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ZUSAMMENFASSUNG

Hintergrund Die okuldre Beteiligung bei vernarbendem
Schleimhautpemphigoid (SHP) ist mit einer Prdvalenz von
25 Fallen je 1 Mio. Einwohner und damit ca. 2100 Patienten
in ganz Deutschland selten. Die Diagnosestellung kann - be-
sonders in Abwesenheit anderer Beteiligungen - schwierig
und die Therapie komplex und langwierig sein. Nicht selten
kommen Immunsuppressiva zum Einsatz. Aufgrund der Kom-
plexitdt von Diagnose und Therapie sind SHP-Patienten meist
an entsprechend spezialisierte Zentren angebunden. Ziel die-
ses Projektes war die Erfassung der aktuellen augendrztlichen
Versorgungssituation von Patienten mit SHP in Deutschland.

Methoden Eine papierbasierte Umfrage wurde konzipiert
und im April 2020 an alle Universitatsaugenkliniken und wei-
tere potenzielle Zentren versandt. Gefragt wurde nach dem
Bestehen einer spezialisierten Sprechstunde, der jdhrlichen
Gesamtzahl der betreuten Patienten, der jdhrlichen Anzahl
von neu diagnostizierten Patienten, den klinischen Koopera-
tionspartnern in Diagnostik und Therapie sowie nach der an-
gewendeten lokalen und systemischen Therapie.

Ergebnisse Von insgesamt 44 angeschrieben Kliniken erfolg-
ten 28 (64 %) vollstandige Riickmeldungen. Im Mittel werden
in den Kliniken 27 + 42 (0-200) Patienten betreut und jahrlich
pro Zentrum 3,6 £2,2 (0-10) neue Félle diagnostiziert. Dies
entspricht einer Gesamtpatientenzahl von 741 Patienten. Le-
diglich 9 (32 %) der antwortenden Kliniken bieten eine spezia-
lisierte SHP-Sprechstunde an. 93% der Zentren kooperieren
mit der lokalen Klinik fiir Dermatologie. 79% fiihren die sero-
logische und histologische Diagnostik intern durch. Etwa die
Halfte der Zentren (n = 16) wendet ein standardisiertes Thera-
pieschema an. Systemisch werden Glukokortikoide (66,7 %)
am hdufigsten verwendet, gefolgt von Mycophenolatmofetil
und Dapson (57,1%), Rituximab (33,3%), Azathioprin und
Cyclophosphamid (28,6%) sowie Methotrexat (19,0%). Am
seltensten werden i.v. Immunoglobuline eingesetzt (14,3 %).

Schlussfolgerung Mit dieser Umfrage unter deutschen
augenarztlichen Zentren wurden Daten von etwa einem Drit-
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tel der geschdtzten Gesamtzahl aller in Deutschland an einem
SHP erkrankten Menschen erhoben. Dabei handelt es sich ver-
mutlich ausschlieBlich um Patienten mit mindestens einer
okuldren Beteiligung. Aktuell wird eine augenarztliche SHP-
Registerstudie etabliert, um die Epidemiologie und Versor-
gungssituation besser zu erfassen und langfristig zu verbes-
sern.

ABSTRACT

Background Ocular involvement in mucous membrane pem-
phigoid (MMP) is relatively rare, with a prevalence of 25 cases
per million population, equating to approx. 2,100 patients
throughout Germany. Diagnosis can be difficult - especially
in cases of isolated ocular involvement - and treatment can
be complex and lengthy. Immunosuppressants or immuno-
modulatory drugs are often used. Due to the complexity of
diagnosis and treatment, MMP patients are usually referred
to specialized centers. The aim of this project was to evaluate
the current care situation of patients with ocular MMP in Ger-
many.

Methods A paper-based survey was designed and sent to all
university eye clinics and other specialized centers in Germany
in April 2020. The survey asked about the existence of a spe-
cialized outpatient service, the total annual number of pa-
tients with MMP, the annual number of newly diagnosed pa-
tients, any interdisciplinary collaboration for diagnostic or
therapeutic purposes, as well as the local and systemic ther-
apy used.

