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Der Pemphigus-Komplex beim 
Kleintier - Pathogenese, Symptome, 
Diagnose und Therapie. 
Eine Literaturstudie 

Ralf S . M Ü L L E R 

E i n l e i t u n g 

In d e r d e u t s c h e n L i teratur f i n d e n s ich nur w e n i g e Que l len , d ie 
a u t o i m m u n b e d i n g t e H a u t e r k r a n k u n g e n z u m T h e m a h a b e n . 
Die f o l g e n d e n A u s f ü h r u n g e n so l len e inen ak tue l len Übe rb l i ck 
übe r d ie D iagnose u n d The rap ie d e s P e m p h i g u s k o m p l e x e s 
b e i m Kleint ier ve rmi t te ln . 
Un te r P e m p h i g u s ve rs teh t m a n e ine G r u p p e v o n se l ten vo r 
k o m m e n d e n A u t o i m m u n e r k r a n k u n g e n , d ie bei M e n s c h , 
P fe rd , H u n d , Katze u n d Z iege b e s c h r i e b e n w u r d e n u n d d u r c h 
p r imär ves iku lobu l löse , d a n a c h e ros ive b is u lzer ie rende Ver
ä n d e r u n g e n der Hau t u n d ge legen t l i ch der m u k o k u t a n e n 
Ü b e r g ä n g e gekennze ichne t s i nd ( M c K E E , 1989 ; M U L L E R , et 
a l . , 1989 ; SCOTT, 1987) . 
B e i m M e n s c h e n s ind d iese K rankhe i ten d u r c h c h r o n i s c h e 
B lasenb i l dung charakter is ie r t ( P e m p h i g u s , g r i ech i sch : Blase) 
( M c K E E , 1989). Im G e g e n s a t z d a z u w e r d e n in tak te Vesike l 
b e i m Kleint ier nur se l ten b e m e r k t , d iese Pr imär läs ionen s ind 
sehr kurz leb ig und e n t w i c k e l n s i ch s c h o n nach w e n i g e n 
S t u n d e n zu Eros ionen u n d U lzera ( M U L L E R et a l . , 1989 ; 
S C O T T , 1983 ; SCOTT , 1987). 

P a t h o g e n e s e 
P e m p h i g u s ist gekennze i chne t d u r c h s o g e n a n n t e „ P e m p h i -
gusan t i kö rpe r " g e g e n A n t i g e n e de r e p i d e r m a l e n , in terzel lu lä
ren Z e m e n t s u b s t a n z (FONDATTI , 1989 ; H A L L I W E L L u n d 
G O R M A N , 1989; M U L L E R et a l . , 1989) . Die In terakt ion z w i 
s c h e n d iesen An t i kö rpe rn u n d d e n Kera t inozy ten führ t zu 
e iner Fre isetzung d e s P lasm inogenak t i va to rs , de r d ie 
U m w a n d l u n g v o n P l a s m i n o g e n in P lasmin bew i rk t . Du rch 
d iese V o r g ä n g e k o m m t es z u m Ver lust de r interzel lu lären 
Kohäs ion u n d dami t zur A k a n t h o l y s e , a lso zur A u f l ö s u n g der 
S tache lze l l sch ich t , u n d zur B l a s e n b i l d u n g (HALL IWELL u n d 
G O R M A N , 1989). Die e igen t l i che U rsache v o n P e m p h i g u s ist 
n o c h unbekann t . 

S y m p t o m e 
P e m p h i g u s fo l iaceus ist d ie a m häu f igs ten v o r k o m m e n d e 
P e m p h i g u s e r k r a n k u n g ( M U L L E R et a l . , 1989 ; S C O T T , 1987). 
An fäng l i ch b i lden s ich Ves ike l u n d Bul lae, d ie j e d o c h sehr 
schne l l p la tzen . S c h u p p i g e u n d k rus töse Ve rände rungen 
b e h e r r s c h e n das B i ld . In d e n me i s ten Fäl len beg i nnen d ie 
Läs ionen auf d e m N a s e n r ü c k e n (Abb . 1) u n d bre i ten s ich 
übe r Ges ich t , Oh ren , P fo ten u n d Le i s tengegend auf d e n 
g a n z e n Körpe r aus ( H A L L I W E L L u n d G O R M A N , 1989 ; IHRKE 
et a l . , 1985 ; M U L L E R et a l . , 1989 ; S C O T T , 1983 ; T H O M P 
S O N , 1989) (Abb. 2). 
In e in igen Fäl len s ind led ig l ich d ie Bal len schmerzha f t , r issig 
u n d hyperke ra to t i sch ( IHRKE e t a l . , 1985 ; FONDATT I , 1989; 
W A L T O N A N G A R A N O , 1989) . D e p i g m e n t a t i o n d e s N a s e n 

