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Vorwort

Betroffene von Photodermatosen sind in ihrem tdglichen Leben besonders eingeschréankt. In
vielen Féllen erfolgt die Diagnosestellung erst nach einem langen Leidensweg und auch bei
bereits gestellter Diagnose ist das Angebot an hilfreichen Therapien sehr klein. Es ist sehr
wichtig, Betroffene von Photodermatosen selbst zu befragen, um das Versténdnis fiir diese
Erkrankungen vertiefen zu konnen. Dies haben wir mit dieser Arbeit versucht, um anhand
von Real-Life Daten die Beeintrachtigung der Lebensqualitét, sowie die medizinische Ver-

sorgung und Verbesserungsstrategien aufzuzeigen.
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Zusammenfassung

Einleitung

Photodermatosen sind Hauterkrankungen, die durch UV- Licht oder sichtbares Licht aus-
gelost werden. Die Urticaria solaris ist eine Photodermatose bei der eine Lichtexposition in
kiirzester Zeit zu Hautverdnderungen wie Quaddeln, Rétungen und Juckreiz fiihrt. Die Be-
troffenen leiden oft massiv unter den Symptomen bzw. werden diese anfianglich verkannt,
bevor die Diagnose gesichert wird.

Ziel dieser Diplomarbeit ist es, Einblick in eine Patient*innen Kohorte einer internationalen
Selbsthilfegruppe zu erlangen, sowie die Evaluierung der medizinischen Versorgung von
US Patient*innen weltweit.

Methoden

Ein selbst erstellter Fragebogen wurde allen Mitgliedern einer internationalen Selbsthilfe-
gruppe fiir Betroffene der Urticaria solaris und deren Angehorige zur Verfligung gestellt.
Die Patient*innen wurden zu den Symptomen, verwendeten Therapien und deren Auswir-
kungen, sowie zum FEinfluss der Erkrankung auf die Lebensqualitit befragt. Von den 149
Patient*innen, die den Fragebogen ausgefiillt haben, wurde bei 57 Patient*innen die Erkran-
kung érztlich diagnostiziert. Es wurde auch neben der Auswertung der einzelnen Fragen zur
Beeintrachtigung der LQ ein eigener Score erstellt, da nicht alle Fragen der bereits beste-
henden Fragebdgen zur Lebensqualitdt fiir Patient*innen mit Urticaria solaris geeignet sind.
Die Angehorigen wurden zu Auswirkungen der Krankheit auf das Zusammenleben mit den
Betroffenen befragt, sowie zur Zufriedenheit iiber die medizinische Versorgung.
Ergebnisse

Die meisten Betroffenen (84%) wurden mit Antihistaminika behandelt. Von diesen Pati-
ent*innen hatten allerdings nur 12,8% ein gutes Therapieansprechen. Von der Therapie mit
dem monoklonalen Antikdrper Omalizumab, sowie von Lichttherapie konnten mehr Perso-
nen profitieren (gutes Therapieansprechen von 42,9% bei Omalizumab und 37,5% bei Licht-
therapie). Die Behandlung mit Omalizumab wurde bei 25,5% der Betroffenen angewendet.
Der Grofiteil der Patient*innen (77,8%) fiihlt sich medizinisch unterversorgt, da trotz The-
rapie keine zufriedenstellende Symptomlinderung erzielt werden konnte. Im selbst erstellten
Lebensqualitéts-Score kann flir 66% der Betroffenen eine moderate bis sehr starke Beein-
trachtigung der Lebensqualitét errechnet werden.

Von den Angehdrigen empfinden 50% die medizinische Unterstiitzung der Betroffenen als

inakzeptabel und nur 25% der Angehorigen sehen die Patient*innen als optimal versorgt.




Schlussfolgerung

Die Lebensqualitit der Betroffenen ist deutlich reduziert und der Grofteil ist unzufrieden
mit den angebotenen Therapien aufgrund von mangelnder Wirksamkeit. Das Angebot an
Therapiemoglichkeiten muss verbessert werden und die internationale Vernetzung in Bezug

auf die Therapiestrategien sollte ausgebaut werden.




Abstract

Introduction

Photodermatoses are skin diseases triggered by UV light or visible light. Urticaria solaris is
a photodermatosis in which exposure to light quickly leads to skin changes such as wheals,
redness and itching. The affected persons often suffer massively from the symptoms and
often these are misjudged before the diagnosis is confirmed.

The aim of this thesis is to gain insight into an international support group and to evaluate
the medical care of US patients worldwide.

Methods

A self-designed questionnaire was administered to all members of an international self-help
group for patients of urticaria solaris and their relatives. The patients were asked about the
symptoms, the therapies used and their effects, as well as the influence of the disease on the
quality of life. Of the 149 patients who completed the questionnaire, 57 patients were diag-
nosed with the disease by a physician. A score was also created in addition to the question-
naire about QoL impairment to provide a simpler presentation of the patients limitations.
The relatives were asked about the effects of the disease on living with the patients, as well
as about their satisfaction with the medical care.

Results

Most of the patients (84%) were treated with antihistamines. Of these patients, however,
only 12.8% had a good therapy response. More patients benefited from treatment with the
monoclonal antibody omalizumab and from light therapy (good response of 42.9% with
omalizumab and 37.5% with light therapy). The treatment with omalizumab was applied in
25.5% of the patients. The majority of the patients (77.8%) feel medically undersupplied,
because of a lack in symptom improvement. In the self-generated score, a moderate to severe
impairment of quality of life can be calculated for 66% of those affected.

Of the relatives, 50% perceive the medical support of the patients as unacceptable and only
25% of the relatives see the patients as optimally cared for.

Conclusion

The quality of life of the patients is significantly reduced and the majority is unsatisfied with
the offered therapies due to lack of efficacy. The range of therapy options must be improved

and international networking must be expanded.




1 Einleitung

1.1 Photodermatosen

Licht hat einen grof3en Einfluss auf die Haut und somit auch auf einige Hauterkrankun-
gen. Bei manchen Hauterkrankungen wirkt (UV-)Licht lindernd, bei anderen wiederum
ist es der Ausloser oder wirkt sich negativ auf die bestehende Hauterkrankung aus.
Unter Photodermatosen versteht man Hautreaktionen gesunder Haut, die durch Exposi-
tion von sichtbarem Licht und/oder UV-Licht ausgelost werden. Man unterscheiden zwi-
schen primiren Photodermatosen und sekunddren Photodermatosen. Wenn die Pho-
todermatose ohne Grunderkrankung und nur nach Lichtexposition auftritt, spricht man
von einer primdren Photodermatose. Hierbei handelt es sich um ein eigenstdndiges
Krankheitsbild. Zu den priméren Photodermatosen zéhlen unter anderem die Dermatitis
solaris, die Urticaria solaris, die Polymorphe Lichtdermatose und die Phototoxische Der-
matitis. Eine sekundédre Photodermatose tritt im Zuge einer anderen Grunderkrankung
auf. Sekundére Photodermatosen treten beispielsweise in Folge von Stoffwechselerkran-
kungen, wie der Erythopoetische Protoporphyrie, oder bei Autoimmunerkrankungen,
wie dem Lupus erythematodes, auf, die mit einer erhdhten Lichtempfindlichkeit einher-
gehen.(1)

Chemische Photosensibilisatoren bilden neben der Lichtexposition die Basis der Pho-
todermatosen. Man kann zwischen endogenen Photosensibilisatoren, also vom Korper
selbst produziert (z.B Porphyrien), und exogenen Photosensibilisatoren, kérperfremde
Substanzen die liber Medikamente oder Kosmetika aufgenommen werden, unterschei-

den.(1)

1.2 Definition

Die Urticaria solaris ist eine seltene Hauterkrankung, welche durch juckende Hautinfiltrate

(Quaddeln) an von Licht getroffenen Arealen charakterisiert ist. Diese Hauterscheinungen




treten nur in sonnenexponierten Arealen auf, und verschwinden innerhalb von 1-2 Stunden,
wenn Licht der auslosenden Wellenlidnge vermieden wird.

Die Erkrankung, welche alle Ethnien betrifft, ist aufgrund ihrer Seltenheit noch eher unbe-
kannt. (2)

Urticaria solaris leitet sich vom lateinischen Wort ,,urtica® ab, was Brennnessel bedeutet.
Umgangssprachlich spricht man daher hdufig von ,,Nesselsucht* oder ,,Nesselfieber*, wel-
ches durch Juckreiz, R6tungen und Quaddelbildung charakterisiert ist. Das Wort ,,solaris*
kommt vom lateinischen Wort ,,sol* und dies bedeutet Sonne. Daraus kann man ableiten,
dass diese Erkrankung durch Sonnenlicht ausgelost wird und an den vom Sonnenlicht expo-
nierten Stellen auftritt. Meistens wird die Urticaria solaris durch UV-A Strahlung ausgelost.
UV-B Strahlung und sichtbares Licht konnen auch Ausldser der Erkrankung sein. Diese

Ausloser werden im weiteren Verlauf genauer beschrieben. (3)

1.3 Epidemiologie

Fille der Urticaria solaris wurden weltweit beschrieben, es gibt keinen Grund zur Annahme
einer geographischen Haufung. Die Erkrankung scheint auch alle Ethnien gleichermal3en zu
betreffen, wobei in den meisten Studien nicht genau auf die Ethnie der Patient*innen einge-
gangen wird.(4)(5) Hamel et al. haben das Auftreten von Photodermatosen bei niedrigem
und hohem Hauttyp verglichen. Im Zuge dieses Vergleichs wurde beschrieben, dass Urtica-
ria solaris diskret hdufiger bei Personen mit niedrigerem Hauttyp auftritt, wihrend die Poly-
morphe Lichtdermatose haufiger bei Personen mit hoherem Hauttyp auftritt.(6)

Urticaria solaris ist eine seltene Erkrankung, die weniger als 0,5% aller Urticaria Fille und

7% aller Fille von Photodermatosen betrifft. (7)

In einer retrospektiven Studie in Singapur, mit 21,974 Urticaria Patient*innen, in einem Be-
obachtungszeitraum von 10 Jahren, konnte nur bei 19 Patient*innen, also 0,8% der Pati-
ent*innen, eine Urticaria solaris diagnostiziert werden. (8)

Urticaria solaris kann in jedem Alter beginnen, wobei die Erkrankung meist im jungen Er-

wachsenenalter ausbricht.(9)




Im seltenen Fall ist auch ein Beginn im Kindesalter moglich, sogar ein Fall bei einem zwei
Jahre alten Kleinkind, mit krankheitsspezifischen Symptomen seit der Geburt, ist beschrie-
ben.(10) (5,11)

Die Erkrankung kann auch im Alter erstmals auftreten, dies ist jedoch auch eine Selten-
heit.(12)(5)

Laut den meisten Studien ist die Mehrzahl der Urticaria solaris Patient*innen weib-

lich.(5,11,13)

1.4 Klinik

1.4.1 Atiologie und Pathogenese

Die genaue Pathogenese der Urticaria solaris ist derzeit noch nicht bekannt. Meistens sind
die Personen abgesehen von der Urticaria solaris vollkommen gesund.

Man vermutet ein nichtidentifiziertes photoinduziertes endogenes Antigen, das als Chromo-
phor wirkt, als symptominduzierenden Trigger.

Chromophore, auch Farbtrager genannt, sind Molekiile, die durch Vorhandensein von Dop-
pelbindungen UV-Licht oder sichtbares Licht absorbieren. Das Chromophor wird durch Ak-
tivierung zum Photoallergen. Darauthin kommt es zu einer Mastzellaktivierung, entweder
direkt durch Licht, oder indirekt durch IgE-Antikorper.

Darauthin wird Histamin freigesetzt und es kommt zu einer gesteigerten GefaBpermeabilitit,
was zur Quaddelbildung mit Juckreiz fiihrt.(4)(14,15)

Das Chromophor kann aufler in der Haut auch in seltenen Féllen im Serum nachgewiesen

werden. In diesem Fall spricht man dann von einem ,,Serumfaktor*.(16,17)

Das symptomauslosende Licht umfasst den ganzen UV-Bereich, hauptsidchlich jedoch das
sichtbare Licht (400-700nm) und die UVA-Strahlung (320-400nm). Gelegentlich wird die
Erkrankung auch durch UVB-Strahlung (280-320nm) oder Infrarot ausgeldst. (4)(14)(15)

In seltenen Féllen kann sich das Aktionsspektrum im Laufe der Erkrankung auch dndern.(18)




1.4.2 Klinische Charakteristika

Das Erscheinungsbild der Urticaria solaris dhnelt anderen Arten von Urticaria. Die Hauter-
scheinungen, die vor allem in Form von Rétungen und Quaddeln auftreten, erscheinen in-
nerhalb von 5-10 Minuten nach Exposition mit Sonnenlicht. Nur in seltenen Fillen wird eine
langere Zeitdauer bis zum Auftreten der Symptome beschrieben. Die direkte Exposition mit
dem auslosenden Sonnenlicht ist fiir das Auftreten der Symptome notwendig, wobei dies
sogar durch diinne Kleidung erfolgen kann.(5)

Zusitzlich zu den erwihnten Hauterscheinungen kdnnen auch systemische Symptome, wie
Schwindel, Ubelkeit, Kopfschmerzen und in extremen Fillen sogar Kreislaufstdrungen mit
Bewusstseinsverlust, auftreten. In sehr schweren Féllen kann es sogar zu einem Kreislauf-
schock kommen. Der Schweregrad dieser Symptome ist sehr individuell und wird von ver-
schiedenen Faktoren beeinflusst. Zu diesen Faktoren zdhlen unter anderem die Dauer der
Exposition, die Intensitét des Lichts (Tageszeit und Jahreszeit) und die Lichtqualitdt (Wel-
lenldngenspektrum), abhingig von der geographischen Lage. (5)

Es gibt keine spezifischen Stellen, an denen die Hauterscheinungen ausschlieflich auftreten,
sogar die Schleimhdute konnen beteiligt sein. Hauptsichlich sind jedoch sehr klassisch die
Arme, die Beine und das Dekolleté betroffen. Die Hande und das Gesicht sind eher seltener

von Symptomen betroffen, da die Haut an diesen Stellen stets der Sonne ausgesetzt ist und

damit ,,abgehértet™ ist. (5)

Abbildung 1: Erythem und Quaddeln bei Lichttestung mit sichtbarem Licht (Diaprojektor) (Quelle: Dermatologie Graz)




1.5 Diagnostik und Differentialdiagnosen

1.5.1 Diagnostik

Urticaria solaris zu diagnostizieren ist nicht immer einfach. Eine genaue Anamnese ist un-
umgénglich, um mogliche Differentialdiagnosen schnell ausschlieBen zu konnen. Die
Anamnese beinhaltet genaue Fragen zum Ausloser der Symptome, sowie zur Zeitspanne
zwischen der Exposition und dem ersten Auftreten und auch dem Verschwinden der Haut-
erscheinungen. Abgesehen von der Beschreibung der Hauterscheinungen ist die Erhebung
etwaiger einhergehender Symptome (z.B. Juckreiz, Brennen, Ubelkeit, etc.) nicht zu ver-
nachldssigen. Zusitzlich ist die Erhebung eingenommener oder topischer Medikamente oder
Kosmetika zwingend erforderlich. Die Erhebung von bereits diagnostizierten Photoderma-
tosen oder anderen Vorerkrankungen stellt auch einen wichtigen Punkt der Anamnese dar.
Die Erhebung von bereits diagnostizierten Photodermatosen oder anderen Vorerkrankungen
stellt auch einen wichtigen Punkt der Anamnese dar. Eine korperliche Untersuchung muss
auch stattfinden, jedoch ist diese hdufig ohne Befund, da Hauterscheinungen nur kurz nach
Exposition auftreten und relativ rasch wieder verschwinden.(4)

Zur Basisdiagnostik gehort eine Laboruntersuchung mit einem Blutbild, Leberwerten, Nie-
renwerten und Porphyrin-Werten im Blut. Letztere konnen die Differentialdiagnose der
Erythropoetische Protoporphyrie bestétigen oder ausschliefen.

Meist wird ein Provokationstest durchgefiihrt um die Diagnose zu bestitigen, es gibt jedoch
keinen standardisierten Test fiir die Diagnose der Urticaria solaris. Beim Licht-Provokati-
onstest werden kleine Testfelder mit steigenden UVA, UVB oder sichtbare Licht Dosen
(Lichttreppe) belichtet und die Hautreaktion nach 20 Minuten abgelesen. In den Testfeldern,
die mit der auslosenden Lichtquelle belichtet wurden, ist dann ab einer bestimmten Dosis
eine Rotung, Juckreiz und eine Quaddelbildung sichtbar. Die Dosis die eine erste urtikarielle
Reaktion in der Lichttreppe auslost, wird minimale urtikarielle Dosis (MUD) genannt.

Um die Erkrankung bestmoglich zu therapieren und die Lebensqualitdt der Patient*innen zu
verbessern, ist es sehr wichtig, das auslosende Licht genau einzugrenzen. Die Bestimmung
des sogenannten Aktionsspektrums gibt den Betroffenen die Moglichkeit sich bestmoglich

zu schiitzen und das auslosende Licht so gut es geht zu meiden.(4)




MUD UVA 1J/em?

154 J/em’ 110 J/em’ 78 Jem’| 56 Jem® 40 Jem? [ |28 Je?

Abbildung 2: Ergebnis einer Lichttestung mit UVA Licht 20 Minuten nach Belichtungsende (Quelle: Dermatologie Graz)

o.11 yem? 0,08 J/em®

MUD UVB 0,1J/cm?

Abbildung 3: Ergebnis einer Lichttestung mit UVB Licht 20 Minuten nach Belichtungsende; die MUD ist 0,1 J/cm?
(Quelle: Dermatologie Graz)

1.5.2 Differentialdiagnosen

Differentialdiagnosen sind neben der eigentlichen Diagnose mogliche Erkrankungen mit ei-

nem sehr dhnlichen Symptomkomplex.

