eﬁ’Handbuch

HAUTKREBS bei dystropher EB (DEB)

1. Einleitung

Bei einigen Formen von EB besteht als besonders schwerwiegende Komplikation die
Méglichkeit der Entwicklung einer bestimmten Form von Hautkrebs. Die Ursachen
daftr sind noch lange nicht restlos geklart, aber die Auswirkungen sind fir die
Betroffenen oft dramatisch. Je friher Anzeichen fur Krebs erkennbar werden, umso
groBer ist die Chance auf Heilung! Dies gilt auch flir den bei EB so geflirchteten
Hautkrebs. Hier ist besondere Aufmerksamkeit und Vorsorge notwendig, daher
machen wir Sie in diesem Kapitel mit den Warnzeichen vertraut, auf die Sie achten
missen. Wir geben Ihnen auBerdem eine kurze Ubersicht (ber die
Therapiemdglichkeiten.

Wir raten Ihnen besonders bei diesem Kapitel, nur bei der Form nachzulesen, mit
der Sie oder Ihr Angehoriger leben. Nur dieser Teil ist fir Sie auch wirklich relevant.

% Das Wichtigste in Kiirze

¢ Risiko fiir Hautkrebs
-> bei dystropher EB stark erhoht
-> bei junktionaler EB erhoht
-> bei schwer generalisierter EBS gering erhoht
-> bei allen anderen nicht hoher als bei hautgesunder
Bevolkerung
e Fritherkennung ist (liber-)lebenswichtig!
e Vorsorge: RegelmagBige Untersuchungen der gesamten
Hautoberflache alle 6 Monate
e Warnzeichen:
Wunden
-> deren Abheilung besonders langwierig ist
-> die irgendwie ,anders" sind
-> die besonders schmerzhaft sind
e Therapiemdoglichkeiten: vor allem operative Entfernung
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2. Allgemeiner Teil

Krebs - allein das Wort lasst die meisten Menschen erschauern. Warum es bei
einigen - langst nicht bei allen!! - Formen von EB zur Entstehung von Hautkrebs
kommt, ist noch nicht voéllig erklarbar. Bis heute ist nur sehr wenig Uber die
genauen zelluldren und molekularen Mechanismen bekannt, die letztendlich zur
Tumorentstehung filhren. Man kann sich aber vorstellen, dass bei EB die
Reparaturmechanismen der Hautzellen ein ganzes Leben lang besonders
beansprucht sind. Es scheint nun so zu sein, dass diese Reparaturmechanismen mit
zunehmendem Lebensalter in ihrer Funktion eingeschrankt sein kénnen. Dadurch
kann es passieren, dass irgendwann Hautkrebszellen entstehen. Ein wesentliches
Merkmal einer Krebszelle ist ihr ungebremstes Wachstum. Wenn eine solche Zelle
sich vermehrt, kann der Koérper dies also nicht mehr verhindern. Nach einigen
Wochen sind bereits so viele Hautkrebszellen vorhanden, dass die Stelle sichtbar
wird. Je friher diese Stelle bemerkt wird, desto besser sind die Chancen flr eine
erfolgreiche Therapie! Es hilft nichts, die Gefahr einfach zu ignorieren. Viel besser ist
es, sich bewusst mit dieser Gefahr auseinanderzusetzen, um im Fall des Falles
schnell reagieren zu kdnnen und wertvolle Zeit zu nutzen.

Wir muissen bei EB verschiedene Arten von Hautkrebs unterscheiden. In den
meisten Fallen entsteht ein sogenanntes Plattenepithelkarzinom, dass sich aus den
Zellen der oberen Hautschichten bildet. Diese Art von Hautkrebs ist die am meisten
gefurchtete. Er ist ein bdsartiger Tumor, der von einer Stelle ausgehend in das
umliegende Gewebe hinein zerstérend und rasch wachst, und nach einiger Zeit auch
haufig metastasiert, also Tochtergeschwdlste bildet.