sp iege ls s o w i e bei Ka tzen Paronych ie u n d Ve rände rungen 
u m d ie Z i tzen w e r d e n häuf ig fes tgeste l l t (ROSENKRANTZ, 
1990 ; W A L T O N A N G A R A N O , 1989). Das N iko lskyze ichen 
(starker lateraler D ruck auf m a k r o s k o p i s c h unveränder te 
Hau t bew i r k t B lasenb i ldung) w i r d g e n a u s o w ie sekundä re 
P y o d e r m i e n , Juck re iz u n d Lymphaden i t i s ge legen t l i ch fes t 
geste l l t (HALL IWELL u n d G O R M A N , 1989; M U L L E R et a l . , 
1989) . Rou t inemäß ige L a b o r u n t e r s u c h u n g e n e rgeben le ichte 
b i s mäß ige Leukozy tose u n d Neut roph i l ie , no rmozy tä re u n d 
n o r m o c h r o m e A n ä m i e u n d ge legen t l i ch H y p a l b u m i n ä m i e 
(HALL IWELL , 1989 ; M Ü L L E R et a l . , 1989). 
Bei Ak i ta , Bea rded Col l ie , Neu fund länder , Dacke l , C h o w 
C h o w , D o b e r m a n n u n d S c h i p p e r k e w i r d v o n e iner Rassen 
d i spos i t i on ber ich te t ( IHRKE, 1985 ; M U L L E R et a l . , 1989 ; 
S C O T T , 1987). Bei en t sp rechende r B e h a n d l u n g s p r e c h e n ca . 
5 0 % der Fälle gu t a n , o h n e B e h a n d l u n g ist d ie P rognose 
zwe i fe lha f t ( IHRKE, 1985; T H O M P S O N , 1989). 
P e m p h i g u s vu lgar is , der a m zwe i thäu f igs ten v o r k o m m e n d e 
T y p , ist d u r c h Ves ike l , Bul lae u n d ep ide rma le Kol laret ten 
( r ing förmige A n o r d n u n g v o n S c h u p p e n als Überb le ibse l e ines 
gep la t z ten B läschens) gekennze ichne t , ge fo lg t v o n Eros io 
nen u n d Ulzera (HALL IWELL u n d G O R M A N , 1989; M U L L E R 
et a l . , 1989 ; S C O T T , 1983; S C O T T , 1987). Die Läs ionen 
f i nden s ich in der M u n d h ö h l e , d e n m u k o k u t a n e n Ü b e r g ä n 
g e n , d e n Achse lhöh len u n d Kniefa l ten s o w i e der Le is tenge
g e n d , m a n c h m a l a u c h aussch l ieß l ich an d e n Kra l lenbe t ten , 
w o sie z u m A u s s c h u h e n der Kral len füh ren (FREUDIGER et 
a l . , 1986) (Abb . 3). Die L a b o r b e f u n d e e n t s p r e c h e n d e n e n bei 
P e m p h i g u s fo l iaceus ; häuf ig g e h e n sekundä re Pyode rm ien , 

, L y m p h a d e n i t i s u n d Juck re i z s o w i e z u m Tei l e rheb l i che S t ö 
rungen d e s A l l geme inbe f i ndens mi t d ieser F o r m einher. V o n 
P e m p h i g u s vulgar is (wie a u c h v o n P e m p h i g u s fo l iaceus) s ind 
v o r w i e g e n d Tiere mi t t le ren A l ters ( 2 - 7 Jahre) be t ro f fen ( M U L 
LER et a l . , 1989 ; SCOTT , 1987). 