Results Of a total of 44 clinics, 28 (64 %) responded, report-
ing a total average of 27 + 42 (0-200) patients and 3.6+ 2.2
(0-10) new cases per year. This corresponds to a total of
741 patients. Only nine (32%) of the responding clinics offer
specialized MMP clinics. 93% of the centers collaborate with
the local dermatology department. 79% perform serological
and histological diagnostics in-house. About half of the cen-
ters (n=16) apply a standardized treatment regime. Systemic
glucocorticoids (66.7%) are most commonly used, followed
by mycophenolate mofetil and dapsone (57.1%), rituximab
(33.3%), azathioprine and cyclophosphamide (28.6%), as well
as methotrexate (19.0%). The least frequently used treatment
is intravenous immunoglobulin (14.3%).

Conclusion This survey of German ophthalmology depart-
ments obtained data from about one third of the estimated
total cohort of all patients with MMP in Germany. These are
presumed to be exclusively patients with at least one ocular
involvement. The complex care of these patients is usually
provided in collaboration with a dermatologist and with the
use of systemic anti-inflammatory medication. Currently, an
ophthalmological MMP register is being established to better
record the epidemiology and care situation of this rare disease
in Germany and to improve it in the long term.
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Einleitung

Das Schleimhautpemphigoid (SHP) gehort zur Gruppe der Pem-
phigoiderkrankungen. Es ist nach dem bullésen Pemphigoid und
Pemphigus vulgaris die dritthdufigste blasenbildende Auto-
immundermatose in Europa und ist definiert durch das Auftreten
von Autoantikérpern gegen die epitheliale Basalmembran und
den vorwiegenden Befall der Schleimhdute. Alle Schleimhdute
des Korpers kénnen betroffen sein. Circa 70% der Patienten ent-
wickeln im Verlauf eine okuldre Beteiligung mit Vernarbung der
Konjunktiva [1-3]. Bei alleinigem Befall der Konjunktiven wird
nach neuem internationalem Konsensus von okuldrem Schleim-
hautpemphigoid gesprochen, bei einer gleichzeitigen Beteiligung
des Auges und anderer Schleimhdute von einem Schleimhaut-
pemphigoid mit okularer Beteiligung [2].

Das SHP ist mit einer Inzidenz von ca. 1-2 pro Mio. jahrlich und
einer Pravalenz von 25 pro Mio. Einwohner in 2014 zwar selten [4,
5]. Damit sind in Deutschland bei einer Gesamtbevélkerung von
83 Mio. in etwa 2100 Patienten insgesamt und 80-170 Patienten
jdhrlich neu betroffen. Der Befall der Konjunktiven stellt jedoch
eine der groRten Herausforderungen im Bereich der Erkrankun-
gen der Augenoberfldche dar. Aufgrund der initial unspezifischen
Symptome wie Bindehauthyperdmie, Brennen- oder Fremdkor-
pergefiihl wird die Diagnose oft erst in einem fortgeschrittenen
Stadium gestellt. Differenzialdiagnostisch ist bei langjdhriger topi-
scher Therapie bei Glaukompatienten immer ein Pseudopemphi-
goid in Betracht zu ziehen [6].

Ohne adiquate Therapie kommt es zu einer zunehmenden
narbigen Verbindung der Konjunktiva des Bulbus mit der des
Lides (Sym- oder Ankyloblepharon) und konjunktivalen Keratini-
sierung (> Abb. 1). In der Folge kénnen Lidfehlstellungen und
Trichiasis zu erheblichen Komplikationen wie Limbusstammzell-
insuffizienz, Neovaskularisationen, Hornhautvernarbung oder
Erosiones bis hin zur Perforation der Hornhaut fiihren (» Abb. 1)
[7]. Der Verlauf ist daher potenziell visusbedrohend, sodass eine
Augenbeteiligung die Lebensqualitdt der Betroffenen besonders
stark einschrankt [7, 8]. Die Therapie gestaltet sich oft schwierig
und langwierig [7]. In der Regel sind systemische Immunsuppres-
siva oder immunmodulatorische Praparate erforderlich. Nicht sel-
ten missen bei schwerstem Verlauf operative MaBnahmen wie
eine Entropiumkorrektur oder Keratoplastik zur Visusrehabilita-
tion ergriffen werden [7]. Bisher gibt es keine deutschlandweite
Erhebung der epidemiologischen und klinischen Daten dieser Er-
krankung.