Am haufigsten tritt diese Form von Krebs bei Menschen mit schwer generalisierter
dystropher EB auf. Aber auch bei anderen dystrophen EB-Formen sowie
gelegentlich bei junktionaler EB kann sie vorkommen. Mit zunehmendem Alter steigt
auch das Risiko, daher werden Vorsorgeuntersuchungen, bei denen die gesamte
Haut begutachtet wird, immer wichtiger. Bereits bei Jugendlichen wurde leider in
Einzelfdllen schon Hautkrebs festgestellt, daher sollten zumindest halbjahrliche
Untersuchungen zur Regel werden. Wenn bereits einmal ein Hautkrebs festgestellt
wurde, mussen die Untersuchungen haufiger durchgefihrt werden, ungefahr alle
zwei oder drei Monate.

In seltenen Fallen kann es auch zur Bildung anderer Hautkrebsarten kommen. Man
unterscheidet hier vor allem das Basalzellkarzinom, das im Volksmund ,weiBer
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Hautkrebs genannt wird und das Melanom, das ,schwarzer Hautkrebs™ genannt
wird. Hier gibt es aber, soweit derzeit bekannt ist, keinen direkten Zusammenhang
mit EB. Es gibt derzeit auch keinen Hinweis, dass das Auftreten dieser Krebsarten
bei Menschen mit EB erhoht ware im Vergleich zu Hautgesunden. Die einzige
Ausnahme ist die schwere generalisierte EBS, bei der das Risiko des weiB3en
Hautkrebses etwas hdher zu sein scheint.

Es besteht aber natirlich bei allen Menschen die Mdglichkeit, dass sich im Laufe des
Lebens irgendeine Form von Hautkrebs entwickelt, so naturlich auch bei Menschen
mit EB. Insgesamt nimmt die Haufigkeit auf der ganzen Welt zu, und jeder sollte
sich mit den Friherkennungszeichen flr den ,schwarzen Hautkrebs™ (= Melanom)
und dem ,weiBen Hautkrebs" (=Basaliom) vertraut machen. Ganz kurz
zusammengefasst: bei dunkel pigmentierten Muttermalen, die sich verandern,
unsymmetrisch sind, die mehr als einen Braunton besitzen, oder die zu bluten
beginnen, ist Vorsicht angesagt. Dasselbe gilt fir rétliche, rauhe Hautstellen im
Kopf- und Gesichtsbereich, oder auch schlecht heilende Stellen, an denen sich
immer wieder Krusten bilden. Manchmal bilden sich auch kleine Knoten an der Haut,
die langsam gréBer werden. Sollten Sie eines dieser Friuherkennungszeichen
bemerken, sollten Sie sich arztlich untersuchen lassen.

Auch fiir Menschen mit EB gelten im Ubrigen dieselben VorsorgemaBnahmen, die fiir
alle Menschen gultig sind: Zu starke Sonnenbestrahlung - vor allem Sonnenbrande
- vermeiden, bei Sonnenbestrahlung einen guten UV-Schutz auftragen und
regelmaBige Muttermalkontrollen durchfihren lassen.

An dieser Stelle sollten auch die sogenannten ,EB-Navi" erwahnt werden. Das sind
sozusagen EB-typische Pigmentveranderungen, die vom Aussehen her am ehesten
mit Muttermalen verglichen werden kdénnen. Sie entstehen h&aufig im Bereich von
Blasen, kdénnen recht groB werden und sind veranderlich in Form und Gd&Be.
Manchmal bilden sie sich auch wieder ganz zurick und verschwinden wieder. Diese
EB-Navi sollten bei Hautkontrollen immer mit untersucht werden. Bisher wurde noch
kein Fall beschrieben, bei dem sich ein solches Pigmentmal bdsartig entwickelt hat,
aber da diese Male manchmal den Frihstadien eines schwarzen Hautkrebses dhnlich
sehen, sollten sie doch mituntersucht werden. Damit geht man auf Nummer sicher,
dass sich nicht doch einmal ein bdsartiger Hautkrebs darunter verbirgt.

