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Abbildung 1.

Hypertrichosis lanuginosa
acquisita bei metastasierendem
Melanom.

Einleitung

Vermehrter Haarwuchs mit Haaren, die an ir-
gendwelcher Korperstelle dicker, linger und
dichter sind als es fiir das Alter, das Geschlecht
oder die Rasse eines Individuums iiblich ist, ist
ein nicht zu unterbewertendes Problem und
sollte abgeklart werden. Solche Zustdnde wer-
den héufig synonym und wahllos als Hyper-
trichose oder Hirsutismus bezeichnet. Phyloge-
netisch und aufgrund der spezifischen Andro-
geninduktion sollte jedoch das Wachstum
dicker Terminalhaare bei der Frau mit einem
ménnlichen Behaarungsmuster (Hirsutismus)
klar von einer vermehrten Behaarung anderer
Ursache (Hypertrichose) abgegrenzt werden
[1]. So ist die Hypertrichose als eine vermehrte
Behaarung mit Lanugohaaren oder als ein An-
drogen-unabhéngiger verstiarkter Haarwuchs
mit Ubergang von wenig pigmentierten kurzen
Vellushaaren in gefiarbte, dicke, markhaltige
und langere Terminalhaare definiert. Dabei
sind nicht zu viele Haarfollikel angelegt, son-
dern die Haare ldnger und dicker als der Norm
entspricht. Das iiberméssige Wachstum der
natiirlichen Korperbehaarung zeigt hierbei
gemaéss Definition nicht das Muster der mann-
lichen sekunddren Geschlechtsbehaarung.

Da das normale Behaarungsmuster einer Per-
son und die Behaarungsintensitit individuell,
familidr, alters- und geschlechtsspezifisch ist
und auch von ethnischen Faktoren abhédngt,
kann eine Unterscheidung zwischen normaler
Behaarung und einer Hypertrichose nicht
scharf sein. Deshalb spielt das subjektive Emp-
finden stets eine wichtige Rolle. Je nach Aus-
priagung der Hypertrichose kann die Beein-
trachtigung der Betroffenen enorm sein und
einen massiven Krankheitswert annehmen.
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Einteilung und Atiologie
der Hypertrichosen

Eine Hypertrichose kann verschiedene Ursa-
chen haben und sowohl generalisiert wie auch
umschrieben auftreten. Mittels Charakterisie-
rung der Haarart (Lanugo- oder Terminal-
haare?), der Beschreibung des Behaarungsmu-
sters (umschrieben oder diffus, Hirsutismus
oder Hypertrichose?) sowie der Kenntnis des
Manifestationsalters (erworben oder konge-
nital?), eventueller Begleiterkrankungen, The-
rapien, assoziierte Anomalien und der Fami-
lienanamnese einschliesslich ethnischer Her-
kunft, gelingt in den meisten Féllen eine erste
Einteilung der Behaarungsstorung [2].

Wichtig ist in erster Linie die Unterscheidung
kongenitaler oder hereditdrer von den erwor-
benen Hypertrichosen; dies vor allem in Hin-
blick auf die zu veranlassenden Abklarungen.

Hypertrichosis lanuginosa
congenita

Bei der kongenitalen Hypertrichosis lanuginosa
handelt es sich um eine sehr seltene autosomal-
dominant vererbte, in einem Drittel der Falle
sporadisch auftretende generalisierte Hyper-
trichose [3]. Dabei wird das fetale Haarkleid
nicht durch Vellus- oder Terminalhaare ersetzt
sondern bleibt bestehen und beginnt iibermés-
sig zu wachsen. Bereits bei der Geburt ist der
Sédugling ungewohnlich stark behaart. Die Be-
haarung nimmt kontinuierlich zu, bis das ge-
samte Integument mit Ausnahme der Hand-
flachen und Fusssohlen mit feinen etwa 10 cm
langen Haaren bedeckt ist. Diese Behaarung ist
permanent und nimmt erst im Alter manchmal
etwas ab. Ab und zu treten andere Missbildun-
gen, meist der Zdhne, dazu. Bisher wurden we-
niger als hundert Félle dieser seltenen Anoma-
lie beschrieben.

Hypertrichosis lanuginosa
acquisita

Die ausgepragte Form dieser Krankheit ist sehr
selten. Meist begleitet sie eine schwerste und
meist todliche Krebserkrankung. Es handelt
sich um eine erworbene Hypertrichose mit lan-
gen, eher pigmentierten Lanugohaaren, die
sich tiber einen grossen Teil des Korpers aus-
breiten und die normale Behaarung ersetzen.
In praktisch allen bisher beschriebenen Fallen
(n = etwa 60) lag eine maligne Erkrankung vor.
Tumore des Gastrointestinaltraktes, der Bron-
chien, der Brust, der Gallenblase, des Uterus,
der Blase oder vereinzelt anderer Organe wur-
den beschrieben [4, 5] (Abb. 1). Es handelt sich
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Abbildung 2.
Symptomatische Hypertrichose
bei Porphyria cutanea tarda.

somit bei dieser Erkrankung um ein obligates
paraneoplastisches Syndrom, meist bei meta-
stasierenden Karzinomen innerer Organe.