1. Polymorphe Lichtdermatose: Diese Photodermatose ist durch das Auftreten von Pa-
peln, Blidschen oder Plaques, die mit starkem Juckreiz einhergehen, gekennzeichnet.
Wie bereits erwihnt, ist die Symptomatik der Urticaria solaris durch das Auftreten
von Quaddeln gekennzeichnet, daher kann man diese Differentialdiagnose recht ein-
fach abgrenzen. Der zeitliche Verlauf der Hauterscheinungen ist bei den beiden Er-

krankungen auch meist verschieden. Bei Patient*innen mit Urticaria solaris treten




die Hautverdnderungen schon nach wenigen Minuten auf, wahrend bei der Polymor-
phen Lichtdermatose mehrere Stunden oder sogar Tage zwischen der Lichtexposi-

tion und dem Auftreten von Symptomen liegen konnen.(4)

Erythropoetische Protoporphyrie: Bei dieser Photodermatose handelt es sich um eine
autosomal-dominant oder autosomal-rezessiv vererbte Storung der Ferrochelatase.
Es kommt zu einer pathologischen Erhohung der Plasmaprotoporphyrienwerte in den
Zellen und auch Erythrozyten. Erkrankte fallen meist schon im frithen Kindesalter
durch schmerzhafte Hautreaktionen nach Sonnenexposition auf, jedoch dauert es oft
langere Zeit, bis die Diagnose gestellt wird. Das auslosende Licht liegt im sichtbaren
Lichtbereich. Erste Hautsymptome sind stechende Schmerzen auf der Haut innerhalb
weniger Minuten Sonnenexposition. Wird die Sonne nicht sofort gemieden, kommt
es im weiteren Verlauf zu Sonnenbrandreaktionen, die mit Erythemen, Blaschen und
Krusten einhergehen. Die Rotungen und Hautschmerzen bestehen dann iiber mehrere
Tage. Auch Gesichtsschwellungen sind nach zu langer Sonnenexposition moglich.
Die klinische Manifestation kann der Urticaria solaris dhneln, daher sollte bei Pati-
ent*innen, die keine spezifischen Symptome aufweisen, stets eine Porphyrin Ana-

lyse, vor allem aber eine ausfiihrliche Anamnese durchgefiihrt werden.(4)

Phototoxische Dermatitis: Eine phototoxische Reaktion kann durch systemische oder
topische Reize ausgelost werden. Sie kann bei jeder Person ohne vorhergehende Sen-
sibilisierung auftreten. Sie ist schmerzhaft, sieht wie ein Sonnenbrand aus und tritt
nur an belichteten Stellen auf. Der wichtige Unterschied zur Urticaria solaris ist ei-
nerseits die ldngere Dauer zwischen der Exposition und dem Auftreten der ersten
Symptome und andererseits die Tatsache, dass sich die Symptome der Verwendung

einer topischen Substanz oder eines Medikaments zuordnen lassen.(4)

Photoallergische Dermatitis: Hierbei handelt es sich um eine Erkrankung, die aus-

schlieBlich nach vorangehender Sensibilisierung auftritt. Die Exposition mit einer
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photoallergisch wirkenden Substanz und Sonnenlicht fiihrt unter anderem zu Eryth-
emen, Juckreiz und Papeln. Diese Hauterscheinungen sind jedoch nicht auf die UV-
exponierten Stellen begrenzt. In den meisten Féllen kann man Urticaria solaris recht
gut von der photoallergischen Dermatitis unterscheiden, da Letztere einer charakte-
ristischen allergischen Kontaktdermatitis sehr dhnelt und Hautverdnderungen deut-

lich ldnger zu sehen sind. (Tage bis Wochen) (4)

1.6 Therapie

Es gibt keine Leitlinien fiir eine erfolgreiche Behandlung einer Urticaria solaris. Diese ist
sehr komplex und muss individuell an die Symptomatik angepasst werden. Ein Teil der Be-
troffenen reagiert neben UV- Licht auch auf sichtbares Licht, welches man kaum vermeiden
kann.(19) Es ist aus diesem Grund nicht immer mdglich, dass Betroffene vollstindig symp-
tomfrei werden. Das Hauptziel besteht demnach darin, ein moglichst uneingeschrianktes Le-
ben zu flihren. Es gibt mittlerweile einige mogliche TherapiemaBBnahmen, jedoch unterschei-

den sich diese oft stark in der Wirksamkeit. (2)(20) (21)

Abgesehen von den folgenden medikamentdsen und nicht medikamentdsen Therapiemog-
lichkeiten, ist die Verwendung von Sonnenschutzmitteln unerlésslich. Sonnenschutzmittel
mit hohem Lichtschutzfaktor und breitem Spektrum sind zwar in den meisten Fillen nicht
ausreichend wirksam, jedoch wird ihre Verwendung trotzdem empfohlen. Ebenso wird
Selbstschutz in Form von spezieller Kleidung mit Lichtschutzfaktor zwingend notwen-

dig.(11,22)

1.6.1 Pharmakologische Therapiemoglichkeiten

Antihistaminika

H1-Antihistaminika sind meist die erste Wahl in der pharmakologischen Therapie der Urti-
caria solaris. Diese werden aufgrund ihrer weit verbreiteten Verfiigbarkeit, der Medikamen-
tensicherheit und der geringen Kosten gerne verabreicht.(23)(24) Antihistaminika kdnnen

den Juckreiz und die Hauterscheinungen reduzieren und somit zu einer Abhéartung gegen das
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Licht fiihren. In vielen Féllen sind Antihistaminika auch in hoher Dosierung jedoch nicht
ausreichend wirksam und Betroffene leiden weiterhin sehr stark an den Symptomen.(13) Die
Kombination verschiedener Antihistaminika mit einem Leukotrien-Rezeptor-Antagonist
kann, wie von Grundmann et al. beschrieben, eine positive Auswirkung auf Symptome ha-

ben. Bei 28% der Patient*innen kommt es jedoch zu keiner ausreichenden Wirkung. (25)(26)

Immunsuppressiv wirksame Medikamente

Zu den immunsuppressiv wirksamen Medikamenten, die bei der Urticaria solaris Verwen-
dung finden, zdhlen Glukokortikoide und Cyclosporin A.

Topische Glukokortikoide, die beispielsweise in Form von Kortisonsalben direkt auf die
Hautreaktionen aufgetragen werden, konnen akute Hauterscheinungen lindern. Im Falle von
groBflachigen Hauterscheinungen, oder systemischen Symptomen, ist die topische Verwen-
dung jedoch nicht zielfiihrend. (27)

Systemische Steroide konnen in vielen Féllen die Hautreaktionen zuriickhalten, jedoch wird
von der Einnahme von Kortison iiber einen langen Zeitraum aufgrund der nicht abwendbaren
Nebenwirkungen unbedingt abgeraten. Zu den Nebenwirkungen der Glukokortikoide zéhlen
unter anderem Hautatrophie (nur bei topischer Verwendung), Gewichtszunahme und ein er-

hohtes Risiko fiir Osteoporose. (23)(27)

Durch die Gabe von Cyclosporin A wird die Freisetzung von Interleukin-2 verhindert,
wodurch es zu einer Hemmung der Aktivierung und Vermehrung von T-Lymphozyten
kommt. Auf diese Art wirkt es immunmodulierend. Bei der chronischen Urticaria besteht
das Zellinfiltrat auch teilweise aus diesen T-Zellen, was die Wirkung des Pharmakons bei
der Urticaria solaris erkldren kann. Edstrom und Ros beschreiben einen schweren Fall der
Urticaria solaris bei einer jungen Frau, die erfolgreich mit Cyclosporin A behandelt werden
konnte. Unter der Einnahme von Cyclosporin A kann es zu schwerwiegenden Nebenwirkun-
gen, wie Nierenfunktionsstorungen kommen. Es ist daher genau abzuwégen, ob eine Thera-
pie trotz der moglichen Nebenwirkungen gerechtfertigt ist und im Falle einer Behandlung

sind regelmafige Laboruntersuchungen sehr wichtig.(28)(29)
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Omalizumab Injektionen

Bei Omalizumab handelt es sich um einen humanisierten monoklonalen Antikdrper, der an
freies IgE bindet und dessen Bindung an Mastzellen und Basophile unterbindet. Folglich
wird die Freisetzung von Histamin verhindert.(4)(30)

Diese Therapie ist bisher zugelassen fiir die chronische spontane Urtikaria und zur Behand-
lung von Asthma. Es gibt aber inzwischen auch mehrere Fallberichte und kleinere Studien,
die den Einsatz bei Urtikaria solaris untersucht haben und zeigen konnten, dass zahlreiche
Patient*innen auf diese Therapie ansprechen. (31-37)

Die durchschnittliche Anfangsdosis ist zwischen 150mg alle 4 Wochen und 375mg (ge-
wichtsadaptiert) alle 2-4 Wochen, wobei einige Patient*innen erst bei einer Dosis ab

450mg/4 Wochen auf die Therapie ansprechen.(38)

Snast et al. beschrieben 48 Patient*innen mit Urticaria solaris, die nicht auf Antihistaminika
reagieren. Eine Verbesserung der Symptome unter Omalizumab wurde bei 79% beobachtet,
wobei 50% komplett symptomfrei wurden. Ein paar der Betroffenen erreichten die Verbes-
serung bei etwas hoherer Dosierung.(39)(4)

Im Fall einer 18 Jéhrigen, beschrieben durch de Martinis et al., kann von Symptombesserung
nach einmaliger Injektion und Symptomfreiheit nach 6 Monaten Omalizumab Therapie be-
richtet werden. Bei der Patientin traten keinerlei Nebenwirkungen auf.(38)
Morgado-Carrasco et al. beschreiben in einer Langzeitstudie von 2010 bis 2018 20 Perso-
nen, die an Urticaria solaris leiden. 90% der Teilnehmer sprechen auf eine Omalizumab
Therapie an, und es wird von keinen Nebenwirkungen berichtet.(40)

Kieselova et al. berichten 2018 von einem 60-jdhrigen Mann, dessen Urticaria solaris Diag-
nose durch Phototestung bestétigt wurde. Bereits im ersten Monat der Behandlung erreichte
der Patient eine Besserung und nach 6 Monaten war die Phototestung negativ. In der 16-
monatigen Behandlungszeit wurden keinerlei Nebenwirkungen berichtet.(41)

Eine 52 jdhrige Frau, die bereits bei kiirzester Sonnenexposition unter Hauterscheinungen
leidet wird von Giizelbey et al. 2008 beschrieben. Die sehr stark in ihrer Lebensqualitét ein-
geschriankte Frau wird schon 4 Wochen nach der ersten Behandlung beschwerdefrei und

zeigt eine negative Phototestung.(34)
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Trotz der in einigen Fillen beschriebenen deutlichen Verbesserung unter Omalizumab, gibt
es Fille, die nicht {iberzeugend auf das Praparat ansprechen.(42—45)

Bei einem 24 jéhrigen Patienten konnte laut Duchini et al. nach 4 Behandlungszyklen mit
Omalizumab (150mg s.c alle 4 Wochen) keine Verdanderung festgestellt werden. Duchini et
al. vermuten jedoch die Moglichkeit auf bessere Wirksamkeit bei lingerer Behandlung und
hoherer Dosierung.(42)

Miiller et al. berichten von einer 64 jahrigen Frau, die nach 6 Monaten unter Omalizumab
Therapie keine Besserung, eher Verschlechterung der Erkrankung angibt. Miiller et al. ver-
muten die Therapieresistenz aufgrund des Vorhandenseins eines Serumfaktors bei der Pati-
entin. Bei Patient*innen mit Vorhandensein eines Serumfaktors ist die Prognose grundsitz-
lich schlechter, als bei Patient*innen ohne Serumfaktor, daher konnte dies auch geringeres
Therapieansprechen bedeuten. Da bei dieser Patientin 150mg Omalizumab alle 4 Wochen
s.c. appliziert wurde, wihrend die besten Ergebnisse bei 300mg alle 4 Wochen beobachtet
wurden, liberlegen Miiller et al., ob eine hohere Dosierung bessere Wirksamkeit gebracht
hitte. Von der Patientin wurde jedoch aufgrund Verschlechterung der Symptomatik eine

weitere Therapie mit Omalizumab abgelehnt.(43)(46,47)

Afamelanotid

Melanin schiitzt durch eine Filterwirkung vor Eindringen der UV-Strahlung in die Haut.
Melanozyten-stimulierende-Hormone (MSH) sind Peptidhormone, die die Melonocortinre-
zeptoren an den Melanozyten aktivieren, und damit in weiterer Folge die Melaninsynthese
anregen. Dieser ,,Braunungseffekt* soll vor weiterem Schaden durch UV-Strahlung schiit-
zen.

Das synthetische Peptidhormon Afamelanotid imitiert die Wirkung des a-MSH. Die Halb-
wertszeit von Afamelanotid ist ldnger und es regt die Melaninproduktion durch vermehrte
Bindung an den die Melanocortinrezeptoren verstarkt an.

Die verstiarkte Melaninproduktion soll bei Betroffenen der Urticaria solaris prophylaktisch
vor Hauterscheinungen durch UV-Strahlung schiitzen. Haylett et al. beschrieben die einma-
lige Gabe von Afamelanotid bei 5 Personen mit Urticaria solaris. Die Betroffenen bekamen
ein Afamelanotid 16 mg Implantat subkutan im Winter fiir 60 Tage eingesetzt. Von Tag 0
bis Tag 60 wurde die Melanin-Dichte mit dem Spektralphotometer gemessen. An Tagen 0,
30 und 60 wurde eine detaillierte Testung der MUD durchgefiihrt und die Hautreaktionen
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wurden bewertet. Die Melanindichte und auch die MUD konnten durch die Gabe von Afa-
melanotid gesteigert werden. Fiir Betroffene, die auf UVA und sichtbares Licht reagieren,
wo Sonnenschutzmittel meist keine Wirkung erzielen, scheint Afamelanotid potentiell hilf-
reich zu sein, in dem es einen systemischen Schutz vor dem auslosenden Licht bietet. Auf-
grund der geringen bisherigen Untersuchungen sind weitere Studien, vor allem auch im

Sommer, notwendig, um den Wert der Therapie im klinischen Alltag genauer zu evaluieren.

(48)

1.6.2 Nicht pharmakologische Therapiemoglichkeiten

1.6.2.1 Nahrungserginzungsmittel mit Sonnenschutzwirkung

Es gibt zwar einige Nahrungsergénzungsmittel die mit Sonnenschutzwirkung werben, je-

doch ist dies meist wissenschaftlich nicht nachgewiesen.

Polypodium Leucotomos Extract ist ein siidamerikanischer Farn, dem eine immunmodulie-
rende und antioxidative Wirkung zugeschrieben wird. Eine Behandlung mit Polypodium
Leucotomos Extrakt zusétzlich zu anderen wirksamen Therapien scheint aufgrund der viel-
faltigen Wirkmechanismen und des vorteilhaften Nebenwirkungsprofils ein guter Ansatz zu
sein.Caccialanza M. et al. berichteten in einer offenen klinischen Studie 2007 von einer Gabe
von 480 mg téglich, aufgeteilt auf 2 Dosen, 15 Tage vor UV-Exposition bei 2 Personen mit
Urticaria solaris, wobei beide keine Besserung bemerkten. 2011 berichteten Caccialanza M.
et al. in einer erneuten kleinen offenen klinischen Studie von einer Gabe von 480mg tiglich,
wieder 15 Tage vor UV-Exposition, bei 4 Personen, wobei bei 3 Personen davon keine Bes-
serung der Erkrankung eingetreten ist. Somit wurde nur bei einer Person eine Besserung
beschrieben. Fiir eine genaue Aussage zur photoprotektiven Wirkung des Polypodium Leu-
cotomos Extraktes, vor allem bei Urticaria solaris, sind somit eindeutig noch weitere Unter-

suchungen mit groBeren Gruppen von Betroffenen erforderlich.(49)(50)(51)
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1.6.2.2 Nahrungserginzungsmittel mit Radikalfangwirkung

Antioxidantien konnen ,,freie Radikale* aufheben, und haben somit eine sehr wichtige Auf-
gabe gegen oxidativen Stress. Dieser oxidative Stress soll Ausldser einiger Krankheiten sein.
Es gibt bisher nur sehr wenig aussagekriftige Studien zu diesem Thema, weshalb die Be-
deutung der Antioxidantien noch nicht gesichert ist. Unter anderem wird Beta-Carotin und
Vitamin C eine antioxidative Wirkung zugeschrieben. Dem bereits besprochenen Polypo-
dium Leucotomos Extrakt wird diese Wirkung ebenso zugeschrieben, jedoch ist bei allen
genannten Substanzen die Studienlage sehr gering und wissenschaftlich nicht verwertbar.
(52)

In einer Studie von Goerz et al. aus dem Jahr 1977 haben 2 Urticaria solaris Patient*innen
subjektiv eine Besserung auf eine Behandlung mit Betacarotin gesehen, wobei dies bei einer

Lichttestung nicht nachweisbar war.(53)

1.6.3 Abdeckende Therapien

Betroffene schiitzen sich meist unabhéngig von der anderweitigen Therapie mit spezieller
UV-Schutzkleidung vor Sonnenlicht. Im Grunde ist dicht gewobene, dunkle Kleidung aus-
reichend, jedoch gibt es mittlerweile schon spezielle UV-Schutzkleidung aus speziellen
Materialen, die sehr dicht gewoben aber dennoch leicht trocknend und bequem sind. Be-
troffene versuchen sich meist mit langer Bekleidung und in manchen Fillen sogar Hand-

schuhen und Visieren abzudecken, um so wenig Haut wie moglich dem Licht auszusetzen.

