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Blasenbildende Autoimmundermatosen -
eine Ubersicht

Bei den bulldsen Autoimmundermatosen handelt es sich um eine Gruppe auto-

immunologischer Erkrankungen, denen ein Auftreten von Autoantikdrpern gegen

Struktur- und Adhasionsmolektile der Haut bzw. Schleimhaut gemeinsam ist. Als Folge

der Dysregulation sowohl der adaptiven humoralen als auch der zellularen Immunitat

entstehen Spaltbildungen, die klinisch mit Blasen und Erosionen an Haut und/oder

Schleimhéauten einhergehen.!~4

insichtlich der Lokalisation der Spalt-
bildung ist es moglich, die bullosen
Autoimmundermatosen orientierend in
zwei Hauptgruppen einzuteilen:
1. Bullése Autoimmundermatosen mit
intraepithelialem Adhésionsverlust
* Pemphiguserkrankungen
2. Bullose Autoimmundermatosen mit
subepithelialem Adhésionsverlust
* Pemphigoiderkrankungen
e Lineare IgA-Dermatose
e Epidermolysis bullosa acquisita
e Dermatitis herpetiformis Duhring

Pemphiguserkrankungen

ten. Fakultativ finden sich beim Pemphi-
gus vulgaris auch Antikorper gegen Des-
moglein 1 mit konsekutiv auch Befall der
verhornten Haut (Abb. 2b, d). Das klini-
sche Erscheinungsbild an der Haut ist ge-
préagt durch duferst vulnerable Blasen mit
diinnem Blasendach, welche rasch zerrei-
Ren und sich daher meist nicht mehr als
Blasen, sondern als (sekundér verkrustete)
Erosionen prasentieren. Das Nikolski-Pha-
nomen I (Abschiebbarkeit der oberen Epi-
dermisschichten durch tangentialen Zug
auf intakter Haut) kann in der klinischen
Untersuchung ausgelést werden.*

Demgegeniiber finden sich bei der
zweithaufigsten Pemphiguserkrankung
— dem Pemphigus foliaceus — Autoantikor-
per nur gegen Desmoglein 1, nicht aber
Desmoglein 3. Entsprechend dem Expres-
sionsmuster der Desmogleine betrifft
diese Erkrankung daher ausschlief3lich
die verhornenden Hautareale und nicht
die Schleimhéute. Auch hier sind intakte
Blasen fast nie zu finden, dafir flachen-
hafte Erosionen mit z.T. blatterteigartiger
Schuppung. Die Hauterscheinungen be-
ginnen hiufig am behaarten Kopf, im Ge-
sicht oder im Bereich der vorderen und

hinteren Schweif3rinne und breiten

Bei Erkrankungen der Pemphi-
gusgruppe kommt es zum Verlust
des intraepithelialen Zell-Zell-Kon-
taktes durch Autoantikorper gegen
Proteine der Desmosomen (Abb. 1)
mit der Folge einer oberflichlich
gelegenen intraepidermalen Spalt-
bildung.

Klinisch und immunpatholo-
gisch lassen sich verschiedene Pem-
phigusformen unterscheiden. Circa
80% der Pemphiguserkrankungen
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Der sehr selten auftretende pa-
raneoplastische Pemphigus ist ins-
besondere mit hamatologischen
(v.a. B-Zell-Non-
Hodgkin-Lymphome)  assoziiert
und weist Autoantikérper sowohl
gegen desmosomale als auch nicht
desmosomale Zielstrukturen auf.

Malignomen

Klinisch ist er charakterisiert
durch ausgedehnte schmerzhafte
Erosionen und Ulzera der Schleim-
héute (v.a. Mund, Lippen, Osopha-

