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1. Allgemeines zu junktionaler 
Epidermolysis bullosa 

Junktionale Epidermolysis bullosa (JEB) ist der 
Überbegriff für alle EB-Formen, bei denen 
die Blasen innerhalb der Basalmembran ge-
bildet werden. Die Basalmembran ist die Ver-
bindungszone zwischen Oberhaut (Epidermis) 

und Lederhaut (Dermis). „Junktional“ kommt 
vom lateinischen Wort „iunctio“ und bedeutet 
übersetzt „Verbindung“. Diese Verbindung zwi-
schen diesen Hautschichten wird auch als Ba-
salmembran bezeichnet. Bei JEB treten, neben 
der Blasenbildung an der Haut, üblicherweise 
weitere Begleitsymptome auf. Je nachdem, 
welches Gen betroffen ist, unterscheiden sich 
die einzelnen JEB-
Formen deutlich. 
Eine exakte Dia-
gnosestellung ist 
daher bei Verdacht 
auf JEB besonders 
wichtig, um sich 
auf den weiteren 
Verlauf der Erkran-
kung einstellen zu 
können. 
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2. Intermediäre junktionale 
Epidermolysis bullosa 

Intermediäre JEB wird durch Veränderungen in 
den Genen für das Eiweiß Laminin oder Kolla-
gen 17 verursacht. Der Erbgang ist rezessiv. 
Näheres dazu finden Sie im Bereich Vererbung. 

	 2.1. Blasenbildung

Die Blasenbildung beginnt meist bereits bei 
der Geburt und kann bereits in den ersten Le-
benswochen sehr ausgeprägt sein. Die Blasen 
können am ganzen Körper entstehen oder, in 
manchen Fällen, nur an einzelnen Körperstel-
len auftreten. Ein Baby mit dieser EB-Form 
sollte daher gut beobachtet werden, um bei 
auftretenden Infektionen schnell reagieren zu 
können. 
Beim Abheilen der Blasen können oberflächli-
che Narben zurückbleiben, teilweise entsteht 
auch ein leichter Gewebeschwund (Atrophie) 
der Haut. Wärme und Schwitzen fördern die 
Blasenbildung, daher kommt es in der warmen 
Jahreszeit häufiger als sonst zur Bildung von 
Blasen und damit auch offenen Wunden und 
Krusten. Übermäßiges Schwitzen der Füße und 

milde Ver-
hornungs-
störungen 
an Handin-
nenflächen 
und Fußsoh-
len können 
e b e n f a l l s 
auftreten.
Bei einigen 
B e t r o f f e -
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Das Wichtigste in Kürze

Die Blasen werden in der Verbindungszone 
zwischen den Hautschichten gebildet
Die Blasenbildung kann sehr ausgeprägt sein
Verlust der Nägel, Zahnschmelzdefekte und Haar-
ausfall sind häufig
Eine Mitbeteiligung der Nieren ist möglich

(c) Anton Nalivayko on shutterstock

https://www.eb-haus.org/eb-handbuch/die-erkrankung/vererbung/
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stellen. Weitere mögliche Begleitsymptome 
sind Blutarmut, Ernährungsschwierigkeiten 
und Wachstumsverzögerungen. Gelegentlich 
können auch die Schleimhaut von Mund und 
Nase, seltener auch der Augen oder der harn-
ableitenden Organe, mitbeteiligt sein. 

	 2.3. Prognose 

Die Prognose ist bei intermediärer JEB trotz al-
ler Begleitsymptome im Allgemeinen gut. Be-
troffene können, je nach Schwere der Begleit-
symptome, eine normale oder leicht verkürzte 
Lebenserwartung haben. Die Ausprägung der 
Erkrankung reicht von sehr milden Verläufen 
bis zu schwereren Verläufen mit vielen und 
schweren Begleitsymptomen. Leider lässt sich 
der Verlauf im Einzelfall nicht vorhersagen. 
Grundsätzlich bleibt auch eine intermediäre 
JEB lebenslang bestehen. Eine bedarfsgerech-
te medizinische Begleitung ist in jedem Fall 
dauerhaft notwendig. Betroffene mit inter-
mediärer JEB haben ein leicht erhöhtes Haut-
krebsrisiko, weshalb regelmäßige Vorsorge-
untersuchungen durchgeführt werden sollten.

nen werden außerdem Hautverfärbungen be-
obachtet. Diese entstehen vermutlich durch 
Pigmentverschiebungen, die durch die Blasen-
bildung verursacht werden. Diese Pigmentver-
änderungen sind an sich harmlos, werden aber 
von den Betroffenen oft als störend empfun-
den, da die Haut dadurch fleckig wirkt. Immer 
wieder treten auch dunklere, muttermalähn-
liche Flecken (Nävi) auf. Diese sollten regel-
mäßig hautärztlich kontrolliert werden, um 
sicherzustellen, dass keine bösartige Verände-
rung vorliegt.

	 2.2. Begleitsymptome

Im weiteren Verlauf kommt es bei interme-
diärer JEB meist zu Veränderungen oder Ver-
lust der Finger- und Zehennägel. Da bei dieser 
Form auch der Aufbau der Zahnsubstanz ge-
stört ist, kann es zusätzlich zu ausgeprägten 
Zahnschmelzdefekten kommen. Daher ist eine 
sorgfältige Zahnpflege und regelmäßige zahn-
ärztliche Kontrolle besonders wichtig. Auch 
Haarausfall ist, besonders wenn die Genverän-
derung im Gen für Kollagen 17 lokalisiert ist, 
ein typisches Begleitsymptom. Dies ist medi-
zinisch unproblematisch, kann für Betroffene 
aber eine große psychische Belastung dar-
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