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Anamnese

Eine 80-jdhrige Patientin stellte sich erst-
malig mit Epiphora, Trichiasis und Binde-
hauthyperamie vor. Der Visus lag bei Hand-
bewegungen rechts und 0,16 am linken
Auge. Eine laterale Ziigelplastik am linken
Auge sei bereits vor mehreren Jahren ex
domo erfolgt.

Anamnestisch waren an Vorerkrankun-
geneinVorhofflimmern, eine Hypercholes-
terindmie, Mammakarzinom (chemothera-
peutisch und operativ versorgt) und eine
Niereninsuffizienz bekannt. Rheumatolo-
gische oder dermatologische Erkrankun-
gen verneinte die Patientin. Es waren kei-
ne Allergien bekannt, und zum Zeitpunkt
der Erstvorstellung wurden keine Augen-
tropfen angewandt.

Bei auffélliger Fornixverkiirzung und
Symblephara (@ Abb. 1) erfolgte eine um-
fassende Abkldrung der Verdachtsdiagno-
se eines okuldren Schleimhautpemphigo-
ids (OSP). Nach Mondino und Brown lag kli-

nisch am rechten Auge bereits bei Erstvor-
stellung das Stadium IV und am linken Au-
ge lag das Stadium II-ll vor. Serologische
Untersuchungen ergaben keinen Autoan-
tikorpernachweis. Es lagen keine extraoku-
laren Manifestationen eines Pemphigoids
vor. Im Verlauf erfolgte zudem eine Dia-
gnosesicherung mittels Bindehautbiopsie.

Die Patientin erhielt initial 50 mg Pred-
nisolon, und es wurde eine Lokaltherapie
mit Ciclosporin 2% begonnen. Im Ver-
lauf wurde das Prednisolon auf eine Er-
haltungsdosis von 5mg reduziert und zu-
satzlich eine Systemtherapie mit Myco-
phenolat-Mofetil 1500 mg in Riicksprache
mit den Rheumatologen und Dermatolo-
gen tdglich begonnen. Nach medikamen-
toser Einstellung und einer Lidrekonstruk-
tion nach Ohashi [1] am linken Auge bei
entropiumbedingter Trichiasis kam es zum
Visusanstieg auf 0,4 links und zu einem
reizfreieren Befund (@ Abb. 1). Postopera-
tiv zeigte sich eine Befundstabilisierung.
Ein Jahr nach Einleitung der Systemthera-

Abb. 1 A aInitialer Ausgangsbefund mit Trichiasis und Unterlidentropium (Stadium Il nach Mondino
und Brown) am linken Auge. b Befund 6 Wochen nach erfolgter Lidrekonstruktion nach Ohashi. Die
Faden sind liber Silikonlaschen gekniipft. Die U-Nahte wurden bei Wiedervorstellung entfernt
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Abb. 2 A a Ausgepragtes Ankyloblepharon nach Reaktivierung des OSPnach COVID-19- und Zoster-ophthalmicus-Erkran-
kung.Befund des reaktivierten Schleimhautpemphigoids am linken Auge. b Postoperatives Ergebnis nach Er6ffnung dertem-
pordren Tarsorrhaphie mit nahtfixierter lllig-Schale. ¢ Befund 3 Monate postoperativ

pie des OSP erkrankte die Patientin jedoch
innerhalb von 2 Monaten an COVID-19 und
danach an einem Zoster ophthalmicus.

Befund

Es folgte eine Reaktivierung der Erkran-
kung mit v. a. am linken Auge beginnen-
dem Ankyloblepharon sowie vaskuldrem
Pannus der Hornhaut mit Ulkus (Stadium [V
nach Mondino und Brown) (@ Abb. 2). Es
zeigte sich zudem eine erneute Lidfehlstel-
lung mit Entropium des Ober- und Unterli-
des. Der Visus nahm links auf die Wahrneh-
mung von Handbewegungen ab, rechts
auf lux projectio recta. Das Mycophenolat-
Mofetil wurde wahrend der akuten Infek-
tionsphase auf 1000 mg téglich reduziert.
Die Tensiowerte waren palpatorisch nor-
moton. Fundoskopisch zeigte sich eine se-
nilatrophe Papille bei Netzhautanlage am
linken Auge, rechts lag sonographisch eine
Netzhautanlage vor.

Diagnose

Es wurde die Diagnose eines reaktivierten
okularen Schleimhautpemphigoids (Stadi-
um IV nach Mondino und Brown) nach ei-
ner Zoster-ophthalmicus- und COVID-19-
Erkrankung gestellt.

Therapie und Verlauf

Nach Abwarten des akut inflammato-
rischen Prozesses wurden die topische
und systemische Therapie optimiert. Es
erfolgten eine Symblepharotomie, Pan-
nektomie, Mitomycin-C-Anwendung und
eine Fornixexpansion mit Amnionmem-

brantransplantat und nahtfixierter lllig-
Schale. Neben der Dauertherapie mit Ci-
closporin 2% und Mycophenolat-Mofetil
wurde eine intensive Lokaltherapie mit
Tranenersatzmitteln und glukokortiko-
idhaltigen Augentropfen veranlasst. Es
erfolgte zudem eine antibiotische Ab-
schirmung mit konservierungsmittelfrei-
en Ofloxacin-Augentropfen. Postoperativ
kam es zu einem Visusanstieg auf Fin-
gerzdhlen und Befundverbesserung. Die
Patientin berichtete vom Wiedergewinn
ihrer Orientierungsfahigkeit.