Umschriebene (navoide)
Hypertrichose

Umschriebene Hypertrichosen in ungewohnli-
cher Lokalisation konnen als lokale Herde al-
lein, oder auf Navuszellndvi vorkommen. Eine
vermehrte umschriebene Behaarung ist zum
Beispiel ein typisches Charakteristikum des
Becker-Nédvus [6].

Eine umschriebene Hypertrichose im Sakral-
bereich kann zusitzlich ein Hinweis auf eine
unterliegende Spina bifida sein.

Symptomatische Hypertrichosen

Symmetrische und iiblicherweise ausgedehnte
Hypertrichosen treten in Folge oder als Mani-
festation von verschiedenen Erkrankungen auf.
In keinem Falle ist die Pathogenese des ver-
mehrten Haarwachstum bekannt.

Genetische Storungen [7]

Eine Hypertrichose der unbedeckten Haut ist
eine typische klinische Manifestation der selte-
nen erythropoetischen Porphyrie. Normaler-
weise kommt es zuerst im Bereich der Stirne,
spater im Bereich der Schldfen und des Kinnes
und etwas weniger an anderen exponierten

Schweiz Med Forum Nr.37 12. September 2001 909

Stellen zu einer vermehrten Behaarung. Ahnli-
che Bilder sieht man auch bei der etwas besser
bekannten erythropoetischen Protoporphyrie.

Bei der Porphyria cutanea tarda ist die Hyper-
trichose kein obligates klinisches Symptom
(Abb. 2). Ab und zu begleitet sie aber die ande-
ren klinischen Zeichen wie Blasenbildung, Pig-
mentierung und die Sklerodermie dhnlichen
Verdnderungen. Bei schwarzen Patienten kann
die Hypertrichose zusammen mit einer Pig-
mentation jedoch als einziges kutanes Zeichen
einer Porphyrie auftreten.

Hypertrichosen wurden ferner bei folgenden
genetisch bedingten Erkrankungen beschrie-
ben: Bei der Epidermolysis bullosa dystro-
phica, dem Hurler-Syndrom und anderen Mu-
kopolysaccharidosen, bei Gingivafibromatose,
Osteochondroplasie, beim Cornelia-de-Lange-
Syndrom, beim Winchester-Syndrom sowie bei
der Trisomie 18.

Endokrinopathien [7]

Im Rahmen einer Hypo- oder Hyperthyreose
kann es zu umschriebenen Hypertrichosen
kommen.

Ebenfalls werden Hypertrichosen als Folge
dienzephaler oder pituitdrer Funktionsstorun-
gen postuliert. So wurden generalisierte Hy-
pertrichosen bei Kindern im Anschluss an eine
Enzephalitis oder nach Schédel-Hirn-Trauma
beschrieben [8].

Teratogene Syndrome

Als klinische Erscheinungsformen beim soge-
nannten fetalen Alkoholsyndrom kommt es
nebst einer geistigen und korperlichen Retar-
dierung oft zur Bildung von Himangiomen und
einer Hypertrichose [9].

Symptomatische Hypertrichosen wurden wei-
ter bei kachektisierenden Erkrankungen, Mal-
nutrition, Anorexia nervosa, Akromegalie
sowie bei Dermatomyositis beschrieben [7].

latrogene Hypertrichosen

Medikamentose Hypertrichosen [7]

Wachstum, Verdickung und vermehrte Pig-
mentierung von Vellushaaren werden nach
der Einnahme bzw. Applikation verschiedener
Medikamente beobachtet. Dieser Haarwuchs
erstreckt sich iiber weite Teile des Stammes,
der Hénde oder des Gesichts und ist von einer
durch Androgene und verwandte Steroide be-
dingten Haarwuchs an Orten des ménnlichen
Behaarungsmusters abzugrenzen. Gut bekannt
ist diese Form der Hypertrichose z.B. nach Ein-
nahme von Cyclosporin. Der genaue Mechanis-
mus der vermehrten Haarproduktion ist nicht
bekannt und uneinheitlich. Dieser Nebeneffekt
gewisser Medikamente kann, wie das Beispiel
von Minoxidil in der topischen Behandlung der
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Tabelle 1. Medikamente, die systemisch oder topisch verwendet,
einen vermehrten Haarwuchs verursachen konnen.

