Was versteht man unter einem bullésen Pemphigoid?

Das bullose Pemphigoid (lat. bullosus=blasig) gehort zur Gruppe der chronisch
verlaufenden, blasenbildenden Erkrankungen der Haut. Die Erkrankung kommt
typischerweise bei é&lteren Patienten vor. Charakteristisch ist das Auftreten prall
gespannter Blasen, geflllt mit einer klaren oder auch blutigen FlUssigkeit, auf
entzindlich geroteter oder normaler Haut. Die Blasen treten am gesamten Kdorper auf,
die Schleimhdute sind selten betroffen. Die Blasen heilen in der Regel ohne
Narbenbildung ab. Fast alle Patienten leiden unter ausgepragtem Juckreiz [1-4].

Wie héaufig tritt das bulldse Pemphigoid auf?

Das bullése Pemphigoid ist mit ca. 2 Neuerkrankungen auf 100.000 Einwohner/Jahr
eine seltene Erkrankung. Die Erkrankungswahrscheinlichkeit steigt mit dem Alter
deutlich an: bei den tber 90-l&hrigen betragt sie fast 40 pro 100.000 Einwohner/Jahr [5].

Was sind die Ausloser flur das Auftreten eines bullé sen Pemphigoids?

Die Ursachen fur das Auftreten dieser Autoimmunerkrankung der Haut sind nicht
geklart. Sicher ist, dass Nahrungsmittel nicht als Ausléser in Frage kommen.

Was geschieht in der Haut?

Das bulldse Pemphigoid wird in die Gruppe der Autoimmunerkrankungen der Haut
eingeordnet. Hierbei richtet sich das eigene Immunsysteme gegen Bestandteile der
Haut. Es kommt zur Blasenbildung durch Bildung von speziellen Eiweil3stoffen, sog.
Autoantikdrpern, die gegen diese Bestandteile der Haut gerichtet sind. Angriffspunkte
fur die Autoantikorper sind zwei Proteine, die sog. bullésen Pemphigoid-Antigene BP180
und BP230, welche in der Basalmembran, der Verbindungsschicht zwischen Ober- (lat.
Epidermis) und Lederhaut (lat. Dermis oder Korium), gelegen sind [2-4].

Welche Verlaufsformen gibt es?

Die Ausdehnung der Hautveranderungen und somit die Schwere der Erkrankung sind
von Patient zu Patient unterschiedlich stark ausgepragt. Das Allgemeinbefinden ist bis
auf den intensiven Juckreiz zunachst meist nicht beeintrachtigt. Im Verlauf kdnnen
jedoch infolge wiederkehrender Blasenschiibe u. a. Appetitverlust, Gewichtsabnahme,
allgemeine Schwache und Fieber auftreten [1, 3].

Wie kann das bullése Pemphigoid diagnostiziert werd en? [1-3, 6]
* Bestimmend fir die Diagnose ist das typische klinische Bild.

» Die Diagnose wird durch feingewebliche Untersuchung gesichert. Durch spezielle
Farbetechnik lassen sich lineare Ablagerungen von Antikérpern entlang der
Grenzflache zwischen Haut und Bindegewebe nachweisen.



» Diese Autoantikdrper lassen sich bei einem Uberwiegenden Teil der Patienten im
Blut nachweisen und korrelieren mit der Krankheitsaktivitat, das heil3t je héher die
Autoantikorperspiegel, desto ausgedehnter die Erkrankung [7].

Wie wird das bullése Pemphigoid behandelt?

Je nach Schwere der Erkrankung werden &uRerliche und innerliche
TherapiemalRnahmen kombiniert. In der Regel erfolgt die Einleitung der Therapie im
Rahmen eines stationaren Aufenthaltes. Ziel der Behandlung ist die Unterdriickung der
Bildung von Autoantikérpern gegen korpereigene Strukturen.

* Innerlich anzuwendende Medikamente: Es stehen verschiedene Medikamente zur
Verfigung: In der Akutphase werden Kortisonpraparate eingesetzt. Die Dosierung
wird der Schwere der Erkrankung angepasst. Mittel- und langfristig werden weitere
Arzneistoffe kombiniert oder einzeln eingesetzt: z. B. Dapson oder Doxyzyklin. Diese
Medikamente haben einen Kkortisonsparenden Effekt und minimieren so die
Nebenwirkungen. In manchen Fallen muissen zuséatzlich zu Kortisontabletten
Immunsuppressiva eingesetzt. Diese Medikamente unterdriicken verschiedene
Komponenten des Immunsystems und kénnen zu einer erhtdhten Infektanfalligkeit
fuhren. Zu diesen Praparaten zahlen Azathioprin, Mycophenolatmofetil,
Mycophenolat-Natrium und Methotrexat.

« AuRerlich anzuwendende Praparate: Zur auBerlichen Behandlung werden nach
Punktion der gréRReren, prallen Blasen desinfizierende und stark wirkende
kortisonhaltige Substanzen, in jeweils fur die Lokalisation geeigneten Grundlagen
eingesetzt.

* Bei Patienten mit weniger ausgedehnten Hautveranderungen reicht haufig der
Einsatz einer stark wirkenden Kortisonsalben in Kombination mit Dapson oder
Doxyzyklin aus.

* In einigen Fallen mit hohen Blutspiegeln der Autoantikdrper kann eine Entfernung
der Antikorper mit Hilfe einer Blutwasche (Immunadsorption/ Immunapherese)
sinnvoll sein [8].

Wie ist die Prognose der Erkrankung?

Das bullése Pemphigoid lasst sich i aller Regel gut behandeln. Der qualende Juckreiz
lasst meist schon nach wenigen Tagen deutlich nach. Wichtig ist, dass die Kortisondosis
in Form von Salben und/ oder Tabletten méglichst niedrig gehalten wird, well die fast
immer schon alteren Patienten besonders anféllig fir die Kortisonnebenwirkungen sind.
Andererseits fuhrt ein zu zaghafter Einsatz von Kortisonsalben/ -tabletten zu keiner
kompletten Abheilung und verlangert dann insgesamt die Kortisontherapie.
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