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Der Lupus erythematodes (LE) ist eine entziind-
liche Autoimmunerkrankung, die eine lebensbe-
drohliche Organmanifestation aufweisen kann.
Die am hdaufigsten beteiligten Organe sind die
Haut, Gelenke und Nieren, aber auch das kardio-
vaskuldre und zentralnervose System konnen be-
troffen sein [1]. Da sich die klinische Symptomatik
bei vielen Patienten allein auf die Haut be-
schrdnkt, kann der kutane LE (CLE) auch als eige-
nes Krankheitsbild definiert und somit vom sys-
temischen LE (SLE) abgegrenzt werden [3]. Ande-
rerseits konnen aber auch alle Subtypen des CLE
in unterschiedlicher Haufigkeit in Assoziation
mit einem SLE auftreten.

In der Literatur wird die Angabe {iber die Haufig-
keit kutaner Manifestationen meistens nur in
Assoziation mit dem Auftreten eines SLE erwdhnt
[2]. Im Verlauf der Erkrankung koénnen sich bei
72-85% der SLE-Patienten Hautldsionen manifes-
tieren, bei 25% sogar als erstes Symptom [3]. Die
Inzidenz des CLE wird 2-3-mal hoher ein-
geschdtzt als diejenige des SLE [4]. Im Jahr 2007
bewertete die Europdische Arzneimittelagentur
(European Medicines Agency, EMA) den CLE als
schwerwiegende und seltene Erkrankung mit
einer Prdvalenz von <5 pro 10000 Einwohner in
Europa (Astion Press Release 08/2007). Eine kiirz-
lich in Schweden durchgefiihrte Studie, bei der
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1088 Patienten aus Stockholm analysiert wurden,
hat jedoch ergeben, dass der CLE etwa genauso
hdufig vorkommt wie der SLE [5].

Der mit 30-60% am hdufigsten im Rahmen eines
SLE auftretende Subtyp ist der akut kutane LE
(ACLE), der lokalisiert als Schmetterlingserythem
oder als generalisierte Variante in Form eines
makulopapuldsen Exanthems vorkommen kann.
Auch zeigen 23 -28% der Patienten mit SLE kuta-
ne Ldsionen, die meist schon bei Erstmanifesta-
tion der Erkrankung vorhanden sind [6]. Die
Angaben zur Haufigkeit des subakut kutanen LE
(SCLE) innerhalb der verschiedenen Populationen
schwanken in der urspriinglichen Publikation von
Gilliam und Sontheimer zwischen 9% und 27%
[7]. Im Jahr 2007 wurde die Prdvalenz des anti-
Ro/SSA-Antikorper-positiven SCLE in Stockholm,
Schweden, mit 6,2-14 pro 100000 Einwohner
beschrieben [3, 8].

Die verschiedenen Subtypen des CLE kénnen sich
injedem Alter manifestieren, zeigen aber eine Pra-
disposition zwischen dem 20. und 40. Lebensjahr.
In einzelnen Studien wurde deutlich, dass der dis-
koide LE (DLE) vermehrt bei Afrikanern vor-
kommt, wahrend der SCLE eher in der kaukasi-
schen Bevolkerung anzutreffen ist [3,9]. Der Chil-
blain LE (CHLE) und der LE tumidus (LET) manifes-
tieren sich nach Angaben der Literatur hdufiger in
Europa und seltener in den USA[10,11]. Wdhrend
der LET vermehrt bei Mdnnern beschrieben wur-
de, iiberwiegen bei Frauen die anderen Subtypen
[29,12].In Bezug auf den Verlauf und die Prognose
der Subtypen des CLE scheint jedoch ein Unter-
schied zwischen beiden Geschlechtern zu beste-
hen. Eine Studie mit 28 mdnnlichen und 111 weib-
lichen Patienten hat gezeigt, dass disseminierte
Hautldsionen beim DLE signifikant hdufiger bei
Madnnern als bei Frauen vorkommen [13].

Atiologie

v

Die Komplexitdt des CLE erschwert das Verstdnd-
nis der Pathogenese und impliziert gleichzeitig
den multifaktoriellen Aspekt dieser Erkrankung.
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Die Atiologie des CLE ist noch weitgehend unge-
klart, neben Umweltfaktoren, z.B. ultravioletter
Strahlung (UV-Strahlung), irritativen Stimuli,
Hormonen und Medikamenten, spielen geneti-
sche Faktoren eine Rolle [14]. Insbesondere Son-
nenexposition und kiinstliche Lichtquellen kén-
nen Hautmanifestationen induzieren oder ver-
schlechtern und in seltenen Fillen sogar zum Auf-
treten einer systemischen Organmanifestation,
wie z.B. einer Lupusnephritis, fithren [15]. In ver-
schiedenen Studien konnte gezeigt werden, dass
sich Hautldsionen durch ein standardisiertes
Bestrahlungsprotokoll mit UVA/UVB experimen-
tell provozieren lassen [16].

Der ,,medikamenteninduzierte kutane LE* (,,drug-
induced“ CLE, DI-CLE) muss vom SLE-dhnlichen
Bild des klassischen drug-induced LE abgegrenzt
werden. Der Subtyp des CLE, der am hdufigsten
durch Medikamente ausgeldst wird, ist der SCLE.
Insbesondere bei Patienten mit pradisponieren-
den Vorerkrankungen, wie z.B. einem Sjogren-
Syndrom, entsprechender genetischer Veran-
lagung (z.B. HLA-1, -B8, -DR3) [17] und/oder Vor-
handensein von anti-Ro/SSA-Antikérpern kann
sich ein DI-SCLE entwickeln [3]. Bei Auftreten
eines DI-SCLE oder bei Verschlechterung eines
vorbestehenden SCLE sollten daher die Medika-
mente des Patienten tiberpriift und eventuell ab-
gesetzt bzw. substituiert werden. Als Ausloser
werden am hdufigsten Hydrochlorothiazid und
Terbinafin beschrieben [14].

Ein weiterer Risikofaktor des CLE ist das Rauchen,
da nicht nur epidemiologisch, sondern auch
durch Kklinische Studien eine Assoziation des
Nikotinkonsums mit einer erhéhten Aktivitdt der
Erkrankung belegt worden ist [18,19,90]. Der
Anteil von Rauchern bei Patienten mit aktivem
CLE ist deutlich hoher, auch rauchen diese Patien-
ten mehr Zigaretten als gesunde Kontrollen und
beginnen bereits frith und lange vor Beginn der
Erkrankung mit dem Rauchen. Der Befall der Haut
ist bei Rauchern ausgedehnter als bei Nichtrau-
chern. Weiterhin ist das therapeutische Anspre-
chen auf Antimalariamittel bei Rauchern geringer,
da Nikotin mit der Wirksamkeit von Antimalaria-
mitteln interferiert [20,21]; daher sollte Patienten
mit CLE und auch ihren Lebenspartnern ausdriick-
lich vom Nikotinkonsum durch Rauchen abgera-
ten werden [22]. Eine Provokation des CLE ist
auch durch irritative Stimuli im Rahmen eines
Kobner-Phdnomens moglich [23]. Dieses wurde
bevorzugt beim DLE beschrieben, wobei verschie-
dene exogene Faktoren, wie z.B. eine Tatowierung,
die krankheitsspezifischen diskoiden Hautldsio-
nen ausldsen kdnnen.

Ein immungenetischer Hintergrund, wie er fiir
den SLE beschrieben wird, u.a. mit der Assozia-
tion zu verschiedenen HLA-Antigenen, Zytokin-
Polymorphismen und Defizienzen von Komple-
mentfaktoren, ist moglicherweise auch beim CLE
zu finden [24]. Am besten ist eine Mutation des
TREX1-Gens im Zusammenhang mit dem ,fami-

lidgren Chilblainlupus* untersucht worden, das
eine 3'-5'-DNA-Exonuklease kodiert [25]. Zusdtz-
lich wurde festgestellt, dass eine angeborene
homozygote Defizienz von Cl1q ein Risikofaktor
nicht nur fiir das Auftreten eines SLE ist, sondern
auch als pradisponierender Faktor bei photosen-
sitivem CLE eine Bedeutung haben konnte [26].
Dies fiihrt zu der Hypothese, dass die frithen Pro-
teine der klassischen Komplementkaskade einen
physiologischen Schutz darstellen und dass in Ab-
wesenheit von Komplement und insbesondere
von C1q dem mononukledren Phagozytosesystem
Immunkomplexe entgehen, die daraufhin im Ge-
webe abgelagert werden und zu einer entziind-
lichen Reaktion mit Freisetzung von Autoanti-
genen fithren kénnten [27].

Der CLE ist eine inflammatorische Autoimmuner-
krankung, wobei die genetische Pradisposition und
verschiedene Umweltfaktoren, wie z. B. UV-Strahlung,
Medikamente, Hormone, Rauchen oder irritative
Stimuli, die Erkrankung beeinflussen kénnen.

Klassifikation

v

Die Klassifikation der vielfdltigen Hautldsionen
beim CLE basiert auf der Einteilung nach James
N. Gilliam, der aufgrund histologischer Kriterien
LE-spezifische und LE-unspezifische kutane
Manifestationen unterschieden hat [7]. Zu den
LE-unspezifischen kutanen Manifestationen, die
hdufiger mit einem SLE assoziiert sind, zdhlen u.a.
Verdanderungen an den Akren in Form einer
okklusiven Vaskulopathie und andere vaskuldre
Hautldsionen (z.B. periunguale Teleangiektasien,
Livedo racemosa, Thrombophlebitis, Raynaud-
Syndrom). Die LE-spezifischen kutanen Manifes-
tationen werden aufgrund klinischer, serologi-
scher, histopathologischer und genetischer Befun-
de differenziert und als CLE bezeichnet. Die Klassi-
fikation des CLE wurde 2004 {iberarbeitet und um-
fasst 4 verschiedene Subtypen [28] (© Tab.1).