D ie P rognose ist ungüns t i g , bei behande l t en T ieren vors ich t ig 
b is zwei fe lha f t (MULLER et a l . , 1989 ; T H O M P S O N , 1989). 
P e m p h i g u s e r y thema tosus ist d u r c h auf Ges i ch t und Ohren 
b e s c h r ä n k t e Ery theme, S c h u p p e n , Krus ten u n d A lopez ie 
gekennze i chne t . Sonnen l i ch t ruft in v ie len Fäl len D e p i g m e n 
ta t i on hervor (HALL IWELL, 1989; M U L L E R et a l . , 1989; 
S C O T T , 1983). Col l ies u n d Deu tsche S c h ä f e r h u n d e sche inen 
p räd ispon ie r t zu sein (MULLER et a l . , 1989; SCOTT , 1983). 
M a n n i m m t an , P e m p h i g u s e r y t h e m a t o s u s sei e ine m i lde , 
lokal is ier te Fo rm v o n P e m p h i g u s fo l iaceus ode r e ine K o m b i 
na t ion z w i s c h e n d ieser Fo rm und s y s t e m i s c h e m Lupus ery
t h e m a t o d e s (HALL IWELL u n d G O R M A N , 1989; M U L L E R et 
a l . , 1989 ; T H O M P S O N , 1989). Für d iese A n n a h m e spr i ch t 
a u c h , daß d ie Pat ienten of t e inen pos i t i ven A N A - ( „an t inu -
c lea r -an t i body " ) Ti ter au fwe isen (MULLER et a l . , 1989). Unter 
B e h a n d l u n g ist d ie P rognose gu t (MULLER et a l . , 1989). 
P e m p h i g u s vege tans ist e x t r e m se l ten . Vesike l u n d Puste ln 
e n t w i c k e l n s ich zu pap i l l oma tösen o d e r ve r rukösen W u c h e 
r u n g e n . D iese Fo rm sche in t e ine gu ta r t ige Var iante v o n P e m 
p h i g u s vu lgar is zu sein (HALL IWELL und G O R M A N , 1989; 
M U L L E R et a l . , 1989; T H O M P S O N , 1989). 

D i a g n o s t i k 
Die Di f fe rent ia ld iagnose bei P e m p h i g u s fo l iaceus u n d e ry the 
m a t o s u s umfaßt D e r m a t o p h y t o s e , D e m o d i k o s e u n d e in ige 
a n d e r e b e i m Kleint ier sehr se l tene Krankhe i ten mi t ähn l icher 
S y m p t o m a t o l o g i e w ie L u p u s e r y t h e m a t o d e s (sys temisch u n d 
d isko id ) , De rmatoph i l ose , Subko rnea le pus tu lä re Dermat i t i s , 
D e r m a t o m y o s i t i s (bei Col l ies u n d Shel t ies) , „Z i nc - respons i ve 
d e r m a t o s i s " u n d l ineare IgA-Dermat i t i s . Bu l löses P e m p h i 
g o i d , sys tem ische r Lupus e r y t h e m a t o d e s , E ry thema mu l t i 
f o r m e , Überempf ind l i chke i t s reak t i onen auf M e d i k a m e n t e , 
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t o x i sche ep ide rma le Nekro lyse , l ymphore t i ku lä re Neop las ien , 
Cand id ias is und ande re u lzerat ive S toma t i t i den können P e m 
p h i g u s vu lgar is v o r t ä u s c h e n . A n bakter ie l le ode r m y k o t i s c h e 
Granu lome , Pap i l l ome o d e r ande re H a u t t u m o r e n w ä r e d i f fe 
ren t ia ld iagnos t isch bei P e m p h i g u s vege tans zu d e n k e n (HAL
L IWELL u n d G O R M A N , 1989; IHRKE et a l . , 1985; M U L L E R et 
a l . , 1989; R O S E N K R A N T Z , 1989; S C O T T , 1983). 
Die zy to log ische A u s w e r t u n g v o n asp i r ie r tem Vesike l inha l t 
( sogenannte Tzank-Präpara te ) e rg ib t zah l re iche akan tho l y t i -
s c h e Kera t inozy ten (die s i ch als g roße , runde basoph i l e Z e l 
len darstel len) s o w i e v ie le neu t roph i le Granu lozy ten . B a k t e 
rien s ind wen ige ode r gar ke ine v o r h a n d e n (MULLER et a l . , 
1989; S C O T T , 1983) (Abb. 4). 

