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Sklerodermie en coup de sabre: Erfolgreiche Therapie
mit topischem Calcipotriol und Medium-Dose

UV-A1-Phototherapie

Localized Scleroderma En Coup De Sabre: Successful Treatment with Topical
Calcipotriol and Medium-Dose UVA-1 Phototherapy

Zusammenfassung

Dargestellt wird der Fall einer 13-jahrigen adoleszenten Patien-
tin mit Sklerodermie en coup de sabre. Die Erkrankung begann
im 11. Lebensjahr und verlief trotz Vortherapie mit topischen
Kortikosteroiden, Heparinoiden und lokaler Creme-PUVA-Photo-
chemotherapie schleichend progredient. Wir fiihrten eine lokale
Behandlung mit Calcipotriol-Creme in Kombination mit 30
Ganzkorper-Bestrahlungen UV-A1 mit einer tdglichen Dosis von
30]/cm? durch. Unter dieser Therapie kam es erstmals zu einem
anhaltenden Stillstand des Fortschreitens des Herdes, zu einem
weicheren Tastbefund und einer stabilen Abnahme der 20 MHz-
Ultraschalldichte der befallenen Haut von 47 auf 24 Relativ-Ein-
heiten (verglichen mit 14 Einheiten der kontralateralen unbefal-
lenen Haut). Die mdRig verminderte Hautdicke und die deutlich
verringerte Subkutisdicke im Herd verdnderte sich nicht. Neben-
wirkungen, insbesondere Hautirritationen, traten unter der
Kombinationstherapie nicht auf.

Einleitung

Bei der Sklerodermie en coup de sabre handelt es sich um eine
Bindegewebserkrankung unbekannter Atiologie. Sie ist klinisch
gekennzeichnet durch eine ,Sdbelhieb“-artige Sklerose der fron-
toparietalen Haut. Die Erkrankung stellt eine Sonderform der
Morphea dar, die ein Spektrum umfasst, das {iber die faziale He-
miatrophie bis hin zu Manifestation an anderen Lokalisationen
reicht und als Parry-Romberg-Syndrom beschrieben wird. Die
Erkrankung, die in 15% der Fille in der Kindheit beginnt, kann
zu progressiven lang anhaltenden Indurationen der Haut und

Abstract

We report on a 13-year old adolescent female patient with loca-
lized scleroderma en coup de sabre. The disease continuously
progressed since the age of 11 despite treatments with topical
corticosteroids, heparinoids and local creme PUVA phototherapy.
We treated with a combination of topical calcipotriol 0.005%
twice a day and 30 daily whole-body irradiations each of
30]/cm? UVA-1. After that treatment a stable stop of the progress
and a softening of the lesion was achieved. Furthermore,
20 MHz-ultrasound density measurements of the lesional skin
showed a marked decrease from 47 to 24 relative units (com-
pared to 14 units in uninvolved contralateral skin). The slightly
decreased skin thickness and the markedly decreased subcutis
thickness did not change during therapy. The treatment was tol-
erated well and no skin irritations occurred.

des subkutanen Gewebes sowie zu einer Atrophie bzw. Zersto-
rung darunter liegender Strukturen wie Muskelgewebe und Kno-
chen fiihren. Bei Herden en coup de sabre wurden auch ophthal-
mologische und neurologische Auffilligkeiten beschrieben [1].

Zahlreiche therapeutische Ansdtze, wie die systemische Gabe
von Penicillin, Penicillinamin, Kortikosteroiden, Resorchin, Me-
thotrexat oder Gamma-Interferon, wurden eingesetzt, ohne
dass eines dieser Medikamente sicher wirksam oder nebenwir-
kungsfrei ware [2,3]. AufSerdem werden phototherapeutische
Verfahren wie die Photochemotherapie (PUVA) und Breitspek-
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trum-UV-A eingesetzt [4,5]. In letzter Zeit wurde (iber die erfolg-
reiche Therapie der zirkumskripten Sklerodermie mit hoch oder
niedrigdosierten UV-Al-Bestrahlungen [6,7] bzw. mit topi-
schem Calcipotriol [8] berichtet. Kiirzlich wurden die Daten von
19 kindlichen Patienten mit Morphea publiziert, die erfolgreich
mit einer Kombination von niedrig dosiertem UV-A1 und topi-
scher Calcipotriol-Salbe behandelt wurden [9]. Wir berichten
hier tiber die Ergebnisse einer kombinierten Anwendung einer
Mitteldosis-UV-A1-Phototherapie in Kombination mit Calcipo-
triol-Creme bei einer Patientin mit Sklerodermie en coup de sa-
bre.