Subtypen

Akut kutaner Lupus erythematodes (ACLE)
Beim ACLE wird zwischen einer lokalisierten und
einer generalisierten Form unterschieden [29].
Die lokalisierte Form manifestiert sich weitaus
hdufiger und zeigt typischerweise das charakte-
ristische Bild eines ,Schmetterlingserythems*,
das sich zentrofazial unter Aussparung der Nasola-
bialfalten symmetrisch tiber die Wangen und den
Nasenriicken ausbreitet, scharf und regelmaRig
begrenzt ist und vom Patienten hadufig als Sonnen-
brand fehlgedeutet wird [29,30]. Die generalisier-
te Form des ACLE ist durch eine exanthematische
Ausbreitung mit multiplen, tiefroten oder lividen,
konfluierenden Makulae und Papeln am gesamten
Integument gekennzeichnet. Haufig ist sie mit
einer erhohten Krankheitsaktivitdt assoziiert und

Fort- und Weiterbildung

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.

Kuhn A et al. Kutaner Lupus erythematodes... Akt Dermatol 2013; 39: 36-52



Fort- und Weiterbildung

Tab.1 Disseldorfer Klassifikation des kutanen Lupus erythematodes.’ Subakut kutaner Lupus erythematodes
Akut kutaner Lupus erythematodes (ACLE) (SCLE)
~ lokalisierte Form Beim SCLE zeigen sich entweder symmetrisch
- generalisierte Form anuldre, erythematdse Plaques mit nach innen
Subakut kutaner Lupus erythematodes (SCLE) gerichteter Schuppung, zentraler Abblassung und
- anulére Form bogiger oder gyrierter Begrenzung durch poly-

- papulosquamdse Form
Chronisch kutaner Lupus erythematodes (CCLE)
- diskoider Lupus erythematodes (DLE)
lokalisierte Form
disseminierte Form

zyklische Konfluenz oder papulosquamose bzw.
psoriasiforme konfluierende Plaques, auch ein
gemeinsames Auftreten beider Morphen ist mog-
lich [9]. Da der SCLE durch eine ausgeprigte

- Lupus erythematodes profundus (LEP; Synonym: LE panniculitis) Photosensitivitdt gekennzeichnet ist, finden sich
- Chilblain Lupus erythematodes (CHLE) die Hautldsionen des SCLE bevorzugt an licht-
Intermittierender kutaner Lupus erythematodes (ICLE) exponierten Arealen wie Hals, Schultern, V-Areal
- Lupus erythematodes tumidus (LET) des oberen Thorax und Streckseiten der Arme
1 modifiziert nach Kuhn et al. [28]. (© Abb.1). Das Gesicht kann frei sein, der Kinn-

schatten ist in der Regel ausgespart. Unter den
Subtypen des CLE nimmt der SCLE eine interme-
didre Stellung ein, da er hdufiger mit dem Auf-
treten milder systemischer Begleitreaktionen
(insbesondere Arthralgien, Myalgien, Miidigkeit
und Abgeschlagenheit) assoziiert ist [29,30]. Der
SCLE hat einen schubférmig-rezidivierenden
Verlauf und heilt ohne Narbenbildung ab, charak-
teristisch sind jedoch hdufig persistierende
vitiligoartige Hypopigmentierungen. Ebenfalls
charakteristisch sind anti-Ro/SSA- (79-90%)
und/oder anti-La/SSB-Antikorper (30-50%), der
hdufige Nachweis eines positiven Rheumafaktors
sowie eine hohe Assoziation mit HLA-A1, -BS8
und -DR3 [14].

differenzialdiagnostisch von Arznei- und Virus- Das Rowell-Syndrom, das durch Erythema exsu-
exanthemen abzugrenzen. Im Bereich der Hinde  dativum multiformeartige Hautldsionen charak-
sind die Fingerstreckseiten insbesondere inter-  terisiert ist, stellt vermutlich eine Variante des
phalangeal befallen (bei der Dermatomyositis  SCLE dar [32]. Selten kann der SCLE auch ein
sind die Fingerknochel betont). Am proximalen  TEN-dhnliches Bild aufweisen [31].

Nagelfalz kénnen Teleangiektasien, eine periun-
guale Rétung und eine rote Lunula auffallen. Bei
einer sehr akuten Manifestation kdnnen an der

Abb.1 SCLE: Anuldre
Plaques mit nach innen ge-
richteter Schuppenkrause
und erythemat6sem Rand
mit polyzyklischer Konfluenz
sowie hypopigmentiertem
Zentrum am Riicken.

|
Der SCLE manifestiert sich als anuldre und/oder papu-
losquamose/psoriasiforme Variante und ist durch eine

Mundschleimhaut, beson.ders am harten Ga.umen hohe Photosensitivitit, Vorhandensein von anti-Ro/
und an den Lippen, Erosionen und Ulzerationen SSA-Antikérpern in hohem Prozentsatz und ein charak-
auftreten. Es kann sich sogar das Bild einer toxisch teristisches immungenetisches Profil gekennzeichnet.

epidermalen Nekrolyse (TEN) entwickeln, das als
»acute syndrome of apoptotic pan-epidermolysis*
(ASAP) bezeichnet wird [31]. Die Abheilung des  Chronisch kutaner Lupus erythematodes
ACLE erfolgt in der Regel ohne Narbenbildung, es ~ (CCLE)
kannjedoch zueiner transienten postinflammato-  Diskoider Lupus erythematodes (DLE)
rischen Hyperpigmentierung kommen [3].Zusdtz-  Die Hautldsionen des DLE beginnen uni- oder
lich kann sich neben einem diffusen Telogenefflu-  bilateral mit persistierenden linsen- bis miinz-
vium das sogenannte ,Lupus-Haar* ausbilden, mit ~ groRen, scharf begrenzten Erythemen und einem
feinen diinnen Haaren, insbesondere peripheram  deutlich tastbaren Infiltrat (© Abb.2a). Charakte-
Haaransatz, die leicht abbrechen. Der ACLE mani-  ristisch sind festhaftende, weiRe, follikuldre
festiert sich bei 20-60% der Patienten mit SLE, = Hyperkeratosen mit Hyperdsthesie (,Tapezier-
wird allerdings nicht immer als eigenstdndige  nagelphdnomen®“), deren manuelles Abheben
Variante angesehen, da diese Form meistens mit ~ schmerzhaft ist. Der aktive Randsaum der diskoi-
einem akuten Krankheitsverlauf und einer syste-  den Ldsionen weist ein Erythem auf [29,30]. Im
mischen Organmanifestation assoziiert ist. Verlauf heilt der DLE mit Atrophie und zentraler
Narbenbildung, Hypo- und Hyperpigmentierun-
Fir den ACLE ist das sogenannte ,,Schmetterlings- gen ab, und in beha'arten Arealen entsteht el.ne
erythem® charakteristisch, das sich zentrofazial unter vernarbende Alopezie (© Abb.2b). Im Bereich
Aussparung der Nasolabialfalten symmetrisch tber die von Nase und Mund kénnen sich Mutilationen
Wangen und den Nasenriicken ausbreitet. ausbilden, perioral hauflg mit vermikuldrer
(wurmstichartiger) Narbenbildung. Uberwiegend
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tritt der DLE als lokalisierte Form (80%) auf, Pra-
dilektionsstellen sind das Gesicht und das Kapilli-
tium, wobei insbesondere die Wangen, Stirn,
Ohren, Nase und Lippen befallen sind. Die diskoi-
den Ldsionen koénnen sich auch an der Mund-
schleimhaut manifestieren, wobei die Wangen-
schleimhaut hdufiger als der Gaumen betroffen
ist. Seltener entstehen die Ldsionen auch am
Stamm und den Streckseiten der Extremitdten, so-
dass diese Ausbreitung als disseminierte Form des
DLE (DDLE) definiert wird (© Abb.3). Der DLE
kann mit allen anderen Subtypen des CLE koexis-
tieren, und bei ca. 10% der Patienten konnen
diskoide Hautldsionen auch erstes Krankheits-
zeichen eines SLE sein [14]. Daher sollte bei Erst-
vorstellung eines Patienten mit DLE eine systemi-
sche Organmanifestation ausgeschlossen werden.
Hochtitrige ANA finden sich beim DLE nur selten,
gelegentlich sind anti-Ro/SSA- oder anti-U1-RNP-
Antikérper vorhanden, in der Regel aber keine
anti-dsDNS-Antikorper.

|
Der DLE ist der haufigste Subtyp des CLE und ent-
wickelt im Verlauf eine zentrale Narbenbildung sowie
Hypo- und Hyperpigmentierungen und in behaarten
Arealen eine vernarbende Alopezie.

Lupus erythematodes profundus (LEP)

Der LEP (auch: Lupus panniculitis) ist durch das
Auftreten subkutaner, knotiger oder plattenarti-
ger, derber Infiltrate gekennzeichnet, die bis in
das subkutane Fettgewebe reichen und mit der
dartiber liegenden Haut verbacken sein kénnen.
Histologisch findet sich eine lobuldre Pannikulitis.
Pradilektionsstellen sind insbesondere die Ober-
schenkel und die Glutealregion sowie die oberen
Extremitdten, aber auch das Kapillitium, das Ge-
sicht und die Brustregion konnen befallen sein.
Im Verlauf kann der LEP ulzerieren und mit tief
eingezogenen, kosmetisch stark beeintrachtigen-
den Narben und einer Lipatrophie abheilen
(© Abb.4) [29,30]. In dlteren Ldsionen kann es
zu Kalzifizierungen kommen. Bei bis zu 75% der
Patienten kénnen ANA nachgewiesen werden,
spezifische Autoantikorper in der ANA-Differen-
zierung sind jedoch meistens nicht nachweisbar
[14]. Der LEP kann selten durch ein Trauma und
irritative Stimuli im Sinne eines K6ébner-Phdno-
mens getriggert werden und sowohl mit einem
DLE als auch einem SLE assoziiert sein.

|
Die Lasionen des LEP konnen ulzerieren und mit kos-
metisch stark beeintrachtigenden Narben und einer
Lipatrophie abheilen.

Chilblain Lupus erythematodes (CHLE)

Der CHLE ist durch druckdolente, lividrote
Schwellungen und polsterartige Knoten mit zum
Teil zentraler Erosion, Ulzeration oder Keratose
gekennzeichnet, die in der feucht-kalten Jahres-
zeit auftreten. Diese Hautldsionen manifestieren

Fort- und Weiterbildung

Abb.2 a DLE: Diskoide
Ldsion mit zentraler weiRer
Hyperkeratose und erythe-
matosem Rand an der linken
Wange und praaurikuldr.

b Vernarbende Alopezie mit
Hyperkeratose und Erythem
am Kapillitium.

