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Aktinische Prurigo
ICD-10-Ziffern
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1. Definition
Die aktinische Prurigo ist durch extreme Lichtempfindlichkeit und pruriginöse Hautveränderungen,
besonders in lichtexponierten Arealen, gekennzeichnet.

Bisher werden zwei Formen unterschieden: 1. Die nicht-amerikanische, sporadische, aktinische
Prurigo, die vorwiegend bei weißen Europäern 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 familiäre
Variante der Erkrankung, die bei Indianern in Nord- und Lateinamerika auftritt und als hereditäre
aktinische Prurigo bei amerikanischen Indianern bezeichnet wird.

Die in Asien beschriebenen Patienten weisen große Gemeinsamkeiten mit der familiären Form bei
amerikanischen Indianern auf und zeigen wie diese eine häufige Assoziation mit HLA-DR4 und dem
Subtyp DRB1*0407. Neuerdings wurden auch Patienten europäischer Abstammung mit diesem
HLA-Subtyp beschrieben, und dies könnte Anlass sein, die bisherige traditionelle Klassifizierung zu
überarbeiten.

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

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

3. Ätiologie
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Diese ist unbekannt. Eine chemische Photosensibilisierung spielt keine Rolle. Es wird ein
immunologischer Mechanismus, ähnlich 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
möglicherweise die therapeutische Wirkung von Thalidomid erklärt, eine wichtige Rolle zu spielen [2].

Das Aktionsspektrum für die Provokation pathologischer Hautveränderungen liegt im UV-B und UV-
A mit einem Überwiegen des UV-A-Bereichs. Auch die Kombination von UV-A und UV-B erwies sich
als auslösend [8, 9, 26].

Assoziationen mit einem bestimmten HLA-Muster wurden zuerst bei Inuit-Indianern in Kanada
entdeckt. Es war über 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% Positivität für DR4B1*0407. Diese Konstellation wurde mittlerweile an
Patienten aus England, Schottland, Irland und Kolumbien sowie Patienten asiatischer Abstammung
bestätigt [6, 12, 21, 22, 23, 27, 28]. Dies lässt annehmen, daß die aktinische Prurigo bei Kaukasiern
und amerikanischen Indianern wie auch Asiaten eine genetisch definierte Entität mit
unterschiedlicher Ausprägung darstellt.

4. Klinik
Unmittelbar nach der Strahlungseinwirkung entwickelt sich ein ödematöses Erythem, das sich
langsam in eine ekzematoide Phase umwandelt. Nach mehreren Tagen bilden sich die typischen
stark juckenden prurigoartigen Papeln und Knötchen aus. Die pruriginösen Hautveränderungen
erscheinen hauptsächlich an chronisch lichtexponierten Arealen wie Gesicht (zentrofazial), Ohren,
Nacken, Unterarmen und Handrücken, selten auch am Rücken. Zusätzlich besteht oft eine
exsudative, exfoliative Cheilitis der Unterlippe. In der Kindheit werden saisonal fast auschließlich
lichtexponierte Areale befallen, später treten die Hautveränderungen 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 I ist ähnlich einer Hydroa vacciniformia und durch frühe 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 II ist ähnlich einer chronischen aktinischen Dermatitis. Er manifestiert sich in einem
späteren Lebensalter und zeigt klinisch pruriginöse Papeln und lichenifizierte Plaques. Er weist im
Verlauf keine Besserung auf. Die wichtigsten diagnostischen Kriterien sind Heredität, Juckreiz und
Cheilitis.

5. Histopathologie
Papulöse oder Plaque-artige Veränderungen zeigen ein lymphohistiozytäres, perivaskuläres 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 Überwiegen der T-Helferzellen (CD4), ähnlich wie dies auch in frühen Stadien der
PLD gefunden wird. Im Gegensatz zur polymorphen Lichtdermatose fehlen basale Vakuolisierung
und subepidermales Ödem.

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

6. Diagnostische Leitlinien der aktinischen Prurigo

Manifestationsalter Meist Kindheit (bei Typ II der familiären aktinischen Prurigo bei Indianern im
jungen Erwachsenenalter)

Zeitlicher Verlauf Chronisch mit Exazerbationen in der lichtreichen JahreszeitWenige Stunden
nach starker Sonnenexposition urtikarielle Plaques, dann Ekzeme und
nach einigen Tagen Prurigopapeln

Klinisches Bild Abhängig von der Sonnenexposition neben Prurigopapeln in
lichtexponierter Haut urtikarielle Plaques und Ekzeme, Streuphänomeme



lichtexponierter Haut urtikarielle Plaques und Ekzeme, Streuphänomeme
kommen vor

Histologisches Bild Chronische eher oberflächliche spongiotische Dermatitis mit Eosinophilen
sowie flache Prurigopapeln

7. Therapie
Die Behandlung der aktinischen Prurigo ist sehr schwierig und lediglich symptomatisch möglich.
Eine zumindest symptomatische Linderung läßt sich durch lokale und systemische Behandlung mit
Kortikosteroiden erzielen. Eine Linderung der Augensymptome durch die äußerliche Anwendung von
Cyclosporin ist möglich. Entscheidend sind konsequente Lichtschutzmaßnahmen [1, 3, 14, 16, 17].

Auch eine Lichtgewöhnung durch Phototherapie oder Photochemotherapie ist meist ungenügend.
Allerdings wird über 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 mögliche Induktion von Polyneuropathien eingeschränkt.

Eine konsequent durchgeführte, kombinierte UV-Schutz- und Antihistaminikatherapie kann in
unseren Breitengraden bei nur mäßig sensibilisierten Patienten eine ausreichende Dauertherapie
der AP darstellen [17, 28].
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