach 30-miniitiger Expositionsdauer provoziert wer-
den. Hilfe bieten hier UV-absorbierende Fensterfolien (z.B. Der-
maGard Film, Opalfilm).

Bekleidungstextilien sind von vorrangiger Bedeutung fiir die
Pravention von IPD. In Analogie zum ,sun protection factor”
(SPF) bzw. Lichtschutzfaktor (LSF) wurde der ,ultraviolet pro-
tection factor* (UPF) fiir Textilien entwickelt, der ein MaR fiir
die Erythem-wirksame UV-Strahlung darstellt, die durch das
Textil penetriert [49]. Wir haben kiirzlich nachweisen kdnnen,
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Ubersicht

Tab.5 Therapie von idiopathischen Photodermatosen.

Photo(chemo)-
therapie

Lokaltherapie

Systemtherapie

PLD[16,56,58,61]

Light hardening

bei schwereren Ver-
laufen, UVB 311 nm
wirkungsgleich mit
oraler PUVA und
besserals Breitband-
UVB

Glukokortikoide
(Akutstadium)
Antioxidantien
(Tocopherol)
Glukokortikoide
(systemisch prophy-
laktisch)

Hydroxychloroquin
(Besserung, keine
vollstdndige Unter-
driickung)

Azathioprin,
Ciclosporin A,

HV[2,21,56]
UVB311nm

Glukokortikoide
(Akutstadium)

Keine vorhanden

SU[25,57,58,65-68]

Light hardening mit

- Sonnenlicht

- Breitband-UVA

-UVB311 nm

- UVAI1

- Orale PUVA (wg. NW
heute nicht mehr zu
empfehlen)

Orale Antihistaminika
in erhohter Dosis 50 %
Besserung

Notfallset bei
Anaphylaxierisiko

Ciclosporin A,
Chloroquin,
extrakorporale Photo-
phorese, Intravendse

AP[30,31,58,70,71]

Hardening tritt nicht ein,
Phototherapie nurin
Einzelfallen wirksam

Glukokortikoide

Thalidomid sehr effektiv

Orale Antihistaminika,
Glukokortikoide

CAD [34,64,65,69]

PUVA sehr niedrig
dosiert
UVB311nm

Ggf. bei hoher
Sensitivitdt initial in
Kombination mit
Steroiden
Glukokortikoide,
Tacrolimus

Azathioprin

Ciclosporin A, Myco-
phenolatmofetil

Immunglobuline,
Plasmapherese

PLD = polymorphe Lichtdermatose; HV = Hidroa vacciniformia ; SU = solare Urtikaria; AP = aktinische Prurigo; CAD = chronisch aktinische Dermatitits.

dass bei iiber 90% der getesteten Sommertextilien die UVA-
Transmission grofer ist als die UVB-Transmission. Bei 20% der
Textilproben zeigte sich sogar eine doppelt so groRe UVA-Trans-
mission. Im Vergleich zum trockenen Zustand ist der prozentua-
le Anteil der UVA-Transmission nasser Textilien noch grof3er
[49,50]. Wdhrend der UPF, bei dessen Kalkulation die UVB-
Strahlung wesentlich héher bewertet wird als die UVA-Strah-
lung, die tiberwiegend von der Faserart und der Konstruktion
des Textils abhangt, ist die UVA-Transmission am starksten ab-
hangig von der Farbe des Textils. Trotz eines guten Schutzes vor
einem UV-Erythem kénnen sowohl relativ hohe UVA-Dosen als
auch suberythematogene UVB-Dosen, die durch das Textil pene-
trieren, zur Provokation einer IPD fiihren. Dies gilt insbesondere
fiir die SU und CAD. Bei der SU werden beispielsweise hdufig
sehr niedrige Schwellenwerte beobachtet (,minimal urticarial
dose“, MUD <1]J/cm? UVA) [51]. Diese kritischen UVA-Dosen
kénnen auch bei Bekleidungstextilien mit einem UPF von 40+
iiberschritten werden. Im , Europdischen Standard fiir Sonnen-
schutzkleidung* (EN 13758) wurde diesem Problem teilweise
Rechnung getragen, indem eine Grenze fiir die UVA-Transmis-
sion (<5%) getesteter und ausgezeichneter Textilien festgelegt
wurde [47]. Bei Patienten mit sehr stark ausgepragter Photosen-
sibilitdt (z.B. SU, CAD) kann deshalb bei entsprechender Exposi-
tion selbst eine UVA-Transmission unter 5% Ausloser fiir Haut-
verdnderungen sein. Dariiber hinaus kénnen dem Waschvor-
gang zugegebene UV-Absorber den UVA-Schutz von Beklei-
dungstextilien erh6hen. Die Schutzwirkung von Bekleidungstex-
tilien gegeniiber sichtbarem Licht und Infrarot ist im Zusam-
menhang mit IPD kaum untersucht worden, obgleich diese Wel-
lenldngenbereiche bei manchen Patienten mit IPD im Aktions-
spektrum liegen [52]. Leider ist das auf dem Markt befindliche
Angebot an standardisiert getesteter UV-Schutzkleidung recht
spdrlich und meist nur fiir Kinder oder Sportler vorhanden (z.B.