Fir alle diese Krebsformen gilt: regelmaBige Hautuntersuchungen kdnnen zwar
nicht das Auftreten verhindern, aber bei einer frihen Erkennung ist eine Therapie in
vielen Fallen erfolgreich.
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DEB:

Bei dystrophen Formen von EB besteht nun leider das hoéchste Risiko des
Auftretens, des flr EB typischen Hautkrebses, dem Plattenepithelkarzinom. Eine
signifikante Anzahl von Patienten mit dieser EB-Form entwickelt im Laufe ihres
Lebens ein Plattenepithelkarzinom als Folge der Grundkrankheit.
Plattenepithelkarzinome entwickeln sich Gber Monate bis Jahre und befallen bzw.
zerstoren bei langen Krankheitsverlaufen auch tiefe Gewebestrukturen. Bis heute ist
nur sehr wenig uber die zelluldren und molekularen Mechanismen bekannt, welche
zu dieser Tumorentstehung flhren. Besonders Menschen mit der schwer
generalisierten Form sind davon betroffen, aber auch bei den sogenannten milderen
Formen von dystropher EB kann dieser vorkommen. In Einzelfallen wurde bereits
bei Jugendlichen diese schwerwiegende Diagnose gestellt, im Allgemeinen steigt die
Haufigkeit des Auftretens von Hautkrebs dann mit zunehmendem Lebensalter.
Daher ist es bei dieser Form von EB besonders wichtig, aufmerksam zu sein.

Es ist nicht ganz einfach, gefahrliche Hautstellen von anderen schwierigen
Wundarealen zu unterscheiden. Aber es gibt Warnhinweise, auf die Sie selbst achten
kdnnen. Sehr viele Stellen, an denen sich Hautkrebs gebildet hat, werden von den
Betroffenen selbst zuerst entdeckt! Sie kennen Ihre Haut und den ,normalen®
Ablauf ihrer Wundheilung sehr gut, und wenn etwas anders ablauft, dann merken
sie es zuerst.

Und dies ist auch schon der erste und wichtigste Warnhinweis: Wenn sich eine
Wunde irgendwie anders verhalt als die anderen, dann sollten Sie sie in den
folgenden Tagen genau beobachten. Das kann nun heiBen, dass die Wundheilung an
einer Stelle stark verzogert ist. Stark verzdgert bedeutet, dass nach ungefahr der
doppelten, normalen Abheilungszeit Ihrer anderen Wunden immer noch keine
Abheilung erfogt ist. Oder dass die Wunde ungewohnlich stark schmerzt, oder auf
ungewohnte Weise schmerzt. Die Entstehung einer hartnackigen Kruste, die sich
nicht mit den gewdhnlichen Methoden ablésen Iasst, ist ebenfalls ein solcher
Hinweis. Auch wenn der Wundboden sich verandert, oder irgendwelche
Gewebswucherungen auftreten, sollte man aufmerksam sein.

Das bedeutet nun aber nicht, dass das Auftreten eines solchen Warnhinweises nun
in jedem Fall Hautkrebs bedeutet! In den allermeisten Fallen sind es
glucklicherweise harmlosere Ursachen, die zu solchen Veranderungen flihren. Es ist
aber oft schwierig, mit freiem Auge genau zu erkennen, ob es sich um eine
harmlose oder um eine bdsartige Veranderung handelt. Aus diesem Grund sollten
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Sie méglichst rasch Ihre Arztin oder Ihren Arzt aufsuchen, um die Stelle
untersuchen zu lassen. Er oder sie muss dann entscheiden, ob noch gewartet und
beobachtet werden kann, oder ob bereits eine Probeentnahme fir eine
feingewebliche Untersuchung notwendig ist. Im Zweifelsfall gilt hier: lieber einmal
zu oft eine Probe entnehmen als einmal zu wenig!

Wie wird nun eine solche Probeenthnahme durchgefuhrt?