Vor diesem Hintergrund fiihrten wir eine kurze Umfrage zur
Versorgungssituation und zum praktizierten Vorgehen zu Diag-
nostik und Therapie des okuldren SHP und SHP mit okuldrer Betei-
ligung durch.

Methoden

Ein Fragebogen zur Versorgungssituation des okuldren SHP und
SHP mit okuldrer Beteiligung wurde konzipiert (» Abb. 2). Dabei
wurde erfragt, ob eine Spezialsprechstunde angeboten wird, wie
viele Patienten insgesamt betreut werden, wie viele jahrlich neu
hinzukommen, welche fachfremden klinischen Kooperationen
etabliert sind und welche lokale und/oder systemische Therapie
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» Abb. 1 Spaltlampenaufnahmen mit typischen klinischen Be-
funden eines okuldren SHP. a Konjunktivale Keratinisierung mit
Sym- und Ankyloblepharon am lateralen Kanthus. b Ausgeprégtes
Symblepharon des unteren Lids mit deutlicher Fornixverkiirzung.
¢ Hornhautneovaskularisation und -keratinisierung mit zentraler
Vernarbung. d Ausgedehntes Hornhautulkus und ausgepragte
darunter liegende Stromavernarbung.

Umfrage zur Versorgung von Patienten mit okuldrem Schleimhautpemphigoid
in Deutschland.

Herzlichen Dank fir Ihre Mitarbeit!
Name der einsenden Hlinik:

1. Haben Sie eine spezialisierte Sprechstunde fiir okulares Pemphigoid?
o ja

o nein

2. Wie viele Patienten insgesamt betreuen Sie ungefahr zurzeit?

Wie viele neue Fille werden ca. pro Jahr bei Ihnen diagnostiziert?

3. Welche klinischen Kooperationspartner nutzen Sie?

4. Welche Diagnostikpartner nutzen Sie fiir die Histologie?

Welche Diagnostikpartner nutzen Sie fiir die Serologie?

5. Haben Sie eine Standardtherapie?
o ja

o nein
Unabhingig davon, womit behandeln Sie:

# leichte bis moderate Falle.

= schwere bis schwerste Fille

» Abb. 2 Erhebungsbogen.
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Anzahl Patienten

n s

B ohne spezialisierte Sprechstunde
a B mit spezialisierte Sprechstunde

(p=0,03818)

Inzidenz

40
2,0

4

B ohne spezialisierte Sprechstunde

b B mit spezialisierte Sprechstunde (p=0,5848)

» Abb. 3 a Boxplots mit Antennen der Anzahl der insgesamt pro Zentrum betreuten Patienten mit SHP in Abhdngigkeit vom Vorhandensein einer
entsprechend spezialisierten Sprechstunde. b Boxplots mit Antennen der Inzidenz von Patienten mit SHP pro augenarztliches Zentrum in Abhan-
gigkeit vom Vorhandensein einer entsprechend spezialisierten Sprechstunde. Der Median wird als durchgehender Strich in der Box eingezeichnet.
Als AusreiRRer bezeichnet werden Werte, die auBerhalb des 1,5-fachen Interquartilsabstands liegen.

i.d.R. angewendet wird. Im April 2020 wurde die Umfrage papier-
basiert an insgesamt 44 Kliniken versandt, darunter alle Univer-
sitdtsaugenkliniken und weitere potenzielle Behandlungszentren
mit Gberregionaler Rekrutierung.