(11)(22)(3)

Auch die Verwendung von Sonnenschutzmittel hat einen hohen Stellenwert im téglichen
Leben der Betroffenen. Dabei wird das Produkt direkt auf die Haut aufgetragen, um vor der
Sonnenstrahlung zu schiitzen. Man kann zwischen chemischen Sonnenschutzmitteln und
physikalischen Sonnenschutzmitteln unterscheiden. Chemische Sonnenschutzmittel wan-
deln die UV-Strahlen auf der Haut in Warme um, wihrend physikalische bzw. mineralische
Filter das Sonnenlicht auf der Haut reflektieren. Fiir Betroffene der Urticaria solaris sind

vor allem physikalische Sonnenschutzfilter (Zinkoxid, Titaniumoxid) geeignet. Diese Filter
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zerfallen nicht und sind sehr gut vertriglich, leider jedoch aufgrund eines leichten weiflen
»Schleiers® vermehrt sichtbar. Fiir Patient*innen von Photodermatosen ist es wichtig, Son-
nenschutz mit einem breiten Sonnenschutzspektrum, welches UV-A Strahlung und UV-B
Strahlung beinhaltet, zu verwenden. (54)(55)(56) Da der ,,LSF* vor allem etwas tliber den
Schutz vor UV-B-Strahlung aussagt, konnen vor allem Patient*innen, deren Hauterschei-
nungen durch UV-B-Strahlung ausgeldst werden, von Sonnenschutzmitteln mit hohem
Lichtschutzfaktor profitieren. Patient*innen, deren Hauterscheinungen von UV-A-Strahlung
ausgelost werden, miissen bei der Auswahl des Sonnenschutzpréparates auf einen zusitzli-
chen hohen UVA Schutz achten.(55)

Neuere Erkenntnisse zeigen auch einen erhohten Effekt des Schutzes bei gefarbten/getdnten
Sonnenschutzmitteln, vor allem gegen sichtbares Licht und Infrarot Strahlung. Weitere Un-

tersuchungen in diesem Gebiet miissen jedoch noch erfolgen. (57)(58)(59)

1.6.4 Umgebungsanpassungen

Ein Grofteil der Betroffenen bekommt Hauterscheinungen durch Fensterglas und ist somit
sehr eingeschriankt im tdglichen Leben. Einige der Patient*innen tauschen aus diesem Grund
das Glas bei den Autoscheiben und auch bei den Fenstern des Wohnhauses durch spezielles
UV-Schutzglas aus. Dies kann die durchldssigen UV A-Strahlen abhalten. UVB-Strahlung
wird aufgrund der kurzen Wellenldnge und geringen Eindringtiefe schon von normalem
Fensterglas ausreichend abgehalten. Betroffene, die auf sichtbares Licht reagieren, profitie-

ren von diesen Umgebungsanpassungen leider nicht. (60)

1.6.5 Weitere Therapiemoglichkeiten

1.6.5.1 Phototherapie (UVA, UVB)

Die Phototherapie oder Lichttherapie mit Bestrahlung der Haut mit UVA oder UVB Strah-
len, ist eine hdufig verwendete TherapiemalBBnahme, die zu einer besseren Adaption der Haut
gegeniiber dem auslosenden Licht fiihrt. Man kann zu diesem Zeitpunkt noch nicht genau

sagen, durch welche Mechanismen diese Toleranz erreicht wird. Vor Beginn einer Therapie
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mit UVB-Licht oder UVA-Licht, wird zur Dosisfindung die aktuelle MUD (Minimale
Urtikarielle Dosis) bestimmt, um das Auftreten schwerer Reaktionen zu vermeiden. Nach
Bestimmung der MUD fiir die bei der Therapie verwendete Lichtquelle, wird mit einer Ini-
tialdosis unter der MUD begonnen, und in steigender Dosierung wiederholt belichtet. Dieser
Effekt wird auch ,hardening™ genannt. Leider ist dieser Gewohnungseffekt nur von be-
grenzter Dauer und somit miisste man die Behandlungen in regelméfBigen Abstéinden fort-

setzen.(61)(19)

Um initial eine gewisse Toleranz zu entwickeln und auch einen lingeren Gewdhnungseffekt
zu bekommen, gibt es stationidre Verfahren, bei denen man pro Tag wiederholt diese Be-
strahlungen mit immer hoheren Dosen durchfiihrt. Dieses sogenannte ,,rush hardening*
wurde erstmals 2000 von Beissert und Schwarz beschrieben. Alle drei beschriebenen Pati-

ent*innen konnten von dem ,,rush hardening* profitieren und waren in 3 Tagen ,,abgehirtet*

(62)(63)

1.6.5.2 PUVA Phototherapie (Psoralen+UVA)

Diese Photochemotherapie ist gekennzeichnet durch Psoralen, welches eine gewisse Zeit vor
der Bestrahlung entweder oral eingenommen oder auf die Haut aufgetragen wird. Im An-
schluss wir die Haut mit UVA-Licht (320-340nm) bestrahlt. Da bei dieser Lichttherapie nur
sehr geringe UVA Dosen bendtigt werden, treten unter der Lichttherapie meist keine Quad-
deln auf. Vor Beginn der PUVA Therapie muss aber die minimale phototoxische Dosis
(MPT) bestimmt werden, also die Dosis bei der ein geringer Sonnenbrand der Haut auftritt.
Die Therapie wird dann mit etwa 50 bis 70% dieser Dosis begonnen und wdchentlich etwas
gesteigert. Diese Behandlungsmethode kann zu einer ldngeren Toleranzentwicklung, als die

reine Phototherapie fithren. (19)(11)

18



1.6.5.3 Plasmapherese

Bei der Plasmapherese wird das Plasma vom {iibrigen Blut durch das Plasmapheresegerit
getrennt und pathogene Blutbestandteile konnen aus dem Plasma eliminiert werden.

Man vermutet, dass bei Patient*innen, die einen Serumfaktor, der die Typ-1 Reaktion aus-
16st, aufweisen, durch Plasmapherese eine deutliche Besserung der Symptome und der Licht-
empfindlichkeit erzielt werden kann. Bei den Betroffenen wird dieser photoallergene Plas-

mafaktor beseitigt. (64)(3)
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Besserung nach Photodermatol. Photoim-
1 Patient*in 9 Behandlungs- munol. Photomed. 2002;
zyklen 18: 196-8.

Extracorporale Pho-
topherese (ECP)

Cycl A, MTX..
Tabelle 1: Therapieerfolg-Literaturvergleiche

*Wirkung besser, wenn die Dosis bei fehlender Wirkung auf 450mg tdglich und héher ge-
steigert wird, die Therapie ausreichend lang fortgefiihrt wird.
** normale Dosierung Afamelanotid 16mg Implantat sc alle 60 Tage

1.7 Psychosoziale Problematik und Lebensqualitiit

1.7.1 Psychosoziale Einfliisse und Lebensqualitit bei dermatologischen Er-
krankungen

Psychosoziale Einfliisse sind gerade in der Dermatologie unbedingt zu beriicksichtigen, da
sie eine erhebliche Auswirkung auf Therapieerfolge und Symptome haben koénnen. Vor al-
lem Stress wirkt sich bei dermatologischen Erkrankungen negativ auf die Symptomatik und
den Therapieverlauf aus. Strenggenommen konnen somit psychische Erkrankungen ein
Trigger fiir dermatologische Erkrankungen sein bzw. diese verschlimmern, aber auch um-
gekehrt konnen Hauterkrankungen durch psychosoziale Faktoren hervorgerufen bzw. voran-
getrieben werden. Stigmatisierung und soziale Ausgrenzung konnen beispielsweise zu De-
pressionen oder Angststorungen fiihren. Interessanterweise kann man einen deutlichen Un-
terschied zwischen den Geschlechtern bei den psychischen Auswirkungen von dermatologi-
schen Erkrankungen erkennen. Dieses Phdnomen ldsst sich vermutlich auf die unterschied-
liche Selbstwahrnehmung von Méinnern und Frauen und die sich doch stark unterscheiden-
den gesellschaftlichen Schonheitsideale zuriickfiihren.(65)(66)

Ein gutes Beispiel ist die dermatologische Erkrankung ,,Akne vulgaris®, bei der die be-
troffene Haut manchmal mit einem Mangel an Hygiene und mit Ekel assoziiert ist. Eine
reine Haut, die ,,makellos* ist, wird in der Gesellschaft als Zeichen von Attraktivitit emp-
funden. Diese allgegenwirtige Beurteilung unseres groffiten Organs fiihrt zu einem vermin-
derten Selbstwertgefiihl bei Patient*innen mit Hauterkrankungen, was sich wiederum erheb-

lich auf die Lebensqualitét der Patient*innen auswirkt. Die Auswirkungen von chronischen
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dermatologischen Erkrankungen wie Urticaria solaris, Psoriasis, Vitiligo auf die Lebensqua-
litdt sind nicht von der Hand zu weisen und konnten auch in einigen Studien gezeigt wer-
den.(65)(67)

Um bei solch komplexen Erkrankungen den besten Therapieerfolg zu erzielen, ist neben
bestmoglicher symptomatischer Therapie auch das Angebot von psychologischer Unterstiit-
zung und Aufklarungsarbeit sehr zu beflirworten.

Ein weiterer besonders wichtiger Aspekt ist, dass das Aufzeigen einer starken Beeintrachti-
gung der QoL durch eine spezielle Erkrankung ein starkes Argument fiir die Finanzierung

weiterer Forschung und womdglich teurer Therapiemafnahmen darstellt.

1.7.2 Einfluss der Urticaria solaris auf die Lebensqualitit

Wie man den Arbeiten von O'Donnel et al. entnehmen kann, ist die Einschrankung der Le-
bensqualitdt bei chronischer Urticaria vergleichbar mit der Einschrankung der Lebensquali-
tit bei Personen, die an einer ischdmischen Herzerkrankung leiden. Diese Erkenntnis ldsst
sich auch auf die Urticaria solaris libertragen. Uritcaria solaris Patient*innen sind nicht nur
in ihrer Berufswahl eingeschréinkt, sondern auch in jeder Aktivitét, in der man dem symp-
tomauslosenden Licht ausgesetzt ist. Dies schlieBt jegliche soziale Kontakte, personliche
Besorgungen und vor allem auch Sport im Freien mit ein.(68) Abgesehen davon spielt auch
der hohe Kostenaufwand, der mit der Urticaria solaris einhergeht, eine gro3e Rolle. Pati-
ent*innen geben viel Geld fiir spezielle Schutzkleidung und andere Schutzmafilnahmen aus.
Einige Betroffene miissen spezielle Fenster fiir Auto und Zuhause besorgen, um das auslo-
sende Lichtspektrum so gut wie moglich abzuhalten. Diese Umgebungsanpassungen kénnen
sich auf einen hohen Geldbetrag summieren, was fiir viele Patient*innen, aufgrund ihrer

eingeschrinkten Arbeitssituationen, wiederum die Lebensqualitit beeinflusst.
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1.7.3 Moglichkeiten zur Analyse der Lebensqualitiit

Laut der Weltgesundheitsorganisation (WHO 1949) umfasst die Lebensqualitit in Anleh-
nung an Gesundheit das korperliche, soziale und psychische Wohlbefinden eines Individu-

ums.(69)

Studien zur Lebensqualitit konnen ausgesprochen wertvoll fiir die Entwicklung von opti-
mierten Therapiestrategien sein. Neben der medikamentdsen Behandlung einer Erkrankung
spielt eine kompetente psychologische Betreuung eine wichtige Rolle. Lebensqualitit ist im-
mer subjektiv zu betrachten. Eine Erfassung der individuellen Lebensqualitdt kann daher nur
mit einer auf die Patient*innen und die jeweilige Erkrankung zugeschnittenen Befragung
erfolgen. Solch eine individuelle Befragung zu standardisieren, um sie vergleichbar zu ma-
chen, ist sehr schwierig. In den letzten Jahren konnten jedoch fiir ausgewihlte dermatologi-
sche Erkrankungen verschiedene Konzepte erstellt werden, um eine halbwegs standardi-
sierte Erfassung der Lebensqualitéit zu ermdglichen. Fragebdgen haben sich hierfiir am meis-
ten bewéhrt. Fiir dermatologische Erkrankungen, wie Psoriasis oder Akne, gibt es standar-

disierte Fragebdgen, um die Lebensqualitdt bestmdglich zu erfragen. (69)

Eine solche Moglichkeit bietet der Skindex 29, der anhand von 29 ausgewéihlten Fragen die
Lebensqualitét in den letzten 4 Wochen beleuchtet. (70)

Eine weitere Form zur Evaluierung wiére das hautbezogene Schamgefiihl. Dazu gibt es den
validierten Fragebogen Skin Shame Scale — hier wird die hautbezogene Scham evaluiert.
Anhand von 24 validierten Fragen soll die mit dermatologischen Erkrankungen verbundene

Scham, die eine erhebliche psychische Belastung darstellt, analysiert.(71)

Ein deutlich erhéhtes Schamgefiihl konnte schon bei der Psoriasis beschrieben werden. (72)
Fiir Patient*innen mit Urticaria solaris kann diese Skala eine weitere Form der Evaluierung

der individuellen Lebensqualitét darstellen.

Eine weitere Methode der Erfassung der gesundheitsbezogenen Lebensqualitit ist der SF-
36, der aus 36 Items besteht und in 8 Dimensionen eingeteilt werden kann. Die Dimensionen
beinhalten die korperliche Funktionsfahigkeit, die korperliche Rollenfunktion, Schmerz, all-
gemeine Gesundheitswahrnehmung, Vitalitit, soziale Funktionsfahigkeit, emotionale Rol-

lenfunktion und psychisches Wohlbefinden, die zur psychischen, sozialen und korperlichen
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subjektiven Gesundheit zuordenbar sind. Man erfragt den momentanen Zustand im Ver-
gleich zum vergangenen Jahr, wobei man stets zwischen Selbstbeurteilung und Fremdbeur-
teilung wihlen kann. (73)

Der DLQI (Dermatology Life Quality Index) dient der Erfassung der Lebensqualitét bei der-
matologischen Erkrankungen. Der Fragebogen enthélt 10 Fragen, mit jeweils 4 Antwort-
moglichkeiten. Den Antwortmoglichkeiten werden Punkte zugeordnet, wobei zwischen 0
und 30 Punkte erreicht werden kénnen. Bei {iber 10 Punkten spricht man von starker Beein-
trachtigung, bei iiber 20 Punkten sogar von extremer Einschrinkung der Lebensqualitit. Die
priagnante und einfache Form des DLQI bietet ein passendes Instrument um verschiedene

dermatologische Erkrankungen miteinander zu vergleichen. (74)(75,76)

Fiir seltene Erkrankungen, wie die Urticaria solaris, gibt es leider keinen standardisierten
krankheitsspezifischen Fragebogen zur Erfassung der individuellen Belastungen, die mit der
Krankheit einhergehen. Fiir diese Arbeit wurde ein Fragebogen entwickelt, der speziell auf

die Urticaria solaris spezifischen Problematiken eingehen soll.

1.8 Zielstellung der Arbeit

Das Ziel dieser Arbeit ist die systemische Erfassung von Daten einer internationalen Urtica-
ria solaris (US) Patient*innen Selbsthilfegruppe, um einen besseren Einblick in die medizi-
nische Versorgung von US Patient*innen weltweit zu gewinnen und den individuellen Lei-
densdruckes der Patient*innen besser erfassen zu konnen. Betroffene mit Photodermatosen
wie der Urticaria solaris haben eine limitierte QoL und daher besteht ein dringlicher Bedarf

nach effizienteren Therapiestrategien und individueller Unterstiitzung.
Folgende Fragestellungen sollen beleuchtet werden:

— Welche und wie viele Aktivitdten des tdglichen Lebens werden durch US einge-
schrankt?

— Fiihlen sich US Patient*innen im Umgang mit der Erkrankung ernst genommen?

— Wie sehr sind Patient*innen in ihrer Lebensqualitit eingeschrankt?

— Werden den Patient*innen alle moglichen Therapieoptionen angeboten?

— Wie sehr profitieren Patient*innen von den angebotenen Therapien?
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— Inwieweit sind die Daten aus einer Selbsthilfegruppe statistisch auswertbar und fiir

welche Fragestellungen eignen sie sich am besten?

In weiterer Folge soll durch diese Studie ein verbessertes Verstiandnis fiir die Schwierigkei-

ten im taglichen Leben von US Patient*innen erlangt werden.

2 Material und Methoden

2.1 Selbsthilfegruppe

Die Auswirkungen von dermatologischen Erkrankungen auf die Lebensqualitit der Pati-
ent*innen wurden bereits in der Vergangenheit beleuchtet, jedoch ist diese Arbeit durch die
Befragung einer Selbsthilfegruppe ein neuer Ansatz, mit einem Personenklientel ausunter-

schiedlichen Landern, Altersstufen und unterschiedlichen Gesundheitssystemen.

Selbsthilfegruppen sind in der heutigen Zeit nicht uniiblich und gewidhren den Patient*innen
einen personlichen Kontakt mit anderen Betroffenen. Dies fiihrt dazu, dass Betroffene sich
eher verstanden fiihlen, da sie sich in einem vertrauten Umfeld bewegen. Zusétzlich kann
diese Hilfe zur Selbsthilfe besonders wertvoll sein, da sie neben der Beziehung zwischen
Arzt*Arztin und Patient*innen (oft nur kurze Gespriche mdglich, mangelnde zeitl. Kapa-
zitat fiir die personliche Betreuung) eine individualisierte Form von Information und Auf-
klarung bieten kann. Dieser Austausch ist aufgrund der Seltenheit dieser Nischenerkrankung
im Leben der Patient*innen leider nicht immer moglich. Dieses aktive Informieren iiber die
eigene Erkrankung bietet den Patient*innen auch ein wenig die Mdglichkeit sich aktiv in der

Krankheitsbewiltigung zu beteiligen.