Im weiteren Verlauf entwickelte die
Patientin jedoch eine Limbusstammzel-
linsuffizienz mit weiterem Progress des
Schleimhautpemphigoids samt erneuter
Symblepharonbildung. Auch eine erneute
Fornixexpansion konnte keine Visusbes-
serung mehr erzielen. Das Follow-up liegt
bei 1,5 Jahren.

Diskussion

Das okuldre Schleimhautpemphigoid
(OSP) stellt eine chronisch fortschreitende
Autoimmunerkrankung mit progressiver
Bindehautvernarbung dar, die auf einer
Autoimmuntyp-II-Uberempfindlichkeits-
reaktion beruht [2]. Viruserkrankungen
konnen eine Erstmanifestation oder wie in
diesem Fall eine Reaktivierung bestehen-
der Pemphigoiderkrankungen bedingen
[3].

Aufgrund der immunsuppressiven Sys-
temtherapie stellen Patienten mit OSP eine
Hochrisikogruppe fiir Infektionskrankhei-
ten dar [4]. Die genaue pathogene Bezie-
hung zwischen OSP und viralen Infektio-
nen ist jedoch nicht vollsténdig verstan-

den. Es werden verschiedene Mechanis-
men, die sowohl genetische Faktoren als
auch Umwelteinfliisse umschlieen, disku-
tiert. Die 4 meistdiskutierten Hauptmecha-
nismen sind dabei die molekulare Mimikry
(Nachahmung molekularer Strukturen des
Wirts), eine ,bystander activation” (akute
Infektion bewirkt Aktivierung benachbar-
ter T-Zellen), die Aktivierung von T-Zel-
len durch Superantigene und das ,epito-
pe spreading” (Immunantwort weitet sich
liber das erkannte Epitop eines fremden
Antigens aus) [5].

In der Pathogenese des OSP ist die Bil-
dung von Autoantikérpern gegen Prote-
ine innerhalb der Basalmembranzone ent-
scheidend. Zu diesen Autoantikdrpern ge-
héren u.a. BP180, a6P4-Integrin, BP230
oder Laminin 332. Der Serologie kommt
in der Diagnosestellung in der Hinsicht
eine besondere Bedeutung zu, da insbe-
sondere Patienten mit Antikdrpern gegen
Laminin 332 ein erhohtes relatives Risi-
ko fiir solide Krebserkrankung aufweisen
[6]. Auch auf die Autoantikdrperprodukti-
on scheinen virale Erkrankungen Einfluss
zu nehmen. Kamya et al. konnten be-
reits zeigen, dass eine VZV-Infektion die
Antikdrperproduktion von BP180 steigern
kann [7].

Auch beim SARS-CoV-2-Virus ist bereits
bekannt, dass es Autoimmun- und rheu-
matische Krankheiten iiber die oben ge-
nannten Mechanismen bedingt und ein
hohes Ma an molekularer Mimikry zwi-
schen SARS-CoV-2 und BP180 vorliegt [5,
8]. Bisher gibt es jedoch noch keinen In-
vivo-Nachweis dieser Kreuzreaktivitat [9].
Neben Varizellen oder SARS-CoV-2 kdnnen
aber auch andere Erreger wie Zytomega-
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lie- oder Herpesviren Autoimmunreaktio-
nen auslésen. Zusammenfassend kdnnen
Verdnderungen des Immunsystems als Fol-
ge einer Infektion einen Krankheitsschub
eines okuldren Schleimhautpemphigoids
bedingen.

Schlussendlich kann das Krankheits-
bild des OSP nicht geheilt werden. Die
konsequente Anwendung der Lokal- und
v. a. aber der Systemtherapie sind bei Re-
aktivierung des Krankheitsbilds dabei fiir
den Erhalt des Sehvermdgens essenziell.
Operative Interventionen sollten zuriick-
haltend eingesetzt werden, sind aber bei
mechanischen Reizen zur Stabilisierung
notwendig. Eine mdgliche Therapieoption
stellt hierbei die Fornixexpansion mittels
AMT und nahtfixierter lllig-Schale dar.

Fazit fiir die Praxis

-~ Patienten mit OSP stellen unter immun-
suppressiver Therapie eine Hochrisiko-
gruppe fiir Infektionskrankheiten dar.

- Die konsequente Anwendung der Lokal-
und Systemtherapie sind bei Reaktivie-
rung des Krankheitsbilds fiir den Erhalt
des Sehvermdgens essenziell.

—~ Operative Interventionen sollten zuriick-
haltend eingesetzt werden, sind aber bei
mechanischen Reizen zur Stabilisierung
notwendig.

-~ Eine mdgliche operative Versorgung be-
troffener OSP-Patienten stellt die Fornix-
expansion samt Amnionmembrantrans-
plantation, modifiziert mit einer nahtfi-
xierten lllig-Schale, dar.
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