WAS VERSTEHT MAN UNTER EINEM BULLOSEN PEMPHIGOID?

Das bullése Pemphigoid (lat. bullosa: blasig und griech. pemphix: Blase) gehort zur Gruppe der chro-
nisch verlaufenden Blasen bildenden Erkrankungen der Haut. Die Erkrankung kommt typischerweise
bei alteren Patienten vor. Charakteristisch ist das Auftreten von prallen Blasen auf entziindlich gerote-
ter oder normaler Haut sowie ausgepragter Juckreiz. Die Blasen treten am gesamten Korper auf, die
Schleimhaute sind nur in etwa 20% betroffen.

WIE HAUFIG TRITT DAS BULLOSE PEMPHIGOID AUF?

Das bullése Pemphigoid ist mit ca. 2 Neuerkrankungen auf 100.000 Einwohner/Jahr eine seltene Er-
krankung. Innerhalb der Blasen bildenden Autoimmundermatosen ist das bullése Pemphigoid jedoch
mit Abstand die haufigste Erkrankung und die Erkrankungswahrscheinlichkeit steigt mit dem Alter
deutlich an: bei Giber 90-J4hrigen betrégt sie fast 40 Patienten pro 100.000 Einwohner/Jahr.

WAS SIND DIE AUSLOSER FUR DAS AUFTRETEN EINES BULLOSEN PEMPHIGOIDS?

Die Ursachen fiir das Auftreten dieser Autoimmunerkrankung der Haut sind nicht vollstandig geklart.

WAS GESCHIEHT IN DER HAUT?

Beim bullésen Pemphigoid richtet sich das eigene Immunsystem gegen Bestandteile der Haut. Es
kommt zur Blasenbildung durch Bildung von speziellen Eiweil3stoffen, sog. Autoantikorpern, die ge-
gen diese Bestandteile der Haut gerichtet sind. Angriffspunkte fiir die Autoantikdrper sind zwei Prote-
ine am Ubergang der Oberhaut (Epidermis) zur Lederhaut (Dermis). Diese Proteine sind die sog. bull-
0sen Pemphigoid-Antigene BP180 und BP230.

WIE VERLAUFT DAS BULLOSE PEMPHIGOID?

Die Ausdehnung der Hautveranderungen und somit die Schwere der Erkrankung sind von Patient zu
Patient unterschiedlich stark ausgepragt. Das Allgemeinbefinden ist durch den intensiven Juckreiz
haufig stark beeintrachtigt. Im Verlauf kénnen infolge wiederkehrender Blasenschiibe u. a. Appetit-
verlust, Gewichtsabnahme, allgemeine Schwache und Fieber auftreten.

WIE KANN DAS BULLOSE PEMPHIGOID DIAGNOSTIZIERT WERDEN?

Das klinische Bild und das in der Regel hohe Alter der Patienten geben erste Hinweise auf die Erkran-
kung. Zur genauen Diagnosestellung bedarf es zusatzlich einer Gewebeprobe und einer Blutent-
nahme.

Durch eine spezielle Farbetechnik lassen sich die Autoantikorper in einer Gewebeprobe der Haut
nachweisen: hier zeigen sich lineare Ablagerungen von Antikérpern entlang der Grenzflache zwischen
Oberhaut (Epidermis) und Lederhaut (Dermis).

Die Autoantikdrper lassen sich bei fast allen Patienten im Blut nachweisen. Hierzu werden verschie-
dene Spezialtechniken verwendet (indirekte Immunfluoreszenz auf Spalthaut, ELISA). Hier kénnen die
charakteristischen Antikorper gegen BP180 und BP230 nachgewiesen werden. Besondere Bedeutung
kommt dem Nachweis von Antikérpern gegen BP180 zu, da die Menge der Antikorper in direktem
Verhiltnis mit der Zahl und Ausdehnung der Blasen/ Erosionen steht.
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WIE WIRD DAS BULLOSE PEMPHIGOID BEHANDELT?

Je nach Schwere der Erkrankung werden duBerliche und innerliche TherapiemaBnahmen kombiniert.
In der Regel erfolgt die Einleitung der Therapie im Rahmen eines stationaren Aufenthaltes. Ziel der
Behandlung ist die Unterdriickung der Bildung von Autoantikérpern.

e Innerlich anzuwendende Medikamente: Es stehen verschiedene Medikamente zur Verfligung: In
der Akutphase werden Kortisonprdparate eingesetzt. Die Dosierung wird der Schwere der Er-
krankung angepasst. Mittel- und langfristig werden weitere Arzneistoffe kombiniert oder einzeln
eingesetzt: z. B. Dapson oder Doxyzyklin, oder auch Azathioprin, Mycophenole (Mycophenolat-
mofetil, Mycophenolat-Natrium) und Methotrexat. Diese Medikamente sollen einen kortisonspa-
renden Effekt ausiiben und so die Nebenwirkungen reduzieren.

e AuRerlich anzuwendende Préparate: Zur duRerlichen Behandlung werden nach Punktion von
grolRen prallen Blasen desinfizierende Losungen sowie kortisonhaltige Cremes angewendet.

e Invielen Fallen ist die groRflachige Behandlung mit kortisonhaltigen Cremes ggf. in Kombination
mit Tabletten ausreichend.
WIE IST DER VERLAUF DER ERKRANKUNG?

Die Erkrankung tritt spontan auf und verlauft im Allgemeinen schubweise liber viele Monate bzw.
Jahre. In zwei Drittel der Patienten heilt die Erkrankung nach einigen Jahren aus, so dass keine Be-
handlung mehr erforderlich ist. Mit den modernen Behandlungsverfahren kann jedoch auch in allen
anderen Fallen eine langfristige Erscheinungsfreiheit erreicht werden.
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