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Dermatovenerologicka klinika FN u sv. Anny v Brné a LF MU, Brno

Autoimunitni puchyinatd onemocnéni jsou vzéacnd orgdnové specifickd onemocnéni, charakteristicka tvorbou autoprotilatek
proti adhezivnim proteinim v oblasti desmosom a hemidesmosomU epidermis. Rozdélujeme je na nemoci skupiny pemfigu
s tvorbou intraepidermalnich puchyi a nemoci skupiny pemfigoidu s tvorbou puchyi{ subepidermalnich.

Zakladem diagnostiky téchto onemocnéni je komplex klinického vysetieni, histopatologického a imunofluorescen¢niho vysetieni,
stanoveni cirkulujicich autoprotilatek metodami nepfimé imunofluorescence, ELISA aimunoblotu, které umozni spravné zafazeni
podtypu onemocnéni a tim i volbu odpovidajici terapie.
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Diagnosis of autoimmune bullous diseases

Autoimmune blistering diseases are rare organ-specific autoimmune diseases characterized by autoantibodies against desmo-
somal and hemidesmosomal adhesive proteins of epidermis. They can be divided into two main groups — pemphigus group with
intraepidermal blisters and pemphigoid group with subepidermal blisters.

Correct diagnosis of the subtypes is based on a complex of clinical observation, histopatological and immunofluorescence exam-
inations, detection of circulating autoantibodies by indirect immunofluorescence, enzyme-linked immunosorbent assay (ELISA)

and immunoblotting, thus allowing the precise diagnosis and the choice of appropriate therapy.

Key words: pemphigus, pemphigoid, histology, immunofluorescence, ELISA.

Uvod

Autoimunitni bulézni onemocnéni (auto-
immune bullous diseases AIBD) jsou zavazna,
chronicky probihajici onemocnéni klize a sliz-
nic. Patii mezi vzacna onemocnéni s incidenci
okolo 0,1-20 pacientl na milion obyvatel za
rok. Jejich klinickych obraz a pribéh je velmi
pestry, od velmi zavaznych zZivot ohrozujicich
forem az po lokalizované formy postizeni.

Pro AIBD je charakteristickd pfitomnost
autoprotilatek, které se vazou na antigenni
struktury kze a sliznic, kde vyvolavaji poruchu
adheze, coz se klinicky projevi vznikem puchy-
0. Podle roviny puchyre je délime do dvou
skupin — s intraepidermalni tvorbou puchyie
a subepidermalni tvorbou puchyre (tab. 1).

Diagnostika

Pro spravnou terapii a zhodnoceni prog-
noézy je jejich komplexni diagnostika zasadni.
Kompletni diagnosticky postup by mél byt
proveden u kazdého nemocného.

Na zakladé klinického obrazu a anamnézy
provadime vysetieni histologické a imuno-
fluorescencni (IF) a komplementarni vysetieni

cirkulujicich autoprotilatek v séru (tab. 2).

1. Anamnéza

DuleZité jsou pfipadné provokac¢ni fakto-
ry jako infekce, malignity (thymom i benigni,
Castlemanova choroba, lymfomy, karcinomy
aj.), radioterapie, expozice toxickym latkam aj.
Lékova anamnéza mize odhalit Iéky indukova-

né onemocnéni — u pemfigu napt. penicilamin,
penicilin, fenoly, u pemfigoidu nové gliptiny aj.
DuleZitd je geneticka predispozice asociovana
s HLA, geograficko-etnické aspekty.

2. Klinické vysetreni

Vysetfujeme cely kozni povrch veéetné
sliznic dutiny Ustni a genitalu. Nutné je oto-
rinolaryngologické a o¢ni vysetfeni, pfipad-
né dalsi dle symptomatologie - pfi postizeni
ezofagu, anu.

Intraepidermalni AIBD
(nemoci skupiny pemfigu)

Pemphigus vulgaris (PV) je nejcastéjsi
formou z této skupiny nemoci. RozliSujeme
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Tab. 1. Autoimunitni bulézni onemocnéni prehled (1, 2, 3)