Die statistische Auswertung erfolgte mit ,R“, Version 4.0.5
(7950 Catalina build, R Foundation for Statistical Computing,
2021). Die deskriptive Darstellung der Daten erfolgte bei numeri-
schen Daten mit Mittelwert und Standardabweichung sowie
Spannweite, bei nominalen Daten mit Prozentangaben, bei ordi-
nalen Daten mit Mittelwert und Spannweite. Fiir die Unter-
suchung des Zusammenhangmales erfolgten bei 2 dichotomen
Merkmalen eine Korrelationsanalyse mit dem Phi-Koeffizienten
und bei nicht normalverteilten Variablen eine Korrelationsanalyse
nach Spearman. Gruppenvergleiche wurden bei nicht normalver-
teilten Variablen mit dem Wilcoxon-Mann-Whitney-Test durch-
gefiihrt; p-Werte <0,05 wurden als statistisch signifikant erach-
tet.

Ergebnisse

Vom April 2020 bis April 2021 wurden 28/44 Antwortbdgen
(64%) zurlickgesendet und ausgewertet. Insgesamt betreuten
die 28 Kliniken pro Jahr durchschnittlich 27 + 42 (Spannweite 0-
200) bzw. 3,6 + 2,2 (Spannweite 0-10) neue Patienten. Daraus er-
gibt sich eine Gesamtkohorte von 741 Patienten insgesamt und
101 jahrlich neu diagnostizierten Patienten.

32% der riickmeldenden Kliniken (n=9) gaben an, iber eine
spezialisierte SHP-Sprechstunde zu verfiigen. In diesen Kliniken
war die Anzahl der insgesamt betreuten Patienten (49 + 67) sig-
nifikant hoher (p =0,038) als in den Kliniken ohne entsprechende
Spezialsprechstunde (16 + 23; » Abb. 3). Im Gegensatz dazu war
die Anzahl der jahrlich neu hinzukommenden SHP-Patienten in
den Kliniken mit Sprechstunde (4,0 £2,7) im Vergleich zu den
Kliniken ohne Sprechstunde (3,4+1,9) nicht signifikant hoher
(p=0,58).

93% der Zentren (n=26) gaben an, im Bereich der klinischen
Diagnostik mit festen Kooperationspartnern zusammenzuarbei-

ten. Zwei Kliniken gaben an, keinen festen klinischen Ansprech-
partner zu haben. Alle Befragten mit Kooperationspartnern be-
richteten, dass es sich dabei um die jeweilig am Standort verfiig-
bare Klinik fiir Dermatologie handelt. Zusatzlich kooperierten
5 Zentren mit der Klinik fir Rheumatologie (17,9%) und 2 mit
der Inneren Medizin (7,1%). Die serologische und histologische
Diagnostik fiihren 79% der Kliniken (n =22) intern durch. Finf Kli-
niken (18%) gaben an, diese an ein spezialisiertes, externes Auto-
immunlabor zu versenden. Zwei Kliniken (7 %) machten hierzu kei-
ne Angaben.

Etwas mehr als die Halfte der Zentren (57 %; n=16) gab an, ein
standardisiertes Therapieschema zu verwenden. Kliniken mit
spezialisierter Sprechstunde verwendeten nicht signifikant haufi-
ger eine standardisierte Therapie (p=0,2232). Acht Kliniken
gaben an, kein standardisiertes Therapieschema anzuwenden
und 4 machten keine Angaben bez. der angewendeten Therapie.

Die topische Therapie bestand einheitlich aus Tranenersatzmit-
teln und antiinflammatorischen Augentropfen und -salben. In der
Gruppe mit standardisiertem Therapieschema nutzen 81,3%
(13 von 16) Glukokortikoide topisch und 7 dieser Kliniken zusatz-
lich noch topisches Ciclosporin A. Eine Klinik behandelt standard-
mdRig lokal ausschlieRlich mit Ciclosporin A, wéhrend eine andere
Klinik Ciclosporin A mit Tacrolimus kombiniert. In der Gruppe
ohne standardisiertes Therapieschema (n=8) waren einheitlich
topische Glukokortikoide und bei 6 davon zusdtzlich mit topi-
schem Ciclosporin A die Therapie der Wahl.