Die im Rahmen unserer Studie zur Befragung herangezogene Selbsthilfe Gruppe wurde vor
einigen Jahren von einer Psychiaterin, die selbst auch von dem Krankheitsbild der Urticaria
solaris betroffen ist, gegriindet. Diese Selbsthilfegruppe verzeichnet mittlerweile tiber 1000
Mitglieder. Die Gruppe wurde auf einer ,,Social Media Plattform* von der urspriinglichen
Initiatorin, die die Rolle eines sogenannten Administrators einnimmt, erstellt. Die Mitglieder

der Selbsthilfegruppe sind weltweit verteilt und vernetzt (Europa, USA, Australien, Asien
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etc.). In der Gruppe wird fast ausschlieBlich auf Englisch kommuniziert, da unter den Mit-
gliedern ein GroBteil englischsprachige Native-Speaker sind. Es gibt weder eine Altersbe-
grenzung, noch sonstige Einteilungen nach Herkunftsland fiir die Mitgliedschaft in dieser
Selbsthilfegruppe. Dieser Zusammenschluss von Urticaria solaris Patient*innen und deren
Angehorigen, wie zum Beispiel Familienmitgliedern oder Partner*innen, dient als Ort des
Austauschs sowie der Weitergabe von Tipps und Tricks im Umgang mit Symptomen. Ein
wichtiger Aspekt ist auch die Diskussion liber Auswirkungen dieses Krankheitsbildes auf
den Alltag, den Beruf und das Privatleben und vor allem auch gemeinsames Finden von
Strategien um eben diese Auswirkungen so gering wie moglich zu halten. Da die Gruppe
Mitglieder rund um den Globus hat, ist ein personliches Treffen nur schwer organisierbar,

aber dennoch haben kleinere Gruppen dies bereits geschafft.

Seit einiger Zeit wird die Initiatorin auBerdem von einem zweiten Administrator unterstiitzt.
Es handelt sich hierbei um einen Urticaria solaris Patienten, der an der Abteilung fiir Der-
matologie und Venerologie am LKH Graz betreut wird. Durch diesen Patienten wurden wir
auf die internationale Selbsthilfegruppe aufmerksam. Da es auch im Interesse der Mitglieder
der Selbsthilfegruppe war, dass betreuende Arzt*innen und die Allgemeinheit besser ein-
schitzen kann, wie es US Patient*innen geht, kam uns die Idee, eine Online Befragung
durchzufiihren. Die Studie wurde bei der Ethikkommission Graz eingereicht. (32-151 ex

19/20).

2.2 Patient*innen

Die befragte Selbsthilfegruppe besteht, wie bereits erwéhnt, aus Urticaria solaris Patient™in-
nen und aus Angehdrigen von Patient*innen. Da die Aufnahme in die Gruppe unter anderem
anhand der Frage ,,Leiden Sie selbst an durch licht- induzierte Hautverdnderungen bzw. sind
Sie Angehoriger*Angehorige /Partner*in von jemanden mit dieser Form der Hautverdnde-
rung?* erfolgt, konnen abweichende lichtinduzierte Hauterkrankungen bei einigen Pati-
ent*innen nicht ausgeschlossen werden. Fiir diese Studie sind nur Patient*innen, die von
einem*einer Arzt*Arztin die Diagnose der Urticaria solaris gestellt bekommen haben, rele-

vant. In die ersten Auswertungen der Daten sind somit nur jene Patient*innen einbezogen
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worden, die angaben, dass die Diagnose der Urticaria solaris von einem*einer Arzt*Arztin
gestellt worden war.
Die Kohorte der Patient*innen und auch die Kohorte der Angehdrigen ist weltweit verteilt,

wodurch man einen groben internationalen Uberblick erhilt.

2.3 Fragebogen

2.3.1 Aufbau des Fragebogens

Die Urticaria solaris Patient*innen in der internationalen Selbsthilfegruppe beantworteten
einen vorab erstellten Fragebogen zur Erfassung sowohl der medizinischen Versorgung als
auch zur Lebensqualitit. Die Angehorigen der Urticaria solaris Patient*innen erhielten eben-
falls einen vorab erstellten Fragebogen. Der fiir diese Arbeit verwendete Fragebogen fiir
Patient*innen entspricht teilweise einer verkiirzten DLQI Version, bei welche aber beispiels-
weise Fragen zur Sexualitét nicht gestellt werden. Fiir die Beantwortung des digitalen Fra-
gebogens, miissen je nach Komplexitdt der Vorgeschichte bis zu 45 Minuten eingerechnet
werden. Die Digitalisierung des Fragebogens wurde von dem am LKH Univ. Klinikum Graz

in Behandlung stehenden Mitadministrator der Selbsthilfegruppe tibernommen.

2.3.1.1 Fragebogen fiir Patient*innen

Die Befragung hat im Zeitraum von Mérz bis Juni 2020 stattgefunden.
Der Fragebogen enthilt insgesamt 58 Hauptfragen mit den jeweiligen Unterfragen und ist

in vier Themenbereiche aufgeteilt:

1. Demographische Daten (13 Fragen)

2. Fragen zu den Symptomen (17 Fragen)

3. Fragen zu den unterschiedlichen Therapien und zur Therapiezufriedenheit (7 Fra-
gen)

4. Fragen zur Lebensqualitit (21 Fragen)
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Einige Fragen besitzen weitere untergeordnete Fragen, die eine genauere Beantwortung er-
moglichen. Bei den Fragen zur Therapie wurde damit die Zufriedenheit mit dem Therapie-

erfolg und mégliche Nebenwirkungen erfragt.

1. Im ersten Teil werden demographische Daten (Alter, Wohnort, Ausbildung, Bezie-
hungsstatus,..) ermittelt, und es wird nach der gegenwirtigen dermatologischen Er-
krankung gefragt.

2. Im zweiten Teil wird der Hauttyp entsprechend der Fitzpatrick Klassifikation ermit-
telt und es werden unter anderem Fragen zur genauen Charakteristik der Symptome
der US, sowie zu Allergien und speziellen Triggern gestellt

3. Im dritten Teil werden die unterschiedlichen Therapievarianten erfragt. Welche The-
rapien werden von den verschiedenen Gesundheitssystemen angeboten? Wie zufrie-
den sind die Patient*innen mit den Therapien und welche zusitzlichen Maflnahmen
ergreifen sie (Verwendung von Sonnenschutz, in topischer und textiler Form, sowie
die Anwendung von Umgebungsanpassungen)?

4. Im vierten Teil wird der Einfluss der US auf verschiedene Lebensbereiche unter-

sucht. Dieser Teil enthélt folgende Aspekte:

e Einschrinkungen in der Berufswahl

e Einschriankungen in der Freizeit

e Einschriankungen bei sportlichen Aktivitdten
e FEinfluss auf die Wahl der Kleidung

e (Gefiihl von der Gesellschaft ernstgenommen zu werden

Die biopsychosoziale Seite wurde durch Fragen zum Gefiihl der sozialen Ausge-
schlossenheit und durch Erfragung vom Interesse an psychologischer Unterstiitzung

beleuchtet.

2.3.1.2 Fragebogen fiir Angehorige

Der Fragebogen fiir die Angehorigen enthilt 14 Fragen. Es wird die Beziehung zu den Pati-

ent*innen erfragt und in weiterer Folge ob sich diese durch die Erkrankung verdndert haben.

28



Die Angehorigen werden zu Einschriankungen im téglichen Leben durch die Erkrankung und
zur Erfahrung von 6ffentlichen Reaktionen befragt. Zusitzlich werden Angehdrige befragt,
ob sie der Meinung sind, dass ihre an US erkrankten Familienmitglieder eine gute medizini-

sche Versorgung erhalten.

2.3.2 Fragentypen

Im Wesentlichen enthélt der Fragebogen drei verschiedene Fragetypen. Man kann die Fra-
gen entweder mit ,,Ja“/ ,,Nein“ beantworten oder mit Mehrfachantworten, wobei immer nur
eine Antwort anzukreuzen ist. Im dritten Fragentyp konnen die Teilnehmer*innen selbst eine
Antwort in einen dafiir vorgesehenen Bereich schreiben. Dieser Freitext-Fragentyp wird vor

allem bei Fragen bei denen eine sehr individuelle Antwort erwartet wird, angewandt.

Die Mehrfachantworten sind den jeweiligen Fragen angepasst und meistens stehen folgende

zwei Gruppen von Antwortmdglichkeiten zur Auswahl:

o Sehr stark o Stark o Ein wenig | o Gar nicht

o) Immer o) Manchmal o) Selten o) Nie
Tabelle 2: Antwortmoglichkeiten

2.4 Auswertung der Daten

Die Online Befragung ging iiber einen Zeitraum von ca. 3 Monaten. Die in Erfahrung ge-

brachten Daten wurden mit Microsoft Office Excel® ausgewertet.

Riicklaufquoten:
Die Fragebdgen fiir US Patient*innen und Angehdrige wurden allen Mitgliedern der Selbst-
hilfegruppe online zur Verfligung gestellt.

Insgesamt wurde der Fragebogen fiir Patient*innen von 149 Personen begonnen, jedoch
nicht von allen vollstindig ausgefiillt. Aufgrund der vielen unvollstindigen Fragebdgen
wurde nach ein paar Wochen eine Erinnerung an die Teilnehmerinnen und Teilnehmer aus-

gesandt, um zur Fortsetzung der begonnen Fragebdgen zu ermutigen.
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Der Fragebogen fiir Angehorige wurde von 18 Personen begonnen.

2.5 Datenschutz

Alle Patient*innen werden mit einer fortlaufenden Nummer codiert (pseudonymisiert). Die
ausgefiillten Fragebdgen werden codiert auf einer gesicherten Domain zwischengespeichert
und nach Beendigung der Befragungszeit und nach erfolgreichem Download dieser anony-
misierten Daten von diesem Portal wieder geloscht. Die auszuwertenden Daten werden nur
mit dem Code versehen in einer MS Office Excel®-Tabelle auf einem PC gespeichert und
anschlieBend ausgewertet. Nur autorisierte Personen haben Zugriff auf die Originaldaten,

wobei diese nur unter dem Code gespeichert sind.
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3 Ergebnisse

3.1 Allgemeine personenbezogene Daten

Der Fragebogen wurde allen Mitgliedern (ca. 300-1000) der internationalen Selbsthilfe-
gruppe zur Verfiigung gestellt. Die Befragung fiir Patient*innen wurde von 149 Personen
begonnen, wobei 31 leer und 2 Datensétze doppelt waren. Eine Person war mit einem Alter
von 4 Jahren zu jung, da die Einschlusskriterien erst Personen ab 18 Jahren zulassen. Diese
Personen konnten nicht in die Auswertung miteinbezogen werden. Von den iibrigen 115
Datensitzen haben 109 Personen angegeben an einer Urticaria solaris zu leiden, wobei nur
57 dieser Personen eine Diagnosestellung durch eine*n Arzt*Arztin angegeben haben. Die
restlichen 45 Personen haben diese Frage gar nicht beantwortet, obwohl die vorhergehende
Frage mit ,,Ja“ beantwortet wurde. Da fiir diese Studie nur der Einschluss von Patient*innen
mit gesicherter Diagnose vorgesehen ist, werden fiir die erste Datenanalyse Fragebogen von

57 Personen zur Auswertung herangezogen.
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Gesamtdatensatz
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Urticaria solaris —
Diagnosestellung
durch Arzt*Arztin

n=57
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Abbildung 4: Flowchart
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3.1.1 Epidemiologische Daten

Der Fragebogen wurde von 51 Frauen (89,5%) und von 6 Mannern (10,5%) auswertbar aus-

gefiillt. Somit ist der GroBteil der Patient*innen weiblich.

Die jiingste Patientin ist 18 Jahre alt, die dlteste Patientin ist 67 Jahre alt. Das durchschnitt-
liche Alter betrdgt 40 Jahre.

Die kiirzeste angegebene Erkrankungsdauer betrug 3 Monate und die langste Erkrankungs-
dauer betrug 35 Jahre. Bei 56 Patient*innen konnte die Erkrankungsdauer erhoben werden.
Die mittlere Erkrankungsdauer betrigt 7 Jahre.

Nur eine*r der 57 Befragten gab an, dass noch ein weiteres Familienmitglied von der Er-

krankung betroffen sei.

Insgesamt 44 von 57 (77%) der US Patient*innen gaben an, in einer Partnerschaft zu leben

und 13 von 57 (23%) gaben an, alleinstehend zu sein.

57
weiblich 51
maénnlich 6
Mittelwert 40
min-max 18-67
Mittelwert 7
min-max 0,3-35
Mittelwert 33
min-max 0-63

Tabelle 3: Soziodemographische Daten
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Von den 57 Befragten gaben 55 Personen an, in welchem Land sie zum Zeitpunkt der Be-
fragung leben. Es wurden zwolf verschiedene Lander genannt (Deutschland, USA, Verei-
nigtes Konigreich, Kanada, Neuseeland, Spanien Bulgarien, Osterreich, Australien, Siidaf-
rika, Israel, Brasilien). Der Grofteil der Befragten lebt in den Vereinigten Staaten von Ame-

rika (23/55) und im Vereinigten Konigreich (14/55).

Landerverteilung der Mitglieder

USA (41,8%)

Abbildung 5: Landerverteilung

Entsprechend den Fitzpatrick Hauttypen wurden die Patient*innen in die 6 Hauttypen unter-
teilt. 19% (11/57) der Personen gehéren dem Hauttyp 1 an, 35% (20/57) dem Hauttyp 2,
35% (20/57) dem Hauttyp 3 und 11% (6/57) dem Hauttyp 4. Keiner der Betroffenen gab an,
dem Hauttyp 5 oder 6 zu entsprechen.

Fitzpatrick Hauttyp Score

Hauttyp 1
19%

Hauttyp 3
35%

Hauttyp 2
REVZ)

Abbildung 6: Fitzpatrick Hauttyp Score
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3.1.2 Ausprigung der Symptome

Wie reagiert Ihre Haut auf (Sonnen-)licht?

Die von den Patient*innen angegebenen Hautverinderungen umfassen Rotungen, Juckreiz,
Quaddeln, Blasen und Krusten.

Von den Befragten leiden alle 57 unter rezidivierenden Rétungen der Haut. 98% (56/57) der
Personen geben Juckreiz an. 68% (39/57) geben als Manifestation an der Haut Quaddeln an.
74% (42/57) der befragten Personen berichten, dass die Hautverdnderungen am gesamten
Korper auftreten konnen. Die iibrigen 26% geben an, dass Hautverdnderungen nur an ein-
zelnen Korperstellen zu sehen sind. Die dabei meist genannten Areale waren Arme und
Beine. Zusitzlich zu den 42 Personen, die angeben, am ganzen Kdrper unter den Symptomen

zu leiden, geben noch 8 Personen an, dass das Gesicht ebenfalls mitbeteiligt ist.

Wie rasch treten die Hauterscheinungen auf?

Bei 37% (21/57) der Befragten treten die Hauterscheinungen sofort auf, wenn sie dem aus-
16senden Licht ausgesetzt sind. Bei 49% (28/57) treten die Hauterscheinungen schon in we-
niger als 15 Minuten auf. Somit sind nach 15 Minuten schon bei 86% der Befragten die
pathognomonischen Hauterscheinungen aufgetreten. 12% (7/57) der Befragten geben ein
Erscheinen der Hautreaktionen nach 15-30 Minuten an. Lediglich eine Person (2%) entwi-

ckelt erst nach {iber einer Stunde Hauterscheinungen.

«o Auftreten der Hauterscheinungen
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Abbildung 7: Auftreten der Hauterscheinungen
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Wie rasch verschwinden die Hauterscheinungen wieder?

Bei 14% (8/57) der Personen sind die Hauterscheinungen schon nach 30 Minuten wieder
vollig verschwunden. Bei 86% (49/57) dauert es eine Stunde oder ldnger, bis die Hautver-

anderungen vollkommen abgeklungen sind.

Verschwinden der Hauterscheinungen

40
37

35 33
30
25
20

16
15

Zahlen in Prozent (%)

10

30 MINUTEN 1 STUNDE >3 STUNDEN  >7 STUNDEN

Abbildung 8: Verschwinden der Hauterscheinungen

44% (25/57) aller Befragten gaben an, unter Kopfschmerzen zu leiden und 37% (21/57)
klagten iiber begleitende Ubelkeit. Etwa jede*r Fiinfte (21%) litt schon einmal unter Kreis-
laufproblemen im Zuge der Erkrankung.

Von den 56 Befragten, bei denen die Hautverdnderungen bereits nach 30 Minuten ersichtlich
sind, geben 45% (25/56) Kopfschmerzen, 38% (21/56) Ubelkeit und 21% (12/56) Kreislauf-
probleme an.

Etwas mehr als die Hilfte (54%) der Personen leidet unter Allergien. Von den 57 Befragten

litten schon 3 Personen in der Vergangenheit an Hautkrebs.
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Wurde bei Ihnen eine Lichttestung durchgefiihrt?

93% (53/57) gaben Sonnenlicht als Ausldser von Symptomen an. Sonnenlicht, das durch
Fenster scheint fiihrt bei 65% (37/57) zu den typischen klinischen Beschwerden.

Bei 40% (23/57) der Personen wurde eine Lichttestung durchgefiihrt.

70% (16/23) reagieren auf UVA Strahlung und 52% (12/23) auf UVB Strahlung. 52%
(12/23) der Befragten geben sichtbares Licht, wie zum Beispiel LED Licht als Symptom-

ausloser an.