Geckoline Sportswear GmbH, Andechs-Frieding, www.gecko-
line.com; hyphen, Miinchen, www.my-hyphen.com).

Die dritte Sdule der UV-Protektion bei IPD stellen Sonnenschutz-
mittel dar. Man unterscheidet chemische und physikalische Fil-
ter. Chemische Filter bestehen zumeist aus heterozyklischen
Ringstrukturen, welche meist eng umschriebene Absorptions-
maxima aufweisen. Beispiele fiir im UVB Bereich absorbierende
Filter sind: PABA-Derivate, Zimtsdure-Ester und Salicylat-Ester
[53]. Folgende Substanzen werden als UVA-Filter verwendet:
Oxybenzon, Butylmethoxydibenzoylmethan (Parsol 1789), Me-
xoryl SX und seit Anfang 1999 Mexoryl XL, das sich durch her-
vorragende Photostabilitdt auszeichnet. Oxybenzon absorbiert
schlecht im langwelligen UVA-Bereich (> 350 nm) und ist darii-
ber hinaus ein hdufiges Photokontaktallergen, deshalb werden
Mexoryl SX und Parsol 1789, die gut im UVA-Bereich absorbie-
ren, bevorzugt als UVA-Filter in Breitband-Sonnenschutzmitteln
verwendet [54]. Da durch einen einzelnen chemischen Licht-
schutzfilter kein vollstindiger Schutz iiber das gesamte UV-
Spektrum zu erreichen ist, werden derzeit in Lichtschutzproduk-
ten immer verschiedene Filter - auch physikalische und chemi-
sche - miteinander kombiniert. Physikalische anorganische Fil-
ter reflektieren im UV-Bereich und haben keine photosensibili-
sierenden Eigenschaften. Thr Nachteil liegt in der im Vergleich
zu chemischen Filtern relativ geringen Effizienz und dem kos-
metisch storenden WeiReln bei Makropigmentverwendung.
Ultrafeines Titandioxid und Zinkoxid sind derzeit die wichtigs-
ten im kosmetischen Lichtschutzbereich verwendeten minerali-
schen Lichtschutzstoffe. Titandioxid schiitzt vor allem im UVB-
Bereich, wohingegen ultrafeines Zinkoxid nur schwachen Schutz
im UVA-Bereich bietet. Eine fiinfprozentige Suspension von Ti-
tandioxidmikropartikeln kann einen LSF von 15 erreichen. Mo-
derne Breitband-Lichtschutzmittel enthalten UVA- und UVB-Fil-
ter sowie zusdtzlich mineralische Mikropigmente, um eine ef-
fektive, breite Photoprotektion zu gewahrleisten [54].
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Photo(chemo)therapie

Das Ziel einer Photo(chemo)therapie bei Patienten mit IPD
(,light hardening®) ist die Prdvention des Krankheitsausbruchs
durch Steigerung der Toleranz gegeniiber Sonnenstrahlung.
Dies erscheint zundchst paradox, und bislang sind die Mechanis-
men, iiber die therapeutisch verabreichte UV-Strahlung eine To-
leranz induziert, nicht ausreichend geklart. Die Verdickung der
Epidermis und die Pigmentinduktion werden als Schutzfaktoren
diskutiert, hauptsachlich werden jedoch immunmodulatorische
Effekte nach UVA, UVB (insbesondere Schmalband-UVB) und
Photochemotherapie (PUVA) fiir den therapeutischen Nutzen
verantwortlich gemacht [55,56]. Die therapeutischen Effekte
verschiedener Wellenldngen hdngen von ihrer Eindringtiefe in
die Haut ab. UVB beeinflusst aufgrund geringer Eindringtiefe
v.a. Langerhans-Zellen und Keratinozyten, wahrend UVA auch
dermale Strukturen wie Fibroblasten, dendritische Zellen, En-
dothelzellen und Zellen der Immunantwort erreicht. Insbeson-
dere fiir die PLD und SU liegen zahlreiche Studien vor, in denen
der Einsatz einer Photo(chemo)therapie positiv bewertet wurde
[57-59].

