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Fallvorstellung
Ein 14-jähriger Patient stellte sich mit disseminierten, vorrangig am Rumpf
lokalisierten, pruriginösen, urtikariellen Plaques sowie prall gefüllten Bläschen in
unserer dermatologischen Ambulanz vor (Abbildung 1 und 2). Neben diesen
Symptomen berichtete der Patient über unspezifische Gelenkschmerzen und
allgemeine Schwäche sowie subfebrile Temperaturen. Darüber hinaus war zu
erheben, dass wenige Tage vor Auftreten der Hautveränderungen in einer
auswärtigen Kinderklinik eine Hepatitis-B-Infektion diagnostiziert worden war.

Klinische Befunde und Verlauf
Serologisch zeigte sich eine mäßige Erhöhung des C-reaktiven Proteins bei
normwertigen Leukozyten sowie eine normochrome, normozytäre Anämie. Darüber
hinaus waren Hepatitis-B-surface-Antigen (HBs-Ag) und positive Antikörper gegen
Hepatitis-B-Core (Anti-HBc) ohne korrespondierende HBs-Antikörper nachweisbar.
HBV-DNA war im Serum nicht nachweisbar. Histologisch zeigte sich eine regelrecht
geschichtete, teilweise parakeratotisch verhornte Epidermis sowie ein
perivaskuläres, gemischtzelliges Entzündungsinfiltrat der oberflächlichen Dermis mit
neutrophilen und eosinophilen Granulozyten (Abbildung 3).
Immunfluoreszenzoptisch waren in periläsionaler Haut lineare IgA-Ablagerungen
entlang der Basalmembranzone nachweisbar (Abbildung 4). Wir diagnostizierten
eine Hepatitis-B-assoziierte lineare IgA-Dermatose des Kindesalters.
Eine intravenöse Steroidtherapie mit Prednisolon sowie eine topische Therapie mit
Methylprednisolonaceponat wurden eingeleitet und führten zu einer raschen
Befundremission. Aufgrund eines Glucose-6-Phosphat-Dehydrogenase-Mangels
(Klasse III) und einer am ehesten (intermittierenden) hämolytischen Anämie sowie
guter Krankheitskontrolle auch nach Reduktion der systemischen Steroiddosis sahen
wir von einer ergänzenden medikamentösen Therapie mit Dapson ab. Auch nach
Absetzen der oralen Prednisolontherapie blieb der Patient vollständig
beschwerdefrei. Zur weiterführenden Diagnostik und Therapie der Hepatitis-B-
Infektion erfolgte eine Anbindung des Patienten an eine universitäre
Infektionsambulanz.

Fazit
Wenngleich die lineare IgA-Dermatose eine insgesamt seltene Erkrankung ist, zählt
sie zu den häufigsten nicht-hereditären bullösen Dermatosen des Kindesalters1.
Klinisch wegweisend sind rumpfbetonte, ringförmig („juwelenartig“) angeordnete,
pralle Bläschen auf urtikariellen Plaques. Infekte, Medikamente und Impfungen
gelten als Triggerfaktoren der LAD2-5. Die histologischen Veränderungen der LAD
sind unspezifisch. Eine subepidermale Blasenbildung mit lymphozytärem und
neutrophilem Entzündungsinfiltrat und/oder intrapapillären Mikroabszessen können
die Diagnose jedoch stützen6. Beweisend ist der immunfluoreszenzoptische
Nachweis von linearen IgA-Ablagerungen im Bereich der Basalmembranzone.
Dapson gilt nach wie vor als Mittel der ersten Wahl zur Behandlung der kindlichen
LAD. Die Prognose der Erkrankung ist bei früher Diagnosestellung und adäquater
Therapie in der Regel günstig. Auslösende Faktoren sollten ebenso wie ein
relevanter Glucose-6-Phosphat-Dehydrogenasemangel vor Einleitung einer
medikamentösen Therapie ausgeschlossen werden.

Abbildung 1: Übersichtsaufnahme Rücken
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Abbildung 2: klinische Nahaufnahme

Abbildung 3: Hämatoxylin-Eosin-Färbung. 
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Abbildung 4: Direkte Immunfluoreszenz. 
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