Abb.3 DDLE: Konfluierende diskoide erythemattse Herde mit weiRen, follikuldren Hyper-

keratosen am rechten Unterarm.

sich fast ausschlief3lich bei Frauen an den distalen,
kélteexponierten Arealen der Extremitdten, ins-
besondere an Fingern, Zehen und Fersen, seltener
auch an Nase und Ohren (© Abb.5). Abhdngig von
der Jahreszeit zeigt der CHLE einen chronischen
Verlauf, eine klinische und histologische Abgren-
zung von Perniones ist hdufig schwierig [29,30].
Hinweisend konnen erhohte ANA, anti-Ro/SSA-
Antikérper und ein positiver Rheumafaktor sein;
eine Assoziation mit anderen Subtypen des CLE
unterstiitzt ebenfalls die Diagnose. In bis zu 20%
entwickeln sich bei Patienten mit CHLE Anzei-
chen eines SLE.

|
Der CHLE manifestiert sich in der feucht-kalten Jahres-
zeit, sodass die Abgrenzung von Perniones haufig
schwierig ist.
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Abb.4  Z.n. LEP: Tiefe
Lipatrophie am linken Ober-
arm.

Abb.5 CHLE: Entziind-
liches Erythem und Odem
mit Hyperkeratose am
Fingerendglied D3.

Abb.6 LET: Kleine anuldre
Plaques mit 6demat6sem
eleviertem Rand ohne epi-
dermale Komponente.
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Intermittierender kutaner Lupus
erythematodes (ICLE)

Lupus erythematodes tumidus (LET)

Der LET ist eine seltene Variante des CLE, die sich
aufgrund der sehr hohen Photosensitivitdt bevor-
zugt in lichtexponierten Arealen wie dem Ge-
sicht, dem oberen Thorax und der oberen Extre-
mitdt manifestiert [33,34]. Die charakteristischen
Hautldsionen erscheinen als sukkulente, Urtika-
ria-dhnliche, erythematdse Papeln oder Plaques
ohne epidermale Beteiligung, die auch halbmond-
formig oder anuldr angeordnet sein konnen und

Kuhn A et al. Kutaner Lupus erythematodes... Akt Dermatol 2013; 39: 36-52

ohne Vernarbung und Dyspigmentierung abhei-
len (© Abb.6). Der LET kann durch standardisierte
Photoprovokationstestungen bei iiber 70% der
Patienten induziert werden und ohne Vernarbung
oder Dyspigmentierung abheilen [35]. Dieser Sub-
typ ist durch einen wechselhaften Verlauf mit gu-
ter Prognose gekennzeichnet, eine Assoziation mit
systemischer Organbeteiligung ist eher selten und
eine spontane Riickbildung ist mdglich. Erhohte
Titer von ANA finden sich in 10-30%, anti-Ro/
SSA- und/oder anti-La/SSB-Antikérper in ca. 5%
der Patienten. Aufgrund der oft schwierigen diffe-
renzialdiagnostischen Abgrenzung des LET von
der lymphozytdren Infiltration Jessner-Kanof/Ery-
thema arciforme et palpabile wurde der LET in der
Literatur nur selten beriicksichtigt und die Bewer-
tung als eigene Entitdt lange Zeit erschwert [11].
Ob die lymphozytdre Infiltration Jessner-Kanof
eine eigene Erkrankung darstellt oder dem LET zu-
geordnet werden kann, wird zurzeit noch disku-
tiert.

Der LET ist durch sukkulente, Urtikaria-dhnliche, ery-
thematdse Papeln oder Plaques ohne epidermale Be-
teiligung gekennzeichnet und heilt ohne Residuen ab.

Sonderformen

Bulléser Lupus erythematodes (BLE)
Charakteristisch fiir das seltene Krankheitsbild
des BLE ist eine subepidermale Blasenbildung
mit bandférmigen oder granuldren Ablagerungen
von Immunglobulinen und Komplement entlang
der Basalmembran in der direkten Immunfluo-
reszenz (DIF). Auf erythematésem Grund und/
oder normaler Haut kénnen sich einzelne oder
gruppierte kleine oder gréfRere pralle Blasen
bilden [36]. Haufig zeigen die Patienten neben
einem erhohten Titer von ANA auch Antikdrper
gegen Kollagen Typ VII wie bei der Epidermolysis
bullosa aquisita [90]. In der Regel ist der BLE mit
akuten und schweren Verldufen eines SLE asso-
ziiert. Der BLE ist jedoch von bullésen Hautldsio-
nen abzugrenzen, die sich sekundar bei Patienten
mit anderen Subtypen des CLE entwickeln kon-
nen, z.B. im peripheren Bereich ausgepragter
Lasionen des SCLE. Weiterhin sind bulldse Auto-
immundermatosen (z.B. bulléses Pemphigoid)
vom BLE abzugrenzen, die anekdotisch in Asso-
ziation mit einem SLE beschrieben worden sind.

Der BLE zeigt eine subepidermale Blasenbildung und
ist haufig mit akuten und schweren Verldufen eines
SLE assoziiert.

Neonataler Lupus erythematodes (NLE)

Der NLE wird {iberwiegend durch die diaplazen-
tare Ubertragung von anti-Ro/SSA-Antikérpern
(zum Teil in Kombination mit anti-La/SSB-Anti-
korpern) von der Mutter auf den Fetus ausgelost
[37]. Die kutanen Manifestationen des NLE kon-
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Tab.2 Laboruntersuchungen bei kutanem Lupus erythematodes (CLE).!

Basislabor bei Verdacht auf CLE:

- BSG - Anti-ds-DNS und ENA-Screen bei positiven ANA (HEp-2-Zelltest)
- CRP - Komplementfaktoren C3 und C4

- Differenzialblutbild - Antiphospholipid-Antikérper, PTT, Lupus-Antikoagulans

- Leberenzyme (GPT, yGT, AP, LDH) - Immunglobuline

- Serum-Kreatinin - Rheumafaktor

- Ggf. CK - TSH, Schilddriisenantikorper

- Urinstatus und -sediment - VDRL

- ANA-Titer und -muster (HEp-2-Zelltest) - Bestimmung der glomeruldren Filtrationsrate

Spezielle Laboruntersuchungen (nach histologischer Diagnosesicherung eines CLE):

- EiweiBausscheidung im 24 h-Urin (bei Nachweis von EiweiB im Urinstatus)
- Glucose-6-Phosphatdehydrogenase-Aktivitét (vor Therapie mit Antimalariamitteln fakultativ, bei

Dapson obligat). Weitere Laboruntersuchungen sind abhangig von der klinischen Symptomatik.

" modifiziert nach Kuhn et al. [14].

nen bereits bei der Geburt vorhanden sein, aber
auch erst in den ersten Lebenswochen auftreten,
morphologisch entsprechen sie den Haut-
veranderungen eines SCLE [90]. Die erythemato-
sen Flecken, Papeln und anuldren Plaques mit
nach innen gerichteter Schuppung treten vor al-
lem an UV-exponierten Arealen auf. Die Miitter,
die Antikorper gegen Ro/SSA und/oder La/SSB
aufweisen, konnen klinisch unauffallig oder an ei-
ner Kollagenose erkrankt sein. Beim Feten bilden
sich Antikdrper zusammen mit den Hautverdnde-
rungen innerhalb von 6 Monaten zuriick [91].
Eine Organbeteiligung des hdmatopoetischen
Systems, der Leber oder der Nieren ist sehr selten.
Die Kinder sollten in regelmdfigen Abstdnden
kontrolliert werden, da die Wahrscheinlichkeit
des Auftretens von Autoimmunerkrankungen im
weiteren Verlauf erhdht sein kann. Die anti-Ro/
SSA- und anti-La/SSB-Antikérper kénnen das
Reizleitungssystem des fetalen Herzens schddi-
gen und zum kongenitalen AV-Block fiihren. Das
Risiko eines AV-Blocks in der Erstschwanger-
schaft einer anti-Ro/SSA-Antikérper-positiven
Mutter betrdgt 2-3%, hat die Mutter bereits ein
Kind mit NLE geboren, steigt das Risiko in einer
Folgeschwangerschaft bis auf 25% [91]. Bei Pa-
tienten mit SLE wird heutzutage Hydroxychloro-
quin in der Regel in der Schwangerschaft belas-
sen, wenn die Patienten Hydroxychloroquin
schon zum Zeitpunkt der Konzeption einnahmen.
Bei anti-Ro/SSA-Anitkorper-positiven Patienten,
die bereits ein Kind mit kardialer Beteiligung ge-
boren hatten (AV-Block 2. oder 3. Grades, isolierte
Kardiomyopathie, endokardiale Fibroelastose),
war das Risiko bei Einnahme von Hydroxychloro-
quin wdhrend einer Folgeschwangerschaft redu-
ziert. Eine kardiale Beteiligung der Feten trat nur
bei 7,5% dieser Patienten auf (3 von 40) gegen-
tiber 21,2% (46 von 217) bei den Feten, deren
Miitter kein Hydroxychloroquin in der Schwan-
gerschaft einnahmen.

|
Der NLE wird tiberwiegend durch die diaplazentare
Ubertragung von anti-Ro/SSA-Antikérpern von der
Mutter auf den Fetus ausgelost.

Diagnostik

v

Die Diagnostik von Hautmanifestationen des CLE
basiert auf einer detaillierten Anamnese, der der-
matologisch-klinischen Untersuchung und der
Histopathologie (ggf. auch in Kombination mit
der direkten Immunfluoreszenz). Fiir die weitere
Beurteilung ist insbesondere die serologische
und, symptomorientiert, eine apparative Diag-
nostik zu empfehlen [14]. Zusitzlich kann eine
standardisierte Photoprovokationstestung von
diagnostischem Nutzen sein.