entfallen auf den Pemphigus vulga-
ris, der sich bevorzugt zwischen
dem 4. und 6. Lebensjahrzehnt
manifestiert und mit einer Inzidenz
von 0,1-0,5/100 000/Jahr auftritt.
Atiopathogenetisch finden sich im-
mer Autoantikérper gegen Desmog-
lein 3. Zu Beginn der Erkrankung
zeigen sich meist sehr schmerzhaf-
te enorale Schleimhauterosionen
(Abb. 2a) und nicht selten erfolgt
die Erstvorstellung beim Facharzt
fir Hals-Nasen-Ohren-Krankhei-
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Abb. 1: Desmosomen vermitteln die Adhdsion zwischen Kera-
tinozyten. Desmoglein 1(Dsg1) und Desmoglein 3 (Dsg3) sind
die haufigsten Zielantigene bei den Pemphiguserkrankungen.
Hemidesmosomen sind Bestandteile des komplexen Protein-
netzwerks der dermoepidermalen Junktionszone und dienen
der Verankerung der basalen epidermalen Keratinozyten mit
der darunterliegenden Basalmembran und Dermis. Dabei inter-
agieren Zytokeratinfilamente der basalen Keratinozyten liber
die hemidesmosomale Plaque, u.a. bestehend aus BP230 und
Plektin, mit transmembrandsen Proteinen wie BP180 und a6p4-
Integrin. Letztere stehen wiederum u.a. tiber Laminin 332 und
Typ-Vll-Kollagen mit dermalen Kollagenfasern in Verbindung

gus), konjunktivale Beteiligung
und polymorphe Hautverdnderun-
gen.b

Der IgA-Pemphigus (gekenn-
zeichnet durch intraepidermale
IgA-Ablagerungen in der Hautbiop-
sie zur direkten Immunfluores-
zenz) (Abb. 3c¢) ist die seltenste der
Pemphigusvarianten.® Klinisch fin-
den sich Pusteln und Vesikel auf
erythematésem Grund vornehm-
lich im Bereich der intertrigindsen
Areale (Abb. 3a, b).
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Bei allen Patienten, bei denen
ein Pemphigus diagnostiziert wur-
de, sollte eine sorgfiltige Medika-
mentenanamnese  durchgefiihrt
werden, da Arzneimittel wie Peni-
cillamin (das jedoch heutzutage
nur noch sehr selten in der Be-
handlung rheumatischer Erkran-
kungen zum Einsatz kommt), aber
auch ACE-Hemmer wie Captopril,
Enalapril oder Lisinopril eine
Pemphiguserkrankung induzieren
konnen.

Blasenbildende Autoimmun-
dermatosen mit
subepithelialem
Adhésionsverlust

Bei den Pemphigoiderkrankungen zei-
gen sich die Blasen an der Haut aufgrund
der tiefer liegenden subepidermalen Spalt-
bildung deutlich stabiler und praller als
bei den Pemphiguserkrankungen. Haufig
leiden die Patienten an starkem Juckreiz.
Das klinische Bild ist heterogen.

Das bullése Pemphigoid (BP) ist mit
einer Inzidenz von 12-21 Fillen pro
1 000 000 Einwohner/Jahr die héufigste
bullése Autoimmundermatose. Das Haupt-
erkrankungsalter liegt zwischen dem 60.
und 90. Lebensjahr und als Folge der all-
gemein steigenden Lebenserwartung hat
sich die Inzidenz in den letzten Jahren
stark erhoht. Charakte-
ristisch fiir das bullose
Pemphigoid ist das Vor-
liegen von Autoantikor-
pern gegen zwei hemi-
desmosomale Struktur-
proteine der Basalmemb-
ranzone: BP180 und/
oder (seltener) BP230
(Abb. 1). Klinisch présen-
tiert sich das bulldse
Pemphigoid durch pralle,
mit serdser Fliissigkeit
gefiillte Blasen, dissemi-
nierte Erytheme sowie
urtikarielle Lasionen, ge-
folgt von Erosionen und
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Abb. 3: Eine 81-jahrige Patientin entwickelte Pusteln und
Vesikel auf erythematdsem Grund im Bereich der inter-
trigindsen Areale (a, b). In einer perilasionalen Biopsie
zur direkten Immunfluoreszenz fanden sich IgA-Abla-
gerungen interzelluldr in der Epidermis (c). Eine immun-
suppressive Therapie mit initial Img/kg KG Prednisolon
in Kombination mit Mycophenolatmofetil fiihrte zu einer
raschen Abheilung mit anhaltender Remission

werden

Krusten (Abb. 4a, b). Die Schleimhéiute
sind zu 10-30% mitbetroffen. In einem
pramonitorischen Stadium kann die Er-
krankung iiber Monate bis Jahre ohne
Blasenbildung verlaufen. Bei dlteren Pa-
tienten mit starkem Juckreiz und poly-
morphen Hautlasionen (Ekzemherde, ur-
tikariell anmutende Plaques, Exkoriatio-
nen als Folge des Pruritus) sollte daher
differenzialdiagnostisch immer an ein
prébulloses Stadium eines BP gedacht
werden.”

