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1. Definition

Die aktinische Prurigo ist durch extreme Lichtempfindlichkeit und prurigindése Hautveranderungen,
besonders in lichtexponierten Arealen, gekennzeichnet.

Bisher werden zwei Formen unterschieden: 1. Die nicht-amerikanische, sporadische, aktinische
Prurigo, die vorwiegend bei weiBen Europaern vorkommt, ist eine sehr seltene idiopathische
Photodermatose, die Teilsymptome der atopischen Dermatitis, der polymorphen Lichtdermatose,
der Hydroa vacciniformia und der persistierenden Lichtreaktion aufweisen kann. 2. Eine familiare
Variante der Erkrankung, die bei Indianern in Nord- und Lateinamerika auftritt und als hereditare
aktinische Prurigo bei amerikanischen Indianern bezeichnet wird.

Die in Asien beschriebenen Patienten weisen grolle Gemeinsamkeiten mit der familiaren Form bei
amerikanischen Indianern auf und zeigen wie diese eine haufige Assoziation mit HLA-DR4 und dem
Subtyp DRB1*0407. Neuerdings wurden auch Patienten europaischer Abstammung mit diesem
HLA-Subtyp beschrieben, und dies kédnnte Anlass sein, die bisherige traditionelle Klassifizierung zu
Uberarbeiten.

2. Haufigkeit

Die Erkrankung ist bei der weillen Bevodlkerung sehr selten und scheint dort sporadisch aufzutreten.
Der Beginn liegt in der Kindheit, bei mehr als 80% der Patienten vor dem 10. Lebensjahr.
Uberwiegend sind Madchen und Frauen betroffen. 50% der Patienten weisen eine atopische
Diathese auf. [1, 9, 10].

Eine familidre Variante findet sich bei amerikanischen Indianern. Sie wurde friher hereditare
polymorphe Lichtdermatose genannt, wird aber neuerdings besser als familiare aktinische Prurigo
bezeichnet. Bei kanadischen Indianern wurde die Vererbung untersucht und es fand sich ein
autosomal dominanter Erbgang mit inkompletter Penetranz und variabler Phanotypexpression [13,
23].

3. Atiologie
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Diese ist unbekannt. Eine chemische Photosensibilisierung spielt keine Rolle. Es wird ein
immunologischer Mechanismus, ahnlich der polymorphen Lichtdermatose, aber vor einem
genetischen Hintergrund angenommen. Neben einer Resistenz der Langerhanszellen nach UV-
Belastung der Haut [20] scheint auch eine starke Freisetzung von Tumornekrosefaktor a [25], der
maoglicherweise die therapeutische Wirkung von Thalidomid erklart, eine wichtige Rolle zu spielen [2].

Das Aktionsspektrum fir die Provokation pathologischer Hautveranderungen liegt im UV-B und UV-
A mit einem Uberwiegen des UV-A-Bereichs. Auch die Kombination von UV-A und UV-B erwies sich
als auslésend [8, 9, 26].

Assoziationen mit einem bestimmten HLA-Muster wurden zuerst bei Inuit-Indianern in Kanada
entdeckt. Es war Uber eine Bevorzugung der Typen B 40 und Cw 3 berichtet worden. Bei
mexikanischen Indianern wurde bei 92,8% der Patienten der Typ HLA-DR4 gefunden. Bei einer
Subtypisierung zeigten 80,7% Positivitat fir DR4B1*0407. Diese Konstellation wurde mittlerweile an
Patienten aus England, Schottland, Irland und Kolumbien sowie Patienten asiatischer Abstammung
bestatigt [6, 12, 21, 22, 23, 27, 28]. Dies lasst annehmen, dals die aktinische Prurigo bei Kaukasiern
und amerikanischen Indianern wie auch Asiaten eine genetisch definierte Entitat mit
unterschiedlicher Auspragung darstellt.

4. Klinik

Unmittelbar nach der Strahlungseinwirkung entwickelt sich ein 6dematdses Erythem, das sich
langsam in eine ekzematoide Phase umwandelt. Nach mehreren Tagen bilden sich die typischen
stark juckenden prurigoartigen Papeln und Knétchen aus. Die prurigindsen Hautveranderungen
erscheinen hauptsachlich an chronisch lichtexponierten Arealen wie Gesicht (zentrofazial), Ohren,
Nacken, Unterarmen und Handrucken, selten auch am Ricken. Zusatzlich besteht oft eine
exsudative, exfoliative Cheilitis der Unterlippe. In der Kindheit werden saisonal fast auschlieBlich
lichtexponierte Areale befallen, spater treten die Hautveranderungen eher perennial auch in leicht
bedeckten Hautarealen auf. Die aktinische Prurigo persistiert bis ins Erwachsenenalter und zeigt nur
bei circa 25% der Betroffenen in ihrem Verlauf eine Besserung [1, 3, 4].

