FORTBILDUNG

Pityriasis lichenoides

Nach einem Vortrag der Autorin anldsslich
der Ziircher Dermatologischen Fortbildungstage 2016

Die Pityriasis lichenoides ist eine Gruppe chronisch-entziindlicher, selbstlimitierender Hauterkrankungen. Sie um-
fasst ein Spektrum mit unterschiedlicher Akuitdt von der Pityriasis lichenoides chronica (PLC) iiber die Pityriasis
lichenoides et varioliformis acuta (PLEVA) bis zur dusserst seltenen, febrilen, ulzero-nekrotischen Mucha-Haber-
mann-Krankheit (FUMHD). Iwischen den Phianotypen bestehen Klinische und histologische Uberginge.
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Es kommen drei Atiologien der Erkrankung in Betracht:
A cine entziindliche Reaktion auf ein extrinsisches
Agens, zum Beispiel auf einen Infekt (virale Infek-
tionen der oberen Atemwege, Varizellen, Gast-
roenteritis, Tonsillitis usw.), auf Medikamente
(Antibiotika, PD1-Hemmer) oder auf Impfungen
(MMR, Influenza, Hepatitis B)
A cine lymphoproliferative Atiologie (siehe unten:
«Pityriasis lichenoides und Lymphomen»)
A cine Immunkomplexvaskulitis.
Die Dermatose verlauft schubweise und heilt spon-
tan ab, aber Rezidive sind méglich. Die Dauer der
PLC ist langer als die der PLEVA. Pityriasis lichenoi-
des trifft vor allem Kinder (20%) und junge Erwach-
sene. Im Kindesalter liegt der Erkrankungspeak bei
6,5 Jahren. Die Inzidenz der PLC und der PLEVA ist in
dieser Altersgruppe gleich. Im Vergleich zu den adul-
ten Formen sind bei Kindern mit Pityriasis lichenoi-
des die Verlaufe langer, die Anzahl der L&sionen
grosser, das Gesicht haufiger befallen, postinflam-
matorische Pigmentierungen h&ufiger und das An-
sprechen auf die Therapie schlechter. Die unter-
schiedlichen Verlaufsformen derselben Krankheit
machen sich auch in der Histologie bemerkbar. Es
finden sich epidermale und dermale Veranderungen,
insbesondere eine variabel ausgepragte Interface-
Dermatitis, intraepidermale Erythrozyteneinschlisse

Abbildungen 1 und 2: Pityriasis lichenoides chronica (PLC)
(Fotos: Dermatologische Klinik, Universitatsspital Ziirich)
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und dermale Erythrozytenextravasate. Die Histologie
der PLC kann diskret ausfallen. Bei der PLEVA beste-
hen im Vergleich zur PLC mehr epidermale Verande-
rungen, das dermale Infiltrat ist dichter, tiefer und
zum Teil keilférmig angeordnet. Bei der FUMHD fin-
det sich zudem eine Vaskulitis.

Pityriasis lichenoides chronica
(Jadasson Juliusberg)

Die Pityriasis lichenoides chronica (PLC, Abbildun-
gen 1 und 2) ist charakterisiert durch Schiibe eines
symmetrischen Exanthems, das den Rumpf in den
Hautspaltlinien, die proximalen Extremitaten und die
Beugeseiten der Extremitaten betrifft. Der Gesamt-
aspekt der Dermatose ist polymorph, bedingt durch
die unterschiedlichen Entwicklungsphasen der ein-
zelnen Effloreszenzen. Initial findet sich eine kalot-
tenférmige, gerodtete, derbe Papel mit Schuppe.
Nach Regression wird die Papel flacher und von einer
Oblatenschuppung  (Deckel-
schuppe) bedeckt. Postinflammatorische Hypopig-
mentierung ist haufig. Die PLC dauert Wochen bis
Monate, selten Jahre. Mehrere klinische Differenzial-

charakteristischen

diagnosen sind zu erwagen (Tabelle 1).

Pityriasis lichenoides et
varioliformis acuta (PLEVA)

Die PLEVA (Abbildung 3) fangt Ublicherweise abrupt
an, mit Schiben von 2 bis 3 mm grossen, erythe-
matdsen Maculae und Papeln. Das Erscheinungsbild
ist polymorph: papulosquamése, hémorrhagisch-
vesikulése und papulonekrotische Effloreszenzen,
die mit feinen varioliformen Narben abheilen. Entste-
hung aus oder Ubergang in PLC wurde mehrfach
beschrieben. Wegen der Polymorphie ist die Diffe-
renzialdiagnose je nach dem Bild der vorherrschen-
den Effloreszenzen breit (Tabelle 2).