Labordiagnostik

Bei Verdacht auf einen CLE wird eine gezielte La-
bordiagnostik empfohlen, die nach histopatholo-
gischer Bestdtigung der Diagnose erweitert wer-
den sollte (© Tab.2).Im Serum der Patienten kon-
nen ANA in Abhdngigkeit von dem jeweiligen
Subtyp in unterschiedlicher Haufigkeit nachge-
wiesen werden, die jedoch wesentlich niedrigere
Titer als beim SLE aufweisen. Zusdtzlich zum
Nachweis von anti-Ro/SSA- und anti-La/SSB-Anti-
korpern, die insbesondere bei Patienten mit SCLE
auftreten, gibt es keine weiteren spezifischen
Autoantikorper fiir die einzelnen Subtypen des
CLE. Charakteristisch ist vielmehr die Abwesen-
heit von Autoantikérpern gegen ds-DNS und Sm,
die nur bei Patienten mit SLE vorkommen [38].

Histologie

Die verschiedenen Subtypen des CLE zeigen in der
histologischen Untersuchung hdufig ein perivas-
kuldres und periadnexielles lymphozytares Infil-
trat sowie eine als , Interface-Dermatitis“ bezeich-
nete lymphozytdre Entziindung der dermoepider-
malen Grenzzone [3,39,40]. Als Folge der vakuoli-
gen Degeneration der Basalmembranzone mit
nekrotischen Keratinozyten in der unteren Epider-
mis kommt es insbesondere beim DLE zur Atro-
phie der Epidermis mit einer Verbreiterung der
Basalmembran. In frithen Lasionen werden in der
papilliren Dermis Odeme und Erythrozytenextra-
vasate beobachtet, in dlteren Ldsionen lagern sich
Melanophagen als Folge der vakuoldren Degene-
ration in der oberen Dermis ab. Der SCLE zeigt hin-
gegen hdufig nur eine geringe Hyperkeratose bei
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Dermatitis und lymphozytdrem Infiltrat vor allem im Bereich der oberen Dermis. b, c Inter-
face-Dermatitis und Vakuolisierung der Basalmembranzone mit einzelnen nekrotischen Kera-
tinozyten.
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schmaler bis atropher Epidermis (© Abb.7a-c).
In der Dermatohistopathologie konnen einzelne
Kriterien fiir oder gegen einen bestimmten Subtyp
des CLE sprechen; so ist z.B. der LEP durch eine
lobuldre Pannikulitis mit dichtem lymphoidzelli-
gem Infiltrat und Muzinablagerungen charakteri-
siert (© Abb.8a,b). Typisch fiir den LET ist hin-
gegen das Fehlen der sonst charakteristischen In-
terface-Dermatitis (allenfalls diskret fokal vorhan-
den) in Kombination mit dichten Muzinablage-
rungen und lymphozytarem Infiltrat [41] (© Abb.
8c). Da die Dermatohistopathologie jedoch nicht
immer ein fiir die Subtypen des CLE typisches Bild
zeigt und Uberschneidungen auftreten koénnen,
miissen zur endgiiltigen Einordnung der Erkran-
kung Kklinische, serologische und dermatohisto-
pathologische Befunde korreliert werden [42].

Beim CLE ist histopathologisch haufig ein perivasku-
lares und periadnexielles lymphozytares Infiltrat sowie
eine als , Interface-Dermatitis“ bezeichnete lympho-
zytdre Entziindung der dermoepidermalen Grenzzone
zu beobachten.

Direkte Immunfluoreszenz (DIF)

Die direkte Inmunfluoreszenz kann die klinische
und histologische Diagnose des CLE unterstiitzen.
Bei allen Subtypen des CLE kénnen mit dieser
Methode bandférmige Ablagerungen von Immun-
globulinen (IgG und IgM, seltener IgA) und Kom-
plement (meist C3) entlang der Basalmembran-
zone ldsionaler Haut in unterschiedlicher Haufig-
keit nachgewiesen werden [43]. Bandférmige
Ablagerungen von IgG (mit oder ohne C3)in unbe-
fallener, lichtgeschiitzter Haut konnen auf einen
SLE hinweisen (positiver Lupusbandtest). Im Ge-
samtkontext der diagnostischen Moglichkeiten
tritt die DIF heutzutage jedoch in den Hintergrund.

Photoprovokationstestung

Zur Objektivierung der Photosensitivitdt bei Pa-
tienten mit CLE wurde ein standardisiertes Proto-
koll fiir eine Photoprovokationstestung entwickelt
[15]. Die Indikation fiir eine Photoprovokations-
testung ist insbesondere dann gegeben, wenn
Zweifel an der Diagnose eines CLE bestehen, das
Vorhandensein anderer Photodermatosen, wie
die hdufig assoziierte polymorphe Lichtdermatose
(PLD), ausgeschlossen werden soll oder die Anam-
nese beziiglich der Lichtempfindlichkeit des be-
treffenden Patienten nicht eindeutig erhoben wer-
den kann [3]. Fiir den CLE ist eine zeitverzogerte
Manifestation kutaner Lasionen nach Photoprovo-
kation (8+4,6 Tage) und eine ldngere Persistenz
der positiven Testreaktionen im Vergleich zu
anderen Photodermatosen charakteristisch. Bei
Patienten mit PLD entwickeln sich z.B. die Ldsio-
nen, die durch eine Photoprovokation induziert
werden, im Vergleich zum CLE signifikant frither
[16]. Aufgrund der zeitlichen Latenz der UV-Expo-
sition und dem Auftreten eines CLE korrelieren die
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Angaben zur anamnestischen Photosensitivitdt
bei den verschiedenen Subtypen der Erkrankung
jedoch nicht immer mit den Ergebnissen der Pho-
toprovokation [14]. Im Einzelfall kann daher die
Photoprovokationstestung den Patienten auch fiir
die Notwendigkeit konsequenter Lichtschutz-
mafnahmen sensibilisieren. Vor der Photoprovo-
kationstestung muss eine Aufkldrung tiber Nutzen
und Risiken erfolgen, die u.a. eine Erérterung po-
tenzieller Nebenwirkungen, wie z.B. Dermatitis
solaris, persistierende Hyperpigmentierung, ein-
schlief3en sollte. Photoprovozierte Lisionen soll-
ten jedoch nicht nur klinisch bis zu 4 Wochen
nach UV-Exposition beurteilt werden, sondern
moglichst auch histopathologisch aufgearbeitet
werden [14].

Apparative Diagnostik

Apparative Untersuchungen beim CLE sind initial
nicht indiziert und sollten symptom- und verlauf-
sorientiert sowie in Abhdngigkeit von der einge-
leiteten Therapie durchgefiihrt werden (© Tab. 3).
Eine laborchemische Verschlechterung der Nie-
renfunktion mit erhohter EiweilRausscheidung,
ein kontinuierlicher Blutdruckanstieg oder die
Entwicklung von Beinddemen sollten neben einer
Duplex-Sonografie der Niere ggf. eine Nierenbiop-
sie nach sich ziehen, um eine behandlungsbediirf-
tige Glomerulonephritis als Manifestation eines
SLE nicht zu {ibersehen. Bei Wesensverdnderun-
gen, Kopfschmerzen verschiedenster Art, motori-
schen und sensorischen Ausfdllen als Zeichen
einer neurologischen Manifestation sollte auch
beim CLE eine neurologische/psychiatrische Un-
tersuchung mit Kernspintomografie des Gehirns
durchgefiihrt werden [90]. In Abhdngigkeit von
der klinischen Symptomatik sollte ggf. ein Elektro-
enzephalogramm, ein Elektromyogramm, die
Messung der Nervenleitgeschwindigkeit und eine
Liquorpunktion angeschlossen werden [14]. Bei
kardiopulmonaler Symptomatik ist eine Echokar-
diografie, eine Lungenfunktion und ggf. ein hoch-
auflosendes CT-Thorax zu empfehlen.

Aktivitdtsscore (RCLASI)

v

Zur Beurteilung der Effektivitdt einer Therapie bei
Patienten mit ACLE/SLE, DLE und SCLE wurde der
Cutaneous Lupus Erythematosus Disease Area
and Severity Index (CLASI) entwickelt, ein Punkt-
wertesystem, das sowohl die anatomische Region
(z.B. Gesicht, Brust, Arme) als auch die Morpholo-
gie (Erythem, Schuppung, Dyspigmentierung,
Vernarbung) der einzelnen Hautldsionen beriick-
sichtigt [44]. Weiterhin wird zwischen Aktivitdt
(»activity*) und Schadigung (,damage*) der Er-
krankung unterschieden, wobei Punktwerte von
0 bis max. 3 den einzelnen Effloreszenzen zuge-
teilt werden kénnen. Da aber nicht alle Subtypen
des CLE, wie z.B. der LET oder der LEP, mit dem
CLASI dhnlich gut erfasst werden kénnen, wurde

dieser iiberarbeitet und als ,Revised Cutaneous
Lupus Erythematosus Disease Area and Severity
Index (RCLASI)* validiert [45]. Um auch friihe
Stadien des CLE und insbesondere den LET zu er-
fassen, wurde z.B. die Kategorie ,Odem/Infiltrat*
in den Aktivititsscore aufgenommen; weiterhin
wurden die Parameter ,subkutaner Knoten/
Plaque“ und ,Lipatrophie“ eingeschlossen, um
den LEP genau zu erfassen. Auch wurde die Betei-
ligung der Schleimhaut genauer definiert, indem
zwischen erythematoser und keratotischer Mani-
festation unterschieden und Erosion/Ulzeration
hinzugefiigt wurden [90]. Kiirzlich wurden noch
2 weitere Scores fiir die Aktivitat (,activity”) und
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Abb.8 Histologie (HE-Far-
bung): a LEP mit lobuldrer
Pannikulitis mit dichtem
lymphoidzelligem Infiltrat.
b Detailaufnahme mit Fett-
gewebsnekrosen und Histio-
zyten mit phagozytiertem
nukleirem Debris. c Uber-
sicht eines LET mit dermalen
Lfleckformigen® lympho-
zytaren Infiltraten, die peri-
vaskuldr und periadnexiell
angeordnet sind, sowie
interstitiellen Muzinablage-
rungen.

¥ Thieme &
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Tab.3 Apparative Diagnostik bei kutanem Lupus erythematodes.’

Diese Untersuchungen sind nur symptomorientiert indiziert:

- Rontgen-Thorax
- EKG
- Echokardiografie

- Lungenfunktion mit Messung der CO-Diffusionskapazitat

- Abdomensonografie

(falls pathologisch ggf. HR-CT Thorax)

- Ultraschall, Duplexsonografie und ggf. Rontgen der Gelenke

" modifiziert nach Kuhn et al. [14].

