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Das Histologische Quiz 507

Anamnese
!

Die 47-jährige Patientin stellte sich mit infiltrier-
ten lichenifizierten Erythemen und Papulopus-
teln submammär und suprapubisch vor. Die Ver-
änderungen seien seit 5 Jahren wechselnd ausge-
prägt, bevorzugt in sommerlichen Wärmeperi-
oden, und juckten stark.

Klinischer Befund
!

Erytheme mit Papulovesikeln, düsterrotes vege-
tierendes Infiltrat (●" Abb.1).

Histologischer Befund
!

Die Epidermis zeigt Akanthose, akantholytische
Auflockerung und Ausbildung intraepidermaler
Spalträume ohne vollständige Ausbildung größe-
rer unilokulärer Blasen (●" Abb.2). Dyskeratosen
sind nur gering nachweisbar. Die Keratinozyten
weisen infolge inkompletter Akantholyse partiell
erhaltene Interzellularkontakte mit dem „Bild der
einstürzenden Backsteinmauer“ auf. Subepider-
mal findet sich ein chronisches, vorwiegend lym-
phozytäres Entzündungsinfiltrat. In der direkten
Immunfluoreszenz sind keine intraepidermalen/
interzellulären oder subepidermalen Ablagerun-
gen darstellbar.

Wie lautet die Diagnose?

(Auflösung nächste Seite)

Abb.1 Suprapubische Vesikel, Pustel
und vegetierende Plaque mit düsterrotem
Erythem.

Abb.2 Akanthose mit Parakeratose.
Ausgedehnte suprabasale Akantholyse
bei überwiegend noch erhaltenem Zell-
gefüge. Begrenzte akantholytische
Blasenbildung intraepidermal. Subepi-
dermales lymphozytäres Entzündungs-
infiltrat.

Krahl B. Testen Sie Ihr Fachwissen… Akt Dermatol 2015; 41: 507–508

D
ie

se
s 

D
ok

um
en

t w
ur

de
 z

um
 p

er
sö

nl
ic

he
n 

G
eb

ra
uc

h 
he

ru
nt

er
ge

la
de

n.
 V

er
vi

el
fä

lti
gu

ng
 n

ur
 m

it 
Z

us
tim

m
un

g 
de

s 
V

er
la

ge
s.



Auflösung
!

Diagnose: Morbus Hailey-Hailey.

Kommentar: Der sog. familiäre Pemphigus ist
eine autosomal dominant vererbte Genoderma-
tose, die ausnahmsweise auch als Spontanmuta-
tion auftreten kann. Der verantwortliche Gende-
fekt beruht auf einer Mutation des ATP2C1-Gens,
die zu einer Funktionsstörung des zellulären Kal-
zium-Signalwegs führt und damit die Funktion
desmosomaler interzellulärer Kontakte beein-
trächtigt [1]. Die unvollständige Akantholyse ist
Ausdruck der desmosomalen Insuffizienz bei er-
haltenen Restkontakten über Adhärensverbin-
dungen durch das Aktinfasersystem [2].
Die Erstmanifestation des Morbus Hailey-Hailey
hat ihren Altersgipfel in der 3.–4. Dekade. Unter
Mitwirkung mechanischer und thermischer
Faktoren erkranken vorzugsweise intertriginöse
Hautareale. Bei dem typisch chronischen und rezi-
divierenden Verlauf finden sich häufiger peripher
betonte Herde mit zentraler Abheilung. Das klini-
sche Bild kann phasenweisemit Vesikulation, Ero-
sion, Mazeration, Schuppenkrusten und Super-
infektion, subjektiv mit Juckreiz und Schmerzen
variieren. Schleimhautbeteiligung tritt nur aus-
nahmsweise auf. Eine in der Mehrzahl der Patien-
ten assoziierte longitudinale Leukonychie betrifft
besonders die Fingernägel und ist als klinisches
Diagnoseindiz verwendbar.
Differenzialdiagnostischer Abgrenzungsbedarf er-
gibt sich klinisch gegenüber anderen Formen von
Intertrigo, darunter Candidose, intertriginöser
Psoriasis, Impetigo, aber auch Kontaktdermati-
tiden. Klinisch und histologisch sind bullöse Auto-
immundermatosen, in erster Linie eineManifesta-
tion des Pemphigus vulgaris und speziell inter-
triginös des Pemphigus vegetans in Betracht zu
ziehen. Histologisch zeigt der Pemphigus vulgaris
in der Regel ausgeprägtere akantholytische Bla-
senbildung direkt suprabasal und mit Beteiligung
von Follikelepithelien. Bei Pemphigus vegetans
kann die Akantholyse in entzündlich verschlei-
erter Formmit epidermaler Hyperplasie und eosi-
nophilenhaltigen intraepidermalen Pusteln auf-
treten. Die eindeutige Abgrenzung des Morbus
Hailey-Hailey gegenüber bullösen Autoimmun-
dermatosen ist zusätzlich mit der direkten und

indirekten Immunfluoreszenz möglich. Der Mor-
bus Darier kann sich klinisch-topografisch gele-
gentlich ähnlich präsentieren. Histologisch steht
die Dyskeratose im Vorder- und Akantholyse im
Hintergrund [2].
Die Lokaltherapie des Morbus Hailey-Hailey rich-
tet sich symptomatisch gegen Mazeration, bakte-
rielle und ggf. mykotische Superinfektion sowie
den Juckreiz. Dafür können Kombinationen loka-
ler und systemischer antiseptischer bzw. antibio-
tischer Maßnahmen eingesetzt werden. Lokale
Kortikosteroidanwendung hat das intertriginöse
okklusive Milieu zu berücksichtigen. Wie bei
Morbus Darier kann eine sekundäre Herpes sim-
plex-Infektion (Eczema herpeticatum) den Ein-
satz von Aciclovir erfordern. Zur Reduktion des
Provokationsfaktors Schwitzen wurde auch Botu-
linumtoxin verwendet. Ablative Lasertherapie
und operative Dermabrasion nutzen die Regene-
rationsfähigkeit der betroffenen Flächen nach
Entfernung der erkrankten Epidermis von den
nicht betroffenen Adnexepithelien aus [3].
Der Morbus Hailey-Hailey wird in der gültigen
Lehrmeinung nicht zu den Autoimmundermato-
sen gezählt und daher die Begriffsbildung „Pem-
phigus“ als irreführend betrachtet. Neuere Pub-
likationen berichten aber über Nachweise von
Autoantikörpern bei Morbus Hailey-Hailey, da-
runter aktuell über Desmocollin 1- und Desmo-
collin 2-Antikörper in Korrelation mit aktiven
Krankheitsphasen [4]. Eine sekundäre Produktion
der Autoantikörper wird postuliert, die aber
neben anderen Faktoren erst zur klinischen
Manifestation des genetischen Defekts bei Mor-
bus Hailey-Hailey beitragen könnten [4].
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