Kasuistik

Anamnese

Die 13-jdhrige Patientin bemerkte 2 Jahre vor der Vorstellung in
der Klinik eine diskrete braunlich-blduliche Hyperpigmentie-
rung im Bereich der linken Stirn. Seit 8 Monaten fiel eine rinnen-
formige Einziehung der Haut in diesem Bereich auf. Trotz einer
lokalen Therapie mit topischem Kortikosteroid und Heparinoid
sowie parallel 50 Sitzungen einer lokalen Creme-PUVA-Photo-
chemotherapie kam es zu einem kontinuierlichen Progress nach
frontal wie nach okzipital hin, wobei das Haupthaar und die
Brauen in der betroffenen Hautpartie zunehmend verlustig gin-
gen.

Befunde

Es fand sich in der Mitte der linken Stirnhdlfte ein sagittal vom
linken Nasenriicken bis ca. 2 cm iiber die Stirnhaargrenze hinaus
Richtung Scheitel reichender maximal 1,5 cm breiter und 10 cm
langer derb palpabler weifSlich-sklerotischer Streifen mit deut-
lich unter dem Hautniveau liegender Oberfldache. Im Bereich der
Rdnder der Ldsion lief sich eine deutliche Stufe palpieren. Die
Brauen und das Haupthaar im Bereich der Lasion fanden sich
deutlich ausgediinnt bzw. fehlend (Abb.1). Die 20 MHz-Ultra-
schalldichte (DUB 20-E-Gerdt, Taberna pro Medicorum, Liine-
burg) der ldsionalen Haut mit 47 Relativ-Einheiten gegeniiber
14 Einheiten der kontralateralen unbefallenen Haut deutlich er-
hoht, die Hautdicke war mit 1,05 mm gegeniiber 1,15 mm gering
und die Subkutisdicke mit 1,83 mm gegeniiber 3,35 mm deutlich
vermindert (Abb. 2). Im Labor fanden sich die antinukledren An-
tikorper (feingesprenkelter Fluoreszenztyp) mit 1:80 grenzwer-
tig erhoht. Die extrahierbaren nukledren Antikdrper einschlief3-
lich Scl-70-Antikorper fanden sich ebenso negativ wie die Bor-
rellen-IgG- und IgM-Antikérper, die Kilteagglutinine und die
Kryoglobuline. Im knéchernen Schadelrdontgen fanden sich keine
Auffilligkeiten.

Therapie und Verlauf

Wir fiihrten eine UV-A1 Erythemschwellenbestimmung am Ge-
sdR durch, die Erythemschwelle lag nach 24 h bei 35 J/cm?2. Da-
raufhin fiihrten wir die UV-A1-Ganzkorper-Therapie mit Einzel-
dosen von 30 J/cm? durch, die wir tdglich einmal fiir insgesamt
30 Sitzungen gaben. Die UV-Al-Therapie wurde mit dem CL
250000 blau Kaltlicht-Bestrahlungsgerat (Fa. UV-A1-Med, Wen-
ningsen) durchgefiihrt. Parallel behandelten wir topisch im Rah-
men eines individuellen Heilversuchs mit 0,005% Calcipotriol-
Creme (Psorcutan-Creme, Asche AG, Hamburg) zweimal tdglich.
Die Calcipotriolbehandlung wurde auch iiber das Ende der UV-
Al-Therapie hinaus fiir insgesamt 4 Monate fortgesetzt.

Abb. 1

13-jahrige Patientin mit zirkumskripter Sklerodermie en coup
de sabre. Deutlich eingesunkener sklerotischer Herd an der linken
Stirnseite mit teilweiser Alopezie der Augenbrauen und des Haupthaa-
res.

Am Ende der 5-wo6chigen kombinierten Behandlungsphase mit
Medium-dose UV-A1 und Calcipotriol war die weitere GroRen-
zunahme des Herdes gestoppt, der Tastbefund weicher, die Pa-
tientin empfand subjektiv eine Besserung, und die Hautdichte
im 20 MHz-Ultraschall war von 46 auf 31 Einheiten zuriickge-
gangen. Unter weiterer lokaler Therapie mit Calcipotriol fand
sich auch nach weiteren 6, 12 bzw. 26 Wochen keine Gréf8enzu-
nahme des Herdes mehr, die Hautdichte betrug 32, 29 bzw. 24
Einheiten (Abb. 2). Eine Verdnderung der verminderten Haut-
und Subkutisdicke im Herd konnte dagegen nicht gemessen wer-
den. Die genannten Ultraschallparameter dnderten sich in der
kontralateralen unbefallenen (ebenfalls UV-A1l-bestrahlten)
Haut im ganzen Beobachtungszeitraum nicht. Die Behandlung
wurde problemlos vertragen, Hautirritationen traten nicht auf.
Im Bereich der Stirn fand sich im Herd lediglich eine zarte braun-
liche Hyperpigmentierung, wie eine postinflammatorisch be-
dingte imponierend.