% (§ Thieme ¢

Schéddigung (,damage“) des DLE (SADDLE) bzw.
CLE (CLASS) vorgeschlagen [46,47].

Der RCLASI ist ein Score zur Bestimmung der Aktivitdt
und Schadigung der verschiedenen Subtypen des CLE.

ACR-Kriterien

v

Zur Klassifikation des SLE wurden Kriterien vom
L~American College of Rheumatology (ACR)“ ent-
wickelt, die 1977 erstellt und 1982 {iberarbeitet
worden sind [3,48]. Falls 4 oder mehr dieser 11
Kriterien (gleichzeitig oder im Verlauf der Erkran-
kung) erfiillt sind, gilt die Diagnose eines SLE als
bestdtigt. Da allein 4 Kriterien dermatologische
Aspekte (Schmetterlingserythem, diskoide Haut-
ldsionen, orale oder nasale Schleimhautulzera,
Photosensitivitdt) umfassen oder Kriterien relativ
unspezifisch sein kénnen, z.B. Photosensitivitdt
bei gleichzeitiger polymorpher Lichtdermatose
(PLD), liegt keine hohe Spezifitdt fiir die Diagnose
eines SLE vor, d.h. Patienten mit CLE kénnen for-
mal die ACR-Kriterien erfiillen, ohne an einem
manifesten SLE erkrankt zu sein [14]. Ca. 50% der
Patienten mit SCLE und ca. 20% der Patienten mit
DLE erfiillen 4 oder mehr ACR-Kriterien, sodass
folglich ein SLE iiberdiagnostiziert wird [14]. Ins-
besondere Patienten mit SCLE kénnen eigentlich
nicht nach den ACR-Kriterien evaluiert werden,
da aulBer dem Schmetterlingserythem und diskoi-
den Lisionen keine anderen LE-spezifischen Haut-
manifestationen in diesen Kriterien enthalten
sind. Aufgrund der Uberbewertung und der gerin-
gen Spezifitdt der dermatologischen Kriterien eig-
nen sich die ACR-Kriterien daher nicht fiir die Ab-
grenzung des CLE vom SLE. Im Jahr 2012 wurden
von den Systemic Lupus International Collabora-
ting Clinics (SLICC) neue Kriterien zur Klassifika-
tion des SLE aufgestellt. Diese SLICC-Kriterien um-
fassen 17 klinische und immunologische Kriterien
und beinhalten im Vergleich zu den ACR-Kriterien
z.B. zusitzlich das Kriterium der nicht-vernarben-
den Alopezie oder auch der Synovitis, jedoch wird
z.B. ,Photosensitivitdit“ nicht mehr als eigenes
Kriterium aufgefiihrt [92].

|
Die ACR-Kriterien eignen sich aufgrund der geringen
Spezifitit und der Uberbewertung der dermatologi-
schen Kriterien nicht zur Abgrenzung des CLE vom SLE.
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Therapie

v

Die Behandlung des CLE erfordert eine der Aktivi-
tit und Auspragung sowohl kutaner als auch
moglicher systemischer Manifestationen ange-
passte Vorgehensweise, eine topische Therapie ist
nur bei Befall einzelner Areale indiziert. Therapie-
resistenz, ausgedehnte Beteiligung und/oder
Risiko einer Vernarbung bzw. Dyspigmentierung
machen eine frithzeitige systemische Therapie
notwendig [3,50,51]. Prophylaktischen Malinah-
men, wie z.B. Lichtschutz, Nikotinkarenz und Mei-
den von ausléosenden Medikamenten, kommen
neben der Therapie bereits vorhandener kutaner
Manifestationen eine besondere Bedeutung zu.

Prophylaxe

In zahlreichen Studien und Berichten wurde eine
hohe Photosensitivitdt bei Patienten mit CLE
beobachtet, die mit einer UV-Induktion bzw. Ver-
schlechterung der Erkrankung assoziiert ist; da-
her sind konsequente LichtschutzmaBnahmen
wichtig [15]. Eine Sonnenexposition sollte insbe-
sondere in den Mittagsstunden (11-15 Uhr) ver-
mieden werden, auch von kiinstlicher UV-Strah-
lung (z.B. in Sonnenstudios) wird abgeraten.
Patienten sollten auch darauf hingewiesen wer-
den, dass Fensterglas (auch Autoscheiben) fiir
UVA-Strahlung durchlassig ist [52].

Die Applikation von Sonnenschutzprdparaten mit
hochpotenten chemischen und/oder physikali-
schen UVA- und UVB-Lichtschutzfiltern (LSF 50 +),
die in ausreichender Menge (ca. 2mg/cm?) und
mindestens 20 -30 Minuten vor der Sonnenexpo-
sition aufgetragen werden sollten sowie das Tra-
gen von lichtundurchlassiger Kleidung und einer
Kopfbedeckung ist als konsequenter Lichtschutz
zu empfehlen [3,53]. Kiirzlich hat eine prospek-
tive randomisierte, doppelblinde, intraindividu-
elle vehikel-kontrollierte Studie gezeigt, dass
durch die Anwendung eines breiten chemischen
und physikalischen UVA- und UVB-Lichtfilters
mit Vitamin E als Antioxidans die Induktion eines
CLE in einer standardisierten Photoprovokations-
testung bei 16 Patienten verhindert werden
konnte [54]. Zurzeit werden Lichtschutzpraparate
beim CLE wie auch bei anderen schweren Licht-
dermatosen von den Krankenkassen leider nicht
mehr erstattet, obwohl durch diese prdventive
MaRBnahme topische und systemische Medika-
mente eingespart und Exazerbationen der Er-
krankung verhindert werden kénnen [15]. Weite-
re MaRnahmen zur Prophylaxe eines CLE beinhal-
ten, dass diesen Patienten ausdriicklich vom
Nikotinkonsum durch Rauchen abgeraten werden
sollte [14]. Patienten mit DLE sollten auch {iber
das Kébner-Phdanomen aufgekldrt werden [23],
und SCLE-Patienten sollten auf die am haufigsten
beschriebenen Medikamente, die einen DI-SCLE
auslosen konnen (z.B. Terbinafin, Hydrochloro-
thiazid), verzichten [55]. Bei Patienten mit Kin-
derwunsch ist eine Untersuchung auf Antikdrper
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gegen Ro/SSA und La/SSB sowie auf anti-Cardioli-
pin-, anti-Beta-2-Glykoprotein-Antikérper und
das Lupus-Antikoagulans anzuraten.

Zur Vorbeugung von Hautlasionen oder deren Exazer-
bation werden ein konsequenter Lichtschutz, Rauch-

abstinenz und das Meiden bestimmter Medikamente
empfohlen.

Topische Therapie

Die Therapie der ersten Wahl zur lokalen Behand-
lung von kutanen Manifestationen eines CLE sind
topische Glukokortikosteroide der Wirkstoffklas-
sen Il und III (© Tab.4). Es besteht zwar ein brei-
ter Konsens zur Effektivitdt von Glukokortikoste-
roiden, jedoch existiert hierzu laut ,Cochrane
Database of Systemic Reviews* nur eine randomi-
sierte Studie [56]. Wegen der bekannten Neben-
wirkungen (z.B. Atrophie, Teleangiektasien)
muss die ldngere oder wiederholte Anwendung
insbesondere im Gesicht und in den Intertrigines
kritisch betrachtet werden. Am Kapillitium und
an Palmae und Plantae sowie bei hyperkeratoti-
schen Manifestationen bedarf es jedoch hdufig
einer Anwendung von Glukokortikosteroiden der
Wirkstoffklasse IV, wobei die Effizienz durch Ok-
klusion noch erhéht werden kann [90]. Semiok-
klusive, selbsthaftende Hydrokolloidverbande
haben sich hierbei bewdhrt. Mittels intraldsio-
naler Injektion von Triamcinolonacetonid kénnen
insbesondere therapierefraktire Ldsionen des
DLE behandelt werden. Hierbei diirfen nur gerin-
ge Mengen (z.B. 0,1-0,2ml einer Suspension aus
10mg/ml) streng intradermal direkt in die Ldsion
injiziert werden, eine Wiederholung der Behand-
lung ist nach 4-6 Wochen mdoglich. Wegen des
Risikos einer Lipatrophie sind Injektionen in die
Subkutis unbedingt zu vermeiden [14].

|
Zur lokalen Behandlung sind topische Glukokortiko-
steroide die Therapie der ersten Wahl. Semiokklusive,
selbsthaftende Hydrokolloidverbdnde konnen die
Effektivitat, aber auch das Auftreten von Nebenwir-
kungen erhdhen.

In den letzten Jahren haben topische Calcineurin-
inhibitoren (Tacrolimus 0,1%-Salbe, Pimecroli-
mus 1%-Creme) eine gute Wirksamkeit bei
Patienten mit CLE (vor allem bei ACLE, SCLE und
LET sowie friihen Ladsionen eines DLE) gezeigt
[57]. In einer neuen randomisierten, doppel-blin-
den, vehikel-kontrollierten Studie bei 30 Patien-
ten mit CLE konnte ein positiver Effekt von Tacro-
limus 0,1%-Salbe besonders bei akuten, 6dema-
tosen, nicht-hyperkeratotischen Ldsionen gezeigt
werden [58]. Da das Risiko einer Atrophie als
Nebenwirkung im Gegensatz zu topischen Gluko-
kortikosteroiden nicht besteht, sind topische Cal-
cineurininhibitoren besonders zur Therapie eines
CLE im Gesicht geeignet, ggf. auch okklusiv (,off-
label“, Zulassung bisher nur fiir atopische Derma-

Fort- und Weiterbildung

Tab.4 Lokale Therapieoptionen bei kutanem Lupus erythematodes.’