Aktionsspektrum der

20 H
Hauterscheinungen
70%

as
£ 52% 52%
€
%0 35%
g 26%
=5
©
c
<

0

UV-A uUvVv-B VL UV-A+VL UV-A+UV-B+
VL

Abbildung 9: Symptomausloser

*die in der Graphik angegebenen Werte sind in % angegeben. Die Werte beziehen sich jeweils auf die 23 Personen bei denen eine Licht-

testung durchgefiihrt wurde; VL = visible light (sichtbares Licht)
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3.2 Therapeutische Intervention

Bei einigen Patient*innen kamen mehrere verschiedene Therapien im Laufe der Erkrankung

zum Einsatz, somit wurden bei den Patient*innen insgesamt 101 Therapien begonnen.

3.2.1 Therapiemoglichkeiten

Therapievarianten
Neben-
Behandlungsdauer Besserung der Symptomatik J| wirkun-
gen
An-
zahl <1Mo | <3Mo | <6Mo | <la | >1a m 1 >
Antihista- e
minika 47/5;6 3 4 3 2 35 Y o 210 200 140
oral (84%) (12,8%) | (44,7%) | (42,5%) §| (29,8%)
Photothe- 8/56 3 | 4 3 3 2 5
rapie* (14%) (37,5%) | 37,5%) | (25,0%) §| (62,5%)
Gluko-
kor-
tikoide 7/5;,5 3 4 2 0 1 0 ! 0 > 0
S (13%) (28,6%) | (14,3%) | (57,1%) || (71,4%)
misch
Gluko-
kor- 7/55 1 1 ) 3 1 1 5 1
tikoide (13%) (14,3%) | (14,3%) | (71,4%) §| (14,3%)
topisch
Omalizu- 14/55 1 3 5 5 6 3 5 7
mab s.c. (25%) (42,9%) | (21,4%) | (35,7%) B[ (50%)
Methor- | 355 ; 1 2 3
oral/s.c. (5%) (33,3%) | (66,7%) | (100%)
Sommen. | 3155 3 tolo2 1 o
schutz (5%) (33,3%) | (66,7%)
NEM mit
Radikal- 12/05/5 1 1 0
fingern (2%)
11 Pat. fithrten eine andere Therapie durch —
Erlduterung im Text

Summe
Behand- 101 18 32 40 35
lungen

Tabelle 4: Therapievarianten

*7 Patient*innen wurden mit UVB Licht behandelt und ein*e Patient*in mit PUVA

**die einzelnen Fragen wurden nicht von allen 57 Personen beantwortet, sondern nur von 55 bzw. 56 Personen. Die librigen Personen haben kei-
nen Grund angegeben, weshalb diese Fragen nicht beantwortet worden sind.

*** die angegebenen Prozentsitze beziehen sich immer auf die Anzahl der Personen, die die Frage beantwortet haben und nicht auf die Summe der

Behandlungen

**** NEM sind Nahrungsergénzungsmittel
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SonnenschutzmafBnahmen in Form von Sonnencreme oder Selbstbraunungsmitteln wurden
auch von einigen Patient*innen als mogliche Therapieform angefiihrt. Sonnencreme wurde
von 44,7% (21/47) der Personen tiglich verwendet, von 6,4% (3/47) einmal wdchentlich
und von 42,6% (20/47) in unregelméBigen Applikations- Intervallen. Selbstbraunungsmittel
wurden von 2,1% (1/47) der Betroffenen tiglich, von niemandem einmal wdchentlich und

von 40,4% (19/47) sporadisch (unregelméfig) angewandt.

Orale Antihistaminika wurden bei 83,9% (47/56) der Personen eingesetzt. 74,5% dieser Per-
sonen wurden iiber 1 Jahr behandelt. 87,2% der damit behandelten Patient*innen gaben nur

eine geringe (44,7%) bis gar keine (42,5%) Besserung der Symptome an.

Die am zweithdufigsten verwendete Therapie in dieser Befragung ist die subkutane Injektion
vom monoklonalen Anitkérper Omalizumab. Knapp ein Viertel der Befragten (25,4%) wur-
den mit dieser Therapie behandelt. 64,3% der behandelten Personen konnten eine geringe
(21,4%) oder eine starke (42,9%) Verbesserung der Symptomatik feststellen. Bei 35,7% der

behandelten Personen trat keine Besserung unter der Therapie ein.

Eine topische Glukokortikoidtherapie, oder die systemische Behandlung mit Glukokortikoi-
den wurde bei jeweils 12,7% (7/55) vorgenommen. 42,9% der mit systemischem Kortison
behandelten Patient*innen profitierte von der Behandlung, bei etwa 57% trat keine Besse-
rung ein. Die topische Kortisontherapie war bei der Mehrzahl (71,4%) der behandelten Per-

sonen nicht effektiv.

14,3% der Patient*innen erhielten eine Behandlung mit Phototherapie (7x UVB, 1xPUVA).
Bei 75% der behandelten Personen konnte eine Besserung der Symptomatik erfasst werden
und lediglich 25% der mit der Phototherapie behandelten Personen konnten keine Besserung

verzeichnen.

3.2.2 Nebenwirkungen der Therapien

Von den Personen, die mit Antihistaminika behandelt wurden, gaben 29,8% (14/47) Neben-

wirkungen, wie beispielsweise Ubelkeit, Miidigkeit und Mundtrockenheit, an.
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Phototherapie und PUVA fiihrten in 62,5% (5/8) Féllen zu Hautrotung, dhnlich eines leich-
ten Sonnenbrands.

Eine systemische Glukokortikoidtherapie fiihrte bei 71,4% (5/7) Personen zu Hyperaktivitit,
Gewichtszunahme, Konzentrations- und Schlafstérungen.

Bei der Behandlung mit topischen Glukokortikoiden entwickelte sich bei 14,3% (1/7) krib-
belnde Haut.

Die Therapie mit Methotrexat (oral oder s.c.) flihrte bei allen damit behandelten Patient*in-
nen zu Reduktion der Blutzellen und zu einer Erhéhung der Leberwerte.

Die 14 mit Omalizumab Injektionen behandelten Personen gaben als Nebenwirkungen in
absteigender Haufigkeit Muskel-, Knochen- und Gelenksschmerzen (28,6%), Erschopfung
(21,4%), Verdauungsproblemen (7,1%), und Haarausfall (7,1%) an.

Bei der Einnahme der verschiedenen Nahrungsergéinzungsmittel wurden keine Nebenwir-

kungen angegeben.

Therapiezufriedenheit

Mehr als drei Viertel der Patient*innen (77,8%, 42/54) sind nur wenig (37%, 20/54) bis gar
nicht (40,7%, 22/54) mit der aktuellen Therapie zufrieden. Lediglich 22,2% (12/54) sind

mit der Therapie sehr zufrieden.

Fiihlen Sie sich im Kontakt mit Arzt*innen ernstgenommen?

Von den befragten Personen gaben 33,3% (18/54) an, dass sie sich zumindest manchmal von
den behandelnden Arzt*innen ausreichend ernst genommen fiihlen. Weitere 29,6% der Be-
fragten (16/54) fiihlen sich hingegen selten oder gar nicht von ihren Arzt*innen ernst ge-
nommen. Nur 37% (20/54) der Befragten geben an, dass ihre Beschwerden von den betreu-

enden Arzt*innen immer ernst genommen werden.

Ein wichtiger Punkt in der optimalen Behandlung einer Erkrankung ist die Aufklarung der
Patient*innen, sowie die medizinische Betreuung. Im Falle der 54 Antworten der hier be-
fragten Personen, fiihlen sich 61,1% (33/54) sehr gut (16,7%) oder gut (44,4%) aufgeklart
und informiert. 38,9% (21/54) der Befragten geben an nur ein wenig (24,1%) bis gar nicht
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(14,8%) aufgeklért zu sein. Ein Drittel der Betroffenen (33,3%, 18/54) fiihlt sich im Umgang
mit der Erkrankung medizinisch sehr gut oder gut unterstiitzt, offensichtlich wenig abhéngig
von der Wirksamkeit der gewéhlten Therapie, wahrend zwei Drittel (66,7%, 36/54) sich nur

ein wenig bis gar nicht von ihrem*ihrer Arzt*Arztin unterstiitzt fiihlt.

3.3 Daten zur Lebensqualitiit

Im folgenden Bereich der Arbeit sollen die einzelnen Fragen zur Lebensqualitit genauer

analysiert werden.

3.3.1 Einfluss auf die Kleidungsauswahl

92,2% (47/51) der Patient*innen, die diese Frage beantwortet haben gaben einen Einfluss
der Erkrankung auf die Kleidungsauswahl an. Nur 7,8% (4/51) der Betroffenen gaben an,
keine Einschriankungen in der Wahl ihrer Kleidung zu haben. Bei Betrachtung des ge-
schlechtsspezifischen Unterschiedes fillt auf, dass 93,5% (43/46) der Frauen eine einge-
schriankte Kleidungsauswahl angeben, ebenso wie 80% (4/5) der Ménner. Als besonders
wichtige SchutzmaBnahmen durch Kleidungsstiicke gelten Hiite (78,7%), Oberteile mit lan-
gen Armeln (93,6%) und lange Hosen (83%). Spezielle Kleidung mit UV-Schutz, sowie

Sonnenbrillen und Schals wurden auch hiufig genannt.

SCHUTZMASSNAHMEN DURCH KLEIDUNGSSTUCKE (n=47)
ja nein
Anzahl Prozent Anzahl Prozent

Hiite 37 78,7 10 21,3
Oberteile lang 44 93,6 3 6,4
Hosen lang 39 83 8 17

Handschuhe 22 46,8 25 53,2
Socken 31 66 16 34

Tabelle 5: Schutzmafnahmen durch Kleidung
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3.3.2 Psychische Einflussfaktoren

Die folgenden Ergebnisse beziehen sich fast ausschlielich auf den Zeitraum der letzten zwei
Monate vor der Befragung. Die Befragung wurde in den Monaten Mérz bis Juni 2020 durch-
gefiihrt.

94,1% der Befragten gaben an, dass die Erkrankung in den letzten zwei Monaten ihr Leben
sehr stark (37,3%), stark (29,4%) oder zumindest ein wenig (27,5%) beeinflusst hat. Ledig-
lich 5,9% (3/51) gaben keinerlei Einschrinkungen im Alltag ihres Lebens an. Von den
Frauen nahmen 44 von 46 (95,7%) einen Einfluss der Erkrankung auf ihr Leben wahr, und
bei den Ménnern 4 von 5 (80%).

35,3% (18/51) aller Betroffenen fiihlten sich oft oder sogar immer sozial ausgegrenzt auf-
grund der Urticaria solaris.

Mehr als die Hélfte der Befragten (53%) gab an, dass die Krankheit ihr Selbstbewusstsein
oft (27,5%) oder immer (25,5%) negativ beeinflusst.

64,7% (33/51) fiihlten sich oft (31,4%) oder immer (33,3%) dngstlich und besorgt aufgrund
der Hauterkrankung.

Bei Betrachtung des geschlechtsspezifischen Unterschiedes ist erkennbar, dass nur Frauen
angegeben haben, dass ihr Selbstbewusstsein oft oder immer unter der Erkrankung leidet.
Weiters haben auch nur Frauen angegeben, sich durch die Erkrankung oft oder immer aus-
gegrenzt, dngstlich und besorgt zu fiihlen. Keiner der mannlichen Befragten hat diese Anga-
ben gemacht.

49% (25/51) der Erkrankten fiihlten sich durch die Erkrankung oft oder immer anders als
andere, gesunde Menschen.

39,2% (20/51) verspiirten oft (23,5%), beziehungsweise immer (15,7%) Wut aufgrund ihrer
Erkrankung.

68,6% der Befragten gaben einen deutlichen Einfluss der Erkrankung auf die Lebensqualitét
an, trotz bereits eingeleiteter Therapie.

Gleich viele Personen (35/51) gaben an, dass sie sich und ihre Erkrankung in der Gesell-
schaft nicht ausreichend ernstgenommen fiihlen.

90% (46/51) der Betroffenen, halten eine Heilung der Erkrankung in den néchsten 5 Jahren
fiir unwahrscheinlich. Betrachtet man den geschlechtsspezifischen Unterschied, gaben 60%
(3/5) der Ménner und 93,5% (43/46) der Frauen wenig Hoffnung auf eine Heilung in den

kommenden 5 Jahren an.
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47,9% (23/48) der Patient*innen fanden das Angebot einer psychologischen Unterstiitzung

interessant, aber nur 15,7% (8/51) haben bisher psychologische Unterstiitzung erhalten.

Hierbei ist erwédhnenswert, dass keiner der mannlichen Betroffenen, das Angebot psycho-

logischer Unterstiitzung als interessant empfindet und auch nur Frauen von dem Angebot

Gebrauch gemacht haben.

Von den 51 Personen, die diese Frage beantwortet haben, gaben alle an, in der Selbsthilfe-

gruppe in den letzten drei Monaten vor der Befragung Unterstiitzung erhalten zu haben.

66,7% (34/51) der Betroffenen fiihlen sich in der Gruppe, die Erkrankung betreffend, sogar

sehr unterstutzt.

Anzahl der
Befragten

Immer

Hiiufig

Manchmal

Selten

Nie

Wie hiufig trat dies in den letzten 2 Monaten auf? (n=51)

PSYCHISCHE EINFLUSSFAKTOREN

Verminderung

des Selbstbe-

wusstseins

@

46

13
(28,3%)
14
(30,4%)
11
(23,9%)
6
(13%)
2
(4,3%)

)

1
(20%)
1
(20%)
3
(60%)

Besorgtheit/Angst

@

46

17
(37%)
16
(34,8%)
5
(10,9%)
5
(10,9%)
3
(6,5%)

g

2
(40%)
3
(60%)

0

Wut/Frustration

@

46

8
(17,4%)
11
(23,9%)
15
(32,6%)
7
(15,2%)
5
(10,9%)

g

1
(20%)
2
(40%)

0

2
(40%)

Gefiihl anders zu

sein

@

46

12
(26,1%)
12
(26,1%)
15
(32,6%)
4
(8,7%)
3
(6,5%)

g

1
(20%)

0

2
(40%)
2
(40%)

Tabelle 6: Psychische Einflussfaktoren
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3.3.3 Physische Einflussfaktoren

Von den 57 Befragten haben nur 51 Personen auf die Fragen nach Sport im Freien und Hal-
lensport geantwortet. Von diesen 51 Personen scheinen aber nicht alle Sport zu machen, da
6 Personen bei der Frage nach Sport im Freien und 8 Personen auch bei Hallensport ange-
geben haben, dass es sie nicht betreffe.

In unseren selbsterstellten Score sind die Antworten aller 51 Personen eingeflossen, wihrend
in den folgenden Ergebnissen nur Antworten jener Patient*innen, fiir die die folgenden Fra-
gen zutreffen, genauer beschrieben werden. Personen, die prinzipiell keinen Sport betreiben,
sind dahingehend durch die Photodermatose nicht gesondert eingeschrankt.

Die folgenden Ergebnisse beziehen sich erneut fast ausschlieBlich auf den Zeitraum der
letzten zwei Monate vor der Befragung.

(29/45) 64,4% befragten Personen gaben an, nur selten (22,2%), oder nie (42,2%) Sport im
Freien gemacht haben zu kénnen, wéihrend nur 21% (9/43) bei Hallensport gleichermal3en
eingeschriankt waren. Bei Betrachtung des geschlechtsspezifischen Unterschiedes zeigt sich,
dass 70% (28/40) der Frauen bei Sport im Freien hdufig oder immer eingeschrinkt waren,

wihrend bei den Ménnern lediglich 20% (1/5) diesbeziiglich limitiert waren.

Wie haufig konnten Sie Sport im Freien
machen?

0,6

0,2 0,2

IMMER MANCHMAL SELTEN NIE

m Manner Frauen

Abbildung 10: Sport im Freien
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Von den 51 Personen, die die Frage nach Routineeinkdufen beantwortet haben, haben hier 2
Personen angegeben, dass der Routineeinkauf gar nicht auf sie zutreffe. Es war demnach in
den letzten 2 Monaten vor der Befragung fiir 83,7% (41/49) immer oder manchmal mdglich,
die Routineeinkdufe zu erledigen.

60,8% (31/51) gaben an, an sonnigen Tagen sehr stark (43,1%) oder stark (17,6%) in der
Ausfiihrung von sozialen Aktivititen und Freizeitaktivitdten eingeschriankt gewesen zu sein.
Bei Betrachtung des geschlechtsspezifischen Unterschieds zeigte sich, dass 65% (30/46) der
Frauen und nur 20% (1/5) der Ménner sich beeintrichtigt fiihlten.

PHYSISCHE EINFLUSSFAKTOREN

Wie oft war die Durchfiihrung in den letzten 2 Monaten moglich? ”

Sport im Freien (n=45) Routineeinkéufe (n=49)
Anzahl der Be-
40 5 44 5
fragten
5 3 24 5
Immer
(12,5%) (60%) (54,6%) (100%)
7 1 12
Manchmal 0
(17,5%) (20%) (27,3%)
9 1 6
Selten 0
(22,5%) (20%) (13,6%)
19 2
Nie 0 0
(47,5%) (4,5%)

Tabelle 7: Physische Einflussfaktoren
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3.3.4 Soziale Einflussfaktoren

33,3% (17/51) geben an, dass die Krankheit ihre Berufswahl eingeschriankt habe.

