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Trichologie

_ichenolid vernarbende

Alopezien

Haarausfall stellt eine grosse Belastung fur Patient:innen dar,

davolle, kraftige Haare jugendliches Aussehen verkdorpern.

Daher ist derirreversible Haarausfall eine besondere psychi-

sche Belastung und erfordert eine schnelle Diagnose und

Behandlung.
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® Bei den lichenoid vernarbenden Alopezien handelt es sich
um einen irreversiblen Haarausfall, der durch lymphozytare In-
filtration des Infundibulums und Isthmus verursacht wird. In
diesem Artikel werden mit dem Lichen planopilaris, der fron-
talen fibrosierenden Alopezie (FFA) und dem Graham-Little-
Piccardi-Lassueur Syndrome drei Erkrankungen vorgestellt. In
einer retrospektiven Studie mit 291 Patient:innen traten diese
lichenoiden vernarbenden Alopezien am hiufigsten am Vertex
und parietal (69,75%) auf, weniger héufig frontal (27,14%), occi-
pital (23,71%) und temporal (21,64 %)'.

Lichen planopilaris

Der Lichen planopilaris ist eine Form des Lichen planus der
Kopfhaut. Er wurde 1895 erstmals von Pringle beschrieben?°.
Die Ursache ist unklar. Eine fehlgeleitete zelluldre Inmunantwort
auf ein unbekanntes Antigen wird vermutet. Dabei kommt es
zu einer Zerstérung der follikuldren Stammzellen in der Wulst-
Region durch die T-Lymphozyten mit irreversiblem Verlust
der Haare [ABB.1]. Das mittlere Alter der Betroffenen liegt bei
40-60 Jahren. Frauen sind hédufiger betroffen als Ménner*. Der
Lichen planopilaris kann auf der ganzen Kopfhaut auftreten, am
héufigsten am Vertex und im Parietalbereich®. Es gibt einzelne
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oder multiple narbige Bereiche. In einer grossen retrospektiven
Studie mit 261 Patient:innen hatten 21% auch einen klassischen
Lichen planus!. Viele Patient:innen berichten iiber ein Brennen,
Schmerzen oder Juckreiz der Kopfhaut in der Phase der aku-
ten Entztindung®. Bei der Untersuchung zeigt sich ein positiver
Anagen- und Telogen-Pulltest®.

Beurteilung und Verlaufskontrolle

Zur Beurteilung und Verlaufskontrolle kann man den Lichen
planopilaris activity index (LPPAI) verwenden’. Bei diesem wer-
den die Symptome (Juckreiz, Schmerzen und Brennen), klinische
Zeichen (Erythem, perifollikuldres Erythem und Schuppung),
Aktivitdt (Anagen-Pulltest) und Ausdehnung / Fortschreiten der
Erkrankung berticksichtigt.

[ABB.1] Lichen planopilaris
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[ABB.2] Perifollikuldre Keratose

Die Trichoskopie ist zur Unterscheidung zwischen vernarbender
und nicht vernarbender Alopezie sehr hilfreich. Weissliche Areale
und fehlende Follikel6ffnungen sind Zeichen fiir eine irreversible
Vernarbung. Beim Lichen planopilaris findet man charakte-
ristischerweise eine weissliche perifollikuldre Schuppung oder
Hyperkeratosen «weisse Halskrause», die gut sichtbar in der
trockenen Trichoskopie sind [ABB.2]. Zudem treten peripapilldre
Haarhiilsen (follicular casts), keratotische Hornpfropfe (keratotic
plugs) und perifollikuldre Erytheme als Entziindungszeichen
auf*. Zeichen der follikuldren Fibrose, sogenannte white dots,
konnen im alopezischen Areal auftreten. Bei stirker pigmentier-
ten Patient:innen kann man das normale Pigmentnetz im haar-
losen Areal sehen, da die interfollikuldre Epidermis meist nicht
vom entziindlichen Vernarbungsvorgang betroffen ist'

Therapieoptionen

Der Verlauf der Erkrankung ist nicht vorhersehbar. Es kommt
hiufig zu Riickfallen. Ein Nachwachsen der Haare kann nur
bei sehr frithem Beginn der Behandlung erreicht werden®. Der
Hauptfokus in der Therapie liegt auf dem Stoppen der Aus-
breitung der Vernarbung'. First-line-Behandlung sind topische
potente Steroide (Klasse IIT und IV) oder intraldsionale Kortison-
injektionen'™. Sollten die Patient:innen darauf nicht ansprechen,
kommen systemische Steroide und Hydroxychloroquin, seltener
Mycophenolat-Mofetil zum Einsatz!*®. Als weitere immun-
suppressive Therapieméglichkeiten konnen topische Calcineurin-
Inhibitoren und systemisch Cyclosporin und Methotrexat
gegeben werden. Ansonsten ist der Einsatz von Tetracyclinen,
Pioglitazon und systemischen Retinoiden und Naltrexon be-
schrieben worden'. Viele der genannten Therapien sind off-
label. Haufig kommt es zu einer Kombination von topischen und
systemischen Medikamenten.
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«Low-level light therapy»

Im letzten Jahr sind Fallberichte eines guten Ansprechens der
Erkrankung unter Low-level light therapy (LLLT) publiziert wor-
den?. LLLT ist von der FDA als Therapie der androgenetischen
Alopezie und von akuten und chronischen muskuloskeletta-
len Schmerzen zugelassen. Sie zeigt gute Effekte bei entziind-
lichen Erkrankungen. In der Dermatologie wird sie auch zur
Behandlung anderer Erkrankungen mit unterschiedlichem An-
sprechen verwendet, zum Beispiel bei Acne vulgaris, Vitiligo,
hypertrophen Narben und Hautalterung®-2%. Bei oralem Lichen
planus wurde sie als Alternative zu Kortison mit gutem Erfolg
eingesetzt®. In einem Fallbericht wurden die Patient:innen mit
einer pulsed laser diode cap circa sechs Minuten tdglich behandelt.
Alle Patient:innen berichteten von einer Abnahme der Symptome
(Schmerzen und Brennen) und zeigten auch klinisch eine Verbes-
serung mit evidentem Haarwuchs?.