Topische Therapien der 1. Wahl
- Glukokortikosteroide
topisch
okklusiv (unter Folie)
intraldsional
- topische Immunmodulatoren
Tacrolimus-Salbe 0,1 %
Pimecrolimus-Creme 1%
Weitere topische Therapien
- R-Salbutamol-Creme 0,5 % (bisher keine Zulassung)

" modifiziert nach Kuhn et al. [14].

titis). In einer kiirzlich durchgefiihrten prospek-
tiven, offenen Studie zeigte eine Kombination
von Tacrolimus-Salbe bzw. Pimecrolimus-Creme
und einem Antimalariamittel (Hydroxychloro-
quin) eine gute Wirksamkeit bei Patienten mit
verschiedenen Subtypen des CLE [59]. Weiterhin
wurde die Anwendung eines neuen topischen
Prdparates (0,5% R-Salbutamol-Creme) in 2 Stu-
dien untersucht und fiihrte insbesondere beim
DLE zu einer guten Besserung bzw. Abheilung
der Hautldsionen [60,61]. Diese Ergebnisse
bediirfen jedoch noch einer Bestdtigung in weite-
ren randomisierten kontrollierten Studien.

|
Topische Calcineurininhibitoren sind beim CLE eine
therapeutische Alternative und insbesondere zur
Behandlung im Gesicht geeignet.

Die Anwendung von topischen Retinoiden oder
Imiquimod wurde nur in einzelnen Fallberichten
bei Patienten mit therapierefraktirem hypertro-
phen CLE bzw. DLE am Kapillitium oder dissemi-
niertem DLE beschrieben [14]. Imiquimod und
topische Retinoide konnen daher aufgrund der Da-
tenlage und auch der eigenen Erfahrungen beim
CLE bisher nicht empfohlen werden. Als mégliche
zusdtzliche Therapie von diskoiden Hautldsionen
konnen auch Laser- oder Kryotherapie sowie eine
Dermabrasio zum Einsatz kommen. Aufgrund der
potenziellen Méglichkeit einer Induktion spezifi-
scher kutaner Ldsionen im Sinne eines , Kébner-
Phanomens*“ sollten diese Optionen nur nach in-
tensiver Abwdgung des Nutzen-Risiko-Verhdltnis-
ses gegeniiber anderen therapeutischen Méglich-
keiten und unter systemischer Therapie mit z.B.
Antimalariamitteln erfolgen [14,62].

Imiquimod und topische Retinoide konnen derzeit zur
Behandlung des CLE nicht empfohlen werden.

Systemische Therapie

Fiir den CLE sind bisher keine Medikamente ex-
plizit zugelassen [63]. Verschiedene Immunsup-
pressiva (z.B. Azathioprin, Methotrexat, Cyclo-
phosphamid) haben fiir die Therapie des SLE
oder fiir andere ,vermutlich immunpathologisch
bedingte Hauterkrankungen“ bzw. ,bedrohlich
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Tab.5 Systemische Therapieoptionen bei kutanem Lupus erytematodes.'

Wirkstoff

Therapie der 1. Wahl
Hydroxychloroquin
Chloroquin

Mepacrin

Maogliche Anwendung bei CLE

CLE
CLE
therapieresistenter CLE: in Kombination mit Hydroxychloro-

quin oder Chloroquin
oder allein bei Retinopathie

Glukokortikosteroide
(per os oder StoRtherapie)
Therapie der 2. Wahl

nur bei akuten und schweren Manifestationen eines CLE

MTX SCLE besserals DLE, lokalisierter DLE besser als disseminierter
DLE

Acitretin hypertropher DLE, ggf. SCLE, CLE/Lichen-planus-Overlap

Isotretinoin hypertropher DLE, ggf. SCLE, CLE/Lichen-planus-Overlap

Dapson frither lokalisierter DLE, orale Ulzera, urtikarielle Vaskulitis,
LEP, ggf. SCLE

MMF/MP-S insbesondere SCLE

" modifiziert nach Kuhn et al. [14].

% & Thieme &

verlaufende Autoimmunerkrankungen“ jedoch
eine Zulassung [90] (© Tab.5).

Antimalariamittel

Bei allen Subtypen des CLE sind Antimalariamittel
die Therapie der ersten Wahl und zeigen bei 50 -
90% der Patienten ein gutes Ansprechen [64]. Vor
Beginn und wdhrend der Therapie sind regelma-
Bige augendrztliche Untersuchungen und auch
Kontrollen von Blutbild, Leber- und Nierenwerten
zu empfehlen. Vor Einnahme von Antimalariamit-
teln wird empfohlen, einen Glucose-6-Phosphat-
Dehydrogenase-Mangel auszuschlieRen (fakulta-
tiv) [14,38]. Dariiber hinaus ist die herabgesetzte
Wirkung durch Rauchen zu beachten [19,22]. Als
Ursache fiir eine geringere Effektivitdt der Antima-
lariamittel bei Rauchern werden mehrere phar-
makokinetische und pharmakodynamische Me-
chanismen diskutiert, wie z.B. die Hemmung
einer Akkumulation der Antimalariamittel in
Lysosomen, sodass keine effektiven Wirkspiegel
erreicht werden [65]. Daher sollte den Patienten
eindringlich empfohlen werden, den Nikotinkon-
sum einzustellen [14]. In Deutschland kommen
vor allem Hydroxychloroquinsulfat und Chloro-
quinphosphat zum Einsatz. Die Dosierung der
Medikamente sollte sich bei Erwachsenen und
Kindern nach dem Idealkdérpergewicht (Berech-
nung: Mdnner: [Kérpergréf3e - 100] - 10%; Frauen:
[KorpergroRe - 100] - 15%) richten (Erwachsene:
Hydroxychloroquin: <6,5mg/kg KG/Tag; Chloro-
quin: <4mg/kg KG/Tag; Kinder: Hydroxychloro-
quin: 6 mg/kg KG/Tag fiir 1 Monat, danach <5 mg/
kg KG/Tag; Chloroquin: <3,5mg/kg KG/Tag), so-
dass eine irreversible Retinopathien vermieden
wird [64,66]. Da sich die Nebenwirkungen beider
Medikamente potenzieren, muss von einer Kom-
bination von Hydroxychloroquin und Chloroquin
dringend abgeraten werden. Nach 1-2 Wochen
einer Therapie mit Antimalariamitteln kann ein
leichtes Abblassen der Hautrétung auftreten, der
volle Therapieeffekt wird aber erst nach 4-6 Wo-
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chen gesehen. Wenn nach 3 Monaten keine Besse-
rung eingetreten ist, kann eine Kombination mit
Mepacrin erfolgen, das synergistisch mit den bei-
den genannten Substanzen wirkt und vor allem
nicht das Risiko einer Retinopathie erhoht. Die
Medikamente kdnnen sich auch in die Hornhaut
einlagern, diese Ablagerungen verursachen aber
meist keine Symptome und sind nach Absetzen
reversibel. Gastrointestinale Stérungen (Ubelkeit,
Erbrechen) sind die hdufigsten Nebenwirkungen,
die zum Absetzen der Antimalariamittel fithren
[64]. Diese Reaktionen kénnen verringert werden,
wenn die Medikamente abends vor dem Schlafen-
gehen eingenommen werden oder die Behand-
lung langsam eingeschlichen wird (nur ¥2 Tablette
tdglich oder sogar alle 2 Tage). Die Dosis kann lang-
sam alle 1-2 Wochen gesteigert werden. Kopf-
schmerzen, die in den ersten Wochen auftreten,
verschwinden meistens, gelegentlich ist eine ini-
tiale Dosisreduktion erforderlich [90]. Schlaflosig-
keit, Nervositidt, Krampfanfélle oder Psychosen
sowie toxische Neuropathien, Myopathien und
Kardiomyopathien treten sehr selten auf.
Mepacrin ist in Deutschland nur als Importpra-
parat erhdltlich und sollte in einer Dosierung von
100 mg eingesetzt werden. Es fithrt dosisabhdngig
zu einer reversiblen Gelbverfirbung der Haut und
kann Hyperpigmentierungen an Haut, Schleim-
haut und Néageln hervorrufen, die sich bei Dosisre-
duktion unter 50 mg/Tag zuriickbilden oder deut-
lich nachlassen. Ebenfalls abhdngig von Dosis und
Dauer einer Therapie mit Mepacrin kann sich ex-
trem selten eine aplastische Andmie entwickeln,
sodass regelmdfRige Kontrollen des Differenzial-
blutbildes erforderlich sind [28,64]. Weitere Ne-
benwirkungen, wie z.B. Kopfschmerzen, gastroin-
testinale Symptome (Diarrhoe, Anorexie, Nausea,
Bauchkrdampfe), betreffen etwa 30% der Patienten,
sie sind jedoch mild und verschwinden meist
spontan oder nach einer Dosisreduktion [90].

Antimalariamittel sind die systemische Therapie der
ersten Wahl bei allen Subtypen des CLE. Die Dosierung
sollte sich nach dem Ideal-Korpergewicht richten.

Methotrexat (MTX)

Der Einsatz von MTX bietet sich insbesondere
zur Behandlung therapierefraktirer Manifesta-
tionen im Rahmen des SCLE oder des lokalisier-
ten DLE an, auch in Kombination mit Antimala-
riamitteln [67]. In der Literatur wird eine Thera-
pie mit MTX beim CLE in einer Dosierung von 7,5
-25mg (0,2mg/kg Korpergewicht) einmal pro
Woche entweder oral, intravends (i.v.) oder sub-
kutan (s.c.) angegeben, zu Beginn wird eine Test-
dosis von 7,5mg empfohlen. Da die orale Appli-
kation grof3en interindividuellen Schwankungen
unterliegt und von den Patienten zum Teil nicht
gut vertragen wird, wird die subkutane Applika-
tion vorgezogen. Eine therapiebegleitende, nied-
rig dosierte Folsdure-Substitution mit 5mg (nicht
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am Tag der Methotrexat-Gabe) kann gastrointes-
tinale Beschwerden mildern [14]. Als Nebenwir-
kungen sind insbesondere eine Hepatotoxizitit
sowie die knochenmarktoxische Potenz von
MTX zu beachten, die regelmadfige Laborkontrol-
len und eine Sonografie bzw. Elastografie der
Leber erfordern. Bei langfristiger Anwendung
von MTX kann sich eine Leberfibrose/-zirrhose
entwickeln. Gelegentlich findet sich auch das
Bild einer Mukositis, sehr selten kann als Hyper-
sensitivitdtsreaktion eine MTX-Pneumonitis auf-
treten. Die Dosis von Methotrexat sollte bei Pa-
tienten mit eingeschrankter Nierenfunktion ent-
sprechend der Kreatininclearance angepasst wer-
den. Da auch niedrige MTX-Dosen zu intrauterin-
em Tod, Chromosomenanomalien und Fehlbil-
dungen fiihren konnen, sollte eine Therapie mit
MTX in der Schwangerschaft unterbleiben und
eine sichere Kontrazeption betrieben werden.
Kiirzlich wurde tiber die erfolgreiche Behandlung
von 2 Patienten mit therapierefraktirem SCLE,
die eine Kombinationstherapie von MTX und
Cyclosporin erhalten hatten, berichtet [68].

|
MTX eignet sich zur Behandlung therapierefraktarer
Hautldsionen des SCLE oder des lokalisierten DLE.
Die subkutane Applikation wird der oralen Gabe von
MTX vorgezogen.

