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Schleimhautpemphigoid
Filament-Fussspur von Keratinozyten
flihrt zur Diagnose

Das Anti-Laminin-332-Schleimhautpemphigoid verlauft schwerer als andere Krankheitstypen und kann mit Malignomen as-
soziiert sein. Dr. Barbara Horvath aus Groningen (NL) berichtete am virtuellen EADV-Kongress 2021 tber die Entwicklung

eines innovativen Tests zum Nachweis von Anti-Laminin-332-Autoantikdrpern.

Klinisch wird die Diagnose Schleimhautpemphigoid
gestellt, wenn eine subepitheliale, bullése Autoim-
munerkrankung Uberwiegend Schleimhaute betrifft.
Es handelt sich dabei um eine heterogene Gruppe
von chronischen Krankheiten, bei denen sich Auto-
antikorper gegen verschiedene Autoantigene rich-
ten (BP180, BP230, Laminin 332, Typ-Vll-Kollagen,
Integrin-Untereinheiten alpha 6 und beta 4). Betrof-
fen sind Schleimh&ute von Mund, Augen, Nase und
Anogenitalregion, die in engem Kontakt mit der
Haut stehen. Weniger haufig sind Pharynx, Larynx,
Osophagus und Trachea involviert. Zu den mdgli-
chen Folgen von narbiger Abheilung der Schleim-
hautldsionen gehéren Erblindung, Behinderung der
Atmung, Schluckstérungen und chronische Heiser-
keit. In 25 bis 30 Prozent der Félle kommt es an der
Haut zu leichter Mitbeteiligung (Erosionen, Blasen).

Innovativer Fussspurtest

Es sei wichtig, im Einzelfall die beteiligten Autoanti-
kdrper zu identifizieren, so die Referentin. Das Schleim-
hautpemphigoid mit Autoantikdrpern gegen Lami-
nin 332 (10 bis 20% aller Schleimhautpemphigoide)
verlauft schwerer. Es kommt vermehrt zur Beteiligung
von Pharynx, Larynx und Trachea, Vernarbungen stel-
len ein Problem dar, und mdglicherweise besteht
eine Assoziation mit Malignomen. Eine Tumorsuche
(besonders solide Tumoren) ist bei Anti-Laminin-332-
Reaktivitat angezeigt. Laminin 332 ist Bestandteil der

Neue Guidelines zum Schleimhautpemphigoid

A Kiirzlich sind neue européische Guidelines zur Diagnostik und zum Management des

Schleimhautpemphigoids erschienen (2). Die Empfehlungen wurden von der Task-
force «Autoimmune Blistering Diseases» der EADV initiiert.

A Ziel der Behandlung ist es, die Entziindung zu stoppen und dadurch zunehmende

Vernarbungen, v. a. von Konjunktiven, Larynx, Osophagus und Genitalschleimhaut,
zu vermeiden.

A Die Behandlung soll durch ein multidisziplinares Team erfolgen.
A Weil randomisierte, kontrollierte Studien von guter Qualitat fehlen, ist es schwierig,

verlassliche Empfehlungen zur medikamentésen Therapie zu geben.

A ZurErstlinientherapie bei leichtem bis moderatem Schleimhautpemphigoid werden

empfohlen: Dapson oder Methotrexat oder Tetrazykline und/oder topische Kortiko-
steroide.

A Zur Erstlinientherapie bei schwerem Schleimhautpemphigoid werden empfohlen:

Dapson und Cyclophosphamid (oral oder intravends) und/oder orale Kortikosteroide.
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Ankerfilamente und befindet sich in der Spalthaut im
dermalen Anteil (Boden der kiinstlichen Blase). Zum
Nachweis von Anti-Laminin-332-Autoantikorpern
seien die Labors auf hauseigene Methoden angewie-
sen, denn derzeit seien noch keine kommerziellen
Tests erhéltlich, sagte Horvath.

Im Laboratorium Immundermatologie des Universi-
tétsmedizin-Zentrums ~ Groningen
derma.org) wurde ein rasch und einfach durchfihrba-
rer Test entwickelt, mit dem das Anti-Laminin-332-

(www.immuno-

Scheimhautpemphigoid von anderen Pemphigoid-
typen unterschieden werden kann (1). Mit dem neuen
Test, der spezifisch und sehr sensitiv sei, konne das
Vorhandensein von Anti-Laminin-332-Autoantikor-
pern zuverlassig sowohl bestatigt als auch ausge-
schlossen werden, so die Referentin. Der Test beruht
auf der Beobachtung, dass Keratinozyten in vitro in
der Kultur zur Fortbewegung gebracht werden kon-
nen. Damit sie sich bei der Migration an der Glas-
oberflache anklammern kdnnen, sezernieren die Ke-
ratinozyten Laminin 332. Bei der Fortbewegung
hinterlassen die Keratinozyten eine Spur von «Fuss-
abdrlckeny, die aus Laminin 332 bestehen. Horvath
verglich diese «Fussspur» der Keratinozyten mit der
Schleimspur von Schnecken. Auf einem Deckglas
kann die «Fussspur» getrocknet und gefroren aufbe-
wahrt werden. Fir den Test wird ein Deckglas mit
dem Patientenserum inkubiert. Wenn das Serum
enthalt, binden
diese an die Fussspur auf dem Deckglas, was mittels
Immunfluoreszenz sichtbar gemacht wird. Weil die
Fussspur keine anderen Autoantigene enthélt, ist der
Test zu 100 Prozent spezifisch fur die Diagnose eines
Anti-Laminin-332-Schleimhautpemphigoids. A

Anti-Laminin-332-Autoantikdrper

Alfred Lienhard

Quelle: Vortrag D3102.1A «Keratinocyte footprint assay discriminates antilaminin-332
pemphigoid» beim 30. Jahreskongress der European Academy of Dermatology and
Venereology (EADV) am 2. Oktober 2021.
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