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Pemphigoide

Sowohl das bullése Pemphigoid (BP)
als auch das vernarbende Schleim-
hautpemphigoid (VSP) gehoren zur
Gruppe der Autoimmundermatosen.
Das BP stellt hierbei die haufigste
blasenbildende Autoimmunderma-
tose dar, wobei hier die orale Mukosa
nur selten (10 bis 30 %) betroffen ist.
Beim VSP ist die orale Mukosa hau-
figer betroffen, insgesamt ist die Er-
krankung jedoch deutlich seltener.

Beide Autoimmundermatosen treten
gehauft im fortgeschrittenen Erwach-
senenalter auf, meist > 60 bis 70 Jahre.
Das BP kann mit weiteren Autoimmun-
erkrankungen assoziiert sein wie z. B.
der Colitis ulcerosa' oder der rheuma-

toiden Arthritis, auch Neoplasien kon-
nen mit dem Auftreten eines BP verge-
sellschaftet sein. Daneben kann das BP
auch durch Medikamenteneinnahme
induziert werden (z. B. Penicillin, Dia-
zepam und Furosemid)?. Klinisch treten
meist beim BP (Abb. 1T und 2) und VSP
(Abb.3) im Mund nur schmerzhafte
Erosionen als Sekundareffloreszenzen
in Erscheinung, da die subepithelialen
Blasen der oralen Mukosa friihzeitig
aufplatzen und nur selten innerhalb
des Untersuchungsmoments zu sehen
sind. Ursdchlich fir die Blasenbildung
ist die Beschadigung der Zell-Zell-Ver-
bindungen durch kérpereigene Anti-
korper®. Die Nikolski-Phdnomene | und
Il lassen sich in der Mundschleimhaut

aus diesem Grund nur eingeschrénkt
anwenden.

Das Ausbleiben des Nikolski-Pha-
nomens | (mechanische Provokation
einer Blasenneubildung, beispielsweise
mittels Luftblaser) hilft beim Ausschluss
der Diagnose des duf3erst seltenen Pem-
phigus vulgaris (Abb. 4), das Ausbleiben
des Nikolski-Phanomens Il (Verschieben
einer Blase) liegt jedoch an der Beschaf-
fenheit der oralen Mukosa und ware an
anderen Korperstellen bei Blasenbil-
dung provozierbar. Es kann also nicht
zur definitiven Diagnosestellung des BP
oder VSP im oralen Bereich herangezo-
gen werden. Differenzialdiagnostisch
muss auch der bulldse Lichen (Abb. 5)
ausgeschlossen werden. Eine Diagnose

Abb. 1

Zahnlose 83-jahrige Patientin mit bullésem Pemphigoid.
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Abb. 2 77-jahriger Patient mit bisher nur extraoral aufgetretenem
bullésem Pemphigoid.
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Abb. 3 46-jahriger Patient mit vernarben-
dem Schleimhautpemphigoid.

des BP oder VSP kann also nur histo-
pathologisch mit Unterstltzung durch
Immunfluoreszenz gestellt werden:
Die Probenentnahme ist aufgrund der
raschen Epithelablosung schwierig, es
sollte im Randbereich einer Lasion bi-
optiert werden.

Histologisch zeigt sich eine sub-
epitheliale Blasenbildung, unter dem

Abb. 5 53-jahrige Patientin mit bullésem Lichen.
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Abb. 4 54-jéhriger Patient mit Pemphigus
vulgaris.

