WAS VERSTEHT MAN UNTER PEMPHIGUS?

Der Pemphigus (griech. pemphix = Blase) ist eine seltene, schwere und meist chronisch verlaufende
Erkrankung der Haut und der Schleimhaute mit Blasenbildung. Es werden zwei Hauptformen unter-
schieden, der Pemphigus vulgaris und der Pemphigus foliaceus. Wahrend beim Pemphigus vulgaris
die Schleimhéute (fast immer die Mundschleimhaut) befallen sind und es zuséatzlich zu Blasen/Erosio-
nen am Korper kommen kann, ist beim Pemphigus foliaceus ausschliefRlich die Kérperhaut betroffen.
Charakteristischerweise entstehen die Blasen sehr oberflachlich in der Haut, innerhalb der Oberhaut
(Epidermis). Die Blasen sind meist schlaff und mit klarer Flissigkeit geflllt. Durch rasches Aufplatzen
des diinnen Blasendaches kommt es zu haufig grol¥flachigen, schmerzhaften, ndssenden oder krustig
belegten Hautdefekten (Erosionen). Diese heilen langsam, in der Regel ohne Narbenbildung ab. Fri-
her, vor 1950, war der Pemphigus vulgaris eine lebensbedrohliche Erkrankung, heute stehen jedoch
verschiedene wirkungsvolle Medikamente (u.a. Kortison) zur Verfligung, um den Krankheitsverlauf
positiv zu beeinflussen.

WANN UND WIE HAUFIG TRITT DER PEMPHIGUS AUF?

Der Pemphigus ist mit 0,1 bis 0,5 Neuerkrankungen pro 100 000 Einwohner im Jahr eine seltene Er-
krankung und tritt bei beiden Geschlechtern etwa gleich haufig auf, typischerweise zwischen dem 40.
und 60. Lebensjahr.

WAS IST DIE URSACHE DES PEMPHIGUS UND WAS GESCHIEHT IN DER HAUT?

Beim Pemphigus vulgaris und Pemphigus foliaceus werden bestimmte Eiweil3stoffe, sog. Autoantikor-
per gebildet, die sich gegen spezifische korpereigene Strukturen der Haut (Autoantigene) richten:
Desmogleine. Desmogleine sind die ,Kittsubstanz” zwischen den Hautzellen und die Bildung von Au-
toantikorpern flhrt zur Zerstorung dieser Kontaktstellen. Dies fuihrt zur Spaltbildung innerhalb der
Oberhaut, die sich mit Gewebsfliissigkeit fiillt. Das Autoantigen des Pemphigus vulgaris ist Desmog-
lein 3, beim Pemphigus foliaceus ist es Desmoglein 1. Bei Patienten mit Pemphigus vulgaris, die an
Haut- und Schleimhautverdanderungen leiden, wird zuséatzlich zu Desmoglein 3 auch Desmoglein 1 er-
kannt. Desmogleine sind wichtige Proteine, die den Zusammenhalt der Zellen in der Oberhaut vermit-
teln. Die genaue Ursache, warum es zur Ausbildung von Autoantikérpern kommt, ist noch nicht ge-
klart. Unter anderem konnen verschiedene Medikamente an der Auslésung eines Pemphigus beteiligt
sein. Betroffen sind insbesondere Hautareale, die starkeren Druck- bzw. Reibebelastungen ausgesetzt
sind (Rucken, GesaR) sowie die Schleimhaute von Mund, Nase, Rachen oder Genitale. Sehr selten
kénnen die Bindehaute des Auges beteiligt sein.

WIE VERLAUFT DER PEMPHIGUS?

Die Auspragung und Schwere der Hautverdanderungen variiert von Patient zu Patient. Das klinische
Erscheinungsbild wird bestimmt von der Lokalisation der Spaltbildung innerhalb der Zellschichten der
Oberhaut. Diese ist abhangig davon, welches Autoantigen der Zellkontaktstellen angegriffen wird.
Haufig sind Patienten mit Pemphigus vulgaris vor allem durch die sehr schmerzhaften Veranderungen
an der Mundschleimhaut stark beeintrachtigt. Nicht selten kommt es aufgrund der schmerzhaften
Nahrungsaufnahme zur deutlichen Gewichtsabnahme und allgemeiner Schwache.

