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Dermatitis herpetiformis

Klinische Bedeutung

Die Dermatitis herpetiformis (Duhring) ist obligat mit
einer glutensensitiven Enteropathie (Zéliakie, einhei-
mische Sprue) assoziiert und stellt gleichsam eine ku-
tane Manifestation dieser gastrointestinalen Erkran-
kung dar. Die Erkrankung weist eine enge Assoziation
mit HLA-DQw2 auf. Wie bei Pemphigoid-Erkrankungen
kann eine Dermatitis herpetiformis allerdings auch
ganzlich ohne Blasenbildung z.B. unter dem klini-
schen Bild eines Ekzems verlaufen (pramonitorisches
Stadium). Bei Patienten mit chronischen, stark jucken-
den Hautveranderungen sollte daher differenzialdiag-
nostisch auch eine Dermatitis herpetiformis bzw. eine
grundlegende Z6liakie-Diagnostik erwogen werden.

Die Dermatitis herpetiformis reiht sich dabei in die Bla-
sen bildenden Autoimmunerkrankungen ein. Generell
kommt es hierbei zur Bildung von Autoantikérpern ge-
gen Strukturproteine der Haut. Hinsichtlich der Klinik
und der Zielstrukturen kdnnen neben der Dermatitis
herpetiformis noch drei weitere Erkrankungsgruppen
unterschieden werden. Diese sind Pemphigus-Erkran-
kungen, Pemphigoid-Erkrankungen und die Epidermolysis
bullosa acquisita. Bei den Pemphigus-Erkrankungen
entstehen die Blasen intradermal, bei den (brigen
bullésen Autoimmundermatosen subepidermal.

Indikation

Der Nachweis von granuldren IgA-Ablagerungen mit-

tels direkter Immunfluoreszenz in einer perilasionalen

Hautbiopsie bzw. die Bestimmung von Endomysium

im Haut-Ak (IgA / 1gG) bzw. Transglutaminase-Ak (IgA)

mittels ELISA ist indiziert bei:

W Verdacht auf Blasen bildende Autoimmundermatosen
bei Kindern und Erwachsenen

W Ausschluss einer Autoimmundermatose bei Kindern
und Erwachsenen

W Patienten mit stark juckenden Hautveranderungen

M Einschatzung der Erkrankungsaktivitat bei Patien-
ten mit bekannter Dermatitis herpetiformis

W Monitoring des Therapieerfolges bei Patienten mit
bekannter Dermatitis herpetiformis

Labordiagnostik

Die Klinik und die histopathologische Untersuchung
liefern wichtige Hinweise fir die Diagnose Blasen bil-
dender Autoimmunerkrankungen. Der Nachweis der
Autoantikorper in der Haut mittels direkter Immun-
fluoreszenz und im Serum der Patienten mittels indi-
rekter Immunfluoreszenz und/oder ELISA stellt jedoch

Das Wichtigste auf einen Blick

Der Nachweis granuldrer IgA-Ablagerungen an
der epidermalen Basalmembran mittels direk-
ter Immunfluoreszenz bzw. IgA-Autoantikorper
gegen Endomysium im Haut-Ak (IgA / IgG) und/
oder Transglutaminase-Ak stellt eine zwingende
Voraussetzung fir die Diagnose einer Dermatitis
herpetiformis dar.

eine zwingende Voraussetzung fir die Diagnose einer
bullésen Autoimmundermatose dar.

Dabei werden bei der IFT auf Organschnitten/Spalt-
haut die im Serum zirkulierenden Autoantikérper
nachgewiesen. Die Zielantigene von Autoantikdrpern
werden zur Bestdtigung im monospezifischen ELISA
detektiert. Haufig ist die Diagnose einer Dermatitis
herpetiformis daher bereits durch eine serologische
Untersuchung maglich. Der Nachweis von Autoanti-
kérpern in der Haut durch direkte Immunfluoreszenz
sichert die Diagnose einer bullésen Autoimmunder-
matose, auch wenn hierfir noch keine spezifischen
histologischen Veranderungen nachweisbar sind. Die
direkte Immunfluoreszenz zeigt pathognomonische
granulare Ablagerung von IgA an der dermoepiderma-
len Junktionszone, mit Betonung der Papillenspitzen.

