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X eroderma pigmentosum 
ist eine sehr seltene au-
tosomal-rezessive Erb-
krankheit, an der in 

Deutschland etwa 50 Menschen lei-
den. Sie zählt zu den sekundären 
Lichtdermatosen, da das Licht nicht 
selbst die Symptome auslöst. Viel-
mehr fehlen den Betroffenen be-
stimmte Enzyme, die normalerweise 
die in den Hautzellen durch UV-
Licht verursachten DNA-Schäden 
reparieren. Hierdurch kommt es zu 
Genmutationen, die frühzeitig zu 
Hautkrebs und anderen Erkrankun-
gen führen. Um die UV-Strahlung zu 
vermeiden, können die Betroffenen 

fast nur nachts nach draußen, wes-
halb man sie auch als „Mondschein-
kinder“ bezeichnet. Da sie ohne UV-
Licht auch das lebenswichtige 
Vitamin D nicht selbst herstellen 
können, muss es ein Leben lang sup-
plementiert werden.

Lange bekannt, wenig erforscht 
Bereits 1870 beschrieb der Wiener 
Hautarzt Moritz Kaposi – nach dem 
auch das Kaposi-Sarkom benannt 
wurde – seltsame Fälle von perga-
mentdünner Haut. Er gab der bis 
dahin unbekannten Störung den 
Namen „Xeroderma“ (Papierhaut). 
Einige Jahre später untersuchte er 

ein zehnjähriges Mädchen mit Xero-
derma, das zahlreiche Karzinome 
aufwies. Darüber hinaus waren bei 
ihm Augen, Mund und Nase von 
Dermatosen betroffen und Kaposi 
entdeckte, dass die Haut des Mäd-
chens, die bedeckt war, keinerlei 
Pigmentierung aufwies. Daraufhin 
benannte er die Krankheit in „Xero-
derma pigmentosum“ um, stellte 
jedoch den Zusammenhang zur 
Lichtstrahlung noch nicht her. Erst 
kurz vor Ende des 19. Jahrhunderts 
erkannte dann der französische Arzt 
Xavier Arnozan, dass die Krankheit 
umso schwerer verlief, je häufiger 
die Patienten dem Sonnenlicht  a 

Wenn Licht tötet
Xeroderma pigmentosum ist eine Erbkrankheit, bei der UV-Schäden in 
der DNA nicht repariert werden können. Die Betroffenen erkranken schon früh 
an Hautkrebs und sterben meist im jungen Erwachsenenalter.

PRAXIS HAUTERKRANKUNGEN
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   Im Akutfall und zur Prävention
(bei Reisen)

   Bindet Erreger und scheidet sie aus

   Stabilisiert die Darmfl ora 
und regeneriert den Darm

   Klinisch-pharmakologisch 
exzellente Datenlage*

* Micklefi eld, G. Saccharomyces boulardii bei Antibiotika-assoziierter Diarrhöe. MMW – Fortschr Med. 2014, 156: 18–22.
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KANN MEHR!
DAMIT SIND AUCH SIE AUF DER SICHEREN SEITE!

„Die größte Evidenz für die Wirksamkeit liegt für die medizinische Hefe Saccharomyces boulardii vor. Die klinischen Studien zeigten, 
dass sich die AAD-Inzidenz bei frühzeitiger und ausreichend hoch dosierter Einnahme von S. boulardii zu den Antibiotika signifi kant 
reduzieren lässt.“ (Ärztliches Journal reise & medizin 05/2016)

„Die Arzneihefe Saccharomyces boulardii stärkt das enterale Immunsystem und trägt dazu bei, die schützende Mukosabarriere 
im Darm zu erhalten.“ (Der niedergelassene Arzt 12/2016)

RECOMMENDATION: “If the use of probiotics for preventing AAD in children is considered, the WG (Anm.: ESPGHAN Working Group 
for Probiotics/Prebiotics) recommends using S. boulardii for preventing AAD in children.” (Journal of Pediatric Gastroenterology and 
Nutrition. 2016;62(3):495–506.)