Retinoide

Bei Therapieresistenz oder Unvertraglichkeit von
Antimalariamitteln kdnnen Retinoide wie z.B. Iso-
tretinoin und Acitretin beim DLE (insbesondere
bei der hyperkeratotisch-verrukésen/hypertro-
phen Variante) und beim SCLE eingesetzt werden
[3,69]. Aufgrund der Teratogenitdt diirfen Retinoi-
de bei Frauen nur unter strenger Kontrazeption
verwendet werden, die auch nach der Therapie zu
beachten ist (Acitretin: 2 Jahre; Isotretinoin: 1 Mo-
nat). Eine der wenigen randomisierten, doppel-
blinden Studien zeigte bei 58 Patienten mit DLE
oder SCLE eine vergleichbare Wirksamkeit von
Acitretin und Hydroxychloroquin [70]. In weiteren
offenen Studien und Fallberichten bei ca. 85 Pa-
tienten insbesondere mit DLE und SCLE wurden
Retinoide eingesetzt und zeigten bei 60-83% der
Patienten gute Behandlungsergebnisse [14]. Nach
den Richtlinien der ,American Academy of
Dermatology* wird Isotretinoin in einer Dosis von
1mg/kg KG/Tag und Acitretin in einer Dosis von
0,2-1mg/kg KG/Tag empfohlen. Nahezu obligat
ist das Auftreten der Trockenheit von Haut und
Schleimhduten, weitere mogliche Nebenwirkun-
gen sind gastrointestinale Beschwerden und Erho-
hung der Leberwerte und Blutfette, Stérungen des
Knochenstoffwechsels sowie Muskel- und Gelenk-
schmerzen [71]. Ein kiirzlicher Fallbericht doku-
mentiert 3 therapieresistente Patienten mit ver-
schiedenen Subtypen des CLE, die mit Alitretinoin
(10-30mg/Tag) behandelt worden sind und nach
kurzzeitiger Therapie eine jeweilige Riickbildung

der Hautldsionen (SCLE, DLE bei SLE, hypertropher
DLE) zeigten [72].

|
Eine Therapie mit systemischen Retinoiden kann beim
hyperthrophen DLE wirksam sein. Die Gabe von neue-
ren Retinoiden bei anderen Formen des CLE ist viel-
versprechend, aber die Durchfiihrung von klinischen
Studien muss abgewartet werden.

Dapson

Insbesondere der BLE ist eine Indikation fiir die
Therapie mit Dapson [3,73]. Weiterhin wird die-
ses Medikament bei mukokutanen Manifestatio-
nen eingesetzt, die mit einem CLE assoziiert sind,
z.B. bei oralen Ulzerationen sowie bei der urtika-
riellen Vaskulitis [71]. Nur bei weniger als 30% der
ca. 50 Patienten mit DLE, die insgesamt in der
Literatur beschrieben worden sind, ist jedoch ein
gutes Ergebnis mit Dapson zu erzielen, insbeson-
dere der DDLE zeigt eine geringe Ansprechrate
[74]. In Japan wurde Dapson bei 10 Patienten mit
LEP erfolgreich eingesetzt [75]. Dapson wird in
einer Dosierung von 50-200mg/Tag und auf-
grund der dosisabhdngigen Hdamolyse bzw. Bil-
dung von Methdmoglobin zusammen mit Vita-
min C (seltener Vitamin E oder Cimetidin) verab-
reicht [14]. Weitere Nebenwirkungen sind Kopf-
schmerzen, Schlafstérungen und selten periphere
Neuropathien; sehr selten kommt es zum Auftre-
ten eines Hypersensitivititssyndroms (Synonym:
»,Dapson-Syndrom“) mit Fieber, Exanthem, Hepa-
titis und Lymphknotenschwellungen. Prithera-
peutisch muss ein Glukose-6-phosphat-Dehydro-
genase-Mangel ausgeschlossen werden, und
wdhrend der Therapie mit Dapson sollte eine re-
gelmaRige Kontrolle von Blutbild, Leber-, Nieren-
werten und LDH erfolgen.

|
Dapson ist insbesondere beim BLE und mukokutanen
Manifestationen wirksam und wurde auch erfolgreich
beim LEP eingesetzt; bei Patienten mit DLE ist eine
geringe Ansprechrate zu beobachten.

Mycophenolatmofetil (MMF)/Mycopheno-
latsodium (MP-S)

MMF wird sehr erfolgreich bei der Lupusnephritis
im Rahmen des SLE eingesetzt [76]. Beim CLE
existieren in der Literatur lediglich Fallberichte
und retrospektive Fallsammlungen zum Einsatz
von MMF sowie eine prospektive Pilotstudie zum
Einsatz von MP-S. Im Jahr 2001 wurde ein nahezu
komplettes Abheilen eines CHLE unter MMF be-
richtet [77], im selben Jahr wurde eine deutliche
Verbesserung eines palmoplantaren DLE bei 2 Pa-
tienten beschrieben [78]. Zwei weitere Patienten
mit SCLE zeigten unter MMF eine komplette
Abheilung [79]. 2002 berichtete eine andere
Gruppe bei 5 Patienten mit SLE und gleichzeitig
bestehender kutaner Beteiligung (2 SCLE, 1 DLE,
1 LEP und 1 LET) eine vollstindige Abheilung
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bzw. deutliche Verbesserung ihrer Hautmanifes-
tationen unter MMF [80]. Im Gegensatz dazu
wurde 2005 eine retrospektive Fallsammlung
von 7 Patienten mit SLE und therapieresistenter
kutaner Beteiligung (ACLE, SCLE, DLE, CHLE, Vas-
kulitis und ,urticaral rash*) publiziert [81]; die
Hautldsionen von 6 Patienten zeigten unter einer
Therapie mit MMF kein Ansprechen. Das Neben-
wirkungsspektrum bei 2000 mg MMF pro Tag ist
im Vergleich zu anderen Immunsuppressiva ge-
ring. Die bisher bei Patienten mit CLE verwende-
te Tagesdosis reicht von 1000-3000mg MMF
pro Tag (dquivalent 720-2160mg MP-S pro Tag).
In einer prospektiven Pilotstudie wurde der Ein-
satz von MP-S bei 10 Patienten mit SCLE unter-
sucht, die vorab auf topische und systemische
Standardtherapien nicht angesprochen hatten
[82]. Alle Patienten zeigten eine signifikante
Reduktion des klinischen Scores (CLASI), der ldsio-
nalen Hautdicke (20MHz) und des Erythems
(Colorimetrie), und bei 3 Patienten kam es zu einer
vollstandigen Abheilung [3]. Das niedrigere Auf-
treten von gastrointestinalen Nebenwirkungen
spricht fiir den bevorzugten Einsatz von MP-S. Vor
Beginn und wihrend der Behandlung mit MMF
sowie bis 6 Wochen nach Beendigung der Behand-
lung muss eine wirksame Kontrazeption durchge-
fiihrt werden, eine Therapie mit MMF sollte erst
dann erfolgen, wenn ein negativer Schwanger-
schaftstest vorliegt. Da bisher keine kontrollierten
Studien existieren, sollten MMF und MP-S nur als
,Second-line“-Substanz beim CLE (insbesondere
SCLE) nach Therapieresistenz auf Antimalariamit-
tel und MTX eingesetzt werden [14].

MMEF und MP-S werden erfolgreich bei der Lupusneph-
ritis eingesetzt, konnen aber beim CLE nur als ,Second-
line“Substanz empfohlen werden.

Andere Therapieoptionen

Es existiert eine grof3e Anzahl von weiteren Medi-
kamenten, deren Effektivitdt bei Patienten mit CLE
in offenen Studien oder retrospektiven Analysen
bewertet wurde. Eine der effektivsten Therapieop-
tionen - insbesondere zur Behandlung des DLE ist
Thalidomid -, das aber aufgrund der bekannten
teratogenen Nebenwirkungen und der hohen
Inzidenz irreversibler peripherer Neuropathien
nur begrenzten Einsatz finden sollte [14]. In
fritheren Studien erwies sich dieses Medikament
unter teilweise sehr hoher Dosierung (>200mg/
Tag) bei therapierefraktirem DLE als dulRerst
wirksam [6]. Aber auch bei niedriger Dosierung
von 50 - 100 mg/Tag kommt es zum Auftreten von
Polyneuropathien, sodass Thalidomid nur nach
sorgfdltiger Abwdgung des Nutzen-Risiko-Ver-
héltnisses in Einzelfallen bei therapierefraktarem
CLE in niedriger Dosis in Frage kommt [83]. Neben
hochwirksamen kontrazeptiven Manahmen sind
therapiebegleitende neurologische Kontrollen
(inkl. EMG, Messung der Nervenleitgeschwindig-
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keit) zwingend erforderlich. Auch ist aufgrund der
Bekanntmachung der Arzneimittelkommission
der deutschen Arzteschaft in Deutschland eine
umfangreiche Dokumentation bei Anwendung
von Thalidomid erforderlich [14].

Thalidomid kann aufgrund der hohen Inzidenz von
irreversiblen Polyneuropathien nicht zur Therapie des
CLE empfohlen werden.

Lenalidomid, ein strukturelles Derivat von Thali-
domid, wird seit 2004 beim multiplen Myelom
eingesetzt; in 2 kiirzlich durchgefiihrten Studien
wurde Lenalidomid bei 7 Patienten mit CLE ein-
gesetzt, wobei bei 5 Patienten eine Verbesserung
der Hautldsionen beobachtet werden konnte [84,
85]. Die Ergebnisse von randomisierten kontrol-
lierten Studien sind jedoch abzuwarten, um die
Wirkung und Nebenwirkungen von Lenalidomid
bei Patienten mit CLE zu beurteilen.