Sieben Kliniken machten keine Angaben zur systemischen The-
rapie, darunter 3 Kliniken, die diese vollstandig durch die Derma-
tologen indizieren lassen. In den anderen Kliniken (n=21) werden
systemische Glukokortikoide (66,7%) am haufigsten verwendet,
gefolgt von Mycophenolatmofetil und Dapson (57,1 %), Rituximab
(33,3%), Azathioprin und Cyclophosphamid (28,6%) sowie Me-
thotrexat (19,0%). Seltener angegeben waren Immunoglobuline
(14,3%), gefolgt von Tetrazyklin, Sulfapyridin und Sulfamethoxy-
pyridazin (4,8 %; » Tab. 1). Die Anwendung von Mycophenolatmo-
fetil korrelierte signifikant mit der Standardisierung der Therapie
(Phi-Koeffizient 0,46, p = 0,02347).

1080 Yaici R et al. Zur Versorgungssituation und... Klin Monatsbl Augenheilkd 2023; 240: 1077-1083 | © 2022. Thieme. All rights reserved.

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



» Tab.1 Angaben lber die angewendete Therapie.

Prdparat n %

lokale Anwendung

Prednisolon + Ciclosporin A 13 54,2
Prednisolon allein 8 33,3
Ciclosporin A allein 1 4,2
Pricrolimus 1 4.2

systemische Anwendung

Methylprednisolon 14 66,7
Mycophenolatmofetil 12 57,1
Dapson 12 57,1
Rituximab 7 33,3
Azathioprin 6 28,6
Cyclophosphamid 6 28,6
Methotrexat 4 19,0
Immunoglobulin 3 14,3
Sulfapyridin und Sulfamethoxypryidazin 1 4,8
Tetrazyklin 1 4.8
Diskussion

Entsprechend der internationalen Literatur bestétigt unsere Um-
frage die in anderen Landern berichteten Prévalenz- und Inzidenz-
daten [9-12], die das SHP als seltene Erkrankung darstellen. Die
Antworten auf unsere Umfrage zeigen eine geringe Pravalenz und
jahrliche Inzidenz des SHP mit teils groBen Unterschieden zwi-
schen den Zentren auf. Dieses Ungleichgewicht schreiben wir der
iberregionalen Rekrutierung der Patienten mit okuldrem SHP und
SHP mit okuldrer Beteiligung durch manche Zentren zu. Obwohl
es sich um eine seltene Erkrankung handelt, bieten allein 9 der
antwortenden Kliniken in Deutschland eine spezialisierte Sprech-
stunde fiir Patienten mit einer okuldren Beteiligung an. Diese
»Zentren“ betreuen entsprechend signifikant haufiger einschla-
gige Patienten.

Die Sicherung der Diagnose des SHP kann schwierig sein. Bei
okuldrem SHP kann die Diagnose auch lediglich aufgrund der Kli-
nik gestellt werden, wenn die entsprechende Diagnostik (Biopsie,
Serologie) negativ ist und mogliche Differenzialdiagnosen aus-
geschlossen wurden. Dennoch ist die Sicherung von groRRer Rele-
vanz flr Arzt und Patient, da sie mit groRer Haufigkeit eine lang-
jahrige immunsuppressive Therapie auslést. Uberdies sollte nach
Diagnosestellung die Beteiligung anderer Disziplinen, wie z.B.
Dermatologie, HNO oder Oralchirurgie, zur Mitbeurteilung erfol-
gen, um anderweitige Ldsionen sicher auszuschlieBen.

