Pemphigus, een ernstige blaarvormende
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Met de term pemphigus wordt een aantal unieke, potentieel letale orgaanspecifieke auto-
immuunziekten aangeduid, waarbij de epidermis door autoantilichamen wordt beschadigd,
met als gevolg het ontstaan van intra-epidermaal gelokaliseerde blaren. Hoewel het hier gaat
om zeldzame ziekten is kennis van deze dermatosen van groot belang in verband met hun
ernst. Ofschoon de behandelingsmogelijkheden sterk zijn verbeterd, vormt het merendeel van
deze ziekten ook thans nog een ernstige bedreiging voor de gezondheid van de patiént.
Aangezien adequate specialistische zorg van de aanvang af geboden is, is tijdige herkenning
en vroege diagnostiek van groot belang.

Bij het ontstaan van pemphigus spelen auctieantilichamen tegen celoppervlakkenantigenen
van keratinocyten een essentiéle rol. De etiologie van pemphigus is onbekend. Er zijn twee
hoofdvormen van pemphigus, die elk een variant hebben: pemphigus vulgaris met pemphigus
vegetans en pemphigus foliaceus met pemphigus erythematodes. Van deze vormen van
pemphigus zullen het klinische beeld, de histopathologie, de differentieel diagnostiek en de
behandeling besproken worden.
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