Auch gibt es erste Fallberichte, bei denen Platelet-rich plasma
(PRP) zur Behandlung des Lichen planopilaris oder der fronta-
len fibrosierenden Alopezie eingesetzt wurde — mit einer Verbes-
serung der Haardicke, ohne dass ein Koebner-Effekt ausgeldst
wurde®.

Frontale fibrosierende Alopezie (FFA)

Die frontale fibrosierende Alopezie (FFA) ist eine primér vernar-
bende Alopezie, die als Variante des Lichen planopilaris angese-
hen wird. Sie wurde von Kossard erstmalig 1994 beschrieben?.
Von der FFA sind mehr Frauen (97 %) als Manner betroffen. Meist
beginnt die Erkrankung in der Postmenopause®. Eine positive
Familienanamnese kommt in circa 8% der Fille vor. Eine Dys-
funktion der Schilddriise ist bei Patient:innen mit FFA moglich®.
Auch bei diesem Krankheitsbild ist die Ursache unklar. Es gibt
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[ABB.4] Follikuldre Rétung und einzeln stehende Haare (lonely hair sign)

viele Hypothesen, zum Beispiel, dass durch Zug beim Kammen
oder durch Umweltnoxen (Kosmetika, mikrobielle Antigene)
Stress-induzierte Zytokine exprimiert werden, die dann das
Krankheitsbild auslésen®.

Krankheitsverlauf und Therapie der FFA

Bei der FFA weicht die frontotemporale Haargrenze (Stirn und
Schlédfen) im Verlauf der Erkrankung meist symmetrisch nach
hinten zuriick und die Patient:innen bekommen eine hohe Stirn
[ABB.3]. Die Haarfollikel gehen dabei zugrunde. Selten kann diese
Erkrankung auch temporal und okzipital beobachtet werden. Ein
Verlust der Augenbrauen kann ebenfalls auftreten und sogar ein
erstes Zeichen der Erkrankung sein. Das Zurtickweichen der Haar-
grenze ist abhidngig vom Grad der Entziindung und betrégt circa
1mm pro Monat (0,3-1,5mm). Klinisch sieht man angrenzend an
die Stirn eine porzellanartige Haut ohne Haarfollikel6ffnungen.
Anschliessend besteht meist eine etwas ausgediinnte Haargrenze
mit perifollikuldrer Schuppung und Rétung sowie einzeln stehen-
de Haare (lonely hair sign) [ABB.4]. Ein Pseudo-Fransen-Zeichen
mit quer verlaufendem Streifen zuriickgebliebener Haare wird
beschrieben. Auch bei dieser Erkrankung kann ein Brennen, Ju-
cken oder eine Trichodynie auftreten. In der Trichoskopie sieht
man dhnliche Verdnderungen wie beim Lichen planopilaris® 3.
Typisch sind die fehlenden Vellushaare (94% der Fille), gefolgt
von perifollikuldrer Schuppung / Keratose (79%), sowie die feh-
lenden Follikel6ffnungen (65 %)*. Ein weiteres Zeichen ist das pe-
rifollikuldre Erythem. An der Augenbraue kann man rote / graue
Punkte finden®3. Im Gesicht treten manchmal kleine Papeln im
Bereich der Vellushaare auf®. Auch kénnen am Kérper und an der
Schleimhaut Hautverdnderungen im Sinne eines Lichen planus
auftreten sowie Nagelverdnderungen®.
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[ABB.3] Frontale fibrosierende Alopezie mit hoher Stirn

Die Therapie der FFA ist schwierig. Topische
Steroide kénnen initial versucht werden. Effektiver
ist die intraldsionale Injektion von Steroiden,
Triamcinolon alle vier bis sechs Wochen oder
die systemische Gabe von Prednison. Weitere
in der Literatur beschriebene Therapieoptionen
(teils off-label) sind systemische Retinoide, 5-a-
Reduktasehemmer, Hydroxychloroquin oder Tetra-
cyclin Antibiotikum?.

Graham-Little-Piccardi-Lassueur-Syndrome
Diese seltene Erkrankung wurde erstmalig 1915
beschrieben®. Sie ist charakterisiert durch die
Kombination einer vernarbenden Alopezie der Kopthaut, der
nicht-vernarbenden Alopezie der Axilla und Schambehaarung
sowie einer Verhornungsstérung der Haarfollikel am Korper®.
Die Therapie ist dhnlich wie beim Lichen planopilaris. Als First-
line-Behandlung kommen potente topische Steroide und intra-
lasionale Triamcinolon-Injektionen zum Einsatz. Als Second-
line-Behandlung werden systemische Steroide oder Cyclosporin
empfohlen®.

Schlussfolgerung

In meiner Haarsprechstunde sehe ich in den letzten Jahren eine
Zunahme dieser Erkrankungen. Deshalb sollte bei unklarem
Haarausfall immer auch an diese Differenzialdiagnosen gedacht
werden und im Zweifelsfall eine Biopsie erfolgen. O
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