Die konsiliarische Betreuung bei der Therapieplanung kann so-
wohl durch die Rheumatologie, aber bei entsprechender Expertise
auch durch die Dermatologie erfolgen. Die teilnehmenden Klini-
ken haben die Dermatologie nahezu einheitlich als primare
Kooperationspartner angegeben und sehr viel seltener die Rheu-
matologie und Innere Medizin, obwohl Hautldsionen lediglich

etwa 25-30% aller Gesamtldsionen bei Betroffenen mit SHP dar-
stellen [7,13]. Obwohl die hdufigste Ldsionslokalisation (>85%)
die Schleimhaut von Mund, Nase und Larynx ist [1,14], wurden
Zahn-, MKG- oder HNO-Kliniken nicht als Kooperationspartner an-
gegeben, was moglicherweise der oft nur geringen Symptomatik
und dem eher benignen Spontanverlauf extraokuldrer Ldsionen
geschuldet sein kénnte. Da diese Befunde jedoch ebenso wegwei-
send sein kdnnen, sind entsprechende Konsultationen zu empfeh-
len.

Auf Grundlage der kiirzlich erschienenen europdischen Leit-
linie wird sowohl bei okuldrem SHP als auch bei SHP mit extraoku-
ldrer Beteiligung stets folgendes Vorgehen empfohlen: Biopsie
von reizfreier Bindehaut und/oder unbefallener Mundschleimhaut
mit direkter Immunfluoreszenz, konventionelle Histopathologie
aus ldsionaler Konjunktiva und Nachweis von Autoantikorpern im
Serum. Eine sichere Abgrenzung zu Differenzialdiagnosen, wie
z.B. dem Lichen ruber, gelingt nicht immer eindeutig [15]. Zudem
erlaubt bei unilateraler Lasion ebenso die Bindehautbiopsie eine
Abgrenzung zur konjunktivalen intraepithelialen Neoplasie. Die
befragten Kliniken fiihrten als Maximalversorger diese Diagnostik
weit iberwiegend intern durch, obwohl es auch in diesem Ar-
beitsgebiet spezialisierte Autoimmunlabore gibt, die nicht zuletzt
aufgrund eines eigenen wissenschaftlichen Schwerpunktes be-
sondere diagnostische Optionen anbieten.

Lediglich die Halfte der befragten Kliniken gab an, ein standar-
disiertes Therapieschema anzuwenden. Dies kdnnte auf das bis-
herige Fehlen eines internationalen diesbeziiglichen Konsenses
zuriickzufiihren sein. Eine fachlbergreifende Leitlinie hierzu wur-
de gerade publiziert [16]. Prinzipiell sinnvoll erscheint ein Stufen-
schema in Abhangigkeit von der Pro- oder Regression des Entzlin-
dungszustands [7,17]. Bei persistierender Entziindung sind eine
Progression der Bindehautfibrose und korneale Komplikationen
zu erwarten. Dabei sind immunvermittelte Entziindungen und
andere gleichzeitig vorliegende Augenoberfldchenerkrankungen,
wie z.B. eine chronische Blepharitis oder Meibom-Driisen-Dys-
funktion, abzugrenzen.

Lediglich 25% der okuldren SHP-Patienten bediirfen keiner sys-
temischen Immunsuppression. Ihr Krankheitsverlauf ist unter Trd-
nenersatzmitteln, topischen Steroiden und Ciclosporin A (CsA)
minimal [7]. Dabei sind jedoch die klassischen Steroidkomplika-
tionen (Glaukom und Katarakt) bei langfristiger Applikation zu be-
denken. Obwohl zur Anwendung von CsA nur Fallberichte mit va-
riablen Ergebnissen vorliegen [7, 18], wird es adjuvant bei lokaler
Steroidtherapie von der Hélfte der befragten Kliniken angewen-
det, in einem Fall sogar als einzige topische entziindungshem-
mende Medikation. Die rein topische entziindungshemmende
Therapie (z.B. mit Tacrolimus) wird i. d. R. jedoch auf milde verlau-
fende Einzelfélle beschrédnkt bleiben [19].

