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Porokeratosis linearis unilateralis

Linear Porokeratosis

Zusammenfassung

Anhand Kklinischer und histopathologischer Befunde konnte bei
einem jetzt 8-jdhrigen Jungen das seltene Krankheitsbild der Po-
rokeratosis linearis unilateralis diagnostiziert werden. Die Der-
matose hatte sich in Form weniger Herde ausschlieflich an der
rechten Hand manifestiert und war unter der Diagnose vulgdrer
Warzen jahrelang frustran behandelt worden. Die Beobachtung
wird zum Anlass genommen, die Klinik und die Differenzialdiag-
nosen der Porokeratosis linearis unilateralis zu besprechen.

Einleitung

Unter dem Begriff der Porokeratosen, deren klassische plaquefor-
mige Manifestation 1893 durch Mibelli beschrieben worden ist,
werden verschiedene chronisch verlaufende Genodermatosen
zusammengefasst, denen dtiopathogenetisch eine klonale Diffe-
renzierungsstérung der Epidermis zugrunde liegt [1]. Die Verer-
bung erfolgt unregelmdfig autosomal-dominant mit variabler
Expressivitdt. Neben der damit verbundenen familidren Hiufung
werden jedoch auch sporadisch auftretende Manifestationen be-
obachtet [2-4]. Der gemeinsame klinisch-morphologische Be-
fund der Porokeratosen ist anfanglich durch hautfarbene, derbe
Papeln gekennzeichnet, die beim anschlieBenden zentrifugalen
Wachstum einen charakteristischen hyperkeratotischen Rand-
wall und eine zentrale Atrophie ausbilden [5]. Das typische his-
topathologische Merkmal aller Porokeratosen ist eine kornoide
Lamelle, eine in die Epidermis schlotférmig eingelassene hyper-
keratotische Hornleiste, die in den zirzindren Randzonen der Ld-
sionen nachweisbar ist [6]. Die Einteilung der verschiedenen Po-

Abstract

From clinical and histopathological findings an unilateral linear
porokeratosis was diagnosed in an eight years old boy.
Manifestation occurred in form of few lesions on the patient’s
right hand. For several years the patient had been treated with
preparations for warts. However, this revealed no therapeutic ef-
fect. This observation is used as an opportunity to discuss the cli-
nical symptoms and differential diagnosis of this rarely seen skin
disease.

rokeratosen erfolgt iiblicherweise anhand klinischer Befunde, zu
denen das Manifestationsalter, Besonderheiten der klinischen
Morphologie, die Topographie der Morphen und méglicherweise
vorhandene Provokationsfaktoren gezahlt werden [5]. Neben der
Porokeratosis Mibelli werden die Porokeratosis plantaris, palma-
ris et disseminata, die Porokeratosis linearis unilateralis und die
Porokeratosis superficialis disseminata actinica voneinander ab-
gegrenzt [2,7,8]. Ob es sich allerdings bei allen Porokeratosefor-
men um Entitdten oder Varianten handelt, ist nicht unumstrit-
ten, zumal verschiedene Formen der Porokeratosen bei einzel-
nen Patienten gleichzeitig beobachtet werden konnten [9-11].

Die in der folgenden Kasuistik vorgestellte Porokeratosis linearis
unilateralis kann auf der Grundlage ihrer Genetik zweifelsfrei als
Entitdt eingeordnet werden. Die Erkrankung gilt als Beispiel ei-
ner Typ1 Variante autosomal-dominanter Genodermatosen. Die
segmentale Anordnung, die auf einer genetischen Mosaikbil-
dung beruht, ist dabei die Folge einer postzygoten Mutation in
der Embryogenese [11 -13].