ACTH

Androgene topisch
Benoxaprofen

Cyclosporin A

Danazol

Diazoxid

Diphenylhydantoin / Phenytoin

Fenoterol

Quintessenz

Glukokortikosteroide
Hexachlorbenzol
Interferone

Minoxidil
D-Penicillamin
Psoralene

Streptomycin

Alopecia androgenetica zeigt, zum Teil auch
therapeutisch ausgenutzt werden. In der Regel
ist die Hypertrichose nach Absetzen des aus-
losenden Medikamentes reversibel. Tabelle 1
zeigt eine Liste von Medikamenten, die syste-
misch oder topisch verwendet einen vermehr-
ten Haarwuchs verursachen konnen.

Erworbene umschriebene Hypertrichosen
Sie konnen nach chronischer, mechanischer
oder thermischer Irritation der Haut entstehen,
besonders wenn die Entziindungsreaktion die
Dermis einschliesst. Solche Hypertrichosen
werden zum Beispiel bei psychisch behinder-
ten Menschen an Stellen chronischer Manipu-
lationen (Hautbeissen oder -kauen) beobachtet
[7]. Selten kommt es auch im Rahmen ent-
ziindlicher Hauterkrankungen zum Beispiel bei
Ekzemen, nach Varizellen, bei der chronisch
venosen Insuffizienz oder nach Warzenbe-
handlungen zu lokalisierten Hypertrichosen.
Typischerweise tritt sie auch nach einer Gips-
immobilisation an der Stelle der Okklusion auf
[7].

e Hypertrichose bedeutet fiir die betroffenen Patienten eine erhebliche

psychische Belastung.

e Haarart, Behaarungsmuster, Manifestationsalter, anderweitige Anomalien,
Familienanamnese und ethnische Besonderheiten sind wichtig fiir die
Beurteilung der Hypertrichose.

e Begleiterkrankungen und Medikamente sind hédufige Ursachen einer

Hypertrichose.

e Laserepilationssysteme haben erhebliche Fortschritte in der Therapie der
Hypertrichose wie des Hirsutismus gebracht, mit Aussicht auf permanente

Haarreduktion.
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Therapie

Eine Indikation zur Durchfiihrung einer Thera-
pie ist in erster Linie durch den Leidensdruck
des Patienten, der subjektiv sehr verschieden
sein kann, gegeben. An erster Stelle der Be-
handlung steht, wo mdglich, das Ausschalten
der Ursache, d.h. zum Beispiel das Absetzten
eines auslosenden Medikaments, die Therapie
einer Neoplasie oder Endokrinopathie usw.
Manchmal kann bereits die Bleichung dunkler
Terminalhaare z.B. durch Wasserstoffperoxid
erfolgreich sein. Gdngige Haarentfernungsme-
thoden sind Rasur, Wachsentfernung sowie die
Anwendung von Epilationscremen. Der Nach-
teil dieser Verfahren ist die fehlende Dauerhaf-
tigkeit sowie die zum Teil auftretenden Haut-
irritationen, gerade bei chemischen Depilato-
rien. Als weiterer Nachteil dieser Verfahren
kann durch das gleichzeitige Epilieren feiner
Vellushaare ein Reiz zum Nachwachsen stér-
kerer Terminalhaare gesetzt werden, ein Vor-
gang, der das klinische Bild verschlechtert.

Ist eine Dauerepilation gewiinscht, bedingt dies
die Zerstéorung der Haarmatrix und der der-
malen Haarpapille. Dies kann mittels Elektro-
oder Diathermiekoagulation erreicht werden.
Diese Art der Behandlung ist jedoch schmerz-
haft und aufwendig, da letztendlich jedes ein-
zelne Haar behandelt werden muss.

Als zurzeit modernste Enthaarungsmethode
bietet sich die Laserepilation an. Diesbeziiglich
wurden in den letzten Jahren grosse Fort-
schritte in der Entwicklung von Epilationsla-
sern gemacht. Das Prinzip dieser Methode be-
ruht auf einer selektiven Schadigung der Haar-
wurzel mittels Photothermolyse. Damit die um-
gebende Haut dabei nicht in Mitleidenschaft ge-
zogen wird, sollte sie nicht zu stark pigmentiert
sein. Zurzeit werden Ruby-Laser, Blitzlampen-
geridte, Alexandrit-, Diodenlaser sowie Nd-
YAG-Laser zur Epilation verwendet. Der Nach-
teil der Behandlung sind die hohen Kosten
sowie der Umstand, dass in erster Linie pig-
mentierte Haare einer Behandlung zugingig
sind. Fiir ein gutes Resultat braucht es mehrere
Sitzungen, da nur etwa 20% der Haare in der
empfindlichen, der Therapie zuginglichen
Anagenphase sind. Das bedeutet, dass trotz
einer im Anschluss an eine Lasertherapie auf-
tretenden Haarlosigkeit, im behandelten
Hautareal wieder Haare nachwachsen. Der An-
teil der nachwachsenden Haare verringert sich
jedoch dann stetig von Sitzung zu Sitzung. Zur-
zeit hidufen sich Hinweise, dass der Effekt die-
ser Behandlungen permanent ist [10].
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