Fluoreszenzmikroskop kdnnen Auto-
antikorper gegen die Basallamina
nachgewiesen werden (IgG und IgA,
evtl. weitere)’. Neben der auftreten-
den Narbenbildung bei der Abheilung
der Blasen beim VSP im Vergleich zum
BP sollte zur weiteren Unterscheidung
zwischen BP und VSP dringend noch
eine Untersuchung durch den Derma-
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tologen und/oder Ophthalmologen
durchgefihrt werden, da das VSP beim
Ausbleiben einer Behandlung zur Er-
blindung fuhren kann. Im Anfangssta-
dium kann sich das VSP als Konjunktivis
der Augen dulern (Abb. 6). Bei beiden
Autoimmundermatosen ist zudem
hdufig auch eine systemische Therapie
mit Glukokortikoiden oder anderen
Immunsuppressiva (z. B. Azathiprin,
Methotrexat o. a.) notwendig, welche
nicht durch den Zahnarzt durchgefiihrt
wird. Zusatzlich eignet sich neben einer
analgetischen Therapie (z. B. Paraceta-
mol) auch eine lokale antiseptische
Therapie (sanfte Reinigung der erodier-
ten Flachen mit Chlorhexidinlésung)
vor dem Auftragen einer glukokorti-
koidhaltigen Haftsalbe (z. B. Volon A,
Wirkstoff: Triamcinolonacetonid) oder
eines clobetasolhaltigen Gels oder
einer Spulung.

Beide Autoimmundermatosen treten
schubweise auf, welche dann zunachst
entsprechend hochdosiert therapiert
werden missen. Haufig treten Rezidive
nach dem Absetzen der glukokortiko-
idhaltigen Salben, Spulungen oder sys-
temischen Therapie auf, meist lassen
sich beide Erkrankungen jedoch mittels
geeigneter, moglichst niedrig dosierter
glukokortikoidhaltiger Therapie zufrie-
denstellend therapieren (Tab. 1).

Abb. 6 Derselbe 46-jahrige Patient wie in Abb. 3 mit vernarbendem

Schleimhautpemphigoid, das mit eine Konjunktivitis assoziiert ist.
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Tab. 1

Anamnese

Klinik und Symptome

Lokalisation
Diagnostik

Histologie/ Immunfluoresenz

Atiologie

Differenzialdiagnosen

Pravalenz
Geschlechterverteilung
Therapie

Rezidivhaufigkeit

Prognose
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Ubersicht Pemphigoide (BP = bulléser Pemphigoid; VSP = vernarbte Schleimhaut).

BP (Abb. 1 und 2): Haufig altere Patienten, selten Kinder
Erkrankungsgipfel 70. bis 80. Lebensjahr, manchmal assoziiert mit anderen Auto-
immunerkrankungen oder Neoplasien

VSP (Abb. 3 und 6): Meist > 60 Jahre, aber in jedem Alter méglich

Frihzeitig platzende subepitheliale Blasen an der Mundschleimhaut, die schmerzhafte
Erosionen hinterlassen?

Haufig Gaumen und Kieferkamm/befestigte Gingiva

Nur mittels histopathologischer Untersuchung und/oder Immunfluoreszenz

Bei BP und VSP subepitheliale Blasenbildung , Autoantikdrper gegen Proteine der
Basallamina (IgG, IgA und weitere)?

unbekannt, Autoimmunerkrankung

Bulloser Lichen (Abb. 5), bei Verdacht auf BP muss dringend das VSP durch den Derma-
tologen und Ophthalmologen ausgeschlossen werden, da eine Erblindung drohen kann

Erythema exsudativum multiforme
selten: Pemphigus vulgaris (Abb. 4, positives Nikolski-Phdnomen-I-Zeichen)

BP 1:40.000, VSP
BP Manner > Frauen, VSP Frauen < Manner (3:2)

Lokal antiseptische und topische Therapie mit Glukokortikoiden, haufig zusatzliche
systemische Therapie mit Glukokortikoiden durch den Dermatologen notwendig

Unterschiedliche Verlaufe moglich, haufige Rezidive nach Absetzen der Therapie mit-
tels Glukokortikoiden

Das BP sowie das VSP verlaufen meist in Schiiben, manchmal spontanes Abklingen der
Symptome des BP nach einigen Jahren

Verlauf des VSP hauptséchlich abhangig vom Auspragungsgrad der okularen Beteili-
gung (Gefahr der Erblindung)
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