Institutsangaben

Hautklinik Zentralkrankenhaus Bremerhaven, (Chefarzt: Dr. G. Wagner)

Korrespondenzadresse

Dr. G. Wagner - Hautklinik Zentralkrankenhaus Reinkenheide - Postbrookstr. 103 - 27574 Bremerhaven

Bibliografie

Akt Dermatol 2005; 31: 27-29 © Georg Thieme Verlag KG Stuttgart - New York -
DOI 10.1055/s-2004-826055 - ISSN 0340-2541

~
-]
7]
=
")
=
~

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebral



=
-}
("]
—
(7]
=
~

Kasuistik

Anamnese

Im Alter von vier Jahren waren bei dem jetzt 8-jahrigen Jungen
erstmals Hautverdnderungen an der rechten Hand aufgefallen,
die zundchst ein langsames zentrifugales Wachstum zeigten.
Seit ca. 2 Jahren hatten die Eltern keine weitere Gréenzunahme
der einzelnen Ldsionen beobachten kénnen. Unter der Diagnose
vulgdrer Warzen waren wiederholt Behandlungsversuche mit
keratolytischen Lackpradparaten (z.B. Duofilm®) und Pflasterver-
binden (Guttaplast®) durchgefiihrt worden, ohne dass eine
Riickbildung der Hautverdnderungen erreicht werden konnte.

Die Familienanamnese war unauffillig. Bei den Eltern, einem dl-
teren Bruder und einer Zwillingsschwester des Patienten sind
bisher keine vergleichbaren Hautveranderungen aufgetreten.

Dermatologischer Befund

Streckseite dritter Finger und Handteller rechts drei linear ange-
ordnete, runde oder lingsoval geformte, maximal 3,5 1,5cm
grofBe, rotlich-braunlich tingierte Effloreszenzen. Im Zentrum
der einzelnen Herde flichenhafte Atrophie mit pityriasiformen
Keratosen, an den bizarr konfigurierten Randern leistenartig ver-
laufende Keratosen (Abb.1-3). Ndgel nicht befallen.

Histopathologischer Befund
Stark akanthotisch verbreiterte Epidermis mit orthokeratoti-
scher Hornschicht, die im Zentrum eine kornoide Lamelle erken-
nen lasst. In der Dermis lockeres entziindliches Rundzellinfiltrat
(Abb. 4). Diagnose: Porokeratose (Dr. Diaz, Einsendungslabor fiir
Dermatopathologie, Freiburg)

Therapie und Verlauf

Die Behandlung erfolgte mit einem topischen Tretinoin-Prdparat
(Airol®Creme). Bei einer Wiedervorstellung nach zwei Monaten
waren die randstdndigen Keratosen nicht mehr nachweisbar,
wdhrend sich der {ibrige Befund weitgehend unverdndert dar-
stellte.

Diskussion

Die Porokeratosis linearis unilateralis gilt als eine selten vorkom-
mende Dermatose [5]. Raff und Santler konnten anhand der Lite-
ratur 28 einzelne Fdlle zusammenstellen, die in den Jahren von
1934 bis 1971 publiziert worden sind [14]. Bis heute zahlt die Po-
rokeratosis linearis unilateralis zu den Erkrankungen, iiber die
fast ausschlieBlich in Form von Kasuistiken berichtet wird
[2,11,15,16]. Nur Rahbari et al. konnten mit acht selbst beobach-
teten Krankheitsfillen die Daten einer kleineren Gruppe betrof-
fener Patienten zusammenstellen [9]. Die Porokeratosis linearis
unilateralis entwickelt sich typischerweise in der Kindheit, wo-
bei auch angeborene Manifestationen beschrieben worden sind.
Sechs der acht von Rahbari et al. beobachteten Patienten waren
Kinder, wéahrend die {ibrigen zwei Patienten 20 und 55 Jahre alt
waren, als die Dermatose auftrat. Die Geschlechtsverteilung der
Porokeratosis linearis unilateralis ist ausgeglichen. Von den ins-
gesamt 36 Patienten der beiden vorgenannten Autorengruppen
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Abb.1 Handteller rechts: Langsoval ausgerichtete Porokeratose.

Abb.2 Detailaufnahme.

