PRAXIS SELTENE ERKRANKUNGEN A BIS Z

Ichthyose

ei Ichthyosepatienten
ist die kontinuierliche

Hauterneuerung gestort.

Man kann sich vorstel-
len, dass es zu einer Art Zellstau
kommt, weil entweder zu viele Zel-
len neu gebildet oder die verhornten
Zellen nicht schnell genug abgeschil-
fertwerden. Die Folge: Die oberste
Hautschicht verhornt starker als nor-
mal. Weil die verdickte Hornschicht
bei Betroffenen nicht ausreichend
Feuchtigkeit binden kann, wird die

Der Name fiir die Verhornungsstérungen leitet sich von dem
griechischen Wort Ichthys fiir Fisch ab: Durch extreme Trockenheit
der Haut entstehen charakteristische Schuppenmuster.
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Haut trocken. Hinzu kommt eine
erhohte Infektionsgefahr, weil ihre
Barrierefunktion gestort ist. Viele
Ichthyosepatienten kénnen wegen
der verhornten obersten Hautschicht
wenig oder gar nicht schwitzen.

Normalerweise erneuert sich die
Haut etwa alle vier Wochen: In der
untersten Zellschicht (Basalzell-
schicht) werden neue Zellen gebil-
det, sie differenzieren sich, wandern
durch die Stachelzellschicht und
Kornerzellschicht nach oben, ver-
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hornen und bilden so die Horn-
schicht oder Stratum corneum.
Diese tragt entscheidend zur Schutz-
und Barrierefunktion der Haut bei,
indem die Hornzellen durch das ent-
haltene Keratin eine grofie Festigkeit
aufweisen und Lipide zwischen den
Zellen die Undurchldssigkeit der
Haut fiir Wasser gewdhrleisten.

Familie von Erkrankungen Bei
den Ichthyosen handelt es sich nicht
nur um eine einzelne, sondern um
eine ganze Familie von Krankhei-
ten. Ursache sind - je nach Krank-
heitsform - verschiedene genetische
Defekte. So konnten bei Patien-
ten beispielsweise Mutationen von
Strukturproteinen des Zytoskeletts
(Keratine), von Zelladhisionspro-
teinen und Transmembranprote-
inen nachgewiesen werden. Auch in
Genen, die eine Funktion im Lipid-
stoffwechsel der Haut haben, wurden
Verinderungen gefunden. Wihrend
bei den genannten Genen einen Zu-
sammenhang zwischen Mutation
und Ichthyoseerkrankungen einsich-
tig erscheint, wurden bei manchen
Patienten aber auch Verdnderungen
in weiteren Genen nachgewiesen, bei
denen bislang unklar ist, wie sie zu
einer Verhornungsstérung beitragen
kénnen.

Verschiedene Erkrankungs-
formen Ichthyosen werden in an-
geborene (=kongenitale) Formen
unterteilt, die bereits bei der Geburt
bestehen, und nicht-kongenitale
Formen, bei denen die Symptome
in den ersten Lebensmonaten oder
-jahren beginnen. Zudem erfolgt
eine Einteilung in nicht-syndromale
Ichthyosen, bei denen nur die Haut
betroffen ist, und syndromale Er-
krankungen, bei denen zudem wei-



tere Organe beteiligt sind. In ihrer
Auspragung und Haufigkeit vari-
ieren die einzelnen Erkrankungs-
formen stark.

Am weitesten verbreitet ist die auto-
somal dominant vererbte Ichthyosis
vulgaris, die unterschiedlich schwer
verlaufen kann und mit einer Héu-
figkeit von 1:250 gar nicht selten ist.
Die zweit-“haufigste Ichthyose ist
die X-chromosomal rezessiv ver-
erbte Ichthyosis vulgaris. Sie tritt
bei einer von 4000 Personen auf und
zéhlt damit bereits zu den seltenen
Erkrankungen. Die zunéchst leichte,
helle Schuppung der Haut wird mit
zunehmendem Lebensalter dunkler
und fester.

Nur noch mit einer Hiufigkeit von
1:100 000 kommen die autosomal re-
zessiven lamelldren Ichthyosen vor.
Hier bestehen die Schuppen aus Zell-
schichten, die wie Lamellen tiberein-
ander liegen. Der Schweregrad kann
sehr verschieden stark sein. Bei der
bullésen kongenitalen ichthyosifor-
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Der Selbsthilfe Ichthyose e.V.
wurde im Marz 1996 mit Sitz in
Stuttgart gegriindet. Sie bietet
ein reichhaltiges Informations-
angebot, das unter anderem
Uber den Online-Shop oder den
Mitgliederservice genutzt
werden kann.

Sie vertritt zudem die Interes-
sen von Betroffenen gegenlber
Amtern und Behérden sowie
der Pharmaindustrie und
organisiert jahrlich ein natio-
nales Treffen mit Kursen,
Vortrdgen und Gesprachs-
gruppen zu unterschiedlichen
Themen rund um das Leben
mit Ichthyose. Hier gibt es die
seltene Gelegenheit, sich mit
anderen Personen aus allen
Altersklassen Uber die gemein-
samen Interessen zu unter-
halten und Lebenserfahrungen
auszutauschen.

men Erythrodermie Brocq (Haufig-
keit 1:200 000 bis 1:500 000) bildet
die Haut Blasen. Mit zunehmendem
Lebensalter nimmt die Blasenbil-
dung ab und die Verhornung zu.
Dariiberhinaus existieren noch ein
eine ganze Reihe weiterer seltener
Ichthyosen mit sehr unterschiedli-
chen Auspragungen und Verldufen.

Kollodiumbaby Bei manchen
Ichthyoseformen kommen die Sdug-
linge als so genannte Kollodium-
babys auf die Welt. Thre Haut ist bei
der Geburt durch eine Pergament-
oder Kollodium-artige Membran
iberzogen, die sich in den folgenden
Tagen oder Wochen in der Regel
ablost. Welche Form der Ichthyose
sich dahinter verbirgt, lasst sich oft
erst nach einiger Zeit anhand der
fiir jede Ichthyose typischen Ver-
hornungsstérungen, Befallsmuster
der Haut, assoziierten Symptome
und Verldufe bestimmen. Da die
Erkrankung vererbt wird, ist auch
eine Familienanamnese von grofier
Bedeutung. Schliellich werden la-
bordiagnostische Verfahren zur Di-
agnose einge-setzt.

Individuelle Behandlung Ziel der
Therapie ist es, die Verhornungen
und Schuppen zu ldsen, die Haut
geschmeidiger zu machen und die
Bildung von Rissen zu vermeiden
beziehungsweise ihre Heilung zu
fordern. Dafiir werden vor allem die
Balneotherapie mit oder ohne Zu-
sitze, eine lokale Salbenbehandlung
und/oder eine systemische Thera-
pie eingesetzt. Dabei muss fiir jeden
Patienten die optimale individuelle
Behandlung gefunden werden, die
fiir unterschiedliche Korperbereiche
und in Abhéngigkeit von der Jahres-
zeit variieren kann. Je nach Schwere
der Erkrankung kann es nétig sein,
die einzelnen Mafinahmen bis zu
mehrmals am Tag durchzufiih-
ren. |

Dr. Anne Benckendorff,
Medizinjournalistin
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