Für d ie H is topa tho log ie ist es v o n größter B e d e u t u n g , m e h 
rere B iops iep roben v o n in tak ten B läschen zu n e h m e n . In 
v ie len Fällen ist es nö t i g , d e n Pat ien ten s ta t ionär a u f z u n e h 
m e n und al le 1 -2 S t u n d e n auf Pr imärves ike l zu u n t e r s u c h e n , 
u m op t ima le Ergebn isse zu erha l ten ( M A N N I N G et a l . , 1982 ; 
M U L L E R et a l . , 1989 ; S C O T T , 1983) . 
A ls charak te r i s t i sche Ve rände rung bei P e m p h i g u s fo l iaceus 
u n d e r y thema tosus f inde t m a n Akan tho l yse des S t r a t u m g r a -
n u l o s u m . Der B lasen inha l t bes teh t haup tsäch l i ch aus n e u t r o -
ph i len und eos inoph i len Granu lozy ten . Zel len d e s S t r a t u m 
g ranu losum hängen des ö f te ren n o c h an der B l a s e n d e c k e 
( „granulär cel l c l i ng -ons" ) ( IHRKE et a l . , 1985 ; M U L L E R et a l . , 
1989). Bei H u n d e n , be i d e n e n nur d ie Bal len be t ro f fen s ind , 
f i nden s ich mul t i foka le akan tho l y t i sche Bere iche u n d ein 
mäß iges per ivasku läres Infi l trat v o n En tzündungsze l len 
( IHRKE et a l . , 1985). 

Bei P e m p h i g u s vu lgar is k o m m t es in t ie feren Hau tsch i ch ten 
zur B lasenb i l dung , d ie A k a n t h o l y s e ist suprabas i la r . M a n c h e 
der basa len Ep idermisze l len b le iben an der B a s a l m e m b r a n 
hängen . Sie sehen aus w ie Grabs te ine , daher w e r d e n s ie in 
der ang loamer i kan i schen L i teratur als „ t o m b s t o n e r o w " 
beze ichnet (HALL IWELL u n d G O R M A N , 1989; M U L L E R et 
a l . , 1989) (Abb . 5). 

Ep iderma le Hyperp las ie , Pap i l l oma tose u n d in t raep iderma le 
M ik roabszesse , d ie mi t eos inoph i len Granu lozy ten u n d a k a n -
tho ly t i schen Kera t inozy ten gefü l l t s i nd , b e s t i m m e n d a s Bi ld 
be i P e m p h i g u s vege tans (MULLER et a l . , 1989). 
Der d i rek te Immunf luo reszenz tes t (DIF) w i rd mi t H a u t b i o p t a -
t en du rchge füh r t , d ie in M iche l ' s M e d i u m f ix iert w e r d e n . Das 
Fixat iv kann bei der I m m u n p a t h o l o g i s c h e n Ab te i l ung d e s 
Pa tho log ischen Inst i tu ts der T ierärz t l i chen H o c h s c h u l e H a n 
nover (Bün teweg 17, 3 0 0 0 Hannove r 7 1 , Te l . 05 1 1 / 
8 56 86 33) beste l l t w e r d e n . D ieses Inst i tut führ t a u c h d ie 
Immun f l uo reszenzun te rsuchungen d u r c h (andere veter inär 
med iz in i sche Inst i tu te s ind ebenfa l l s d a z u in der Lage) . Der 
DIF ist d u r c h d i f fuse interzel lu läre Ab lage rungen v o n I m m u n 
g lobu l in (normalerwe ise IgG) u n d d e s ö f te ren K o m p l e m e n t in 
der Ep idermis u n d / o d e r M u k o s a gekennze ichne t (Abb . 6). J e 
nach Labor techn ik , P robenauswah l u n d vo rangegangene r 
Behand lung ist de r Tes t in 5 0 - 9 0 % der Fälle pos i t i v ( M U L 
LER et a l . , 1989; SCOTT , 1987). Bis zu 20 % fa l sch -pos i t i ve 
Ergebn isse können auf t re ten (FONDATTI , 1989). 