Bei amerikanischen Indianern wurden zwei Varianten beschrieben [13].

Der Typ | ist ahnlich einer Hydroa vacciniformia und durch friihe Manifestation vor dem 20.
Lebensjahr sowie einem bevorzugten Befall der Nase, Ohren und Lippen charakterisiert [7]. Auch
eine Augenbeteiligung besteht in Form einer Konjunktivitis mit Pseudopterygium [19]. Klinisch
finden sich vorwiegend Papulovesikeln und Krusten. Im Erwachsenenalter stellt sich Besserung ein.

Der Typ llist ahnlich einer chronischen aktinischen Dermatitis. Er manifestiert sich in einem
spateren Lebensalter und zeigt klinisch prurigindse Papeln und lichenifizierte Plaques. Er weist im
Verlauf keine Besserung auf. Die wichtigsten diagnostischen Kriterien sind Hereditat, Juckreiz und
Cheilitis.

5. Histopathologie

Papulose oder Plaque-artige Veranderungen zeigen ein lymphohistiozytares, perivaskulares Infiltrat
manchmal in Kombination mit eosinophilen Granulozyten in der oberen und mittleren Dermis sowie
diskrete Akanthose mit Exozytose sowie Spongiose der Epidermis. Immunhistochemische Befunde
zeigen ein starkes Uberwiegen der T-Helferzellen (CD4), ahnlich wie dies auch in frihen Stadien der
PLD gefunden wird. Im Gegensatz zur polymorphen Lichtdermatose fehlen basale Vakuolisierung
und subepidermales Odem.

Immunhistochemische Befunde zeigen ein starkes Uberwiegen der T-Helferzellen (CD 4 positiv) mit
einer deutlichen Auspragung der MHC-II-Antigene. Auch hier bestehen Ahnlichkeiten zur
polymorphen Lichtdermatose, zumindest im frihen Entwicklungsstadium [11].

6. Diagnostische Leitlinien der aktinischen Prurigo
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7. Therapie
Die Behandlung der aktinischen Prurigo ist sehr schwierig und lediglich symptomatisch maéglich.
Eine zumindest symptomatische Linderung IaBt sich durch lokale und systemische Behandlung mit
Kortikosteroiden erzielen. Eine Linderung der Augensymptome durch die duerliche Anwendung von
Cyclosporin ist moéglich. Entscheidend sind konsequente LichtschutzmaBnahmen [1, 3, 14, 16, 17].
Auch eine Lichtgew6hnung durch Phototherapie oder Photochemotherapie ist meist ungenigend.
Allerdings wird Uber Teilerfolge durch PUVA-Behandlung bei einigen Patienten berichtet [5, 10, 15].
Keine systemische Medikation, mit Ausnahme von Thalidomid [8, 18, 26], war bisher geeignet, eine
wesentliche und anhaltende Besserung zu erzielen. Der therapeutische Einsatz wird jedoch durch
die obligate teratogene Wirkung und die madgliche Induktion von Polyneuropathien eingeschrankt.
Eine konsequent durchgefiuhrte, kombinierte UV-Schutz- und Antihistaminikatherapie kann in
unseren Breitengraden bei nur mafSig sensibilisierten Patienten eine ausreichende Dauertherapie
der AP darstellen [17, 28].
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Die "Leitlinien" der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften sind
systematisch entwickelte Hilfen fir Arzte zur Entscheidungsfindung in spezifischen
Situationen. Sie beruhen auf aktuellen wissenschaftlichen Erkenntnissen und in der
Praxis bewahrten Yerfahren und sorgen fir mehr Sicherheit in der Medizin, sollen
aber auch ékonomische Aspekte beriicksichtigen. Die "Leitlinien" sind fiir Arzte
rechtlich nicht bindend und haben daher weder haftungshegrindende noch
haftungshefreiende Wirkung.

Die AWMF erfasst und publiziert die Leitlinien der Fachgesellschaften mit groftmoolicher
Sorgfalt - dennoch kann die AWME far dig Richtigkeit des Inhalts keine WYerantwortung
tbernenmen. Inshesondere fir Dosierungsangaben sind stets die Angahen der
Hersteller zu beachten!
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