Diskussion

Die UV-A1-Phototherapie hat sich sowohl im Low-dose-Bereich
mit 30x20]/cm? [6] als auch im High-dose-Bereich mit
30x130]/cm? [7] bei 10 bzw. 20 behandelten Patienten mit zir-
kumskripter Sklerodermie als wirksam erwiesen. Es ist gesichert,
dass ldsionale Fibroblasten verstédrkt Kollagen I und III syntheti-
sieren. Es konnte in vitro gezeigt werden, dass nach UV-A1-Be-
strahlung in Fibroblasten vermehrt Matrix-Metall-Proteasen
(Kollagenasen) exprimiert werden [10]. Kiirzlich konnte auch in
vivo demonstriert werden, dass unter Medium-dose UV-A1 nach
15x50]/cm? die Kollagen-I- und -lIlI-Konzentrationen in der
Haut infolge verminderter de-novo-Synthese und erhéhter De-
gradation abnehmen [11]. Calcipotriol-Salbe hat sich in einer Un-
tersuchung [8] bei topischer Anwendung zweimal tédglich iiber 3
Monate als wirksam bei 12 Patienten mit zirkumskripter Sklero-
dermie erwiesen, wobei bereits nach einem Monat ein Therapie-
effekt zu verzeichnen war. Calcipotriol hat einen proliferations-
inhibierenden Effekt auf Fibroblasten aus Morphea-Herden [12].
UV-A1 und Calcipotriol haben dariiber hinaus einen antiinflam-
matorischen Effekt bei T-Zell-abhédngigen Prozessen.
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Abb.2 20 MHz-Sonographie (B-Mode) klinisch unverdnderter Haut der kontralateralen Seite (a) und des befallenen
Areals vor Therapiebeginn (b) sowie 6 Monate nach 30 x 30 |/cm? UV-AT und nach zweimal tdglicher Behandlung mit
Calcipotriol-Creme (c). Die Ultraschall-Dichte im Herd hat von 46 auf 29 relative Einheiten abgenommen. Die Dichte
der unbefallenen Haut betrug vor Therapie 14 Einheiten (nach UV-A1-Therapie: unverdndert). Eine Verdnderung der
Dicke der anatomischen Strukturen (Epidemis + Dermis bzw. Subkutis) fand sich in beiden Arealen unter der Therapie
nicht.

Kiirzlich berichteten Kreuter u. Mitarb. [9] {iber die erfolgreiche
Therapie von 19 Kindern mit Morphea mittels Teilkérperbestrah-
lungen mit Low-dose (40 x 20 J/cm?) UV-A1 kombiniert mit Cal-
cipotriol-Salbe zweimal tdglich. Samtliche behandelten Patien-
ten sprachen auf diese Therapie klinisch an. Im vorliegenden
Fall verwendeten wir die hochste vertragene UV-A1-Dosis von
30]/cm? (Medium-dose) als Ganzkérperbestrahlung und Calci-
potriol in der zur Anwendung im Gesicht moglicherweise besser
geeigneten [13] Creme-Grundlage. Hierunter kam es zu einem
mindestens 6 Monate anhaltenden Stillstand des auch unter
Creme-PUVA-Photochemotherapie kontinuierlich wachsenden
Herdes, einer subjektiven und objektiven klinischen Besserung
sowie einer Abnahme der Ultraschalldichte der Haut. Bemer-
kenswerterweise kam es trotz der potenziell irritativen Lokalt-
herapie mit 0,005% Calcipotriol-Creme und gleichzeitiger UV-
Al-Bestrahlung zu keinerlei irritativen Hautverdnderungen im
Anwendungsbereich. Die unter der Kombinationstherapie von
Kreuter u. Mitarb. beobachtete Re- bzw. leichte Hyperpigmentie-
rung des Herdes und der unmittelbaren Umgebung beobachte-
ten wir auch. Diese wurde von der Patientin jedoch nicht als kos-
metisch stérend empfunden. Wir schlieen hieraus, dass die
Kombinationstherapie mit niedrig oder mitteldosiertem UV-Al
und topischem Calcipotriol bei therapierefraktdren Fillen von
Morphea einschlieRlich der Variante en coup de sabre von thera-
peutischem Nutzen sein kann. Eine kontrollierte Studie bei Pa-
tienten mit Morphea, in der der Effekt der Kombinationstherapie
mit dem einer Monotherapie mit Calcipotriol bzw. UV-A1 vergli-
chen wiirde, wire jedoch wiinschenswert.
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