Seit der ersten Anwendung von Azathioprin und Cyclophos-
phamid in 1980 durch Foster wird eine systemische Immunsup-
pression fiir Formen mit progredientem Verlauf oder moderater
bis sehr schwerer Entziindung (bereinstimmend als unentbehr-
lich angesehen, um die Langzeitprognose zu verbessern [1,7,20].
Dapson, Sulfasalazin, Sulfapyridin p.o. sind weitere Optionen in
der systemischen Therapie [17]. In allen Féllen ist ein Monitoring
mit regelmaRiger Kontrolle von Blutbild, Leber- und Nierenwerten
erforderlich, um unerwiinschte Arzneimittelwirkungen im Verlauf

Yaici R et al. Zur Versorgungssituation und... Klin Monatsbl Augenheilkd 2023; 240: 1077-1083 | © 2022. Thieme. All rights reserved. 1081

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



% Thieme

der oft langjdhrigen Therapie friihzeitig zu erkennen. Die Thera-
pieliberwachungsbdgen der Deutschen Gesellschaft fiir Rheuma-
tologie konnen hier hilfreich sein [21]. Die Evidenz aus klinischen
Studien hierzu ist jedoch gering und auf Dapson und Cyclophos-
phamid beschrdnkt.

Dies gilt auch und insbesondere fiir starkere Medikamente wie
Mycophenolatmofetil, das maglicherweise aufgrund seiner guten
Vertrdglichkeit in unserer Umfrage das am meisten angewendete
steroidsparende Immunsuppressivum war. Es wurde insbeson-
dere in Zentren mit einem etablierten Therapieschema einge-
setzt. In jedem Fall ist eine ausfiihrliche Patientenaufkldarung vor
Therapiebeginn nicht zuletzt aufgrund der potenziell letalen Kom-
plikationen unabdingbar [17]. Cyclophosphamid oral oder i.v. -
ggf. in Kombination mit Prednisolon i.v. — und Biologika wie Ritu-
ximab und die jedoch deutlich kostenintensivere i.v. Gabe von Im-
munoglobulinen [22-24] sind eher Ultima-ratio-Optionen [21,
25].

Neben Hornhautkomplikationen stellt aufgrund des oft hohe-
ren Patientenalters die Katarakt eine Ursache eines Visusverlustes
in dieser Kohorte dar. Voraussetzung fiir eine chirurgische Visus-
rehabilitation ist die vorherige medikamentdse Kontrolle des Ent-
ziindungsprozesses. Hornhautvaskularisation und ein schweres
Tranenfilmdefizit schranken den Erfolg einer Keratoplastik oder
einer Boston-Keratoprothese stark ein. Keratoprothesen mit bio-
logischer Haptik stellen hier eine Alternative dar [26,27]. Bei ad-
dquater Entziindungskontrolle ist auch eine Visusrehabilitation
mittels Kataraktoperation erfolgreich, wobei eine Reaktivierung
des okuldren SHP langfristig wieder zu einem Visusverlust fiihren
kann [28].

Trotz der geringen Pravalenz des SHP von etwas (iber 2000 Pa-
tienten in Deutschland wurde mit dieser Umfrage etwa ein Drittel
aller in Deutschland einschldgig Erkrankten erfasst. Die Literatur
zeigt, dass etwa 70% der Patienten mit SHP eine okuldre Betei-
ligung aufweisen. Laut Literatur haben ca. 20% aller SHP-Patien-
ten ein ausschlieBlich okuldres SHP [1, 14]. Es ist davon auszuge-
hen, dass weitere Patienten mit okuldrer Beteiligung in den nicht
antwortenden Augenkliniken oder anderen Fachabteilungen wie
der Dermatologie angebunden sind bzw. bislang undiagnostiziert
und damit unterbehandelt sind. Angesichts des irreversiblen und
potenziell desastrosen Charakters der Erkrankung sollten Augen-
arzte in Deutschland jedoch mit dieser Differenzialdiagnose ver-
traut sein und die Patienten an ein entsprechend ausgewiesenes
Behandlungszentrum verweisen. Dort kdnnen die Patienten zu-
kiinftig auch in das ,Deutsche okuldre Pemphigoid Register” auf-
genommen werden, dass dazu beitragen soll klinische, diagnosti-
sche und therapeutische Daten dieser seltenen Erkrankung pro-
spektiv zu erheben und so moglicherweise Verlaufsparameter zu
identifizieren, um die Versorgungssituation dieser Patienten lang-
fristig zu verbessern.
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