Im Allgemeinen reicht dazu eine lokale Betaubung aus. Dabei wird durch eine (sehr
kleine und feine!) Spritze ein Betaubungsmittel an einer oder mehreren Stellen
unter die Haut gespritzt, an denen die Proben enthommen werden sollen. Das kann
ein wenig brennen, aber nur kurz, denn das Mittel wirkt sehr rasch. Nach wenigen
Minuten koénnen nun ca. 4-émm groBe Proben aus den verdachtigen Stelle
herausgestanzt oder -geschnitten werden. Bei besonders ausgedehnten
Wundarealen missen oft mehrere Proben entnommen werden, denn manchmal ist
nur ein kleiner Teil einer solchen Stelle bereits bdsartig verandert, und man muss
sichergehen, dass man diese auch tatsdachlich findet. Nach der Probeentnahme
werden eventuell auftretende kleine Blutungen gestillt, manchmal ist eine Naht
notwendig. Meistens genligt aber das Anlegen eines Verbandes.

Manchmal ist eine Probeentnahme unter lokaler Betdubung nicht mdglich. Zum
Beispiel wenn die verdachtige Stelle zu groB ist, oder wenn sie an einer besonders
schwierigen oder empfindlichen Kérperstelle liegt. Dann kann es notwendig sein, die
Probeentnahme in Narkose durchzuflihren. Da dies aber flr den Ko&rper eine
zusatzliche Belastung ist, versuchen wir das nach Mdglichkeit zu vermeiden.

Die enthommene Probe wird dann sofort in ein Labor geschickt, in dem die
feingewebliche Untersuchung unter dem Mikroskop durchgeflihrt werden kann. Es
ist sehr wichtig, dass derjenige, der die Untersuchung durchfihrt, bereits Erfahrung
mit der Diagnostik von Hautkrebs bei EB hat, da dieser unter dem Mikroskop
Eigenheiten aufweist, die man kennen muss!

Die Untersuchung dauert einige Tage, sobald das Ergebnis vorliegt, kann weiter
geplant werden. Wenn alles in Ordnung ist, wird die Wunde weiter behandelt,
vielleicht ist eine Veranderung beim Wundmanagement notwendig. Falls Krebszellen
entdeckt werden, sollten rasch die nachsten Schritte geplant werden. Dies muss
dann in jedem Fall intensiv mit dem Betreffenden besprochen werden. Eine
operative Entfernung ist sehr oft mdglich, aber bei groBen Arealen muss man hier
sehr genau planen. Manchmal genigen kleinere Eingriffe, manchmal entstehen in
der Folge gréBere Wunden, und je nach Lokalisation kann die Operation einfacher
oder schwieriger sein.

© A. Diem, B. Sailer: Hautkrebs_DEB_pdf, 08/2012 (Adaptierung neue EB-Klassifikation 11/2015)
Seite 5 von 7



eﬁ)Hcmdbuch

Ehrlicherweise muss man hier auch anfihren, dass manchmal sogar Uber eine
Amputation am Arm oder am Bein nachgedacht werden muss. Die ist dann in
Betracht zu ziehen, wenn bereits an mehreren Stellen Krebs entstanden ist, oder
eine Stelle sich bereits auf einer gréBeren Flache ausbreiten konnte. Unser
gemeinsames Ziel ist es naturlich, solche schwerwiegenden Eingriffe nach
Méglichkeit zu vermeiden, darum mussen wir alle die Vorsorgeuntersuchungen und
Warnhinweise sehr ernst nehmen!

Zusatzlich zur Operation wurden bei EB inzwischen auch andere Methoden
eingesetzt, wie zum Beispiel Bestrahlungen, medikamentése Krebstherapie
(=Chemotherapie) oder Nachbehandlungen mit bestimmten Salben. Sowohl bei der
Radiotherapie (Strahlentherapie) als auch bei der Chemotherapie haben die
Versuche bisher wenig Erfolge gezeigt.

Flr die palliative Behandlung und/oder zur Reduktion von Schmerzen kénnen diese
Therapieformen aber durchaus eine Rolle spielen. Hier ist in jedem Fall eine enge
Zusammenarbeit zwischen Hautarzten, Chirurgen, Onkologen und
Schmerztherapeuten notwendig.