56,9% (29/51) der Befragten gab keinerlei Auswirkungen der Erkrankung auf ihre Karriere
an, wihrend 43,1% (22/51) sich eines negativen Einflusses der Urticaria solaris auf ihre Kar-
riere sicher sind. Trotz hohem Anteil an negativen Auswirkungen auf die Berufswahl gaben
76,1% (35/46) der Befragten an, dass sie in den letzten zwei Monaten immer zur Arbeit oder
zur Schule gehen konnten. Von den 51 Personen, die diese Frage beantwortet haben, gaben
5 Personen an, dass fiir sie die Frage nach Arbeit/Schule in den letzten 2 Monaten nicht
zutreffe. Da in diesen Fallen nicht die Urticaria solaris der Grund sein muss (Ferien, Arbeits-
losigkeit, Homeoffice, etc.), wurde nicht nach dem Grund gefragt. Aus diesem Grund bezieht
sich das Ergebnis hier auch nur auf jene Personen, auf die die Frage zutrifft.

Es wurde auch nach der Moglichkeit der Versorgung von Freund*innen und Familienmit-
gliedern in den letzten 2 Monaten gefragt. Dies haben wieder 51 Personen beantwortet, wo-
von fiir 2 Personen eine Versorgung in den letzten 2 Monaten nicht zutreffend gewesen sei.
Die Versorgung von Familienmitgliedern und/oder Freund*innen war fiir 32 der 49 Perso-
nen (65,3%), auf die eine Versorgung zutrifft, immer moglich, wihrend 14,3% (7/49) der

Befragten héufig, oder immer limitiert waren.

SOZIALE EINFLUSSFAKTOREN

Wie hiiufig traten diese Auswirkungen in den letzten 2 Monaten auf?

Versorgung der
Beruf/Schule (n=46)
Familie/Freund*innen (n=49)
Anzahl der Be-
41 5 45 4
fragten
31 4 28 4
Immer
(75,6%) (80%) (62,2%) (100%)
3 1 10
Manchmal 0
(7,3%) (20%) (22,2%)
2 5
Selten 0 0
(4,9%) (11,1%)
5 2
Nie 0 0
(12,2%) (4,4%)

Tabelle 8: Soziale Einflussfaktoren
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3.3.5 Selbsterstellter Lebensqualitiitsscore

Um die Lebensqualitét bestmoglich bewerten zu kénnen, wurden die Fragen des Online Fra-
gebogens am validierten DLQI orientiert und mit Urticaria solaris spezifischen Fragen er-
ginzt. Daraus wurde fiir diese Analyse ein Urticaria solaris Life Quality Score (US-LQS)
erstellt. Fragen zu Einschrinkungen der Sexualitdt sind fiir US Patient*innen nicht wirklich
relevant, daher wurde dies nicht erhoben. In einer Arbeit von Haylett et al. konnte beispiels-
weise dargestellt werden, dass die Erkrankung nur sehr geringen Einfluss auf das Sexualle-
ben der Betroffenen hat.(60) Unter anderem basierend darauf haben wir bei unserem selbst
erstellten Fragebogen diese Frage weggelassen.

Dieser Score ist nicht standardisiert oder validiert normiert, sondern soll lediglich zu einer
einfacheren Darstellung der Einschrinkungen der Lebensqualitdt der Patient*innen in den

letzten 2 Monaten vor der Befragung dienen.

Die minimale Punktezahl, bei keinerlei Beeintrichtigung der Lebensqualitit, betrdgt O
Punkte. Die maximale Punktezahl, bei stirkster Beeintrachtigung der Lebensqualitit, betragt
25 Punkte. Der Score konnte von 51 der 57 Patient*innen errechnet werden. Dieser Score
beinhaltet 8 verschiedene Fragen, die spezifische Fragestellungen zur Lebensqualitit be-

leuchten.

In der ersten Frage wird der mit der Urticaria solaris verbundene Juckreiz und Schmerz in
einer Skala von 1-5 eingeteilt. Die Skala beginnt bei 1, da im Vorfeld schon jede*r Patient*in

angegeben hat unter Juckreiz zu leiden.

Die Fragen 2 bis 5 erdrtern die Moglichkeit der Durchfiihrung spezieller Aktivititen im Zeit-
raum der letzten 2 Monate. So wird der Umgang mit Familien und Freund*innen, sowie
arbeits-/schulbezogene Aktivitidten und Einschrankungen bei Einkdufen erfragt. Zusitzlich

wird auch die Moglichkeit der Durchfiihrung von Sport im Freien erfragt.

Eine weitere Frage geht auf die Auswirkungen der Urticaria solaris auf Freizeitaktivitdten in

den letzten 2 Monaten ein.
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Im Anschluss wird erfragt, ob das Selbstwertgefiihl der Patient*innen durch die Erkrankung

in den letzten 2 Monaten beeintrachtigt war.

Die letzte Frage ermittelt die Auswirkungen der Erkrankung auf die Kleidungswahl der Pa-

tient*innen.

Manche Fragen waren fiir einige Personen nicht zutreffend, dies wurde mit 0 Punkten be-

wertet, da hier auch keine Einschrinkung der Lebensqualitét vorliegen kann.

Die Interpretation der Ergebnisse dieses Scores erfolgt in 5 Stufen.

. Personenanzahl
Punkteanzahl Interpretation
n=51

0-5 Keine Beeintrichtigung 3 (5,9%)
6-10 Geringe Beeintrachtigung 14 (27,5%)
11-15 Moderate Beeintrachtigung 17 (33,3%)
16 - 20 Starke Beeintrachtigung 15 (29,4%)
21-25 Sehr starke Beeintrachtigung 2 (3,9%)

Tabelle 9: Selbsterstellter Lebensqualititsscore

Betrachtet man die Ergebnisse des Scores sieht man, dass 33,3% (17/51) der Betroffenen
somit sehr stark oder stark in der Lebensqualitdt eingeschrankt sind, wahrend nur 5,9%
(3/51) der Befragten angab, dass die Erkrankung gar keinen Einfluss auf die Lebensqualitat
hat.

43,1% (22/51) der Personen waren in den letzten zwei Monaten vor der Befragung sehr stark
in der Ausfiihrung sozialer Aktivititen eingeschriankt und bekam die hochste Punktzahl. Le-
diglich 13,7% (7/51) fiihlten sich gar nicht eingeschrénkt.

Ein Viertel (25,5%) der Befragten fiihlte sich durch die Erkrankung immer im Selbstbe-

wusstsein beeinflusst und erhielt somit die hochste Punktzahl.
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3.4 Angehorige

Der Fragebogen fiir Angehorige wurde von 18 Personen begonnen, jedoch gaben nur 12
Personen an, dass sie Angehdrige eines Urticaria solaris Patient*innen seien, deren Angaben

bewertet werden konnten.

Sieben der 12 Angehdrigen (58,3%) leben mit den Betroffenen in einer partnerschaftlichen
Beziehung. Zwei Angehdrige sind Elternteile betroffener Kinder. Von den 12 Angehdrigen

geben 3 an, dass weitere Familienmitglieder an einer Urticaria solaris leiden diirften.

83,3% der Angehdrigen (10/12) kannten die Betroffenen schon vor der Diagnosestellung.
Von diesen 10 Personen gaben 50% an, dass sich die Beziehung zu den Patient*innen seit
der Diagnosestellung nicht gedndert habe. Die librigen 5 Personen gaben eine leichte bis

starke Anderung der Beziehung an.

83,3% (10/12) der Personen leben mit den Patient*innen zusammen. 70% der Personen, die
mit den Patient*innen zusammenleben, sind in ihrem gemeinsamen Leben nicht einge-
schriankt, wahrend 30% in ithrem Zusammenleben in unterschiedlichem Ausmal} einge-

schriankt sind.

Von den 7 Personen, die in ihrem Zusammenleben zwar nicht eingeschréankt sind, hat sich
aber bei 5 Personen (71%) das Leben seit der Diagnosestellung des Angehdrigen leicht bis

stark veriandert.

Von den 12 Angehorigen, die den Fragebogen ausgefiillt haben, sind nur 25% der Meinung,
dass der*die Patient*in eine optimale medizinische Versorgung bekommt. 50% der Ange-
horigen finden, dass die medizinische Behandlung und Unterstiitzung der Betroffenen nicht
ausreichend ist. Die restlichen 25% sind mit der medizinischen Versorgung zumindest ein

wenig zufrieden.
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4 Diskussion

Das Hauptziel dieser Arbeit war es, einen Einblick in die Lebensqualitit einer internationa-
len US Patient*innengruppe zu erhalten und die allgemeine Auswertbarkeit von Daten einer
Selbsthilfegruppe zu Studienzwecken zu erdrtern. Die Ergebnisse dieser Studie sollen
Arzt*innen iiber die Urticaria solaris und den damit verbundenen Leidensdruck informieren,

um Patient*innen eine bestmdgliche Betreuung bieten zu kdnnen.

In einer Literaturrecherche von Rutter et al. wurden Artikel, die den Einfluss von Photoder-
matosen auf die Lebensqualitit, sowie deren Einfluss auf die Psyche beleuchten, untersucht.
Die Artikel wurden zwischen 1960 und 2018 verdffentlicht. 20 Artikel wurden ausgewéhlt
und bei 14 davon wurde der DLQI zur Erfassung der Lebensqualitit verwendet. Dies zeigt
deutlich, dass der DLQI auch bei Photodermatosen anwendbar ist. In der Betrachtung des
DLQI bei spezifischen Photodermatosen zeigte sich bei Patient*innen mit EPP, Aktinischer
Prurigo, Xeroderma pigmentosum und Urticaria solaris der grofiten Einfluss auf die Lebens-
qualitdt. Besonders stark eingeschrénkt sehen sich Betroffene bei Freizeitaktivititen sowie
sozialen Unternehmungen. (76) Auch in unserem Lebensqualitétsscore geben 31 der 51 Be-
fragten (60,8%) einen deutlichen Einfluss der Krankheit auf Sozial- und Freizeitaktivititen
an.

Eine von Jong et al. durchgefiihrte Studie zeigt ebenso einen groflen Einfluss von Photoder-
matosenauf die Lebensqualitit auf. Hier wurden alle Patient*innen mit Photodermatosen,
die an 5 Kliniken im Vereinigten Konigreich zwischen 2001 und 2005 in Behandlung waren,
befragt. Fiir die Befragung wurde einerseits der DLQI in seiner standardisierten Form ver-
wendet, sowie zusitzlich eine abgewandelte Form des DLQI, die statt der {iblichen Befra-
gungsdauer von 1 Woche die Dauer von 12 Monaten beinhaltet. Dabei konnte bei einem
grof3en Teil der Patient*innen mit EPP, AP und US ein DLQI von tiber 10 Punkten, und

damit ebenfalls eine starke Beeintrachtigung der QoL, errechnet werden.(75)

In unserer Studie wurde ein gering abgewandelter DLQI Score verwendet, der sexuelle Ein-
schrankungen nicht erfragte und sich auf den Zeitraum der letzten zwei Monate vor der Be-

fragung bezog. Die Ergebnisse mit diesem modizifierten DLQI zeigten in unserer Studie
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vergleichbare Bewertungen, wie die direkte Befragung der Betroffenen nach ihrer Lebens-
qualititseinschrinkung. Auf die gezielte Frage nach Einschrinkungen der Lebensqualitét
trotz bereits eingeleiteter Therapie geben 69% der Befragten unserer Studie eine deutliche
Einschrinkung durch die Erkrankung an, wéhrend der modifizierte DLQI Score bei 66% der
Befragten eine moderate bis sehr starke Beeintrachtigung in der Lebensqualitét errechnet.
Nicht auB3er Acht lassen sollte man auch, dass bei Patient*innen, welche die natiirliche Son-
nenbestrahlung meiden miissen, Vitamin D-Mangelzustinde auftreten konnen, wenn dieses
Vitamin nicht substituiert wird. Durch das Vermeiden von Aufenthalten im Freien kommt
es in Einzelfillen auch dazu, dass diese Patient*innen eine geringere korperliche Betétigung
aufweisen, was ebenfalls negative Auswirkungen auf die Gesundheit haben kann.

So beschreibt Auker et al. bei Patient*innen mit Psoriasis, welche aufgrund ihrer Hautver-
anderungen Sozial- und Freizeitaktivitdten einschrinkten, ein hoheres Risiko fiir kardiovas-
kuldre Erkrankungen infolge geringerer korperlicher Aktivitat. Ein hoherer DLQI Score geht
demnach mit einer geringeren korperlichen Aktivitdt einher. Vor allem Daten zur Kleidungs-
wahl, zu Sozial- und Freizeitaktivititen, sowie die direkte Frage nach sportlicher Betitigung
wurden betrachtet, um den Einfluss auf die korperliche Betétigung zu identifizieren. (77)
In einer Arbeit von Haylett et al. wurden Daten von 145 Urticaria solaris Patient*innen er-
hoben. Das mittlere Alter bei Diagnosestellung der Befragten wird in dieser Arbeit mit 29,8
Jahren angegeben, wihrend bei unserer Befragung das mittlere Alter bei Symptombeginn 33
Jahre war.(60)

Unsere Studiendaten zeigen, wie schon Publikationen zuvor, dass viele Personen einen lan-
gen Leidensweg erdulden miissen, bis die richtige Diagnose gestellt wird und eine passende
Therapie gefunden werden kann.

Bei 40% der 57 Befragten dauerte es iiber ein Jahr vom Beginn der ersten Symptome bis zur
genauen Diagnosestellung. In dieser Zeit haben die Betroffenen nicht selten Unverstindnis
von ihrer Umgebung aber auch von Arzt*innen erlebt und waren medizinisch unterversorgt.
Fiir die Zukunft muss es daher ein Ziel sein, dass die typische Symptomatik einer US von
Arzt*innen rascher erkannt werden kann und therapeutische MaBnahmen rascher erfolgen
konnen.

Das rasche Auftreten und Verschwinden der stark juckenden Hautverdnderungen nach
Lichtexposition sollte ebenfalls die Diagnosefindung erleichtern. In unserer Studie traten bei
49 (86%) der Befragten erste Hautverdnderungen innerhalb von 15 Minuten auf. Bei 29

(50,9%) Personen verschwanden die Hautverdnderungen innerhalb von 1 Stunde nach dem
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Ende der Lichtexposition, wihrend 28 (49,1%) Personen angeben, dass die Hautverdnderun-
gen und bei manchen auch die zusétzlichen Symptome wie Kopfschmerz oder Abgeschla-
genheit langer als 3 Stunden nach Ende der Lichtexposition anhielten. In unserer Studie wa-
ren 22 (38,6%) Personen besonders schwer betroffen, einerseits trat bei ihnen die Sympto-
matik rascher auf und andererseits zeigten diese Patient*innen besonders lange nach der Ex-
position noch an den Hautverdnderungen und Begleitsymptomen.

In einer Arbeit von Haylett et al. wurde bei 145 Urticaria solaris Patient*innen ebenfalls die
Dauer von der Lichtexposition bis zum Auftreten der Hauterscheinungen betrachtet. Ver-
gleichbar mit unseren Daten fand sich auch in dieser Arbeit, dass bei 80% der befragten
Patient*innen ihrer Studie typische Symptome nach weniger als 30 Minuten auftreten.

Bei Haylett et al. gaben 60% der Befragten an, das ganze Jahr gleichermaf3en an Symptomen
zu leiden, wihrend in unserer Befragung sogar liber 77% der Patient*innen das ganze Jahr
tiber im selben Ausmal leiden. Hierbei ist zu erwihnen, dass in unserer Befragung einige
Patient*innen in Landern leben, wo ganzjdhrig haufig die Sonne scheint. Die von Haylett et
al. beschriebenen Patient*innen wurden hingegen in einem Dermatologischen Zentrum in
England behandelt, wodurch sich die geringere Zahl an ganzjéhrig betroffenen Patient*innen
erkldren ldsst. Die Urticaria solaris tritt dann ganzjdhrig auf, wenn die Patient*innen auf
sichtbares Licht reagieren, oder wenn sie in einem ganzjihrig sonnigen Land leben.(60)
Unsere Befragung hat auflerdem ergeben, dass nur bei 40% der Patient*innen eine Photote-
stung durchgefiihrt wurde, um das ausldsende Licht genau bestimmen zu kdnnen.

Auch bei einem GroBteil der Patient*innen aus fritheren Studien wurde keine Lichttestung
durchgefiihrt, wahrscheinlich, da Patient*innen dies oft selbst bezahlen miissten. Ohne den
Ausloser genau zu identifizieren, ist jedoch auch eine zielgerichtete Behandlung erschwert.
Die Durchfiihrung einer Lichttestungen ist sehr relevant, da Patient*innen, die auf UVA
Strahlung reagieren, auch vor Sonnenlicht, das durch Fensterglas fillt, geschiitzt werden
miissen, nicht aber Patient*innen, die nur auf UVB Licht reagieren. Wihrend Patient*innen
die auf UVA und/oder UVB Licht reagieren durch Sonnenschutzmittel eine Verbesserung
der Lichtempfindlichkeit erfahren, bieten gewohnliche Sonnenschutzmittel bei Patient*in-
nen, die auf sichtbares Licht reagieren, keinen ausreichenden Schutz.

Die Befragung unserer Patient*innen zur TherapiemaBnahmen und ihrer Wirkung ergab das
beste Therapieansprechen bei einer Behandlung mit Phototherapie (75%, davon 37,5%
starke Besserung und 37,5% geringgradige Besserung) und bei der Behandlung mit dem
monoklonalen Antikérper Omalizumab (64%, davon 42,9% starke Besserung und 21,4%

geringgradige Besserung). Erwédhnenswert ist hierbei jedoch, dass nur 14% der Befragten
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mit Phototherapie und 25% der Befragten mit Omalizumab behandelt wurden. Die Behand-
lung mit dem monoklonalen Antikérper Omalizumab zeigt sich auch in friither publizierten
Fallserien und Studien als durchaus wirksame Therapiemdglichkeit. (4)(24)(39)(40)(41)(48)
Bei Snast et al. wird beispielsweise eine Verbesserung der Symptomatik bei 79% der Pati-
ent*innen beschrieben. (39) Bei Morgado-Carrasco et al. erreichten sogar 90% der mit O-
malizumab behandelten Patient*innen eine komplette Remission.(40)

Die Ergebnisse unserer Befragung zeigen jedoch auch deutlich, dass nur wenige Personen
Zugang zu dieser Therapie haben, was wahrscheinlich auch auf die hohen Kosten dieser
Therapie zuriickzufiihren ist.