A

Abb. 3 lIl. Finger rechts: Deutliche zentrale Atrophie und leistenartige
Keratose.

waren jeweils 18 mannlichen bzw. weiblichen Geschlechts
[9,14]. Klinisch-morphologisch kénnen bei der Porokeratosis li-
nearis unilateralis zwei verschiedene Manifestationen voneinan-
der unterschieden werden. Wahrend ein Teil der Patienten die
fiir die Porokeratosen typischen krateriformen Lasionen mit zen-
traler Atrophie und zirzindrer Hornleiste aufweisen, finden sich
bei den iibrigen Patienten flach erhabene, derbe Papeln mit ver-
rukdser oder schuppender Oberfliche [2,10,14,17]. Bei diesen
Patienten konnen die zentrale Atrophie und der ringférmige
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Abb.4 Kornoide Lamelle bei Porokeratose (HE x 100).

Charakter der Lasionen fehlen, so dass die Diagnose tiblicherwei-
se erst histopathologisch gestellt werden kann. Die bevorzugt
betroffenen Lokalisationen der Porokeratosis linearis unilateralis
sind die Extremitdten, insbesondere die distalen Bereiche, und
deutlich weniger hdufig der Stamm [2,14]. Neben einzelnen Her-
den finden sich auch ausgedehnte Manifestationen, die auf der
genetischen Grundlage der Mosaikbildung den Verlauf der
Blaschko-Linien zur Darstellung bringen [11-14]. Zum Verlauf
der Porokeratosis linearis unilateralis ist festzustellen, dass die
Morphen in zeitlich begrenzten Phasen auftreten, um anschlie-
Bend in der Regel zu persistieren [2,5,14]. Spontane Riickbildun-
gen sind hingegen nur sehr vereinzelt beobachtet worden [9]. Bei
jahrzehntelangem Bestand sind, wie bei den {iblichen Porokera-
toseformen auch, maligne Transformationen im Bereich der
Atrophien beschrieben worden [18,19].

Bei der Differenzialdiagnose der Porokeratosis linearis unilatera-
lis sind erworbene Dermatosen oder Navi zu beriicksichtigen, die
in linearer Anordnung auftreten konnen. Besondere diagnosti-
sche Probleme konnen entstehen, wenn bei fehlenden kraterifor-
men Ldsionen das klinische Bild der vorliegenden Porokeratosis
linearis unilateralis durch hyperkeratotische oder schuppende
Papeln gepragt wird. Dabei ist der im Kindesalter in den Blasch-
ko-Linien vorkommende Lichen striatus durch lichenoide Papeln
gekennzeichnet, die im Gegensatz zu den Befunden der Poroke-
ratosis linearis unilateralis stets eine spontane Riickbildung zei-
gen [20]. Im Erwachsenenalter ist die Blaschkitis bzw. die Blasch-
kolineare Dermatitis zu beriicksichtigen, die sich klinisch-mor-
phologisch jedoch durch Papulovesikel auszeichnet [21]. Der Li-
chen ruber linearis, der ebenfalls gehduft im Kindesalter auftritt,
zeigt vereinzelt hyperkeratotische Papeln, so dass die Abgren-
zung zur Porokeratosis linearis unilateralis nur histopatholo-
gisch moglich ist [22]. Dies gilt im iibrigen auch fiir einzelne Na-
vi, z.B. fiir den linearen epidermalen Ndvus, den inflammatori-
schen linearen verrukésen Epidermalndvus oder den linearen
Morbus Darier [12,23].

Bei der Behandlung der Porokeratosis linearis unilateralis lassen
sich haufig keine befriedigenden Ergebnisse erreichen. Zur loka-

len Behandlung werden Keratolytika, Glukokortikoide und Vita-
min-A-Sdure empfohlen [9,10,14]. Auch vereinzelte Behand-
lungversuche mit systemischen Retinoiden fiihrten zu einer par-
tiellen Riickbildung der Morphen [15]. Allerdings sollte diese
Therapieform ausgedehnten Manifestationen im Erwachsenen-
alter vorbehalten bleiben. Die Kryochirurgie, die Dermabrasio
und die Vaporisation mit dem CO0,-Laser vervollstindigen als
operative Methoden die Behandlungsmoglichkeiten der Poroke-
ratosis linearis unilateralis [5,24].
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