Der Terminus Schleimhautpemphigoid
umfasst eine heterogene Gruppe seltener
Erkrankungen aus dem Spektrum der bul-
l6sen Autoimmundermatosen, die mit ei-

Abb. 2: 55-jahriger Patient mit
flachenhaften schmerzhaften
Erosionen im Bereich der Wangen
und des Gaumens (a) mit sekun-
dar verkrusteten Erosionen an der
Kopfhaut (b) sowie an der Nase
(d). Die Gabe hochdosierter sys-
temischer Steroide (initial 2mg/kg
KG Prednisolon) in Kombination
mit Azathioprin sowie im Verlauf
Mycophenolatmofetil fiihrte zu
keiner Besserung. Erst nach der
Gabe von zwei Zyklen Rituximab
konnte eine Remission erzielt

ner subepithelialen bzw. subepider-
malen Blasenbildung einhergeht
und bei der die chronisch-entziind-
lichen Verdnderungen {berwie-
gend im Bereich der Schleimhaute
stattfinden. Die Blasenbildung wird
durch Autoantikorper gegen Adha-
sionsmolekiile der dermoepiderma-
len Junktionszone hervorgerufen,
wobei mindestens zehn verschiede-
ne Zielantigene identifiziert wur-
den. Am haufigsten finden sich
zirkulierende IgG- und/oder IgA-
Autoantikorper gegen BP180. Sel-
tener werden Autoantikorper ge-
gen BP230, Laminin-332, a6P4-
Integrin, Laminin 6 oder Kollagen
VII nachgewiesen (Abb. 1). Die
Identifizierung des Zielantigens ist von
grof3er Bedeutung, da bei einem Subtyp
(Anti-Laminin-332-Pemphigoid) in 30%
der Félle eine Assoziation mit Malignomen
beschrieben worden ist und ein entspre-
chender Tumorausschluss erfolgen sollte.
Klinisch kénnen beim Schleimhautpem-
phigoid prinzipiell alle Schleimh&ute mit
geschichtetem Plattenepithel betroffen
sein. Am hiufigsten liegt eine Beteiligung
der Mundschleimhaut, initial mit dem Bild
einer desquamativen Gingivitis, vor. Die
Augenbeteiligung beginnt meist einseitig
unter dem klinischen Bild einer Konjunk-
tivitis, im Verlauf treten eine Verkiirzung
der  konjunktivalen = Umschlagfalten

Abb. 4: Ein 75-jahriger Patient mit einem ausgepragten
bullésen Pemphigoid mit Blasen und Erosionen iiber das
gesamte Integument verteilt (a, b) zeigte kein Ansprechen
auf eine immunsuppressive Therapie mit systemischem
Kortikosteroid in Kombination mit Azathioprin und im
Verlauf Mycophenolatmofetil. Erst nach 6 Zyklen hoch
dosierter Inmunglobulingabe (IVIG) konnte eine Remissi-
on erzielt werden (c)
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(Fornices), Symblepharon, Trichiasis, Sy-
nechien und eine Korneaatrophie letzt-
endlich mit Gefahr der Erblindung auf.
Endonasale Verkrustungen, Epistaxis,
Dysphagie sowie Heiserkeit und Stridor
finden sich bei nasopharyngealer Beteili-
gung bzw. bei Larynxbefall. Bei Mdnnern
konnen bei genitalem Befall Adhdsionen
zwischen Glans penis und Praputium auf-
treten, bei Frauen eine Verlegung des Int-
roitus vaginae. Eine Hautbeteiligung — kli-
nisch dann &hnlich dem bullésen Pemphi-
goid — findet sich in ca. 20% aller Fille.”
Beim Pemphigoid gestationis (PG) han-
delt es sich um eine seltene Schwanger-
schaftsdermatose, die im II. und III. Tri-
menon oder unmittelbar postpartal auf-
treten kann und pathophysiologisch dem
bullésen Pemphigoid sehr #hnlich ist.”
Wie bei diesem sind BP180 und — wesent-
lich seltener — BP230 die entscheidenden
Zielantigene. Die Ursache fiir die Entwick-
lung von Autoantikorpern ist bislang noch
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Abb. 5: 29-jdhrige Patientin in der 26. SSW mit
Entwicklung von Hautverdnderungen perium-
bilikal (b) und Ausbreitung liber das gesamte

| Integument (a). Neben prallen Blasen (v.a. im

Bereich der Fiike und Hande) zeigten sich urti-
karielle Plaques, die u.a. auch kokardenférmig
imponierten (c)