Die am héufigsten verschriebenen Antihistaminika fiihrten nur in 57,4% der damit behan-
delten Patient*innen unserer Studie zu einer Besserung.

Die unserem Patient*innenkollektiv angebotenen Therapien erzielten insgesamt nur eine ge-
ringe Therapiezufriedenheit. So geben 78% der Patient*innen an, nur wenig bis gar nicht
mit der verwendeten Therapie zufrieden zu sein.

Durch mangelnde Wirksamkeit der oft eingesetzten kostengiinstigeren Maflnahmen kdnnen
jedoch ebenfalls hohe Kosten entstehen, einerseits durch wiederholte Krankenstdnde und
andererseits durch hiufigere Konsultationen bei Arzt*innen. Auch nimmt die US nicht selten
Einfluss auf die Karrieremoglichkeiten der Betroffenen. So gaben 43% (22/52) der Pati-
ent*innen an, durch die Erkrankung in ihrer Karriere negativ beeinflusst worden zu sein.
Teilweise konnen Patient*innen bei spiterer Erstmanifestation auch ihre erlernten Berufe
unter freiem Himmel gar nicht mehr ausiiben und miissen kostenintensiv umgeschult wer-
den. Diese Problematik in der Arbeitssituation und die finanziellen Auswirkungen durch die
eingeschrinkte Lebensqualitét bei Betroffenen von Photodermatosen kénnen fiir den Staat
daher langfristig sehr kostspielig sein. Zugang zu besseren Therapien, wenn auch initial kost-
spieliger, kann sich durch Symptomlinderung der Betroffenen langfristig gesehen auch wirt-
schaftlich positiv auswirken. Therapien in der Onkologie sind oftmals auch sehr kostspielig,
jedoch werden diese lebensverldngernden Therapien oft eher finanziell iibernommen, als
Therapien, die die Lebensqualitit verbessern sollen. Eine verbesserte Lebensqualitdt hat,
nicht zuletzt auch durch die Verbesserung der Arbeitsfihigkeit, volkswirtschaftlich gesehen
jedoch eindeutig einen positiven Effekt.(78)(79)

Fiir eine optimale medizinische Unterstiitzung ist es auBerdem wichtig, dass Patient*innen
sich ernst genommen und unterstiitzt fithlen, sowie iiber ihre Erkrankung gut aufgeklért wer-

den. Die Befragung zeigte auf, dass sich 66% der Befragten von den behandelnden Arzt*in-
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nen unzureichend unterstiitzt fiihlen und 15% der Befragten gaben an, iiber die eigene Er-
krankung nicht ausreichend aufgeklirt zu sein. Diese Ergebnisse zeigen eindeutig, dass es
nicht nur am Angebot an medikamentdsen Therapien mangelt, sondern dass auch der Um-
gang des medizinischen Personals mit den Betroffenen unbedingt verbessert werden muss.
Photodermatosen werden in ihren Auswirkungen weiterhin unterschitzt, obwohl die Beein-
trachtigungen in der Literatur hdufig erwidhnt werden. Wie beispielsweise von Muneeza et
al. erwéhnt, spielt das Verstindnis der drastischen Einschrankungen der Patient*innen, so-
wie die Mitbehandlung der psychologischen Auswirkungen eine grof3e Rolle in der Thera-
pie. (80)(76)

Die Befragung unserer Patient*innen in Bezug auf Einschrankungen im Alltag zeigt deutlich
auf, welche Belastungen mit der Diagnose einer US verbunden sind. So war es fiir 16% der
Befragten in den letzten 2 Monaten vor der Befragung nur selten oder gar nicht moglich,
Routineeinkdufe zu erledigen. Auch wenn der Prozentsatz mit 16% auf den ersten Blick
gering erscheint, ist die Tatsache, dass es 8 Patient*innen nur selten oder nie moglich war,
spontan Eink&ufe zu tdtigen, doch ein deutliches Zeichen von starker Beeintrachtigung des
taglichen Lebens. Nicht vergessen sollte man auch, dass oft die Angehorigen der US Pati-
ent*innen ebenfalls Einschrankungen im Alltag erfahren miissen.

Bei der Frage nach dem Einfluss der Krankheit auf das Selbstbewusstsein und bei der Frage
nach Angst und Sorge durch die Erkrankung féllt auf, dass in unserer Befragung nur Frauen
mit US derartige Auswirkungen angegeben haben. Selbst bei der Kleidungsauswahl sind
Frauen mehr eingeschrinkt als Ménner. Keiner der befragten Ménner fiihlt sich in diesen
Bereichen limitiert. Hier steht offen, ob dies aufgrund der kleinen Fallzahl der ménnlichen
Betroffenen der Fall ist, oder ob Manner durch die Erkrankung allgemein weniger psychisch
beeintrachtigt sind als Frauen. Muneeza et al. vermuten, dass Frauen vermehrt belastet sind,
da das weibliche Geschlecht dem &uferen Erscheinungsbild hiufig einen hoheren Stellen-
wert zuordnet.(80)

Interessanterweise beschreibt auch Rutter et al., dass Photodermatosen vor allem beim weib-
lichen Geschlecht einen Einfluss auf die Psyche zeigen. Zusétzlich sind auch Personen, die
im Gesicht von den Hauterscheinungen betroffen sind, besonders psychisch belastet. Da un-
ser Gesicht meist das Erste ist, was unser Gegeniiber von uns sieht, ist es jedoch verstandlich,
dass dies einen deutlichen Einfluss auf die Betroffenen hat.(76)(81)(80)

Fast die Halfte der Befragten in unserer Studie wére offen fiir das Angebot von psychologi-
scher Unterstiitzung im Zuge der Erkrankung, jedoch bekundete keiner der befragten Méan-

ner Interesse daran. Bisher hatten auch nur die befragten Frauen von einer psychologischen
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Unterstlitzung Gebrauch gemacht. Es wiére auch hier sehr interessant, die Ergebnisse mit
einer groferen Gruppe von Miannern zu vergleichen. In der Literatur wird hiufig die starke
Beeintrachtigung von Photodermatosen beschrieben, jedoch wird kaum nach dem Interesse
an einer psychologischen Unterstlitzung gefragt. Diesbeziiglich konnten weitere Befragun-

gen neue Erkenntnisse bringen.
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4.1 Limitationen

Die online Befragung einer internationalen Selbsthilfegruppe birgt trotz der vielen bereits

erwdhnten wertvollen Vorteile auch einige Herausforderungen.

Es ist schwierig, verldssliche Daten zur erheben, da man nicht mit durch medizinisches Per-
sonal bereits vorselektionierten Daten aus medizinischen Datenbanken arbeitet, sondern mit
personlichen Angaben, die nicht weiter hinterfragt werden konnen.

Aufgrund der hohen Zahl der Fragen, konnte moglicherweise nur ein Teil der Mitglieder der
Selbsthilfegruppe motiviert werden die Fragebogen zu befiillen. Daher kann bei dhnlichen
Studienansétzen empfohlen werden, die Fragenzahl geringer zu halten.

Gerade Fragebogen, die nicht vollstindig ausgefiillt sind, konnen dazu fithren, dass eigent-
lich geeignete Studienteilnehmer*innen nicht in die Bewertung eingeschlossen werden kon-
nen. Beispielsweise haben 45 Personen die Frage nach einer Diagnosestellung durch ei-
nen*eine Arzt* Arztin nicht beantwortet, obwohl sie zuvor angegeben hatten, an US erkrankt
zu sein. Eine Kontaktaufnahme zur nidheren Klarung, ob die Diagnose tatsdchlich gesichert
ist, war aufgrund der Pseudonymisierung nicht vorgesehen. Nachdem wir groBtmogliche
Sicherheit in der Diagnose erreichen wollten, wurden die Datensitze dieser Patient*innen

nicht in die Datenanalyse einbezogen.

Ein Vergleich der Lebensqualitdt von Médnnern und Frauen war anhand unserer Daten nicht
verldsslich moglich, da 51 Frauen aber nur 6 Méanner teilgenommen haben. Dieser erhebliche
Unterschied in der Anzahl der Teilnehmer*innen kann unterschiedliche Griinde haben. Ei-
nerseits sind Frauen hdufig Mitglieder von medizinischen Selbsthilfegruppen, andererseits
zeigen die Ergebnisse vor allem im Teil der psychischen Beeintrachtigung deutlich, dass

Frauen sich mehr eingeschrénkt fithlen und daher auch eher Hilfe suchen.

Die groBte Limitation dieser Studie liegt aber an der fehlenden Moglichkeit, die Einschrén-
kung der Lebensqualitédt direkt mit den erhobenen DLQI Score anderer Studien zu verglei-
chen, da wir einerseits in unserem Fragebogen auf die Erfragung mdglicher Einschriankun-
gen in der Sexualitét verzichtet haben und andererseits einen ldngeren Bewertungszeitraum
vorgegeben haben. Ein Teil der Themen, die im DLQI erfragt sind, kann, sofern diese in

der Literatur extra angegeben werden, mit unseren Daten verglichen werden, jedoch sind
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diese Daten begrenzt vorhanden.In der Literatur wird meist mit dem validierten DLQI gear-
beitet. Dieser ist aufgrund seines einfach strukturierten Aufbaus und seiner unkomplizierten
Auswertung ein sehr wertvolles Tool, um die Einschrankung der Lebensqualitét durch ver-
schiedene dermatologische Erkrankungen zu vergleichen, jedoch bringt auch dieses Tool ein
paar Schwierigkeiten mit sich. Ein auch von Rutter et al. genannter Kritikpunkt ist sicherlich
der Mangel der Erhebung genauer Emotionen, wie dies vergleichsweise beim Skindex der
Fall ist. Der Skindex wird jedoch weitaus seltener verwendet, wobei dies unter anderem
daran liegen konnte, dass er komplexer ist und daher fiir eine Routinebefragung eher unge-
eignet erscheint.

Die Erstellung eines validierten Tools zur Erhebung der QoL bei Patient*innen mit Pho-
todermatosen wére sehr hilfreich, jedoch ist dieser Validierungsprozess einerseits sehr kom-
plex und andererseits sehr zeitaufwendig. Daher sprechen sich Rutter et al. dafiir aus, dass
bei besonders seltenen Erkrankungen wie bei der Urticaria solaris auch nicht-validierte Tools
miteinbezogen werden. Bei der Erhebung der QoL anhand von nicht validierten Scores muss
natiirlich immer beachtet werden, dass man sich auf die Ergebnisse nicht vollstindig verlas-
sen kann. (76)

Eine weitere Einschrinkung bei der Verwendung des validierten DLQI fiir Photodermatosen
ist, dass der Einfluss der Erkrankung nur auf die letzten 7 Tage erfragt wird. Ist die Erkran-
kung in diesen 7 Tagen gerade aktiv, ist die Aussagekraft des DLQI hoch und die gebotenen
Informationen sind effizient auswertbar. Bei intermittierend auftretenden Erkrankungen
kann es vorkommen, dass die Befragung mittels DLQI zu einer Zeit mit niedriger Krank-
heitsaktivitit stattfindet und der eigentliche Einfluss der Erkrankung auf die LQ somit falsch
dargestellt wird. Das war auch der Grund, dass wir von validierten DLQI abgewichen sind
und einen ldngeren Beobachtungszeitraum gewihlt haben. Dass dies eine zuldssige Methode
ist, zeigten auch Haylett et al. und Jong et al., die DLQI Scores fiir einen Zeitraum von 12
Monaten erhoben haben, um einen besseren Uberblick iiber die Auswirkungen einzelner Er-
krankungen darstellen zu kénnen.(60,75)

Fiir die Erkrankung der Urticaria solaris gibt es jedoch bisher keinen eigenen Fragebogen
zur Lebensqualitét und daher war die Erstellung eines angepassten Fragebogens fiir uns trotz
der Schwierigkeiten sinnvoll.

Die Entwicklung eines validen Lebensqualititsbewertung mittels Fragebogen bei US und

anderen Photodermatosen sollte aber weiterhin ein Ziel sein.
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4.2 Schlussfolgerung

Die Ergebnisse unserer Befragung zeigen deutlich, dass der Informationsbedarf {iber Pho-
todermatosen wie der US bei den behandelnden Arzt*innen sehr grof ist, um die betroffenen
Patient*innen gut betreuen und therapeutisch gut einstellen zu konnen. Um die Lebensqua-
litdt von US Patient*innen und das Therapieansprechen auf angebotene Behandlungsstrate-

gien noch genauer zu erfassen, ist die Implementierung von validierten Scores entscheidend.

Erstaunlich ist, dass sich viele Patient*innen mit ihrer Erkrankung auch von den behandeln-
den Arzt*innen nicht ausreichend ernst genommen fithlen und die Diagnosestellung oft erst
deutlich verzogert erfolgt.

Neben der allgemeinen Information der Arzt*innen iiber Photodermatosen und die US im
Besonderen, wiinschen sich Betroffene aber in erster Linie wirksamere Therapieoptionen,
da % der befragten Patient*innen bisher keine wirksame Therapie angeboten werden konnte.
Die Verbesserung der internationalen Vernetzung ist dringend notwendig um sich iiber ef-
fektive Therapieansétze besser austauschen zu konnen und die Einfithrung neuer vielver-
sprechender Behandlungsstratgien zu beschleunigen.

Die Einfiihrung eines Therapiealgorithmus, der bei fehlender Wirkung von Antihistaminika,
UV-Hardeningtherapien und Sonnenschutzmafinahmen auch die Verschreibung teurer Me-
dikamente wie Omalizumab vorsieht, wire wahrscheinlich ein erster Schritt zu einer besse-
ren medizinischen Versorgung von US Patient*innen. Neben der rein symptomatischen The-

rapie sollte auch eine psychologische Betreuung angeboten werden.

Die Tatsache, dass diese Therapien oft sehr teuer sind und Photodermatosen in ihrem Schwe-
regrad von den behandelnden Arzt*innen nicht richtig eingeschitzt werden kdnnen, fiihrt
auch heute noch dazu, dass vielen Patient*innen neue Therapien nicht angeboten oder sogar
vorenthalten werden. Oft wird dabei vergessen, dass insuffiziente Therapien bei diesen US
Patient*innen ebenfalls ernsthafte soziookonomische Auswirkungen auf Patient*innen und

Angehorige haben kdnnen, mit ebenfalls teuren Folgekosten.
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Den behandelnden Mediziner*innen soll der erhebliche Einfluss der Erkrankung auf alle
Bereiche des Lebens der Betroffenen bewusst werden. Das soll sie motivieren, sich mit wei-
teren drztlichen Expert*innen mit Erfahrung in der US Therapie, zu vernetzen, um so ihren

Patient*innen eine bestmogliche, evidenzbasierte Therapie anbieten zu kénnen.
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Anhang

Anhang 1: FRAGEBOGEN-PATIENT*INNEN

TEIL1- Demographische Daten

1. Geschlecht: [ weiblich [ minnlich
2. Alter:  Jahre

3. Hochste abgeschlossene Ausbildung:
1 keine
"I Pflichtschule
" Berufsausbildung
] Matura
1 Studium, akademischer Titel

4. Beruf:
] Angestellter 0. Angestellte
1 Selbststandig
] Arbeitssuchend
1in Rente
"] Hausfrau/mann
] Schiiler/in o. Student/in

5. Derzeitiger Ehestand
" alleinstehend
J1in einer Beziehung

6. Haben Sie Kinder? [Jja [Inein
7. In welchem Land sind Sie geboren?
8. Was ist Ihr Herkunftsland?
9. In welchem Land leben Sie derzeit?

10. Haben sie eine aktuelle dermatologische Erkrankung?




‘Inein> =>-> Fragebogen Angehorige
[1ja = welche Diagnose wurde von einem Doktor gestellt?
i.  Urticaria solaris
ii.  Sonnenallergie
iii.  Erythropoietische Protoporphyrie
iv.  Prurigo actinica
v.  Urticaria (=Nesselausschlag), deren Ursache nicht Sonnenlicht ist
vi.  Andere

11. Alter bei Krankheitsbeginn: Jahre

12. Krankheitsdauer Jahre  Monate

13. Wurde die Erkrankung durch einen*eine Arzt*Arztin diagnostiziert? [ja [
nein

TEIL 2-Allgemeine Fragen iiber die Symptome

14. Wurden Sie von einem*einer Arzt*Arztin mit Urticaria solaris diagnosti-
ziert??
o Ja
o Nein

15. Wie lange hat es gedauert, bis Sie nach dem ersten Auftreten der Symptome
eine zuverlissige Diagnose der Urticaria solaris erhalten haben??
o <IMonat
o <3Monate
o <6Monate
o <1 Jahr
o >1Jahr
16. In welchem Alter traten die Symptome zum ersten Mal auf?
o <I15 Jahre
o 15-25 Jahre
o 25-35 Jahre
o >35 Jahre

17. Wie reagiert IThre Haut auf (Sonnen)licht? (mehr als eine Antwort moglich)
o mit Quaddeln
o Rotung
o Juckreiz
o Blasenbildung
o Krusten

18. Wie schnell treten Hautreaktionen auf?
o Sofort
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19. W
o
o
o
o
o

<15 Minuten
<30 Minuten
<1 Stunde
>] Stunde

ie lange dauert es, bis die Hautreaktionen verschwinden?