T h e r a p i e 
Die i m m u n s u p p r e s s i v e B e h a n d l u n g der an P e m p h i g u s 
e rk rank ten Pat ienten er fo rder t e in hohes Maß an Ind iv idua l i 
s ie rung d e s Therap iep lans . Die f o l g e n d e n A u s f ü h r u n g e n s ind 
daher nur a ls unge fähre Lei t l in ien g e d a c h t . 
Prinzipiel l w i r d m a n mi t e iner hochdos ie r t en K o r t i k o i d b e -
hand lung beg innen u n d ve rsuchen , d ie Dos is sowe i t w ie 
mög l i ch zu reduz ie ren . In ca . 50 % der Fälle m ü s s e n d ie 
G lukoko r t i ko ide mi t ande ren I m m u n s u p p r e s s i v a komb in ie r t 
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o d e r d u r c h le tz tere e rse tz t w e r d e n . Wei te rh in ist es bei m ö g 
l i cherwe ise teurer u n d lebens langer Behand lung von großer 
B e d e u t u n g , d e n Bes i tzer aus führ l i ch über Ris iken, Nebenw i r 
k u n g e n u n d C h a n c e n d e r Therap ie aufzuk lären, u m d ie in 
d iesen Fäl len essent ie l le Bere i t scha f t zur Mi tarbe i t zu fö rde rn . 
G lukoko r t i ko ide : P r e d n i s o n , Predn iso lon und M e t h y l p r e d n i -
so l on w e r d e n in der K le in t ie rde rmato log ie woh l a m häu f i g 
s ten v e r w ende t . A l le a n d e r e n Immunsupp ress i va ze igen ers t 
6 - 8 W o c h e n nach B e g i n n der Therap ie ers te W i r k u n g , aus 
d i e s e m G r u n d w i r d in d e r Regel init ial mi t S te ro iden b e g o n 
nen . Innerha lb de r e rs ten zwe i B e h a n d l u n g s w o c h e n k o m m t 
es üb l i che rwe ise zu e iner deu t l i chen Besserung . Bis zur 
Remiss ion g ib t m a n 2 , 2 - 4 , 4 m g / k g / T a g oral , aufgetei l t in 
zwe i D o s e n , nach Eintr i t t d e s Er fo lges w i r d auf b is zu 0,5 m g / 
kg /Tag j e d e n z w e i t e n T a g reduzier t (KRAFT, 1984; M U L L E R 
et a l . , 1989). Bei Ka tzen ist o f t e ine wesen t l i ch höhere Dos is 
nö t i g , b is zu 6 m g / k g / T a g . D iese Spez ies spr ich t auf die o b e n 
g e n a n n t e n S te ro ide n ich t i m m e r an , des öf teren w i r d man au f 
D e x a m e t h a s o n (3 m g / K a t z e / T a g ) o d e r T r iamc ino lon (2,2 m g / 
kg /Tag) oral a u s w e i c h e n müs s en (MULLER et a l . , 1989 ; 
R O S E N K R A N T Z , 1989; R O S E N K R A N T Z , 1990). Nebenw i r 
k u n g e n s ind Po lyphag ie , Po lyd ips ie , Polyur ie, wen ige r häuf ig 
Durchfa l l , Muske la t r oph ie , Hepa topa th ien u n d ia t rogener 
Hype rko r t i so l i smus ( M U L L E R et a l . , 1989). 
Aza th iop r in ( Imurek®, W e l l c o m e ) beeinf lußt d e n D N S - u n d 
RNS-Sto f fWechse l . Die v o n T - L y m p h o z y t e n abhäng ige A n t i 
k ö r p e r p r o d u k t i o n ist reduz ie r t (MULLER et a l . , 1989). D ieses 
M e d i k a m e n t w i r d rege lmäß ig bei H u n d e n angewende t , d i e 
Dos ie rung be t räg t 2,2 m g / k g / T a g ora l , bei Komb ina t i on mi t 
S te ro iden g ib t m a n d iese u n d Azath iopr in in t äg l i chem W e c h 
sel (MULLER et a l . , 1 9 8 9 ; R O S E N K R A N T Z , 1989 ; S C O T T , 
1987). Bei Ka tzen w i r d v o n Imurek abgera ten , s c h w e r e 
N e b e n w i r k u n g e n (Leukopen ie , T h r o m b o z y t o p e n i e , Erb re 
c h e n u n d Pankreat i t i s m i t Todes fo lge) w u r d e n w iederho l t 
b e o b a c h t e t (CACIOLO e t a l . , 1984; R O S E N K R A N T Z , 1990) . 
Be im H u n d kann es zur Mye losupp ress ion und ge legent l i ch 
zu e iner revers ib len L e b e r s c h ä d i g u n g k o m m e n ( ROSEN
KRANTZ , 1989). 