Abb. 6: Ein 30-jahriger Patient mit Blasen (c) und
Pusteln (b) auf gerétetem Grund sowie Erosionen
liber das Integument verteilt. Mittels direkter
Immunfluoreszenz konnte die Diagnose einer
LAD gesichert werden. Therapeutisch zeigte
sich unter der Gabe von Dapson in Kombination
mit systemischen Steroiden keine Befundbesse-
rung, sodass zuletzt eine zusatzliche Therapie

senenalter ist eine Erstmanifes-
tation in jedem Lebensalter
moglich, haufiger jedoch erst
nach dem 60. Lebensjahr.® Wie
das  Schleimhautpemphigoid
gilt sie als heterogenes Krank-
heitsbild. Charakteristisch sind
lineare Ablagerungen vom IgA-
Typ entlang der dermoepider-
malen Junktionszone in der
Hautbiopsie zur direkten Im-
munfluoreszenz. Die IgA-Auto-
antikorper richten sich am hau-
figsten gegen ein 97-kDa-Prote-
in (LABD-97) und ein 120-kDa-
Protein (LAD-1), die durch
proteolytische Spaltung des
extrazelluldren Teils von BP180
entstehen. Klinisch finden sich
héufig anular bzw. polyzyklisch
angeordnete Blasen auf gesun-
der oder erythematéser Haut
mit im Kindesalter bevorzug-
tem Befall von Gesicht (v.a. pe-

| begonnen wurde

nicht geklart. Eine wichtige Rolle scheint
das HLA-System in der genetischen Pra-
disposition zu spielen. Diskutiert wird,
dass die Préasentation von plazentaren Au-
toantigenen zusammen mit paternalen
HLA-Klasse-II-Molekiilen zu einer Induk-
tion von Autoantikérpern fiihrt. Klinisch
geht der Entwicklung spezifischer Efflo-
reszenzen haufig ein Prodromalstadium
mit intensivem Pruritus voraus. Die Haut-
verdnderungen beginnen meist periumbi-
likal (Abb. 5b) und konnen sich dann tiber
das gesamte Integument ausbreiten. Die
héufigsten Lésionen sind urtikarielle Pa-
peln und/oder Plaques, die gelegentlich
auch korkadenférmig imponieren. Erst im
Verlauf entwickeln sich bei den meisten
Patientinnen gruppierte Blidschen oder
pralle Blasen (Abb. 6).

Die lineare IgA-Dermatose (LAD) ist
die haufigste autoimmunbullse Dermato-
se des Kindesalters und beginnt dann
meist vor dem 6. Lebensjahr. Im Erwach-

| mit hoch dosierter Immunglobulingabe (IVIG)

rioral und Ohren), Anogenital-
region sowie seltener an
Stamm, Hinden und FiifSen
(Abb. 6). An den Schleimhéu-
ten, insbesondere an den Konjunktiven,
kann es, wie beim Schleimhautpemphigo-
id, zur Narbenbildung bis hin zur Erblin-
dung kommen.

Das klinische Bild der Epidermolysis
bullosa acquisita (EBA), bei der dtiopatho-
genetisch Antikorper der Klasse IgG (und
IgA) gegen Kollagen VII vorliegen (Abb.
1), variiert stark. Bei der mechanobullésen
Variante weist die Haut eine starke Ver-
letzlichkeit auf und es finden sich Blasen
und Erosionen, die narbig oder mit Milien
abheilen, insbesondere im Bereich mecha-
nisch belasteter Areale wie Handriicken,
Ellenbogen, Knie, Sakralregion und Ze-
hen. Bei den entziindlichen Varianten
zeigt diese Erkrankung ein klinisches Bild,
das vom bullésen Pemphigoid oder dem
Schleimhautpemphigoid nur schwer zu
unterscheiden sein kann.’

