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Bullöse Autoimmundermatosen
Update zu Therapien und selteneren
Entitäten

Bullöse Autoimmundermatosen sind ei-
ne bezüglich Altersverteilung, klinischer
Präsentation und Immunpathologie he-
terogene Gruppe von seltenen Erkran-
kungen, die durch Ablagerung spezifi-
scher Autoantikörper in der Haut und/
oder oberflächennaher Schleimhäute
charakterisiert sind [1, 2]. Bullöse Au-
toimmundermatosen können in 3 Grup-
peneingeteiltwerden:Pemphiguserkran-
kungen sind charakterisiert durch in-
traepitheliale/-epidermale Spaltbildung
und Autoantikörper gegen desmosoma-
le Proteine, Pemphigoiderkrankungen
weisen einen Adhäsionsverlust zwischen
Epidermis und Dermis auf, der initiiert
wird durch die Bindung von Autoan-
tikörpern gegen Strukturproteine der
dermoepidermalen Junktionszone, und
die ebenfalls durch eine subepidermal
lokalisierte Spaltbildung charakterisierte
Dermatitis herpetiformis Duhring, bei
der die Autoantikörper Transglutamina-
se 2 und 3 erkennen [1–3].

Obwohl diese Erkrankungen in
Deutschland mit Inzidenzen von ca. 2
bis 25–30 Neuerkrankungen/1 Mio. Ein-
wohner im Jahr relativ selten sind, liegt
die Prävalenz bei ca. 40.000Patienten [4].
Viele dieser Patienten werden in Spezial-
sprechstunden betreut, es ist jedoch bei
ca. 3800 dermatologischen Vertragsärz-
ten in Deutschland davon auszugehen,
dass jede Praxis einige Patienten mit
bullösen Autoimmundermatosen zu-
mindest mit betreut. In Zukunft ist zu
erwarten, dass die Inzidenz dieser Er-
krankungen weiter steigt, da sich in der
letzten Dekade die Zahl der Patienten
mit bullösem Pemphigoid, die mehr als

die Hälfte der Neuerkrankungen ausma-
chen, mehr als verdoppelt hat [5] (www.
sh-register-pemphigoid-pemphigus.de).
Dies ist zum einen der generellen Alte-
rungderGesamtbevölkerunggeschuldet,
zum anderen den verbesserten diagnos-
tischen Möglichkeiten und der gestie-
genen Wahrnehmung insbesondere für
initial nichtbullöse Manifestationen der
Erkrankungen. So wird bei oralen Lä-
sionen wahrscheinlich früher an einen
Pemphigus vulgaris oder ein Schleim-
hautpemphigoid gedacht und bei älteren
Patienten mit chronischem Juckreiz mit
oder auch ohne Hautveränderungen ein
bullöses Pemphigoid in die differenzial-
diagnostische Abklärung eingeschlossen
[6–8].

» Es ist zu erwarten, dass
die Inzidenz der bullösen
Autoimmundermatosen weiter
steigt

Nachdem kürzlich bereits Übersichten
zur Diagnostik, Klinik und Pathophysio-
logie bullöser Autoimmundermatosen
im deutschen Sprachraum erschienen
sind [1, 9–11], liegt der Fokus dieses
Themenheftes auf neuen Aspekten zur
Therapie des bullösen Pemphigoids [12]
unddes Pemphigus [13] sowie selteneren
Entitäten.

Göbel und Eming fassen in ihrem
Beitrag u. a. die Ergebnisse der bei-
den kürzlich publizierten randomisier-
ten kontrollierten Therapiestudien zur
Wirksamkeit und Sicherheit von Doxy-

cyclin und zum steroidsparenden Effekt
von Dapson bei der mit Abstand häu-
figsten bullösen Autoimmundermatose
im Erwachsenenalter, dem bullösen
Pemphigoid, zusammen [14, 15]. Ein
besseres Verständnis der Immunpatho-
genese des bullösen Pemphigoids führt
zur Identifizierung neuer therapeuti-
scher Zielstrukturen wie Interleukin-
5, Interleukin-17 oder Eotaxin, die in
klinischen Studien untersucht werden.
Die randomisierte kontrollierte klinische
Studie zum Einsatz des Anti-CD20-An-
tikörpers Rituximab bei unbehandelten
Pemphiguspatienten stellt den größ-
ten therapeutischen Meilenstein seit
Einführung der systemischen Kortiko-
steroide in der 1950er-Jahren dar [16].
Basierend auf der beeindruckenden
Überlegenheit von Rituximab gegen-
über einer Prednisolon-Monotherapie
hinsichtlich klinischer Effektivität (kom-
plette Remission ohne weitere Therapie
2 Jahren nach Studienbeginn bei 89%
der Pemphiguspatienten in der Rituxi-
mab-Gruppe vs. 34% im Prednisolon-
Arm, p< 0,0001) und Nebenwirkungen
(53 schwere unerwünschte Ereignisse
bei Patienten unter Rituximab und 27 in
der Prednisolon-Gruppe, p< 0,0021),
erfolgte die Zulassung von Rituximab
für die Behandlung des Pemphigus 2018
durch die FDA (U.S. Food and Drug
Administration). Internationale Exper-
ten, einschließlich der beiden Autoren,
empfehlen mittlerweile den Einsatz von
Rituximab bei Patienten mit moderatem
und schwerem Pemphigus als Erstlini-
entherapie [17, 18]. Die entsprechend
überarbeitete DDG(Deutsche Derma-
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tologische Gesellschaft)-Leitlinie wird
demnächst erscheinen, eine Zulassung
von Rituximab in Europa für 2019 er-
wartet.

In weiteren Beiträgen diesesThemen-
hefts geben Juratli und SardyÜbersichten
über die beiden Ig(Immunglobulin)A-
vermittelten bullösen Autoimmunder-
matosen lineare IgA-Dermatose und
Dermatitis herpetiformis Duhring [19,
20] sowie Hofmann und Weidinger über
die durch Autoantikörper gegen Kolla-
gen Typ VII vermittelte Epidermolysis
bullosa acquisita [21]. Holtsche, Goletz
und Zillikens fassen Klinik, Diagnostik
und Therapie des Anti-p200-Pemphigo-
ids, eine beiWeitemunterdiagnostizierte
Erkrankung, die wenigstens 5-mal häufi-
ger auftritt als die Epidermolysis bullosa
acquisita, zusammen [22]. Eine zum
Glück selten betroffene, jedoch in vie-
lerlei Weise besondere Patientengruppe
der Kinder und Jugendlichen steht in
der Arbeit von Dimitra und Schauer im
Fokus [23]. Komplementiert wird das
Leitthemenheft durch 2 kürzlich in der
Zeitschrift Der Hautarzt erschienene
Übersichtsarbeiten zum Schleimhaut-
pemphigoid und zum Einsatz der Im-
munadsorption bei Blasen bildenden
Autoimmundermatosen [24, 25].

Wir danken ausdrücklich allen Au-
toren, die mit ihrem profunden Wissen
und ihrer Zeit zum Entstehen dieses
Leitthemenhefts zu den bullösen Au-
toimmundermatosen beigetragen ha-
ben. Schlussendlich möchten wir auf
die sehr aktive Pemphigus- und Pem-
phigoid-Selbsthilfegruppe e.V. (www.
pemphigus-pemphigoid-selbsthilfe.de)
hinweisen, diemittlerweile über 220Mit-
glieder hat und die Möglichkeit für Pa-
tienten und Angehörige zum Austausch
mit gleichermaßen Betroffenen anbietet.
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