o
“ﬁﬁ.‘_f;'

Nonbulleus pemfigoid: toevoeging

aan DD van pruritus en prurigo

J.M. Meijer

Het identificeren van een oorzaak van chronische jeuk is niet zelden een uitdaging voor de dermatoloog, zeker
bij oudere patiénten. Jeuk is een veelvoorkomend symptoom geassocieerd met verschillende dermatosen, of
een uiting van diverse systemische, neurologische of psychiatrische aandoeningen met mogelijk normaal uit-
ziende huid of alleen secundaire huidafwijkingen zoals excoriaties of prurigo papels. Het onder dermatologen
welbekende acroniem HUIDPASTA is een belangrijk hulpmiddel om structuur aan te brengen in de analyse van
chronische jeuk, waarbij een extra P in HUIDPASTA opgenomen zou kunnen worden voor pemfigoid.

EEN EXTRA P IN HUIDPASTA

Bij patiénten met chronische jeuk kan HUIDPASTA voor der-
matologen een hulpmiddel zijn in de systematische analyse
naar de onderliggende oorzaak van jeuk. [1] De differentiéle
diagnose kan gerichter worden door onderscheid te maken
tussen primaire huidafwijkingen bij dermatologische oorza-
ken en secundaire huidafwijkingen door chronisch krabben
bij niet-dermatologische oorzaken, zoals internistische, psy-
chiatrische of neurologische aandoeningen. Er kan echter
sprake zijn van een mengbeeld van deze factoren en bij een
deel van de patiénten met chronische jeuk zonder huidaf-
wijkingen wordt echter geen oorzaak gevonden, genaamd
chronische jeuk van onbekende origine (Chronic Pruritus of
Unknown Origin, voorheen pruritus sine materia).

De P in HUIDPASTA staat voor psychogene jeuk, door psychi-
atrische of neurologische aandoeningen. De P van pemfigoid
zou een nuttige toevoeging aan HUIDPASTA zijn, vanwege
recente inzichten dat de sterk jeukende auto-immuunziekte
pemfigoid zonder blaren voor kan komen, mét of ook zon-
der primaire huidafwijkingen. [2] De meest voorkomende en
meest bekende vorm van pemfigoid is bulleus pemfigoid, met
een herkenbare typische klinische presentatie bij voorna-
melijk oudere patiénten met sterke jeuk, urticariéle plaques
en pralgespannen blaren. Patiénten met bulleus pemfigoid
kunnen gedurende weken tot maanden een prodromale fase
doormaken van jeuk met mogelijk inflammatoire huidafwij-
kingen, voorafgaand aan ontwikkeling van blaren. In recente

Figuur 1. Eczemateuze plaques
en lichenificatie met secundaire
huidafwijkingen van excoriaties
op de bovenrug door chronisch
krabben bij een patiént met non-
bulleus pemfigoid.
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jaren is er steeds meer aandacht voor ‘atypische’ presentaties
binnen het klinische spectrum van pemfigoid en duidelijk

dat een deel van de patiénten (geschat 20-25%) zich niet pre-
senteert met blaren op de huid. [3] Zo zijn er atypische vari-
anten van pemfigoid beschreven zonder blaarvorming onder
diverse namen zoals papulair pemfigoid, pemfigoid nodularis,
erythroderm pemfigoid of ‘pruritic nonbullous pemphigoid'.
Hieronder worden deze recente ontwikkelingen en eigen erva-
ringen op het gebied van nonbulleus pemfigoid besproken.

KLINISCHE KENMERKEN VAN NONBULLEUS
PEMFIGOID

In een systematische review naar de gerapporteerde klinische
kenmerken in de literatuur over patiénten met nonbulleus
pemfigoid werden 139 casus geidentificeerd. [3] Met een
gemiddelde leeftijd van 74,9 jaar betrof dit een populatie van
voornamelijk oudere patiénten. Jeuk was bij 100% van de
patiénten aanwezig, de meest voorkomende klinische ken-
merken waren erythemateuze en urticariéle plaques (52,3%),
papels of nodi (20,5%) en eczemateuze afwijkingen (12,1%;
figuur 1). Een belangrijk gegeven was de gemiddelde duur van
het begin van symptomen tot diagnose van 22,6 maanden,
wat de uitdaging in herkenning van nonbulleus pemfigoid
onderstreept. Bij slechts 9,8% ontwikkelde zich blaren tijdens
het ziektebeloop, gemiddeld 10 maanden na de diagnose.
Opvallend genoeg werd ook gezien dat bij een kleine groep
patiénten (4,5%) sprake was van pruritus zonder primaire hui-
dafwijkingen.