Bei der Dermatitis herpetiformis Duh-
ring handelt es sich um eine seltene kuta-
ne Unterform der glutensensitiven Krank-
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Erkrankung

Klinik

I. Bullése Autoimmundermatosen mit intraepithelialem Adhéasionsverlust

Antigen

Direkte Inmunfluoreszenz

Pemphigus schmerzhafte Erosionen v.a. der oralen Schleimhaute; fragile Blasen . IgG und/oder C3 interzellu-
: . . . Desmoglein 3 und 1 s )
vulgaris am gesamten Integument; Nikolski | und Il positiv |ar im Epithel
keine Schleimhautbeteiligung
Pemphigus schmerzhafte Erosionen . 1gG und/oder C3 interzellu-
) . . ) Desmoglein 1 = )
foliaceus blatterteigartige Krusten |ar im Epithel
initial v.a. in den seborrhoischen Arealen
massiv schmerzhafte Schleimhauterosionen Desmoglein 3 1gG und/oder C3
Paraneoplasti- hamorrhagische Stomatitis Periplakin Envoplakin interzellular im Epithel
scher Pemphigus multiforme Erytheme Desmoglein 1 gleichzeitig IgG/C3 linear an
intrapulmonale Hamorrhagie B 230 der Basalmembran

Arzneimittelindu-
zierter Pemphigus

klinisches Bild des P. foliaceus
Schleimhautbefall in seltenen Fallen
ACE-Hemmer

Desmoglein 1und 3

19G und/oder C3 interzellu-
|&r im Epithel

IgA-Pemphigus

Pusteln intertriginds
anuldre Plaques v.a. in der Peripherie

Desmocollin 1-3

IgA interzelluldr im Epithel

Il. Bullése Autoimmundermatosen mit subepithelialem Adhésionsverlust

pralle Blasen, Erosionen

1gG und/oder C3 (mitunter

Schleimhautpem-
phigoid

Narbenbildung
kutaner Befall meist an Kopfhaut
Befall der Konjunktiven = Gefahr der Erblindung

a6f4 Integrin
Typ-Vll-Kollagen
BP230

Bulloses Erytheme, z.T. urtikarieller Aspekt BP180 i ) e andler
Pemphigoid Schleimhautbefall in 10-30% der Falle BP230 g
. R . Basalmembran
Pruritus (cave: prabulldses Stadium)
Erosionen und Blasen der Schleimhdute BP180
Synechien Laminin332

IgG, IgA und/oder C3 linear
an der Basalmembran

Auftreten im II. und IIl. Trimenon oder postpartal

am héufigsten Kinder <6 Jahre betroffen

BP180)

Pemphigoid Beginn periumbilikal mit mdglicher Generalisation urtikarieller, BP180 1gG und/oder C3 linear an
gestationis kokardenartiger Papeln sowie Plaques BP230 der Basalmembran
Blasen im Verlauf
erlschnurartig angeordnete Blasen

) P - 9ang LAD-1 (I6sliche .

Lineare IgA- urtikarielle Erytheme . IgA linear an der Basalmem-
. . . Ektodoméne von

Dermatose Schleimhautbeteiligung im Erwachsenenalter bran

Epidermolysis

Mechanische Form:

vulnerable fragile Haut

Blasen, Erosionen mit Milien v.a. an Handen, Armen und FiiRen
Nageldystrophie und Alopezie

IgG und/oder IgA und/oder

. Kollagen VII C3 linear an der Basalmem-
bullosa acquisita
. bran
Inflammatorische Form:
Blasen/Erosionen iiber Integument (,,BP-dhnlich*)
Schleimhautpemphigoid-imitierende Variante
epidermale IgA granuldr an der
Dermatitis erythematdse Papeln und Blaschen P! . gA granu
. . . ) " Transglutaminase Basalmembran oder
herpetiformis v.a. gluteal/sakral sowie Ellbogen und Knie streckseitig L .
. . . (TG3) grobschollig in den Papillen-
Duhring massiver z.T. brennender Pruritus .
TG2 spitzen

Tab. 1: Klinik, Zielantigene und Charakteristika der direkten Imnmunfluoreszenz blasenbildender Autoimmundermatosen
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heiten. Als Autoantigene konnten vor ei-
nigen Jahren die epidermale Transgluta-
minase (Transglutaminase 3) sowie die
Gewebstransglutaminase (Transglutami-
nase 2) identifiziert werden. Patienten
mit dieser Erkrankung entwickeln Papeln
und Blédschen vor allem an den Strecksei-
ten der Extremitédten, am behaarten Kopf,
gluteal und sakral. Es handelt sich um
eine extrem juckende Erkrankung. Daher
sollte bei jedem Patienten mit im Vorder-
grund stehenden Kratzexkoriationen im
Bereich der genannten Prédilektionsstel-
len ein Morbus Duhring in Betracht gezo-
gen werden.

