
VEXAS-Syndrom erkennen und behandeln

 — Ein neues dermatologisch relevantes 
Krankheitsbild ist das VEXAS-Syndrom. 
 VEXAS steht für Vakuolen, E1-Enzym, X-
chromosomal, autoinflammatorisch, soma-
tisch. Bei diesem heterogenen autoinflam-
matorischen Krankheitsbild liegt in 80 % der 
Fälle eine kutane Beteiligung vor und bei 
60 % der Betroffenen findet die Erstmanifes-
tation an der Haut statt, erklärte Prof.  Annette 
Kolb-Mäurer, Würzburg. Die Erkrankung 
betrifft meist Männer ab dem mittleren Le-
bensalter und ist vermutlich stark unterdia-
gnostiziert. Denn auch wenn das Syndrom 
neu beschrieben wurde, wird geschätzt, 
dass „die Prävalenz bei über 50-jährigen 
Männern bei 1:4.269“ liegt, „das ist doch 
recht häufig“, wie Kolb-Mäurer betonte. 
Wenn mittelalte bis ältere Männer mit un-
klaren Hautveränderungen zusätzlich über 
rezidivierende Fieberschübe, Gelenkbe-
schwerden sowie rezidivierende Chondriti-
den der Ohren oder Nase berichten, „dann 
muss Ihnen aufgehen: Es könnte sich um 
eine Autoinflammation handeln und eben 
um dieses VEXAS-Syndrom“, fasste Kolb-
Mäurer die häufigsten Symptome zusam-
men. Manchmal komme es auch zu Ge-
wichtsverlust; Polyneuropathien sowie eine 
Augenbeteiligung (Uveitis) seien ebenfalls 
mögliche Symptome. Die Hautveränderun-
gen können denen des Sweet-Syndroms 
ähneln, aber auch als Pannikulitiden, Livedo 

reticularis oder palpaple Purpura auftreten. 
Die Symptome präsentieren sich als wieder-
kehrende periodische Ereignisse. Daher 
wies die Dermatologin darauf hin, dass man 
Patienten immer die Chance geben sollte, 
sich kurzfristig vorzustellen, wenn sie gera-
de eine Episode haben. Die Diagnostik 
sollte wie auch bei anderen autoinflamma-
torischen Hauterkrankungen während einer 
akuten Exazerbation erfolgen.
Histologisch sehe man beim VEXAS-Syn-
drom eine neutrophile Dermatose und in 
der Knochenmarksbiopsie Vakuolen. Eine 
Knochenmarksbiopsie sollte bei Verdacht 
auf diese Erkrankung immer veranlasst 
werden, da Betroffene häufig ein myelodys-
plastisches Syndrom haben, riet Kolb-
Mäurer. Da dem VEXAS-Syndrom eine so-
matische Mutation im UBA1-Gen zugrunde 
liegt, sei zur Diagnosesicherung zusätzlich 
eine Sequenzierung dieses Gens möglich. 
Durch die Mutation „werden entzündliche 
Zytokine hochreguliert, zum Beispiel Inter-
leukin-1 und -6, Interferon-γ, Tumor-
nekrosefaktor-α – und hier liegt auch un-
sere Möglichkeit therapeutisch einzugrei-
fen“, so die Dermatologin. Zunächst gebe 
man hohe Glukokortikoiddosen. Da diese 
oft nicht ausreichend helfen würden, seien 
in der Folge spezifische Angriffsmöglichkei-
ten gefragt, zum Beispiel Interleukin(IL)-
1-Rezeptorantagonisten „wie Anakinra, 

Anti-IL-1β-Antikörper wie Canakinumab, 
IL-6-Rezeptorantagonisten wie Tocilizumab 
und Januskinase-Inhibitoren“, fasste Kolb-
Mäurer zusammen.
Das produktneutrale Fortbildungskonzept 

„consilium Dermatologie live“ von Infecto-
Pharm fand in diesem Jahr bereits zum 8. 
Mal statt und setzt auf praxisnahe Inhalte, 
welche die Teilnehmenden direkt in ihrem 
Arbeitsalltag nutzen und umsetzen können. 
Beim diesjährigen Symposium in Essen, das 
auch als Livestream übertragen wurde, 
vermittelten die Referierenden anhand 
zahlreicher Fallbeispiele aktuelles Wissen 
und beantworteten im Anschluss an ihre 
Vorträge Publikumsfragen. Neben neuen 
Krankheitsbildern in Klinik und Praxis (Prof. 
Annette Kolb-Mäurer, Würzburg) wurden 
auch Neuerungen rund um die Haare (Prof. 
Annika Vogt, Berlin) und bei topischen und 
systemischen Therapien (Prof. Johannes 
Wohlrab, Halle/Saale) diskutiert, sowie die 
Frage, worauf man bei der Blutdiagnostik in 
der Dermatologie achten muss (PD Dr. Dr. 
Jan Ehrchen, Münster). Darüber hinaus 
wurden  Infektiöse Problemfälle und deren 
Differenzialdiagnosen präsentiert (Prof. 
Cord  Sunderkötter, Halle/Saale, und Prof. 
Alexander Kreuter, Oberhausen).
Das nächste „consilium Dermatologie live“ 
findet am 21. September 2024 in Mainz statt.
 Jenny Gisy

consilium Dermatologie live (hybrid), Essen,  
16. September 2023; Veranstalter: InfectoPharm

Lichen sclerosus: fettreiche Schutzsalben als 
adjuvante Therapie

 — Gynäkologinnen und Gynäkologen in 
der Weiterbildung lernen oft nichts über 
dermatologische Erkrankungen der Vulva 
wie zum Beispiel den Lichen sclerosus 
(LS). Dermatologische Praxen werden 
hingegen von Patientinnen kaum wegen 
gynäkologischer Beschwerden aufge-
sucht. Daher werden viele vulväre Erkran-
kungen zu spät erkannt oder nicht 
 adäquat behandelt. Zur Beschreibung 
dieser „Not“ wurde für Vulvadermatosen 
gar der Begriff „gynäkologisches Nie-
mandsland“ geschaffen.

Alle Leitlinien und Therapieempfehlun-
gen raten bei LS zusätzlich zu hochpoten-
ten Kortikoiden lebenslang und zur tägli-
chen Anwendung von Fettsalben (z. B. 
Deumavan®Schutzsalbe).
Prof. Werner Mendling, Wuppertal, erläu-
terte eine Studie: In Paris wurde bei 
Frauen mit verschiedenen vulvären Der-
matosen, darunter 26 Patientinnen mit LS, 
unter einer Erhaltungstherapie mit Clobe-
tasol zusätzlich eine aus Vaseline und 
Paraffinöl bestehende Salbe über 66 Tage 
angewendet. Es erfolgten zu Beginn (T1) 

und mindestens 30 Tage danach (T2) 
standardisierte Bewertungen durch Pati-
entinnen sowie Ärztinnen und Ärzte. Die 
Daten von T1 und T2 wurden statistisch 
verglichen. Bei den Frauen mit LS hatten 
sich nach 30 Tagen alle erfassten Parame-
ter (Symptome, klinische Scores, Lebens-
qualität) gegenüber der Zeit vor der zu-
sätzlichen Anwendung von Fettsalbe 
statistisch signifikant verbessert [de 
 Belilovsky C et al. J Women's Health Care 
2019;8:3]. Dr. Nana Mosler

Industriesymposium „Dermatosen der Vulva – 
Interdisziplinäre Diagnose und Therapie“ im 
Rahmen des BGGF/OEGGG-Kongresses, 
 Würzburg, 23. Juni 2023;  
Veranstalter: Kaymogyn
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