Lineare IgA Dermatose mimicking Prurigo pigmentosa:

langjahriger Weg zur richtigen Diagnose
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Einleitung

Die lineare IgA-Dermatose (LAD) ist eine seltene subepidermale autoimmune bull6ése Erkrankung, die durch vorwiegende oder ausschlieldliche Ablagerungen von Immunglobulin A in der
Basalmembranzone der Haut oder Schleimhaute gekennzeichnet ist. Die Prurigo pigmentosa (PP) ist eine entzundliche Dermatose, die erstmals 1971 in Japan beschrieben wurde und
zunehmend auch aulderhalb Japans dokumentiert wird. Typischerweise bestehen stark juckende urtikarielle Papeln, vornehmlich am Kérperstamm. Das histologische Bild ist variabel, in
frihen Stadien finden sich neutrophile Granulozyten im Infiltrat.

Fallvorstellung

Ein 51-jahriger Patient entwickelte erstmals einen stammbetonten, intensiv juckenden und teilweise schmerzhaften Hautauschlag. Die Schleimhaute waren nie betroffen. Bis zur
Diagnosestellung einer linearen IgA-Dermatose vergingen Uber zwei Jahre. Im Verlauf wurden zu verschiedenen Zeitpunkten finf histologische Proben entnommen und die direkte
mmunfluorezenz (DIF) wurde viermal durchgefiihrt, welche dreimal negativ verlief. Auch erst spater waren im Serum Autoantikorper in der indirekten Immunfluoreszenz (IIF) und im
mmunoblot nachweisbar.

Erstvorstellun
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i el SRR R IR Veiirn ANRE TS B o S AN ’ eine Ulzeration vereinbar
mit Prurigo-Erkrankung.
DIF und IIF verliefen
negativ.

Eine antientzindliche
Therapie inkl. Bade-
PUVA brachte Vor-
ubergehend eine
Besserung des Haut-
Zustandes

In zwei Biopsaten fanden
sich ein oberflachliches
Infiltrat aus Neutrophilen
und Eosinophilen und
eine beginnende Erosion.
In  Zusammenschau der
Klinikk ~ mit  juckenden
Papeln am Rumpf und bei
wiederholt negativer DIF
und IIF  wurde der
Verdacht auf eine Prurigo
pigmentosa geaulSert.
Unter Minocyclin kam es
zu einer fast kompletten
Abheilung.

6 Monate spater
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15 Monate nach Erstvorstellung 4 Wochen unter Dapson
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Nach  Wirkverlust von
Minocyclin kam es zum
Rezidiv. Erstmals sah man
einige Blaschen. In der
Histologie zeigt sich erneut
ein Infiltrat aus
Neutrophilen und
Eosinophilen mit initialer
Spaltbildung. Die DIF und
13 verliefen wieder
negativ. Nach Einleitung
von Dapson stabilisierte
sich das Hautbild.
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Das selbststandige Ab-
setzen von Dapson flhrte
zum massiven Rezidiv mit
dem klassischen Bild einer
linearen IgA-Dermatose.
Histologisch zeigt sich eine
T P ORSOAE subepitheliale Blase mit
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neutrophilem Infiltrat.
Erstmals in der DIF findet
B sich eine lineare
b N In unserem Fall gestaltete sich der Weg zur richtigen Diagnosestellung| Fluoreszenz an der

langwierig: DIF und IIF fielen zwei Jahre lang dreimal negativ aus. Die falsch| Basalmembran. Serologisch
negative DIF beruht womdglich auf bereits abgebauten IgA-Ablagerungen| wurden IgA-Antikdrper in
durch eine diskrete subklinische Entzindung, wie man sie am Rande der| der IIF sowie im
letzten Biopsie erkennen kann (Abb. A). Der vorliegende Verlauf zeigt die| immunoblot nachge-
breite Klinik der linearen IgA-Dermatose, welche sich Uber langere Zeit ohne| wiesen.

Blasen manifestieren und dadurch zu diagnostischen Schwierigkeiten fihren
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