Besonders hingewiesen sei auch darauf, dass die Einbindung von erfahrenen
Psychologen in die Therapie sehr hilfreich und empfehlenswert ist. Um sich den
Herausforderungen einer Krebstherapie besser stellen zu kénnen, brauchen
Betroffene und Angehdrige jede mdgliche begleitende Unterstitzung.

Trotz Vorsorgeuntersuchungen und Operationsmdglichkeiten kann der Tag kommen,
an dem feststeht, dass eine weitere Operation nicht mehr in Frage kommt und auch
alle anderen Therapiemoglichkeiten erschopft sind. Wenn das Fortschreiten der
Krebserkrankung nicht mehr gestoppt, sondern hdchstens verlangsamt werden
kann, ist es Zeit, palliativmedizinische MaBnahmen zu ergreifen. Das heiBt, dass
nicht mehr mit dem Ziel einer Heilung gehandelt wird, sondern mit dem Ziel einer
Begleitung bis zum Lebensende. Zu dieser Begleitung gehért eine ausreichende
Schmerztherapie, eine Symptombehandlung (z.B. gegen Medikamentenneben-
wirkungen, Geruchsbildung etc.) sowie das Angebot von psychologischer und
seelsorgerlicher Begleitung. Sollten Sie sich damit auseinandersetzen muissen, dann
versuchen Sie nicht, das irgendwie allein zu meistern, sondern suchen Sie sich
kompetente Hilfe in Ihrer Nahe. Im Idealfall geschieht dies durch ein Palliativteam
oder ein Hospizteam. Sehr oft wird diese Begleitung auch durch Hauséarzte und
Hauskrankenpflege Ubernommen.
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Niemand kann vorhersagen, wie lange (Wochen? Monate? Jahre?) dieser Prozess
dauern wird, daher wird Zeit jetzt zu einem besonders kostbaren Gut. Das kénnen
wir alle von den Menschen lernen, die wissen, dass ihre Zeit begrenzt ist. Aber
letztendlich weiB kein Mensch auf dieser Erde, wieviel Zeit ihm tatsachlich noch
bleibt. Nutzen Sie also Ihre Zeit, unabhangig davon, ob Sie véllig gesund sind, mit
EB leben oder an Krebs erkrankt sind. Denken Sie immer wieder dariber nach, was

Ihnen im Leben wichtig ist. Vielleicht ist es mdglich, doch den einen oder anderen
Traum in die Wirklichkeit umzusetzen. Nehmen Sie sich Zeit fir Familie und
Freunde, genieBen Sie jeden guten Tag. Die Palliativmedizin spricht davon, dass es
nicht so wichtig ist, dem Leben mehr Jahre zu geben, aber es ist entscheidend, den
Jahren mehr Leben zu geben!

In den letzten Jahren wird verstarkt nach den Ursachen und den
Therapiemdglichkeiten von Hautkrebs bei EB geforscht. Manche Ideen erschienen
vielversprechend, andere haben sich nicht so sehr bewahrt. Hier wird sich in den
nachsten Jahren hoffentlich noch einiges tun. Wenn es eines Tages notwendig sein
sollte, dass Sie sich ernsthaft mit diesem Thema auseinandersetzen missen, dann
gibt es hier vielleicht schon neue Erkenntnisse, die dann sicher in die Behandlung
einflieBen werden. Aber es wird auch in Zukunft das Wichtigste bleiben, dass
Krebszellen bereits zu einem frihen Zeitpunkt entdeckt werden. RegelmaBige
Hautuntersuchungen und im Zweifelsfalle eine Biopsie durchfliihren zu lassen sollte
flr Sie zur Regel werden. Dazu braucht es natirlich den Mut, sich diesem Thema zu
stellen. Seien Sie aufmerksam, anstatt aus Angst die Augen zu verschlieBen, dann
werden Sie erkennen, wann es Zeit ist zu handeln und dadurch wertvolle Zeit zu
gewinnen!
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