30 Minuten
1 Stunde

>3 Stunden
>7 Stunden
24 Stunden

20. In welchen Monaten leiden Sie an Symptomen? (mehr als eine Antwort moglich)

O O O O O OO 0O OO0 0O o0

Januar
Februar
Mairz
April

Mai

Juni

Juli
August
September
Oktober
November
Dezember

21. Reagieren Sie auch auf kiinstliches Licht?

@)
@)

Ja
Nein, ich reagiere nur auf Sonnenlicht.

22. Leiden Sie auch an allgemeinen Symptomen (Kopfschmerzen, Ubelkeit, Ohn-
macht)? (mehr als eine Antwort moglich)

o

O O O O

Kopfschmerzen

Ubelkeit

Ohnmacht

keine Allgemeinsymptome
andere Symptome

23. Welche Teile Ihres Korpers sind betroffen? (mehr als eine Antwort moglich)

O O O O O O

Ganzer Korper
Hénde/Fiile
Gesicht

Arme

Beine

Rumpf

24. Haben Sie sich einem Phototest unterzogen?

©)
@)

Ja
Nein
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25. Was lost Ihre Symptome aus?

0O O O O O O

Sonnenlicht

UVA-Strahlung

UVB-Strahlung

Sichtbares Licht (z.B. LED Licht)
Solariumlicht

Sonnenlicht, das durch ein Fensterglas scheint

26. Leiden Sie an Allergien?

©)
©)

Ja
Nein

27. Leiden Sie an einer der folgenden Hautkrankheiten?

@)
@)
@)
@)

neurodermitis

Sonnenallergie

Sonstiges

Ich leide an keiner anderen Hautkrankheit.

28. Haben Sie an irgendeiner Form von Hautkrebs gelitten? (z. B. Melanom, Plat-
tenepithelkarzinom, Basalzellkarzinom)

o

0O O O O

Melanom

Scc

Bcce

Andere

Ich habe nie an Hautkrebs gelitten

29. Leiden Sie gerade an irgendeiner Form von Hautkrebs?

o

O O O O

Melanom

Sce

Bcee

Andere

Ich leide jetzt nicht an Hautkrebs

30. Fitzpatrick Hauttyp-Bewertung
Bitte geben Sie die Punktzahl jeder Bewertung an:

Genetische Disposition Reaktion auf Sonnenlicht
Augenfarbe: Die Reaktion der Haut auf die
0-hellblau, hellgrau, hellgriin Sonne:

1-blau, grau, griin 0-immer Verbrennungen, Blasen
2- hellbraun und schilende Haut
3-dunkelbraun 1-oft Verbrennungen, Blasen und
4-braun schwarz schélende Haut

2-brennt mafig
3-brennt, selten wenn tiberhaupt
4-brennt nie

Natiirliche Haarfarbe: Wird die Haut gebriunt?
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0-rot, hellblond

0-nie-brennt immer

0-Elfenbein weil3

1-hell, blass

2-hell bis beige mit Olivenunter-
tonen

3-olive oder hellbraun
4-dunkelbraun, schwarz

1-blond I-selten

2-dunkelblond, hellbraun 2-manchmal

3-dunkelbraun 3-oft

4-schwarz 4-immer

Natiirliche Hautfarbe (vor Wie tief briunt die Haut des*der
Sonneneinstrahlung): Patienten*Patientin?

0-iiberhaupt nicht oder sehr wenig
1-leicht gebraunt

2-maBig

3-tief

4-Haut ist natiirlich dunkel

Wie viele Sommersprossen hat
der*die Patient*in (unbelich-
tete Bereiche)?

0-viele

1-mehrere

2-wenige

3-sehr wenige

4-keine

Wie empfindlich ist das Gesicht
des*der Patienten*Patientin auf
Sonnenlicht?

0-sehr empfindlich

I-empfindlich

2-manchmal

3-hiufig

4-sehr widerstandsfahig

Summe fiir genetische Disposi-
tion

Summe fiir Sonneneinstrahlung

Fitzpatrick Skin Type Score (ge-
samte genetische Disposi-
tion+Gesamtsonneneinstrah-
lung):

Please tick one of the categories based on the Fitzpatrick Skin Type Score

o 0-6 Hauttyp I o 7-12 Hauttyp II o 13-18 Haut-
typ 111

o 19-24 Hauttyp IV o 25-30 Hauttyp V o 31-32 Haut-
typ VI

TEIL 3-Behandlungsfragen

31. Werden Sie mit einer dieser Therapien behandelt??

Antihistaminika
Phototherapie

0O O O O O

Cortisone (=steroids) Salbe

PUVA Phototherapie (Psoralen+tUVA)
Cortisone (=steroide) Tabletten
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Methotrexatinjektionen

Omalizumab (Xolair) Injektionen

Afamelanotide (Scenesse)

Nahrungsergdnzungsmittel mit Sonnenschutzwirkung
Nahrungserginzungsmittel mit Radikalfangwirkung

Plasmapherese

Wurden Sie mit anderen Therapiemalinahmen behandelt, die hier nicht genannt
wurden? Wenn ja, welche

O O O O O O O

Die folgenden Fragen i-vi sollten fiir jede TherapiemaBnahme beantwortet werden

i.  Fiir wie lange haben Sie diese Therapie durchgefiihrt?
<1 Monat

< 3Monate

< 6Monate

<1 Jahr

>1Jahr

O O O O O

ii.  Wie oft wurde die Therapie in dieser Zeit durchgefiihrt?

ili. ~ Haben sich Ihre Symptome durch die Therapie verbessert?

Ja, die Symptome haben sich unter der Therapie sehr verbessert.

Ja, die Symptome haben sich unter der Therapie ein bisschen gebessert.
Nein, die Symptome haben sich nicht gebessert.

Ich kann mich an den Effekt nicht mehr erinnern.

O O O O

iv.  War es schwierig, die Therapie von der Krankenversicherung bezahlt zu be-
kommen, oder haben Sie die Behandlungskosten selbst getragen?

v. Leiden Sie unter Nebenwirkungen aufgrund der Therapie?

vi.  Was mochten Sie uns noch iiber diese Behandlungsmethode mitteilen?

32. Wie wiirden Sie Ihre Schmerzen und Ihren Juckreiz auf einer 5-Punkte-Li-
kert-Skala bewerten?
Skala 1-5 fiir Schmerzen
Skala 1-5 fiir Juckreiz

33. Sind Sie mit Ihrer aktuellen Therapie zufrieden, oder konnte Ihr*e Arzt*Arz-
tin andere Therapieoptionen vorschlagen?
o Sehr zutreffend
o Eher zutreffend
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o FEin wenig zutreffend
o Uberhaupt nicht zutreffend

34. Glauben Sie, dass Sie ernst genommen werden, wenn Sie mit Arzt*innen in
Kontakt stehen?

o Immer
o Manchmal
o Selten

o Uberhaupt nicht

3S5. Fiihlen Sie sich iiber Ihre Krankheit ausreichend informiert und aufgeklart?
o Sehr zutreffend

Eher zutreffend

Ein wenig zutreffend

Uberhaupt nicht zutreffend

o O O

36. Fiihlen Sie sich verstanden und unterstiitzt?
o Sehr zutreffend
o Eher zutreffend
o FEin wenig zutreffend
o Uberhaupt nicht zutreffend
37. Haben Sie in den letzten 2 Monaten Maflnahmen ergriffen, um sich vor Licht
und Sonne zu schiitzen?
o Ja
o Nein

Welche Mafinahmen haben Sie ergriffen?

Schutzkleidung
Handschuhe
Hut

Lange Armel
Lange Hose
Socken
Sonstiges

O O O O O O

Sonnencreme
taglich

einmal pro Woche
selten

o O O

im Gesicht

Beine

Hénde

FiBe

Ganzer Korper
andere Korperteile

O O O O O O

Selbstbrdaunungscremes
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o téglich

o

selten

O

im Gesicht
Beine
Hénde
File

O O O O O O

Ganzer Korper
andere Korperteile

einmal pro Woche

Umgebungsanpassungen (sichtbare Lichtfilter)

Visiere
Autofenster
Hausfenster
Andere

o O O O

TEIL 4-Lifestyle-bezogene Fragen

38. In den letzten 2 Monaten, hat US Ihr Leben beeinflusst?

o Sehr zutreffend
o Eher zutreffend

o FEin wenig zutreffend

o Uberhaupt nicht zutreffend

39. Waren Sie in den letzten 2 Monaten an klaren/sonnigen Tagen oder drinnen
bei heller Beleuchtung in der Lage, die Aktivititen in den folgenden Katego-
rien durchzufiihren?

immer manchmal | selten nie Nicht an-
wendbar

Zur Arbeit/Schule ge- o o o o
hen
Pflege von Familien- o o o o
mitgliedern, Freunden,
Haustieren
Aktivititen am Arbeits- o) o) o) o
platz/in der Schule
Einkaufen fiir tagliche ¢ ¢ ¢ o
Anforderungen
Gartenarbeit o o o o)
Spaziergénge o o o o
Sport im Freien o) o) o) o)
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Sport indoor o o o o o

40. Hat Thre Krankheit trotz Therapie einen wesentlichen Einfluss auf Ihre Le-
bensqualitit?

©)

©)
©)
©)

Sehr zutreffend

Eher zutreffend

Ein wenig zutreffend
Uberhaupt nicht zutreffend

41. Glauben Sie, dass Ihre Erkrankung in der Gesellschaft ernst genommen
wird?

o

©)
@)
@)

Sehr zutreffend

Eher zutreffend

Ein wenig zutreffend
Uberhaupt nicht zutreffend

42. Welche der folgenden Aussagen beschreibt, wie Urticaria solaris Ihre Ausbil-
dung und/oder berufliche Berufswahl beeinflusst hat?

o

o O O O

Einschrankung meiner Auswahl an der Universitit

Einschrinkung meiner Moglichkeiten in meiner beruflichen Entwicklung
Berufswechsel war erforderlich

Einschrinkung in der Berufswahl

Ich habe einen Job wegen Urticaria solaris verloren

43. Wie sehr hat Urticaria solaris Sie in den letzten 2 Monaten an einem sonnigen
Tag bei Sozial- oder Freizeitaktivititen beeinflusst?

@)
@)
@)
@)

Sehr zutreffend

Eher zutreffend

Ein wenig zutreffend
Uberhaupt nicht zutreffend

44. Wie hat Thre Erkrankung in den letzten 2 Monaten lhre Planung vor dem
Verlassen des Hauses beeinflusst?

o

o O O O

Sehr zutreffend

Eher zutreffend

Ein wenig zutreffend
Uberhaupt nicht zutreffend
Nicht anwendbar

45. Fiihlen Sie sich durch Ihre Krankheit sozial ausgegrenzt?

o

o O O O

Sehr zutreffend

Eher zutreffend

Ein wenig zutreffend
Uberhaupt nicht zutreffend
Nicht anwendbar
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46.

Wie oft haben sich die folgenden Aussagen iiber Ihre Erkrankung in den letz-
ten 2 Monaten auf Ihr Leben ausgewirkt?

Immer | Hiaufig | Manchmal | Selten | Nie
Macht mich weniger selbstbe- o o o o o
wusst:
Macht mich édngstlicher: o o o o o
Macht mich depressiv: o o o o o
Zwingt mich, ein einsames Leben o o o o o
zu fiihren:
Macht mein Leben enttduschend: o o o o o
Macht mich wiitend: o o o o o
Gibt mir das Gefiihl anders zu o o o o o
sein:
47. Wie sehr hat Urticaria solaris in den letzten zwei Monaten Ihre Outdoor-Akti-
vititen eingeschriankt?
o Immer
o Oft
o Manchmal
o Selten
o Uberhaupt nicht
o Nicht anwendbar
48. Wie sehr hat Urticaria solaris Sie in den letzten zwei Monaten eingeschrinkt,
spontane Aktivititen durchzufiihren?
o Immer
o Oft
o Selten
o Uberhaupt nicht
o Nicht anwendbar
49. Wire das Angebot von psychologischer Unterstiitzung fiir Sie interessant?
o Ja
o Nein
50. Haben Sie psychologische Unterstiitzung erhalten?
o Ja
o Nein
51. Leidet noch jemand in Ihrer Familie an Urticaria solaris?

o Ja
o Nein
o Nicht anwendbar

i.  Welches Familienmitglied leidet an Urticaria solaris?
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Mutter

Vater

Bruder/Schwester
Anderes Familienmitglied
Nicht anwendbar

O O O O O

52. Hat ihre Krankheit in den letzten 2 Monaten Ihre unmittelbare Familie be-
troffen?

(@]

o O O O

Sehr zutreffend

Eher zutreffend

Ein wenig zutreffend
Uberhaupt nicht zutreffend
Nicht anwendbar

53. Beeinflusst Ihre Erkrankung Ihre Kleidungsauswahl?

@)
@)

Ja
Nein

54. Rauchen Sie?

@)
@)

Ja
Nein

55. Haben Sie in den letzten 3 Monaten geniigend Unterstiitzung in dieser Gruppe
in Bezug auf Ihre Krankheit erhalten?

o

o O O O

Sehr zutreffend

Eher zutreffend

Ein wenig zutreffend
Uberhaupt nicht zutreffend
Nicht anwendbar

56. Was konnte Ihrer Meinung nach der Grund fiir Ihre Krankheit sein?

o

0 O O O O

Lange Antibiotika / andere Medikamenteneinnahme
Umweltfaktoren (Pestizide, Gifte, Schadstoffe)

Rauchen

Ich habe nie iiber einen Grund fiir meine Krankheit nachgedacht
Andere Griinde

Nicht anwendbar

57. Wie wahrscheinlich schéitzen Sie eine Heilung in den néichsten S Jahren ein?

o

@)
@)
@)

Sehr wahrscheinlich
Wabhrscheinlich

Eher unwahrscheinlich
Sehr unwahrscheinlich

58. Wie konnten Sie von Ihrem*Ihrer Arzt*Arztin oder vom Gesundheitssystem
optimal unterstiitzt werden?

75



Anhang 2: Fragebogen Angehorige

In welchem Verhiltnis stehen Sie zum*zur Patienten*Patientin?

O

(@)
O
(@)

Partner

Kind

Freund

Anderes Familienmitglied

Welche diagnostizierte Erkrankung hat der*die Patient*in?

O O O O O

Urticaria solaris (=solair urticaria)

Sonnenallergie(=polymorphous light eruption)

Erythropoietische protoporphyrie

Urticaria (=Nesselausschlag) aus anderen Griinden als Sonnenlicht
ANdETe. ..o

Wie alt war der*die Patient*in, als die Diagnose gestellt wurde?

ooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooo

Kannten Sie den*die Patienten*Patientin vor der Diagnose?

o
o

Ja
Nein

Hat sich Ihre Beziehung zum*zur Patienten*Patientin seit der Diagnose in irgendeiner
Weise verindert?

O

o
o
o

Sehr zutreffend
Eher zutreffend
Wenig zutreffend
Nicht zutreffend

Hat sich der*die Patient*in seit der Diagnose verindert?

O

O
O
O

Sehr zutreffend
Eher zutreffend
Wenig zutreffend
Nicht zutreffend

Leben Sie mit dem*der Patienten*Patientin zusammen?

o
o

Ja
Nein

Sind Sie in Threm Zusammenleben durch die Krankheit eingeschrinkt?

O

O O O O

Sehr zutreffend

Eher zutreffend

Wenig zutreffend

Nicht zutreffend

Wir leben nicht zusammen
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10.

11.

12.

13.

14.

Haben Sie das Gefiihl, dass der*die Patient*in aufgrund der Krankheit zuriickgezoge-
ner lebt?

o Ja

o Nein

Hat sich Ihr Leben durch die Diagnose Ihres Verwandten verindert?
o Sehr zutreffend

o Eher zutreffend

o Wenig zutreffend

o Nicht zutreffend

Haben Sie 6ffentliche Reaktionen bemerkt?
o Ja
o Nein

Haben Sie das Gefiihl, dass der*die Patient*in eine optimale medizinische Ver-
sorgung und Unterstiitzung erhalt?

o Sehr zutreffend

o Eher zutreffend

o Wenig zutreffend

o Nicht zutreffend

Was mochten Sie uns noch mitteilen? Welche Faktoren machen diese Erkrankung be-
sonders belastend?
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Anhang 3: LQI Score

ID

LQI

SCORE

Wie wiirden Sie Ihren Juckreiz auf einer 5 Punkte-Likert Skala bewerten?
Skala 1-5 fur Juckreiz

1

2

Waren Sie in den letzten 2 Monaten an klaren/sonnigen Tagen oder drinnen bei heller Beleuchtung in
der Lage, die Aktivititen in den folgenden Kategorien durchzufiihren?

Pflege von Familienmitgliedern/Freund*innen und Haustieren

0 1 2 3 0
Immer Manchmal Selten Nie Nicht anwendbar
Aktivititen am Arbeitsplatz/in der Schule
0 1 2 3 0
Immer Manchmal Selten Nie Nicht anwendbar
Einkaufen fiir tdgliche Anforderungen
0 1 2 3 0
Immer Manchmal Selten Nie Nicht anwendbar
Sport im Freien
0 1 2 3 0
Immer Manchmal Selten Nie Nicht anwendbar

Wie sehr hat Urticaria solaris Sie in den letzten 2 Monaten an einem sonnigen Tag bei Sozial- oder
Freizeitaktivititen beeinflusst?

3 2 1 0
Sehr Eher Ein wenig Uberhaupt nicht
zutreffend zutreffend zutreffend zutreffend
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Wie oft haben Sie sich aufgrund der Erkrankung in den letzten 2 Monaten weniger selbstbewusst ge-

fiihlt?
4 3 2 1 0
Immer Haufig Manchmal | Selten Nie

Beeinflusst Thre Erkrankung Ihre Kleidungsauswahl?

1

0

0

Ja

Nein

Nicht anwendbar
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