In een retrospectieve studie beschreven we de kenmerken van
69 patiénten met nonbulleus pemfigoid in het Universitair
Medisch Centrum Groningen, Expertisecentrum voor
Blaarziekten. [4] Vrijwel alle patiénten hadden jeuk en excori-
aties, bij 58% was sprake van gegeneraliseerde jeuk. De gemid-

Figuur 2. Secundaire huidaf-
wijkingen van excoriaties op de
bovenrug bij pruritus zonder
primaire huidafwijkingen bij
een patiént met nonbulleus
pemfigoid.

delde leeftijd van 76 jaar komt overeen met bulleus pemfigoid,
ook bij deze patiénten was de duur van begin van symptomen
tot diagnose erg lang (gemiddeld 28,9 maanden). De meest
voorkomende klinische kenmerken waren papels/nodi (37%)
en opvallend genoeg jeuk zonder primaire huidafwijkingen
(22%; figuur 2). Een huidbiopt voor histopathologie was weinig
bijdragend voor de diagnose, met voornamelijk eosinofiele
dermatitis met of zonder spongiose. De diagnose werd beves-
tigd via een lesionaal biopt voor directe immuunfluorescentie
(positief bij 60%) en immuunserologische testen door middel
van indirecte immuunfluorescentie (positief bij 69%). Tijdens
follow-up ontwikkelde zich blaren bij 17% van de patiénten,
voornamelijk bij patiénten met positieve antistoffen tegen
het BP180 eiwit in de basaalmembraanzone. Het aanzienlijke
aandeel van 22% pruritus zonder primaire huidafwijkingen
binnen dit cohort zou verklaard kunnen worden door de stan-
daard diagnostiek met immuunfluorescentie en immuunsero-
logie bij patiénten met pruritus en prurigo in het UMCG.

STEEKPROEF IN VERPLEEGHUIS: PEMFIGOID ALS
OORZAAK VAN CHRONISCHE JEUK

Vanwege de sterke associatie van pemfigoid met jeuk en ver-
oudering is het een relevante vraag hoe vaak pemfigoid een
oorzaak van jeuk bij ouderen zou kunnen zijn. Om hier meer
inzicht in te verkrijgen, is een cross-sectionele studie opge-
zet om een steekproef te nemen hoe vaak jeuk en pemfigoid
voorkomen bij bewoners van verpleeghuizen, een potentiéle
hoog-risico populatie. In de SSENIOR studie onderzochten
wij 125 deelnemers (gemiddeld 84 jaar) in verpleeghuizen in
Noord-Nederland voor jeuk en pemfigoid specifieke anti-
stoffen in bloed, met tevens optioneel een biopt voor directe
immuunfluorescentie. [5] Bij 47% (59/125 deelnemers) was jeuk
aanwezig, of tekenen van jeuk of krabben op de huid. Bij het
merendeel was sprake van chronische jeuk (>6 weken, 81%).
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Binnen deze groep met jeuk was een diagnose pemfigoid
gesteld bij 12% (7/59 deelnemers) en bij deelnemers met ernsti-
ge jeuk bij 50% (4/8 deelnemers). Er waren 3 deelnemers met
bulleus pemfigoid, herkend en vastgesteld door de specialist
ouderengeneeskunde. Bij 4 deelnemers was echter sprake van
nonbulleus pemfigoid, met een eerdere diagnose van chro-
nische jeuk of eczeem. Deze studie geeft een ander klinisch
beeld dan wat dermatologen kennen van bulleus pemfigoid en
is mogelijk het topje van de ijsberg, in plaats van een typische
blaarziekte een spectrum van een jeukende auto-immuunziek-
te van de huid met mogelijk blaren.

. SAMENVATTING

- Nonbulleus pemfigoid kan een onderliggende oorzaak zijn
van chronische jeuk, voornamelijk bij oudere patiénten.

¢ Vanwege de diverse klinische presentaties van nonbulleus
. pemfigoid, met of zonder primaire huidafwijkingen, is

- de herkenning uitdagend en aanvullende diagnostiek

¢ voor deze auto-immuunziekte aangewezen. Slechts een
kleine minderheid ontwikkelt blaren op de huid (bulleus

- pemfigoid), mogelijk pas jaren na de diagnose.

- TREFWOORDEN
- Jeuk - pruritus — prurigo - nonbulleus pemfigoid - bulleus
¢ pemfigoid - veroudering

- KEYWoORDS
¢ ltch — pruritus — prurigo - nonbullous pemphigoid - bullous
. pemphigoid - ageing

CONCLUSIE

Nonbulleus pemfigoid kan een onderliggende oorzaak zijn
van chronische jeuk, met name bij oudere patiénten. Vanwege
de diverse klinische presentaties van nonbulleus pemfigoid,
met of zonder primaire huidafwijkingen, is de herkenning uit-
dagend en aanvullende diagnostiek voor deze auto-immuun-
ziekte aangewezen. Een extra P zou daarom in het acroniem
HUIDPASTA opgenomen kunnen worden voor pemfigoid.
Slechts een kleine minderheid ontwikkelt blaren op de huid
(bulleus pemfigoid), mogelijk pas jaren na de diagnose.
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