Au ro th i og l ukose ( „ G o l d " , Aureotan®, Byk Gulden) h e m m t d ie 
ep ide rma len Enzyme, d i e zur B lasenb i ldung führen, d ie 
Mak rophagen tä t i gke i t ist herabgesetz t , d ie I m m u n g l o b u l i n -
syn these ve rm inder t . E in ige Au to ren emp feh len eine in t ra
musku lä re T e s t d o s i s (1 m g bei k le inen T ieren, b is zu 5 m g be i 
g roßen Hunden) auf eventue l le anaphy lak t i sche Reak t ion 
(MULLER et a l . , 1989). Danach w i rd 1 m g / k g e inmal p ro 
W o c h e i. m. g e g e b e n . N a c h Remiss ion w i rd d a s B e h a n d 
lungsinterval l auf e ine In jekt ion pro Mona t ver länger t . Bei 
Ka tzen w u r d e n a c h m e h r m o n a t i g e r Go ld the rap ie des ö f te ren 
v o n Spon tanhe i l ungen ber ich te t (ROSENKRANTZ, 1989 ; 
R O S E N K R A N T Z , 1990), in d ieser Spez ies ist Au ro th iog lukose 
d a m i t nach d e n G lukoko r t i ko i den Mi t te l der W a h l . 
Diese S u b s t a n z so l l te n i c h t mit anderen zy to tox i schen M e d i 
k a m e n t e n komb in ie r t w e r d e n , d a dann s c h w e r w i e g e n d e 
N e b e n w i r k u n g e n au f t re ten können (MULLER et a l . , 1990 ; 
R O S E N K R A N T Z , 1989; R O S E N K R A N T Z , 1990). Au ro th i og lu 
kose w i r d über d ie N ieren ausgesch ieden und ist bei N e p h r i 
t i spa t ien ten kont ra ind iz ie r t (ROSENKRANTZ, 1989). 
Ch lo rambuc i l (Leukeran®, We l l come) , e ine a lky l ierende S u b 
s tanz, ist e ines der a m w e n i g s t e n t ox i schen I m m u n s u p p r e s 
s iva. D e n n o c h kann es z u einer Mye losupp ress ion k o m m e n 
(MULLER et a l . , 1989; R O S E N K R A N T Z , 1989). Die Dos ie rung 
be t räg t 0 , 1 - 0 , 2 m g / k g / T a g oral . Ande re m ög l i c he M e d i k a 
m e n t e (ζ. B. C y c l o p h o s p h a m i d , Hepar in , Dapson) we rden nur 
in Einzel fäl len e ingese tz t und sol len hier n ich t ausführ l i ch 
b e s p r o c h e n w e r d e n ( M U L L E R et a l . , 1989; OLIVRY u n d 
HERIPRET, 1989 ; R O S E N K R A N T Z , 1989; SCOTT , 1987). 
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Abb. 1: Pemphigus foliaceus, Erosionen und Krustenbildung Abb. 2: Pemphigus foliaceus, abdominale und inguinale 
periorbital und dorsal auf dem Nasenrücken. 

Abb. 3: Pemphigus vulgaris, nasale Ulzerationen mit Krusten
bildung. 

Papeln, Pusteln und Erosionen. 

Abb. 4: Tzank-Präparat, akantholytische Keratinozyten (gro
ßer Pfeil) und neutrophile Granulozyten (kleiner Pfeil), Eosin-
Methylenblau-Färbung, χ 400. 