Die Serumspiegel der Transglutaminase-Ak (IgA) kor-
relieren gut mit der klinischen Erkrankungsaktivitat
und sinken bei Einhaltung einer glutenfreien Diat ab.
Daher eignet sich die Bestimmung dieser Autoantikér-
per mittels quantitativer Immunoassays (ELISA) auch
als Verlaufsparameter.

Weiterfilhrende Labordiagnostik

Durch die Bestimmung von IgA sollte ein IgA-Mangel,
der bei 3-7% der Z16liakie-Dermatitis-herpetiformis-
Patienten vorkommt, ausgeschlossen werden. Bei
einem IgA-Mangel sollen zur weiteren Abklarung der
Dermatitis herpetiformis die Gliadin-Ak (deamidiert,
IgG) bzw. die Transglutaminase-Ak (IgG) bestimmt
werden. Erganzend ist eine HLA-Typisierung indiziert.

Bei positiver direkter Immunfluoreszenz und positivem
Haut-Ak (IgA) von Autoantikérpern gegen Endomysi-
um, aber negativem Nachweis fiir Transglutaminase-
Ak oder Gliadin-Ak (deamidiert, 1gG) beziehungsweise
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anderen Bindungsmustern im Haut-Ak, konnen dif-
ferenzialdiagnostisch weitere Untersuchungen zum
Ausschluss einer Pemphigoid-Erkrankung (BP180- und
BP230-Ak), eines Pemphigus (Desmoglein-1- und -3-Ak)
oder einer Epidermolysis bullosa acquisita (Kollagen-
Ak [Typ vi]) durchgefihrt werden.

Hinweise zu Probenentnahme und Praanalytik

Bei der Entnahme des Materials sollte darauf geachtet
werden, dass nicht-bullése (d.h. erythematose bzw.
gesund erscheinende) Haut in der Umgebung einer
frischen Blase entnommen wird. Innerhalb der Blase
kommt es zum enzymatischen Abbau von Immun-
globulinen, die so nicht mehr nachweisbar sind.
Biopsate aus der Mundhéhle sollen aus unauffalliger
Wangenschleimhaut entnommen werden.

Die Einsendung von Biopsaten fir die direkte Immun-
fluoreszenz sollte in Kochsalzlésung/Michels Medium
erfolgen und auf dem Einsendeformular (Uberwei-
sungsschein Muster 6/Pathologie) explizit angegeben
werden. Wird das Biopsatmaterial in Formaldehyd
eingesandt, kann lediglich eine konventionelle histo-
logische Untersuchung durchgefiihrt werden. Fir den
Versand ist der normale Postweq ausreichend, sofern

Webversion

dieser 48 Stunden nicht Gberschreitet. Fir die serolo-
gische Autoimmundiagnostik (Uberweisungsschein
Muster 10/Laboruntersuchungen) reicht die Einsen-
dung einer ungekihlten Serumprobe aus, da die Im-
munglobuline im Serum stabil sind.

Diagnostische Merkmale der Dermatitis herpetiformis (DH)

(a) Papeln und Blaschen bei einem Patient mit DH. (b) Histopathologisch
subepidermale Blasenbildung mit Entzindungsinfiltrat (H&E, x 200). (c) Di-
rekte Immunfluoreszenz einer perilasionalen Hautbiopsie zeigt granuldre
IgA-Ablagerungen an der dermoepidermalen Junktionszone (x 250). (d)
Nachweis zirkulierender IgA-Autoantikorper gegen Endomysium mittels in-
direkter Immunfluoreszenz auf Osophagus (Quelle: modifiziert nach Otten
et al., Curr. Mol. Med., 2014).

Hinweise zu Praanalytik und Abrechnung

Probenmaterial Biopsat in Kochsalz/Michels Medium, 0,5 ml Serum
Probentransport Standardtransport
Methoden Direkte Immunfluoreszenz, IFT, ELISA

EBM GOA 1-fach 1,15-fach
Direkte Immunfluoreszenz 19320 € 24,40 4815 € 20,40 € 23,46
Haut-Ak (IgA / 1gG) 2Xx32505 €19,00 2 x 3838 € 59,46 €68,38
Transglutaminase-Ak (IgA) 32479 € 14,70 3897 € 29,73 € 34,19
Ausnahmekennziffer keine
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