Pityriasis lichenoides

Abbildung 3: Pityriasis lichenoides et varioliformis
acuta (PLEVA) (Foto: Prof. Elwan, Tanta University, Agypten)

Febrile Ulceronecrotic
Mucha-Habermann Disease

Die ulzeronekrotische Variante der PLEVA mit Fieber
und systemischen Symptomen wird als «Febrile Ul-
ceronecrotic Mucha-Habermann Disease» (FUMHD)
bezeichnet. Es handelt sich um einen dermatologi-
schen und internistischen Notfall mit Fieber und Or-
ganbeteiligung. Auf der Haut entstehen — meist auf
dem Boden weniger zuvor bestehender PLEVA-L&-
sionen - plotzlich Papuloknoten, hédmorrhagische
Blasen, Ulzerationen und Nekrosen. Die Schleim-
haute sind bei einem Viertel der Patienten betroffen.

Lymphomatoide Papulose

Die lymphomatoide Papulose ist eine wichtige Diffe-
renzialdiagnose der PLEVA. Klinisch ist sie gekenn-
zeichnet durch das Auftreten gruppierter, entzind-
lich geroteter Papeln, Knétchen und Knoten mit
glatter Oberflache oder feiner Schuppung. Die
Papeln kénnen sich zentral in Pusteln umwandeln,
h&morrhagisch oder nekrotisch werden und dann
spontan innerhalb von 2 bis 3 Wochen abheilen. Es
ist eine rezidivierende, selbstheilende Eruption, kli-
nisch gutartig, aber histologisch bdsartig. Histolo-
gisch findet sich ein keilférmiges Infiltrat mit atypi-
schen Lymphozyten. Das Manifestationsalter liegt
durchschnittlich zwischen 35 und 45 Jahren. Etwa
10 Prozent der Patienten entwickeln ein malignes
Lymphom, meist eine Mycosis fungoides oder einen
Morbus Hodgkin. Falle von lymphomatoider Papu-
lose im Kindesalter sind sehr selten.

Therapie der Pityriasis lichenoides

Dazu bestehen keine Studien. Topische Kortikoste-
roide oder Calcineurininhibitoren wirken inkonstant.
Eine nachgewiesene Wirksamkeit hat die Fotothera-
pie mit UVB 311 nm. Bei Kindern hilft Erythromycin per
os Uber 3 Monate. Bei PLEVA und FUMHD werden
Methotrexat und andere Systemtherapien eingesetzt.
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Tabelle 1: ~

Klinische Differenzialdiagnosen

der Pityriasis lichenoides chronica

= © Pit\)'fiaisis rosea Gibert
A Pa,pulo-_sq_u-améses Syphilid
A Rickettsiose

A Psoriasis guttata
A Lichen ruber
A Pityriasis rubra pilaris

Tabelle 2: ! Sk

et varioliformis acuta (PLEVA)

A Vaskultis
A Gianofti-C_ro$ti-Syndrom
A Syphilis maligna
A Maligne Histiozytose

A Lymphomatoide Papulose
A Varizellen

A Eczema herpeticatum

A Arzneimittelexanthem

Klinische Differenzialdiagnosen d'é_r.l-'-_"ityr-'iasis lichenoides

Pityriasis lichenoides und Lymphome

Gewisse Autoren denken, dass die Pityriasis lichenoi-
des nicht eine entziindliche, sondern eine lympho-
proliferative Erkrankung sei. In seltenen Fallen wur-
den Zusammenhéange zwischen Pityriasis lichenoides
und Lymphomen beschrieben. Es bestehen Berichte
Uber lang bestehende Pityriasis lichenoides mit
Ubergang in eine lymphomatoide Papulose oder
eine Mycosis fungoides, Letzteres auch in der Pédia-
trie. In gewissen Fallen (PLEVA mehr als PLC) wurde
eine T-Zell-Klonalitdt mittels Rearrangement von
T-Zell-Rezeptor-Gamma-Genen nachgewiesen. Eine
besondere Form der PLEVA, die CD30+ PLEVA, si-
muliert die lymphomatoide Papulose Typ B und D
und aggressive zytotoxische Lymphome.

Einige Wissenschaftler vermuten, dass Pityriasis
lichenoides eine zytotoxische Antwort auf einen
T-Zell-Klon sei. Die Progression in ein kutanes T-Zell-
Lymphom ware durch die Entstehung von Mutationen
in diesem Klon erklart. Da bei Pityriasis lichenoides
CD4+ T-Zellen pradominieren, ist die Entwicklung in
eine Mycosis fungoides, wo diese Zellen auch sehr
zahlreich sind, denkbar. Zusammenfassend ist eine
maligne Entartung bei Pityriasis lichenoides extrem
selten. Dennoch scheint ein langes Monitoring dieser
Patienten empfehlenswert zu sein (eventuell auch die
Aufbewahrung der Krankenakten Uber die gesetzlich
vorgeschriebenen 10 Jahre hinaus). A
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