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Hintergrund
• Pemphigus vulgaris (PV): typischerweise Nachweis von Dsg3-Antikörpern und klinisch mit oralen Erosionen assoziiert
• Pemphigus foliaceus (PF): Nachweis von Dsg1-Antikörpern, typischerweise ohne Schleimhautbeteiligung.
• Seltene Fälle: Orale Läsionen bei Dsg1-positivem und Dsg3-negativem Befund wurden nur vereinzelt beschrieben (z. B. 5 japanische Patienten)
→ Dieses seltene Muster wirft Fragen zur Desmoglein-Kompensation-Hypothese auf

Fallvorstellung
Patientin
• 65 Jahre
• Vorstellung mit seit 3,5 Monaten bestehenden schmerzhaften Erosionen der 

Unterlippe und Mundschleimhaut
• Zusätzlich neu aufgetretene Bläschen am Stamm

Diagnostik
Serologie:

Anti-Dsg1-Antikörper: positiv
Anti-Dsg3-Antikörper: negativ

Histologie: vereinbar mit Pemphigus vulgaris
Direkte Immunfluoreszenz (DIF): unauffällig

Klinischer Verlauf & Therapie
Initial:
Topische und systemische Glukokortikoide → keine ausreichende Wirkung
Weiterführend:

Mycophenolat-Mofetil → deutliche Besserung des Hautbefundes
Nebenwirkung: Effluvium → Abbruch

Umstellung auf Azathioprin:
Stabilisierung von Haut- und Schleimhautbefund
Bisher anhaltende Krankheitskontrolle

Schlussfolgerung
• Seltenes Phänomen: Dsg1-dominante Autoimmunität kann mukosale

Läsionen verursachen. Ähnliche Fälle wurden u. a. in einer japanischen 
Serie mit fünf Patienten beschrieben.

• Pathomechanismus: Beobachtung zeigt, dass weitere Autoantikörper 
und Mechanismen (Desmocollin, Plakin, Affinität, Epitope spreading) eine 
Rolle spielen könnten. Die Desmoglein-Kompensationstheorie ist 
unvollständig. 

• Diagnostische Konsequenz: Differenzierte serologische Testung und 
sorgfältige klinische Korrelation, wenn Dsg1-dominante Befunde mit 
mukosalen Erosionen einhergehen.

• Klinische Relevanz: Auch bei Mukosabefall differenzialdiagnostisch PF-
ähnliche/Dsg1-dominante Varianten berücksichtigen.
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