Intravendse Immunglobuline sollten bei therapie-
refraktdrem CLE erst nach Versagen der Standard-
therapien bzw. bei therapielimitierenden Kontra-
indikationen in Betracht gezogen werden [3,14].
Neben der fehlenden Zulassung sind die hohen
Kosten zu berticksichtigen. Clofazimin, Phenytoin
und Azathioprin sollten nur als eine der letzten
Alternativen bei Versagen der Standardtherapie
zur Anwendung kommen. Cyclophosphamid,
Ciclosporin, Antibiotika, wie z.B. Cefuroxim, Gold,
Cytarabin, anti-CD4-Antikoérper, Interferon-alpha
und Leflunomid werden laut der S1-Leitlinie der
Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Me-
dizinischen Fachgesellschaften (AWMF) nicht
empfohlen [14]. Durch die Einfiihrung der Biologi-
cals wurde zwar das Spektrum der therapeuti-
schen Moglichkeiten bei Autoimmunerkrankun-
gen bereichert, aber bislang gibt es damit fiir
Patienten mit CLE keine ausreichenden Erfahrun-
gen bzw. kontrollierte randomisierte Studien [86].
Inwieweit der kiirzlich fiir die Therapie des SLE
zugelassene vollhumane monoklonale Antikérper
Belimumab, der gegen das B-Zell-aktivierende
Protein B-LYSS gerichtet ist, auch den CLE beein-
flusst, miissen weitere Studien zeigen [87].

Prognose

v

Die einzelnen Subtypen des CLE kénnen im Ver-
lauf in unterschiedlicher Haufigkeit systemische
Organmanifestationen entwickeln und somit in
einen SLE {ibergehen [88]. Disseminierte Haut-
veranderungen kommen beim DLE signifikant
hdufiger bei Mdnnern als bei Frauen vor, was in
einer Studie mit 28 mdnnlichen und 111 weibli-
chen Patienten deutlich wurde [13]. Beim DLE,
dem hiufigsten Subtyp des CCLE, wurden Uber-
gdnge in einen SLE in weniger als 5% der Fdlle
beobachtet; bei Patienten mit DDLE besteht ein
héheres Risiko eines Ubergangs in einen SLE.
Patienten mit DDLE entwickeln eher extrakutane
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Manifestationen als Patienten mit lokalisiertem
DLE des Gesichts und Kapillitiums [14]. Bei
Patienten mit SCLE kommt es in ca. 10-15% zum
Auftreten von systemischen Organmanifestatio-
nen mit meistens eher milden Verldufen. Beim
SCLE ist das Vorhandensein einer akrolokalisier-
ten Vaskulitis oftmals mit einer Gelenkbeteili-
gung assoziiert [9]. Falls auch Minimalsymptome
der Erkrankung erfasst werden, betrdgt der Anteil
von Patienten mit extrakutanen Manifestationen
beim DLE 14-27% und beim SCLE 60-70%; am
hdufigsten treten Arthralgien/Arthritiden und
eine Proteinurie auf [88]. Diese Ergebnisse wur-
den bei 296 Patienten in einer prospektiven mul-
tizentrischen Studie aus Deutschland und Oster-
reich (245 DLE/SCLE, 51 SLE) bestdtigt [12].

Lebensqualitat

v

In einer kiirzlich durchgefiihrten Studie [89], die
157 Patienten mit CLE und SLE umfasst und diese
insbesondere hinsichtlich ihrer Lebensqualitit
befragte, wurde deutlich, dass zwischen der
Lebensqualitét eines Patienten mit CLE und der
eines Patienten mit einer anderen dermatologi-
schen Erkrankung, wie z.B. Dermatomykose oder
Psoriasis, groRe Unterschiede bestehen. Dies liegt
vor allem daran, dass Patienten mit CLE einer
hoéheren emotionalen Belastung ausgesetzt sind,
da sich auch systemische Manifestationen ausbil-
den kénnen bzw. die Angst besteht, einen SLE zu
entwickeln. Patienten mit CLE sind daher héufig
langfristig auf die Einnahme von Medikamenten
mit erforderlichen d&rztlichen Kontrollunter-
suchungen angewiesen. Dazu sind prdventive
MaRnahmen durchzufithren, sodass die Freizeit-
aktivitdten eingeschrankt werden miissen. Auch
die Sorge um den Verlust der Haare, das Entste-
hen von Narben und um die mégliche Verschlech-
terung bestehender Symptome fiihrt ebenfalls zu
einer Beeinflussung der Lebensqualitdt.

Zusammenfassung

v

Der CLE ist eine entziindliche Autoimmunerkran-
kung, die sich durch eine klinische Heterogenitdt
und variable Verldufe auszeichnet. Neben einer
genetischen Prddisposition kdnnen verschiedene
Umweltfaktoren wie Rauchen, Medikamente,
Hormone, Infektionen und vor allem das ultravio-
lette (UV) Licht zu einer Erstmanifestation oder
Verschlechterung der Erkrankung fiihren. Die
Therapie des CLE dhnelt sich bei den verschiede-
nen Subtypen, sollte aber bei jedem Patienten
individuell und abhdngig von der Krankheitsakti-
vitdt und der Auspragung der Hautldsionen erfol-
gen. Zusdtzlich zu den topischen Therapieoptio-
nen, die z.B. Glukokortikosteroide und Calcineu-
rininhibitoren umfassen, sind Antimalariamittel
wegen ihrer guten Wirksamkeit und der relativ

geringen Nebenwirkungen weiterhin die systemi-
sche Therapie der ersten Wahl. Um Hautldsionen
oder eine Verschlechterung bestehender kutaner
Manifestationen bei Patienten mit CLE zu ver-
meiden, sind neben Nikotinkarenz textiler Licht-
schutz und die konsequente Anwendung von
Sonnenschutzmitteln mit hohem Lichtschutzfak-
tor zu empfehlen.
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CME-Fragen

Welche Aussage trifft beim ACLE nicht zu?

A An der Mundschleimhaut kann es zu Erosionen
und Ulzerationen kommen.

B Photosensitivitdt ist ein charakteristisches

Kriterium.

C Die Hautldsionen kdnnen das gesamte Integument
befallen.

D Typischerweise ist die Haut tiber den Fingerknécheln
befallen.

E Am Kapillitium kann es zu einer diffusen Alopezie
oder zum sogenannten ,Lupus-Haar* kommen.

Welche Aussage zum SCLE trifft nicht zu?

A Der SCLE kann gleichzeitg anuldr und papulo-
squamos/psoriasiform auftreten.

B Der SCLE zeigt einen chronischen Krankheitsverlauf.

C Der SCLE hat ein charakteristisches immun-
genetisches Profil.

D Beim SCLE kommt es hdufig zum Auftreten von
Arthralgien.

E Der SCLE erfiillt hdufig 4 oder mehr ACR-Kriterien.

Welche Aussage zur systemischen Therapie des CLE trifft
zu?

A Antimalariamittel sind fiir den CLE zugelassen.

B Retinoide sind fiir den CLE zugelassen.

C Fiir den CLE sind keine systemisch zu verabreichen-
den Medikamente zugelassen.

D Azathioprin ist fiir den CLE zugelassen.

E Hydroxychloroquin und Chloroquin werden nach
dem tatsdchlichen Kérpergewicht dosiert.

Welche Aussage iiber die Photoprovokationstestung

beim CLE trifft nicht zu?

A Die Hautldsionen lassen sich auch durch UVA-Strah-
lung induzieren.

B Die Ablesung ist bereits 72 h nach der Bestrahlung
beendet.

C Die UV-induzierten Lisionen kénnen iiber mehrere
Wochen bestehen bleiben.

D Die Photoprovokationstestung unterstiitzt die Bera-
tung des Patienten bzgl. Sonnenschutz und Photo-
sensitivitdt.

E Eine histologische Untersuchung der UV-indizierten
Ldsionen ist zu empfehlen..

Welches Medikament ist Mittel der 1. Wahl beim CLE?

A Hydroxychloroquin
B Dapson

C Acitretin

D Thalidomid

E Methotrexat

Kuhn A et al. Kutaner Lupus erythematodes... Akt Dermatol 2013; 39: 36-52

Kutaner Lupus
erythematodes

Welcher Subtyp des CLE heilt mit Narbenbildung ab?
A ACLE
B SCLE (anuldrer Typ)

C SCLE (psoriasiformer Typ)
D DLE
E LET

Welches der folgenden topischen Praparate ist am
wenigsten durch klinische Studien als erfolgreiche
Therapie des CLE belegt?

A Glukokortikosteroide

B Tacrolimus 0,1 %-Salbe

C 0,5% R-Salbutamol-Creme
D Vitamin-A-Derivate

E Pimecrolimus 1%-Creme
Welche Aussage trifft zu?

A Der LEP tritt meistens am Kapillitium auf.

B Hautldsionen des NLE entsprechen denen des SCLE.

C Beim Schmetterlingserythem sind die Nasolabial-
falten befallen.

D Die Hautldsionen des LET kénnen nicht durch
Photoprovokationstesung induziert werden.

E Charakteristisch fiir den SCLE sind Hyperpigmentie-
rungen.

Welche Aussage zur direkten Immunfluoreszenz-Unter-

suchung beim CLE trifft zu?

A Es werden zirkulierende Antikdrper gegen nukledre
Antigene nachgewiesen.

B Ein negatives Ergebnis schlie3t einen CLE aus.

C Epidermal zeigt sich ein netzférmiges Immun-
fluoreszenzmuster.

D Im Bereich der Basalmembranzone lassen sich
Ablagerungen von IgE nachweisen.

E In ldsionaler Haut zeigen sich bandférmige Ablage-
rungen von IgG und Komplementfaktoren.

Welche Aussage ist falsch?

A Das Tapeziernagelphdnomen ist charakteristisch
fiir den DLE.

B Wurmstichartige Narben kénnen beim LET im
Gesicht entstehen.

C Der DLE kann zu Mutilationen fiihren.

D Der SCLE ist durch eine ausgeprdgte Photo-
sensitivitdt gekennzeichnet.

E Beim BLE tritt typischerweise eine subepidermale
Blasenbildung auf.
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