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Vorgehen
Management

Diagnose

stellen

* Anamnese mit akutem,
foudroyantem Verlauf

* Generalisierte Hautsymptome
mit Pustulose

o Systembeteiligung mit Fieber
und hohem Krankheitsgefiihl

© Komorbiditat abklaren

e Labor: Biopsie, Allgemein-/
Entziindungsdiagnostik

Typische
Hautsymptome
dokumentieren

e Pusteln, konnen konfluieren
o Erytheme

e Schuppung

© Hautschmerzen

 Pruritus

® Brennen

Systemische

Zeichen prifen @
o Starkes Krankheitsgefiihl

o Unwohlsein

* Abgeschlagenheit

o Fieber

o Schwellungen

e Kopfschmerzen

o Gelenkschmerzen
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Merkmale

der GPP -
Klinik und Trigger

Definition @
® Schwere, seltene, klinisch

heterogene neutrophile Haut-
und Systemerkrankung mit
generalisierter Pustulose
(ERASPEN-Kriterien)

® [L36RN-, AP1S3-, CARD14-
Mutationen, nicht mit HLA-Cwé
assoziiert

Schweregrad e
o Im akuten Schub schwere

Haut- und Allgemeinsymptomatik,
sehrstarke EinbuBen an Lebens-
qualitat

e Lebensbedrohliche Zusténde auf-
grund von Komorbiditat und systemi-
schen Komplikationen beschrieben

Klinik an der Haut
o GroBflachige entziindliche
Areale mit sterilen Pusteln

auf schmerzempfindlicher,
erythematdser Haut

Verlauf @

® ca. 70% chronisch-persistierend
o ca. 30% episodisch, sehr variabel

Trigger e
o Arzneimittel
o Infektionen

o Schwangerschaft
e Stress”
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Differential-

diagnose
GPP vs. PV

o Meist akuter, fulminanter Beginn

e Haufiger schwere Schiibe

o Feuerrote Erytheme und Pusteln,
die konfluieren konnen

o Starkes Krankheitsgefiihl

 Kann mit und ohne PV auftreten

 Meist schwere systemische
Symptome

o Aufféllige Laborwerte (z. B. CRP)

o Schliissel-Zytokin: IL-36

PV = Psoriasis vulgaris

 Meist schleichender Beginn

e Chronisch-rezidivierend

o Schuppige, erythematdse,
scharf begrenzte Plaques

o Selten schwere Allgemein-
symptomatik

o Pathogenetisch von der IL-23/
Th-17-Achse bestimmt
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Krankheits-

last
Fakten

Negativer
Einfluss auf
o Allgemeinbefinden

o Lebensqualitat (z. B. DLQI)

* Depressivitat und Angstlichkeit
(z. B. HADS)

o Gefiihl der Stigmatisierung
o Arbeitsfahigkeit (z. B. WPAI)

Komorbiditdt @

© 40-60 % Psoriasis vulgaris

o Gehauft kardiovaskulare und
metabolische Erkrankungen,
Arthritiden, Uveitis

Komplikationen Q

® Sepsis

o Acute respiratory distress
syndrome (ARDS)

o Kardiovaskularer Schock

o Nierennekrose

o Neutrophile Cholangitis
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Differential-
diagnose
GPP vs. AGEP, PCP

© AGEP = Akute generalisierte
exanthematische Pustulose

© Durch Arzneimittel, selten durch
akute Infektionen ausgelost

 Disseminierte, sterile Pusteln
auf 6dematosem Erythem

o Fieber, Leukozytose, massive
Neutrophilie

e Nach abruptem Beginn Dauer
ca. zwei Wochen

 PCP = Psoriasis vulgaris cum
pustulatione

o Eruptiver Schub von frischen
Pusteln, beschrankt auf Psoriasis-
Plagues (innen, am Rand)

o Storungen des Allgemeinbefin-
dens (auch Fieber moglich)

e Pathogenetisch von der IL-23/
Th-17-Achse bestimmt

e Verschwinden der Pusteln
nach Stunden bis Tagen

o Oft Lokaltherapie ausreichend
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Epidemio-
logie
Fakten

Vorkommen

 Wenige Tausend Menschen
erkranken in Deutschland
jéhrlich an GPP

® 250-500 werden jahrlich
stationdr behandelt

e Frauen > Manner

o Alter: Median 40-60 Jahre,
alle Altersgruppen maglich

Ethnische
Variationen

o Gehauftes Vorkommen in
Japan und anderen asiatischen
Regionen sowie Nordafrika
aufgrund héherer Allelfrequenz
von /L36RN-Mutationen

Anteil an IL36RN-Mutationen bei
GPP-Patient*innen:

o China 46,8-60,5%
e Europa 34,7 %

® (Ostasien 28,8 %

o Siidasien 0%

o Haufigkeit der Mutationen bei
GPP-Patient*innen ohne Psoriasis
(70,6-79,2 %) hoher als bei denen
mit Psoriasis (36,8-37,8 %)

* Dies giltvorallem in Japan
(81,8 %) und Deutschland (46,2 %)

Kharawala S etal. Expert Rev Clin Immunol.
2020 Mar;16(3):239-252.