Medikamentdse Therapieansdtze

Das Evidenzlevel beziiglich medikamentdser Therapieansdtze
bei IPD ist niedrig. Bei den meisten IPD (z.B. PLD) sind medika-
mentdse Therapieansitze in Kombination mit Lichtschutzmalf3-
nahmen und Photo(chemo)therapie indiziert [2,16,21,30,35,
57,58,60]. Antioxidantien (z.B. Tocopherol) scheinen in Kombi-
nation mit Sonnenschutzmitteln einen giinstigen Verlauf auf
die PLD zu haben [61]. Kurzfristig konnen auch lokal oder syste-
misch verabreichte Glukokortikoide zur Unterdriickung oder
Abheilung der Entziindungsreaktion bei den meisten IPD verab-
reicht werden [62]. Ebenso werden symptomatisch orale Anti-
histaminika zur Linderung des Pruritus verwendet [1]. Antima-
lariamittel, Membranstabilisatoren und Vitamin-A-Abkommlin-
ge werden ebenfalls mit mdRigem Erfolg eingesetzt. Immunmo-
dulierende (z.B. Thalidomid, intravenése Immunglobuline) und
immunsuppressive (z.B. Azathioprin, Ciclosporin, Tacrolimus)
Substanzen werden hdufiger bei schweren Verlaufsformen der
AD, SU bzw. CAD eingesetzt [44,60,63 - 71].

Fazit

v

Zu den IPD gehoren distinkte Krankheitsbilder, deren Ursache
ungeklart ist. Die Aktionsspektren liegen meist im UVA- und
UVB-Bereich, wenngleich in seltenen Fdllen auch sichtbare Wel-
lenldngen und Infrarot als Ausléser infrage kommen kénnen. Ob-
wohl allseits anerkannte Teststandards fehlen, ist die Photopro-
vokation neben den klinisch-anamnestischen Daten die wich-
tigste Methode, um eine IPD sicher zu diagnostizieren. Aufgrund
mangelnder Kenntnisse zur Atiologie der IPD fehlen kurative Be-
handlungsansdtze. Neben den obligatorischen photoprotektiven
MaBnahmen kommen vorwiegend photo(chemo)therapeuti-
sche Regime zur Anwendung. Dariiber hinaus spielen auch im-
munmodulierende und immunsuppressive Therapien eine ent-
scheidende Rolle bei schweren Formen der IPD. Die Durchfiih-
rung grofller systematischer Studien zur Standardisierung der
Phototestprotokolle und Evaluation von Therapien erweist sich
als sehr schwierig, da die meisten IPD eine zu geringe Prdvalenz
haben. Deshalb ist die Durchfithrung von multizentrischen Stu-
dien in diesem Bereich notwendig.

Diagnosis and Treatment of Idiopathic
Photodermatoses

v

The idiopathic photodermatoses (IPD) represent a heterogenous
group of conditions appearing with pathological skin reactions
that are triggered by optical radiation, particularly in the ultra-
violet A wavelength region. The pathogenesis of IPD is obscure.
Polymorphic light eruption, hydroa vacciniformia, solar urtica-
ria, and chronic actinic dermatitis are the most important condi-
tions that belong to the IPD. Due to bothersome symptoms such
as intractable itch, the IPD frequently result in a significant re-
duction in quality of life of affected individuals. Photodiagnostic
procedures are mandatory for the exact determination of action
spectra and degree of photosensitivity. However, photoprovoca-
tion tests, light hardening regimens, and drug therapy of IPD are
hardly standardized. In this review, the characteristic clinical
features, diagnostic measures, and treatment options of IPD are
briefly discussed.
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