“Compared to probiotics such as Lactobacillus and Bifi dobacterium, S. boulardii has the advantage to be naturally resistant against 
all antibiotics by being a yeast.” (Clinical and Experimental Gastroenterology. 2016;9:269–79.)
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Zur symptom. Behandlung akuter Diarrhöen. Zur Vorbeugung und symptom. Behandlung v. Reisediarrhöen sowie Diarrhöen unter Sondenernährung. Zur begleitenden Behandlung (als Adjuvans) b. chron. Formen d. Akne. 
Gegenanz.: Überempfi ndl. gg. Hefe od. einen d. sonst. Bestandt.;  Pat. m. lebensbedrohlicher Erkrankung (z. B. komplizierte intensivmed. Krankheitsverläufe) od. geschwächter lmmunabwehr (z. B. HIV-Infektionen, Organtrans-
plantation, Leukämie, bösartige Tumore, Bestrahlung, Chemotherapie, langzeitig hochdos. Kortisonbehandlung) u./od. ZVK. Säuglinge und Kleinkinder unter 2 J. sind in jedem Fall v. einer Selbstmedikation auszuschließen u. 
nur nach Rückspr. mit d. Arzt zu behandeln. Schwangerschaft u. Stillzeit: Keine Anwendung. Hinweis: enthält Lactose. Pat. m. selt. hereditärer Galactose-Intoleranz, Lactase-
Mangel od. Glucose-Galactose-Malabsorption sollten Perenterol® forte 250 mg nicht einnehmen. Nebenw.: Blähungen, Überempfi ndl.reakt. in Form v. Juckreiz, Urtikaria, 
lokal. od. generalisier. Exanthem, Quincke-Ödem, Atemnot u. anaphylaktischer Schock. Es liegen Berichte vor, dass Saccharomyces boulardii die Blutbahn b. Pat. m. ZVK, 
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a ausgesetzt waren. Die genetische 
Ursache von Xeroderma pigmento-
sum, oder kurz XP, wurde erst 1969 
entdeckt. Gleichzeitig stellte man 
dabei zum ersten Mal den Zusam-
menhang zwischen DNA-Muta-
tionen und Krebs her. Obwohl sie 
schon so lange bekannt ist, ist XP bis 
heute noch nicht hinlänglich er-
forscht, selbst Ärzte diagnostizieren 
sie häufi g nicht trennscharf zu ande-
ren Lichtdermatosen. Dabei ist eine 
frühe Diagnose für die Betroff enen 
überlebenswichtig und kann bei be-
stehendem Verdacht (z.B. Fälle in 
der Familie), sogar schon pränatal 
gestellt werden.
 
 Unterschiedliche Typen   Die Er-
krankung wird, je nach dem Ort des 
Gendefekts, in sieben verschiedene 
Typen (A bis G) plus eine Variante 
(Typ V) eingeteilt. Die Typen unter-
scheiden sich hinsichtlich Erkran-
kungsschwere, Hauttumorarten und 
Erkrankungsalter sowie dem Auft re-
ten von neurologischen Störungen, 
die bei den Typen A, B, D und G vor-
kommen können. Obwohl auch 
gutartige Tumoren auft reten, sind 
die meisten bösartig, wobei es sich 
hauptsächlich um Spinaliome, Basa-
liome und Melanome handelt. Jeder 
fünft e Patient leidet zudem unter 
neurologischen Einschränkungen 
wie Ataxien, Neuropathien oder 
Spastiken, die sich mit dem Alter un-
aufhaltsam verschlimmern, ohne 
dass ihre Entstehung bisher geklärt 
werden konnte. Einige Betroff ene 
weisen auch eine angeborene Intelli-
genzminderung auf, bei anderen tritt 
diese erst im Laufe des Lebens, mit 
der Progression der Erkrankung, auf.
Bei 40 bis 80 Prozent der Patienten 
kommt es durch die krankhaft  dünne 
Haut der Lider zu Augenverände-
rungen wie Lichtscheu und Binde-
hautentzündungen, was vor allem 
bei den Typen A, C, D und V der Fall 
ist. Auch Augengeschwüre kommen 
vor. Die lichtexponierte Mund-
schleimhaut kann ebenfalls entarten, 
so dass etwa Spinaliome an Unter-
lippe und Zungenspitze entstehen 
können. Besonders hoch ist das Ri-

siko hierfür beim Zahnarzt, wenn er 
UV-Licht zum Aushärten von Fül-
lungen einsetzt.
 
 Geringe Lebenserwartung   Meist 
wird die Krankheit erst erkannt, 
wenn schon Schädigungen vorliegen. 
Bei Babys fällt meist zunächst eine 
starke Lichtempfi ndlichkeit auf. Sie 
bekommen sehr rasch Sonnenbrand, 
der teilweise wochenlang anhalten 
und sich stark entzünden kann. 
Schon vor dem Kindergartenalter 
zeigen sich bei vielen Patienten be-
reits chronische Hautschädigungen 
wie Depigmentierungen, Schrumpf-
haut (Atrophie) und vorzeitige 
Hautalterung. Im weiteren Verlauf 
kommt es zu warzenartigen Hautlä-
sionen, Vernarbungen und schließ-
lich zu Hautkrebsvorstufen. Das Ri-
siko für Hautkrebs ist 2000-fach 
höher als in der Normalbevölkerung, 
wobei sich erste maligne Tumore 
meist noch vor der Pubertät entwi-
ckeln. Die Krankheit ist nicht ur-
sächlich heilbar und unbehandelt 
schon meist zwischen dem fünft en 
und zehnten Lebensjahr tödlich. Die 
Mehrzahl der Patienten erreicht je-
doch auch bei guter Vorbeugung 
und Th erapie kein normales Lebens-
alter, sondern stirbt im vierten Le-
bensjahrzehnt an den Krebsfolgen. 
Nur vereinzelt sind XP-Patienten be-
kannt, die das sechste oder gar siebte 
Lebensjahrzehnt erleben.
 