Schwere-

grade

Pusteln

0 = keine bis
4 = sehr starke Auspragung

1=Leicht
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Histologie
Typische
Merkmale

Munro- und Kogoj-
Mikroabszesse

Vaskuldre Ektasie und
spongiforme Pusteln

Ausgepragtes
neutrophiles Infiltrat

© Choon 2021 (Abb. oben),
El Sayed 2021 (Abb. Mitte, unten)




Schwere-

grade

Erythem

0 = keine bis
4 = sehr starke Auspragung

1=Leicht

4 = Sehr stark
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Scoring
GPPGA

Generalized Pustular
Psoriasis Physician
Global Assessment
(cPPGA)

o Der GPPGA wird aus den
drei Komponenten ,Pusteln”,
,Rotung” und ,Schuppung”
gebildet

e Die drei werden einzeln nach der
Skala von 0 bis 4 eingeschatzt,
dann der Mittelwert gebildet

o Der Mittelwert wird durch Rundung
dem GPPGA-Gesamtwert zugeord-
net (Tabelle)

Mittelwert aus
Pusteln, R6tung
und Schuppung
Gesamtwert
Beschreibung

GPPGA-

Keine
(clear)

Leicht
(almost clear)

Mittel
(mild)

Stark
(moderate)

Sehr stark
(severe)

Choon SE, etal. BMJ Open 2021.
Bachelez H, etal. NEJM. 2021.



Schwere-

grade
Schuppung

0 = keine bis
4 = sehr starke Auspragung

1=Leicht

4 = Sehr stark
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PP

Dokumentation

Empfehlung

In der Praxis hat sich zur Verlaufs-
beurteilung primér der GPPGA
bewahrt. Ferner sollten die
subjektiven Symptome Pruritus
und Schmerz gemessen werden
Zur regelmaBigen Erfassung der
Lebensqualitét werden primér
der DLQI, ggf. auch generische
Instrumente empfohlen.

Schweregrad

© GPPGA (Generalized Pustular
Psoriasis Physician Global
Assessment)

© BSA (Betroffene Karperoberflache)

Bei assoziierter Psoriasis vulgaris:

© PASI (Psoriasis Area and Severity
Index)

Pruritus und Schmerz

Jeweils eine

© NRS (Numerische Ratingskala) mit
Skala von 0 bis 10 oder 0 bis 100

Méglich, aber weniger empfohlen:
o VAS (Visuelle Analogskala)
© VRS (Verbale Ratingskala)
Lebensqualitdt
* DLQI (Dermatology Life Quality Index)
e ggf. SF-36, EQ-5D
Behandlungsnutzen

 PBJ (Patient Benefit Index)
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GPP
Therapieziele

. Diagnose sichern,
Schweregrad ermitteln

. Systemreaktion reduzieren

. Akutsymptome (Fieber,
Schmerzen) kontrollieren

. Vitalfunktionen sichern

. Hautsymptome unter
Kontrolle bringen
(Pustulose, Entziindung)

. Kardiovaskuldre Symptome
kontrollieren

. Medikamente auf
Erhaltungsphase
liberleiten

. Komorbiditat mit
behandeln

. Symptome weiter
kontrollieren

. Rezidive friihzeitig
erkennen

. Rezidivprophylaxe der
Systementziindung,
wenn notig

Patienten-Bedirfnisse
Top 5 Ziele

Durch die Behandlung ...

1.von allen Hautveranderungen
geheilt sein

2. keine Schmerzen mehr haben

3. eine Kontrolle tiber die
Erkrankung zuriickgewinnen

4. sich nicht mehr krank fihlen

5. eine klare Diagnose und
Therapie finden
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Register

Hintergrund

PPP und GPP sind seltener
als die Psoriasis vulgaris; GPP
istsogar eine duBerst seltene
Erkrankung

Registerziele

Erkenntnisse tiber klinische
Formen und die reale Versor-
gung von PPP und GPP zu
gewinnen und ein einheitliches
Langzeit-Krankheitsregister in
Deutschland und nachfolgend in
Europazu etablieren

Einschlusskriterien

Palmoplantare Pustulose,
Generalisierte Pustuldse Psoriasis
Alter: ab 18 Jahren

o Aktiv seit Dezember 2021
o Erstanmeldung unter:
www.ppbest.de

EEaE

Fect
[=

Registerleitung:

PD Dr. med. Dagmar Wilsmann-Theis
Prof. Dr. med. Rotraut MoBner

Prof. Dr. med. Matthias Augustin
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Expertenrat &
Informationen

GPP-Online-Konsil

PsoNet bietet mit derma2go
ein GPP-Online-Konsil fiir alle
Dermatolog*innen in Deutschland.

Expertenrat aus erster Hand:

psonet.de/GPPkonsil

In Kooperation mit:

PsoNet - Regionale Psoriasisnetze

PsoBest - Dt. Psoriasis-Register

PPBest - Psoriasis Pustulosa
Register

Navarini AA et al. ERASPEN Network.
European consensus statement on
phenotypes of pustular psoriasis.

J Eur Acad Dermatol Venereol. 2017
Nov;31(11):1792-1799.

Bachelez H, etal. Trial of Spesolimab
for Generalized Pustular Psoriasis.
NEJM. 2021 Dez;385:2431-2440.

Weiterfihrende Literatur zur GPP
www.gppmeter.com
(inklusive GPP Pocket Guide)




wagl Sl 7l £l (4} L oL 6 8 L 9 S Y £ T 1 (o]

ol = |

DY S-WaYyAi3-ddO



GPP -
eine seltene Erkrankung
mit schwerem Verlauf

Wissenschaftliche Bearbeitung:

Prof. Dr. med. Matthias Augustin
Institut fir Versorgungsforschung

in der Dermatologie und bei Pflege-
berufen (IVDP), Universitatsklinikum
Hamburg-Eppendorf (UKE)

Prof. Dr. med. Ulrich Mrowietz
Psoriasis-Zentrum, Klinik fiir
Dermatologie, Universitatsklinikum
Schleswig-Holstein, Campus Kiel

© M. Augustin

Mit freundlicher Unterstiitzung:

Boehringer Ingelheim GmbH & Co. KG
Binger StraBe 173
55216 Ingelheim am Rhein
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gpp-diagnose.de



