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Editorial

Mucous membrane pemphigold (MMP) is a rare, chronic 
autoimmune blistering disease that predominantly af-
fects mucous membranes and can lead to severe, irre-
versible complications such as airway stenosis, esoph-
ageal strictures, and blindness if inadequately treated 
[1–3]. Despite advances in targeted immunotherapies, 
no randomized controlled trials (RCTs) have been con-
ducted in MMP to date. This is largely due to the rarity 
of the disease and, most importantly, the absence of 
validated, universally accepted disease severity scoring 
systems.

Validated scoring systems are essential for objective-
ly assessing disease activity, documenting treatment 
response, and making meaningful comparisons across 
clinical studies. This review evaluates existing global and 
site-specific scoring systems used in MMP and highlights 
their strengths and limitations. It also proposes the de-
velopment of a standardized 5-point Investigator’s Glob-
al Assessment (IGA) for MMP that is aligned with the U.S. 
FDA preferences and facilitates future RCTs [4].

Among the available global scoring tools, the Setterfield 
score emphasizes mucosal involvement but lacks valida-
tion and fails to distinguish disease activity from irrevers-
ible damage. The Mucous Membrane Pemphigoid Dis-
ease Area Index (MMPDAI) is currently the most widely 
recommended disease-specific tool, incorporating both 
activity and damage components. While partially validat-
ed and endorsed by European guidelines, this performs 
best in cases of mild disease and lacks sufficient granu-
larity for high-risk mucosal sites. The Autoimmune Bul-
lous Skin Disorder Intensity Score (ABSIS) has validated 
utility for oral MMP but is not disease-specific and omits 
ocular involvement.

Editorial

Das Schleimhautpemphigoid (SP) ist eine seltene, chroni-
sche autoimmune blasenbildende Hauterkrankung, die vor-
wiegend die Schleimhäute befällt und bei unzureichender 
Behandlung zu schweren, irreversiblen Komplikationen wie 
Atemwegsstenosen, Ösophagusstrikturen und Erblindung 
führen kann [1–3]. Trotz der Fortschritte bei gezielten Immun-
therapien wurden bisher keine randomisierten kontrollierten 
Studien (RCTs) zum SP durchgeführt. Dies ist vor allem auf 
die Seltenheit der Erkrankung und auch auf das Fehlen va-
lidierter, allgemein anerkannter Bewertungssysteme für den 
Schweregrad der Erkrankung zurückzuführen.

Validierte Bewertungssysteme sind unerlässlich, um die 
Krankheitsaktivität objektiv zu beurteilen, das Ansprechen 
auf die Behandlung zu dokumentieren und einen aussage-
kräftigen Vergleich zwischen klinischen Studien zu ermög-
lichen. Diese Übersicht bewertet bestehende globale und 
standortspezifische Bewertungssysteme, die bei MMP ver-
wendet werden, und hebt ihre Stärken und Grenzen her-
vor. Außerdem wird die Entwicklung einer standardisierten 
5-Punkte-Skala für die globale Beurteilung durch den Prüfer 
(Investigator’s Global Assessment, IGA) für SP vorgeschlagen, 
die den Präferenzen der US-amerikanischen FDA entspricht 
und zukünftige RCTs erleichtert [4].

Unter den globalen Bewertungssystemen legt der Setterfield-
Score den Schwerpunkt auf die Beteiligung der Schleimhäu-
te, ist jedoch nicht validiert und unterscheidet nicht zwischen 
Krankheitsaktivität und irreversiblen Schäden. Der Mucous 
Membrane Pemphigoid Disease Area Index (MMPDAI) ist 
derzeit das am häufigsten empfohlene krankheitsspezifische 
Instrument und berücksichtigt sowohl die Aktivität als auch 
die Schäden. Er ist lediglich teilweise validiert und wird von 
europäischen Leitlinien empfohlen, eignet sich daher am 
besten für leichte Erkrankungen, ist jedoch für Hochrisikobe-
reiche der Schleimhäute nicht detailliert genug. Der Autoim-
mune Bullous Skin Disorder Intensity Score (ABSIS) hat sich 
für die orale MMP bewährt, ist jedoch nicht krankheitsspezi-
fisch und lässt die Beteiligung der Augen außer acht.
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Angesichts der Einschränkungen globaler Instrumente sind 
ortsspezifische Bewertungssysteme für die SP von entschei-
dender Bedeutung. Der Oral Disease Severity Score (ODSS) ist 
für das orale SP validiert und weist eine ausgezeichnete Zuver-
lässigkeit auf, obwohl ihm eine Schadenskomponente fehlt. 
Es gibt Bewertungssysteme für den Kehlkopf, die jedoch noch 
nicht validiert sind. Bei okulären SP bewerten traditionelle Ins-
trumente wie die Foster-, Mondino- und Tauber-Scores in ers-
ter Linie Narbenbildung, berücksichtigen aber keine aktiven 
Entzündungen. Das Cicatrising Conjunctivitis Assessment Tool 
(CCAT) stellt einen bedeutenden Fortschritt dar, da es Entzün-
dungen, Narbenbildung und Morbidität unabhängig vonein-
ander bewertet, erfordert jedoch spezielle Geräte und weitere 
Validierung in verschiedenen Populationen.

Die verlässliche Bewertung der Lebensqualität (QoL) ist bei 
SP nach wie vor ungelöst. Es gibt keine SP-spezifischen, von 
Patienten berichteten Ergebniseinheiten. Aktuelle Leitlinien 
empfehlen spezifische Erfassungsinstrumente für autoim-
mun-bullöse Erkrankungen (ABQOL, TABQOL) und Anatomie-
spezifische Instrumente, obwohl deren Anwendbarkeit für 
Schleimhauterkrankungen begrenzt ist [5, 6].

Insgesamt unterstreicht die Übersicht den dringenden Bedarf an 
validierten, standardisierten und praktischen Bewertungssyste-
men – insbesondere einem FDA-konformen IGA –, um hochwer-
tige klinische Studien zu ermöglichen und die Bewertung neuer 
zielgerichteter Therapien bei MMP zu beschleunigen.
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Given the limitations of these global tools, site-specific 
scoring systems are urgently needed for MMP. The Oral 
Disease Severity Score (ODSS) is validated for oral MMP 
and demonstrates excellent reliability, although it lacks 
a damage component. Laryngeal scoring systems exist 
but have not been validated. For ocular MMP, traditional 
tools such as the Foster, Mondino, and Tauber scoring 
systems primarily assess scarring and are insensitive to 
active inflammation. The Cicatrising Conjunctivitis As-
sessment Tool (CCAT) represents a significant advance 
by allowing the independent evaluation of inflammation, 
scarring, and morbidity, but this requires specialized 
equipment and further validation in diverse populations.

No MMP-specific patient-reported outcome measures 
exist at this time for assessing quality of life (QoL). Cur-
rent guidelines recommend using autoimmune bullous 
disease–specific tools (ABQOL, TABQOL) and site-spe-
cific instruments, although their sensitivity to mucosal 
disease is limited [5, 6].

Overall, the review underscores a critical need for val-
idated, standardized, and practical scoring systems—
particularly an FDA-aligned IGA—to enable high-quality 
clinical trials and accelerate the evaluation of emerging 
targeted therapies in MMP.
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