 Vorbeugung überlebenswichtig 
  Betroffene müssen von frühester 
Kindheit an vor Lichteinstrahlung 
geschützt werden. Da UV-Licht auch 
durch Fensterscheiben dringt, müs-
sen diese mit spezieller Folie verklebt 
werden. Draußen ist eine spezielle 
Schutzkleidung mit Brille und Ge-
sichtsmaske erforderlich, und expo-
nierte Hautstellen müssen mit Son-
nenschutz eingerieben werden. Am 
sinnvollsten ist eine Umstellung des 
Tag-Nacht-Rhythmus – eine Maß-
nahme, die jedoch ein normales sozi-
ales Leben fast unmöglich macht. 
Vor allem für Kinder, deren Leben ja 
darauf ausgerichtet ist, dass sie tags-
über zur Schule gehen und spielen 

und nachts schlafen, bedeutet dieser 
Rhythmus-Wechsel eine zusätzliche 
Ausgrenzung zu der, die sie auf-
grund ihrer Krankheit ohnehin 
schon erfahren. In den USA wurden 
mittlerweile mehrere Selbsthilfe-
gruppen gegründet, die deswegen 
bereits Ferienlager für „Mondschein-
kinder“ anbieten. XP stellt das Leben 
der Betroff enen im wahrsten Sinne 
auf den Kopf. Sie können kein nor-
males Leben führen, denn die Teil-
nahme an öff entlichem Schulbesuch, 
Ausbildung oder Berufsleben stellt 
für sie immer eine riesige Hürde dar.
Oral eingenommene Retinoide kön-
nen das Auft reten der Tumoren zwar 
hinauszögern, dennoch müssen die 
Betroff enen alle drei bis sechs Mo-
nate auf maligne Hautveränderun-
gen untersucht werden. Krebsvor-
stufen müssen dann mittels 
Kürettage, Tumore operativ entfernt 
werden. Die häufi gen Arztbesuche, 
die Operationen und vor allem die 
Entstellungen belasten viele Patien-
ten jedoch sehr stark. Hinzu kommt 
die bereits früh beginnende soziale 
Vereinsamung. Nicht selten entwi-
ckeln Mondscheinkinder daher De-
pressionen und suizidale Tendenzen. 
Neben der physiologischen Th erapie 
ist eine psychologische Begleitung 
daher von großer Bedeutung. 
 
 Ausblick   Viel versprechende For-
schungen mir einer T4N5 genannten 
Liposomenlotion wurden zwischen-
zeitlich aus finanziellen Gründen 
wieder auf Eis gelegt. Dabei hatte die 
Lotion, die ein DNA-Reparaturen-
zym von außen zuführt, in klini-
schen Studien bereits gute Erfolge 
erzielt, indem sie die UV-Schäden in 
den Zellen reduzierte. Jetzt ruhen die 
Hoffnungen der Betroffenen auf 
einer Gentherapie. Hierbei werden 
Hautzellen entnommen, mit den 
fehlenden DNA-Reparturgenen ver-
sehen und wieder implantiert. Ob 
und wann diese Gentherapie einge-
setzt werden kann, ist jedoch bisher 
noch völlig unklar. ■
 

 Dr. Holger Stumpf, 
Medizinjournalist 
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Tyrosur® Wundheilgel. Wirkstoff: Tyrothricin. Zusammensetzung: 100 g Gel enthalten 0,1 g Tyrothricin. Sonstige Bestandteile: Cetylpyridiniumchlorid 1 H2O, 
Propylenglycol, Ethanol 96 %, Carbomer (40 000 – 60 000 mPa·s), Trometamol, gereinigtes Wasser. Anwendungsgebiete: Zur lindernden Behandlung von 

kleinflächigen, oberflächlichen, wenig nässenden Wunden mit bakterieller Superinfektion mit Tyrothricin-empfindlichen Erregern wie z. B. 
Riss-, Kratz-, Schürfwunden. Gegenanzeigen: Nicht anwenden bei bekannter Überempfindlichkeit gegen einen der Inhaltsstoffe. Nicht zur 
Anwendung auf der Nasenschleimhaut. Nebenwirkungen: Sehr selten kann es zu Überempfindlichkeitserscheinungen, wie z. B. Brennen auf 
der Haut, kommen. Warnhinweis: Enthält Propylenglycol! Stand: März 2017. Engelhard Arzneimittel GmbH & Co. KG, 61138 Niederdorfelden.

in der15 g Tube!   Für alle Phasen der Wundheilung

  Für ein ideal feuchtes Wundheilungsmilieu 

  Tyrothricin – das Antimikrobielle Peptid 
ohne Zell toxizität oder Resistenzentwicklung1Wunden brauchen Liebe.

Das einzige 
antibakterielle  
Hydro-Wundheilgel*

1 Stauss-Grabo M et al., Pharmazie 2014, 69: 838 – 841. 

*  Zur lindernden Behandlung von kleinflächigen, oberflächlichen, wenig nässenden Wunden mit bakte­
rieller Superinfektion mit Tyrothricin­empfindlichen Erregern wie z. B. Riss­, Kratz­, Schürfwunden.
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