WIE KANN DER PEMPHIGUS DIAGNOSTIZIERT WERDEN?

Erste Hinweise fiir die Diagnose ergeben sich aus dem klinischen Erscheinungsbild. So lassen sich Bla-
sen durch Schiebedruck auf gesunder Haut auslésen (sog. Nikolski-Phdnomen). Diagnostische Tests
zum Nachweis der Autoantikérper in der Haut/Schleimhaut sowie im Blut stehen heute zur genauen
Analyse zur Verfligung.

O©www.pemphigus-pemphigoid-selbsthilfe.de (Stand: 12/2023)




e Entscheidend fiir die Diagnose ist die mikroskopische Untersuchung einer Gewebeprobe. In Spe-
zialfarbetechniken (direkte Immunfluoreszenz) werden die Haftstellen der Autoantikérper sicht-
bar gemacht.

e Die krankheitsspezifischen Autoantikorper sind bei fast allen Patienten auch im Blut nachweisbar
und es besteht eine direkte Beziehung zwischen der Menge der Antikdrper und der Schwere des
Krankheitsverlaufes. Die Autoantikérper im Blut der Pemphiguspatienten lassen sich mittels Spe-
zialuntersuchungen (indirekte Immunfluoreszenztechnik, ELISA) im Labor nachweisen.

WIE WIRD DER PEMPHIGUS 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 Autoantikdrpern gegen kdrpereigene Strukturen
bzw. die Verhinderung der Entziindungsreaktion, die durch die Bindung der Autoantikérper in der
Oberhaut ausgeldst wird. Sollte ein auslosendes Medikament in Erwagung gezogen werden, sollte
dieses zligig ab- oder auf ein anderes Praparat umgesetzt werden. Dies sollte immer nach Riickspra-
che mit dem verschreibenden (Haus-) Arzt erfolgen.

e Innerlich anzuwendende Medikamente: Es stehen verschiedene Medikamente zur Verfiigung: In
der Akutphase werden Kortisonpraparate eingesetzt, dabei wird die Dosierung der Schwere der
Erkrankung angepasst. Mittel- und langfristig werden weitere Arzneistoffe kombiniert oder ein-
zeln eingesetzt, um moglichst bald die Dosierung von Kortison reduzieren zu kénnen, wie Azathi-
oprin oder Mycophenole (Mycophenolatmofetil, Mycophenolat-Natrium). In schwersten Fallen
der Erkrankung mit einer duRerst hohen Konzentration von Antikdrpern im Blut kann eine spezi-
elle ,,Blutwasche” (Immunadsorption) oder die intraventse Gabe hoch-dosierter menschlicher
Antikorper (Immunglobuline) hilfreich sein.

2019 wurde derAnti-CD20 Antikérper Rituximab zur Behandlung des mittelschweren/moderaten
und schweren Pemphigus vulgaris zugelassen. Seitdem kann Rituximab bei diesen Patienten
auch als erste Therapie eingesetzt werden in Kombination mit oralen oder intravendsen Korti-
sonpraparaten..

e AuRerlich anzuwendende Priparate: Zur Entziindungshemmung und zur lokalen Unterdriickung
der Antikoérperbildung kommen kurzfristig Kortisonpraparate in verschiedener Starke und in je-
weils fiir die Lokalisation geeigneten Grundlagen (Cremes, Lotionen, Splilungen, Pasten) zur An-
wendung. Begleitinfektionen durch Bakterien und/oder Pilze kann durch eine spezifische Thera-
pie vorgebeugt werden.

WIE IST DER VERLAUF DER ERKRANKUNG?

Die Erkrankung tritt spontan auf und verlauft im Allgemeinen Uber viele Monate und Jahre in ,Schi-
ben“. Durch die modernen Behandlungsverfahren kann in etwa 80% der Falle eine langfristige Er-
scheinungsfreiheit erreicht werden.
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