Diagnostik bulléser
Autoimmundermatosen

Mittels Hautbiopsien zur konventionel-
len histologischen Untersuchung kann die
Lokalisation der Spaltbildung dargestellt
werden. Der diagnostische Goldstandard
ist jedoch der Nachweis gewebegebunde-
ner Autoantikérper (IgG, IgA und/oder
Komplementfaktor C3) in Biopsien perila-
sionaler Haut mittels direkter Immunflu-
oreszenz. Die Lokalisation der Antikorper
interzellular in der Epidermis oder ent-
lang der dermoepidermalen Junktionszo-
ne erlaubt eine unmittelbare Unterschei-
dung zwischen dem Vorliegen einer Pem-
phiguserkrankung oder einer Erkrankung
aus dem Spektrum der subepithelialen
bullésen Autoimmundermatosen. Bei
Uberwiegen von Prizipitaten des IgA-
Isotyps kann — abhéngig vom Muster — ein
IgA-Pemphigus (Abb. 3¢), eine lineare IgA-
Dermatose oder ein Morbus Duhring dia-
gnostiziert werden.

In Ergédnzung zu den (Schleim-)Hautbi-
opsien und zur exakten Charakterisierung
der verschiedenen Unterformen bedarf es
serologischer Untersuchungen. Als Scree-
ningtest hat sich hierfiir die indirekte Im-
munfluoreszenz auf Affendsophagus so-
wie auf humaner Salzspalthaut etabliert.
Die Identifizierung der Zielantigene er-
folgt anschliefend mithilfe verschiedener
ELISA und ggf. spezifischer Immunoblot-
Untersuchungen.>
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Die Autoantikdrperkonzentrationen im
Serum von Pemphigus- und Pemphigoid-
patienten korrelieren meist gut mit der
Krankheitsaktivitdt und eignen sich aus
diesem Grund auch fiir das Monitoring der
Krankheitsaktivitdt und zur Einschétzung
des weiteren Therapiebedarfs.

Therapie der bullésen
Autoimmundermatosen

Im Allgemeinen richtet sich die Thera-
pie der blasenbildenden Autoimmunder-
matosen nach dem Schweregrad einerseits
und der diagnostizierten Unterform ande-
rerseits. Im Falle beispielsweise eines mil-
den lokalisierten bullésen Pemphigoids
kann eine reine Lokalbehandlung mit
hochpotenten Steroiden der Klasse IV
(Clobetasolpropionat 0,05% Salbe) ausrei-
chend sein. In den meisten Féllen jedoch
ist eine systemische Kortikosteroidgabe in
Kombination mit anderen Immunsuppres-
siva (z.B. Azathioprin, Mycophenolat, Cy-
closporin, Methotrexat, Cyclophospha-
mid) indiziert. Dapson ist Mittel der ersten
Wahl bei der linearen IgA-Dermatose, der
Dermatitis herpetiformis Duhring und
dem unkomplizierten rein oralen Schleim-
hautpemphigoid. In schweren oder thera-
pieresistenten Féllen kénnen intravendse
Immunglobuline (IVIG), Immunadsorpti-
on und/oder Rituximab eingesetzt wer-
den.’ In den letzten Jahren wurden zu-
dem mehrfach Fallberichte publiziert, die
die Wirksamkeit einer Therapie mit dem
Anti-IgE-Antikérper Omalizumab beim
bullésen Pemphigoid demonstrieren.!! Die
pathogenetische Bedeutung von Antikor-
pern der IgE-Klasse ist derzeit Gegenstand
intensiver Grundlagenforschung.'?

Die Betreuung von Patienten mit bla-
senbildenden Autoimmundermatosen soll-
te in spezialisierten Zentren erfolgen und
erfordert — insbesondere bei Vorliegen
eines Subtyps mit Schleimhautbefall — ei-
nen interdisziplindren Ansatz mit Invol-
vierung von Ophtalmologen, HNO-Arzten,
Zahnarzten, Gynédkologen, Gastroentero-
logen sowie der/dem dermatologischen
Fachirztin/-arzt als Koordinator. [ |
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