Abb. 5: Pemphigus vulgaris, suprabasilare Vesikelbildung Abb. 6: Pemphigus foliaceus, Immunfluoreszenztest auf IgG, 
(großer Pfeil), „tombstone-row" (kleiner Pfeil), HE-Färbung, interzelluläre Fluoreszenz, 
χ 100. 
Für die Abbildungen, die an der Clinique Vet Fregis in Paris gemacht wurden, danke ich Herrn Dr. Thierry Olivry. 
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Ü b e r w a c h u n g d e s P a t i e n t e n 
Eine i m m u n s u p p r e s s i v e Therap ie er fo rder t genere l l d ie 
genaue Ü b e r w a c h u n g d e s Pat ien ten . Z u Beg inn der The rap ie 
w i r d der Pat ient al le zwe i W o c h e n g ründ l i ch un te rsuch t u n d 
ein B lu tb i ld angefer t ig t . Be i B e h a n d l u n g mi t Aza th iop r in so l l 
t en d ie Lebe renzyme ebenfa l ls un te rsuch t w e r d e n . 

Diese Un te r suchungen w e r d e n nach der In i t ia l therapie ( 8 - 1 0 
W o c h e n ) n o c h al le 1 -3 M o n a t e du rchge füh r t (MULLER et a l . , 
1989 ; R O S E N K R A N T Z , 1989) . 

Z u s a m m e n f a s s u n g 
N a c h e inem Überb l i ck über d ie Pa thogenese d e s P e m p h i -
g u s k o m p l e x e s w e r d e n d ie S y m p t o m e u n d d ie D iagnose d i e 
ser a u t o i m m u n b e d i n g t e n Erk rankung besch r i eben . P e m p h i 
g u s ist d u r c h pr imär ves iku lobu l löse Ve rände rungen der Haut 
und der m u k o k u t a n e n Ü b e r g ä n g e gekennze ichne t , d ie s i ch in 
kürzester Ze i t zu Eros ionen , K rus ten u n d Ulzera e n t w i c k e l n . 
Die Pr imärves ike l w e r d e n d u r c h s o g e n a n n t e P e m p h i g u s a n t i -
kö rper gegen A n t i g e n e der ep ide rma len , interzel lu lären 
Z e m e n t s u b s t a n z he rvo rgeru fen . 

Vorber i ch t u n d S y m p t o m e we i sen auf d ie D iagnose h in , d ie 
d u r c h Zy to log ie , H i s topa tho log ie u n d Immun f luo reszenz tes ts 
ges icher t w i r d . Ve rsch iedene The rap iemög l i chke i t en mi t 
i m m u n s u p p r e s s i v e n M e d i k a m e n t e n s o w i e d ie P rognosen der 
P e m p h i g u s f o r m e n w e r d e n b e s p r o c h e n . 

Summary 
An overview on the pathogenesis of the pemphigus complex is 
presented and the clinical features and diagnoses of these auto
immune diseases are described. The pemphigus group is charac
terized by vesiculobullous changes of the skin and the mucocutane
ous junctions which develop quickly to erosions, crusts and ulcers. 
The primary vesicles are caused by so called pemphigus antibodies 
to the antigens of the epidermal intercellular cement substance. 

History and clinical signs allow a presumptive diagnosis which is 
confirmed by cytology, histopathology and immunofluorescence 
testing. 

Different approaches to therapy with immunosuppressive drugs as 
well as the prognoses of the different pemphigus forms are dis
cussed. 

Resume 
Apres un apergu sur la Pathogenese du complexe pemphigus, on 
decrit les symptömes et le diagnostic de cette maladie autoimmune. 
Un pemphigus est reconnaissable ä des lesions primaires vesiculeu-
ses et bulleuses de la peau avec les prolongements mucocutanes qui 
se developpent rapidement en erosions, en croutes et en ulceres. 
Les vesicules primaires sont dues ä des anticorps de pemphique 
contre des antigenes de la substance cementique epidermique et 
intercellulaire. 

Anamnese et symptömes indiquent le diagnostic qui est assure par la 
Cytologie, l'histopathologie et rimmunofluorescence. Les differentes 
possibilites therapeutiques avec des medicaments immunosuppres-
seurs et les prognostics des formes de pemphigus sont discutees. 
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