Intraepidermalni AIBD PIF NIF Hlavni autoantigeny
1gG,C3(IgA) Ezofagus/SSS (ELISA, blot)
Pemfigus vulgaris Slizni¢ni a mukokutédnni forma | ICS + ICS+ Dsgl, Dsg3
Pemphigus vegetans Podtypy Hallopeau a Neumann | ICS+ ICS+ Dsgl, Dsg3
Pemphigus foliaceus Mirné forma, i endemicka ICS+ horni tretina E | ICS+ Dsgl
Pemphigus erythematosus Fotosenzitivni forma ICS+, linie na BM ICS+ Dsgl, ANA
Paraneoplasticky pemfigus | Asociace s tumory ICS+, linie na BM ICS+, mo¢. méchyrt Dsgl, Dsg3, desmoplakin, epiplakin, envoplakin,
krysa + periplakin, BP230, Alpha-2-microglobuline-like-1,
plektin, desmokoliny 1,2,3, TG1
IgA pemfigus IgA protilatky ICS+ Malo senzitivni Dsg3, desmokolin 1
Pemphigus herpetiformis Vzécny ICS+ ICS+ Dsgl, Dsg3, desmokoliny 1,3
Subepidermalni AIBD
Buldzni pemfigoid Nejcastejsi AIBD BM+ SSS strop + BP 180 (kolagen XVII), BP 230
Pemphigoid gestationis BM+- Mélo citlivé BP 180 (BP 230)
(Cerstvy komplement)
Jizvici pemfigoid Slizni¢ni a kozni forma BM+- BM+-, 5SS strop idno | BP 180, laminin 332, a6(34 integriny
LinedrniIgA dermatoza IgA protilatky BM+ Malo citlivé 97kD, 120kD
Anti-laminin gamal pemfigoid | Vzécny BM+ SSSdno + laminin gamal (p200)
(@anti p200 pemfigoid)
Epidermolysis bullosa Klasicka, slizni¢ni a zanétliva BM+ SSSdno + kolagen VII
acquisita forma zaménitelna s BP
Dermatitis herpetiformis Asociace s celiakif Precipitaty v EMA + epidermalni/tkanova transglutamindza tTG, TG2 /eTG,
papilach TG3, endomysium, (retikulin)

Dsg — desmoglein, BM — bazdinf membrdna, TG - transglutamindza

dominantné slizni¢ni typ a mukokutanni typ.
Zpravidla se prvni projevy objevuji v Ustech
jako rekurentni vétsi afty (obr. 1.) Pozdéji
vznikaji mnohocetné plihé, bolestivé puchy-
fe na zdravé kiizZi a sliznicich, snadno praskaji.
Predilek¢né se objevuji na hlavé, na horni po-
loviné hrudniku a intertrigin6zné. V akutnim
stavu Ize puchyf vytvofit a strhnout i mecha-
nickym tlakem - Nikolského pfimy fenomén.

Pemphigus vegetans (Pveg) je subtyp PV
s tvorbou vegetujicich plaka v intertrigindz-
nich oblastech, pfedevsim v tfislech, mohu
byt detekovany i pustuly.

Pemphigus foliaceus (PF) je povrchova
forma pemfigu. Spise nez puchyie se objevuiji
mokvavé terciky, s vrstvenim Supin. Nepostihuje
sliznice a ma piiznivéjsi prognézu nez PV. Ma
fotosenzitivni formu pemphigus erythematosus
s pozitivitou ANA protilatek a pfevahou projevi
v slunci exponovanych oblastech.

Obr. 1. Pemphigus sliznicni postizeni

Paraneoplasticky pemfigus (PNP) je velmi
vzacna forma pemfigu, s pestrym klinickym
obrazem s tézkou mukositidou, postizenim
plic a kombinaci multiformnich, lichenoidnich
a puchyfnatych projeva.

U vzacného IgA pemfigu klinicky deteku-
jeme pustuly, ¢asto anularné konfigurované.

Vzacny pemphigus herpetiformis se kli-
nicky projevuje vysevy drobnych puchyika.

Subepidermalni AIBD
(nemoci skupiny pemfigoidu, EBA, DHD)

Buldézni pemfigoid (BP) - typické jsou vel-
ké napjaté puchyre s hemoragickym obsahem
na trupu i koncetinach, ¢asto na volarnich
¢astech predlokti, vnitinich stranach stehen.
Sliznice jsou postizeny zfidka. U ¢asti pacient(
se onemocnéni nejprve manifestuje jako ko-
piivkové nebo ekzémové plochy bez puchyid
(tzv. prebuldzni stadium). V malém procentu
piipadl je onemocnénilokalizované na malou
oblast kdize, napf. pretibialné.

Pemphigoid gestationis (PG) je vzacny, po-
stihuje Zeny v 2.-3. trimestru téhotenstvi nebo
¢asné po porodu. Projevuje se ve formé silné
svédivych erytematéznich az urtikarialnich
loZisek s naslednou tvorbou puchyii, typicky
periumbilikalné.

Slizni¢ni jizvici pemfigoid (mucous mem-
brane pemphigoid MMP, cicatricial pemphi-
goid CP) postihuje sliznice — nej¢astéji bukalni,
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dale sliznice orofaryngu, laryngu, ezofagu,
ocni spojivky, ale i nosu, genitélu, zevniho
zvukovodu. Puchyfte se hoji pomalu jizvenim
a srusty, plsobi stendzy. U o¢niho postizeni
muze dojit az k oslepnuti.

Jizvici pemfigoid Brunsting - Perry se pro-
jevuje jako erodovana loZiska s krustami na
k@zi krku a hlavy u starsich osob, mGze byt
zaménén s aktinickym postizenim.

Linedrni IgA dermatdza (Linear IgA bullous
disease LABD) - typicka je anularni konfigu-
race s puchyiky v okrajich, méné casto fixo-
vané figuratni erytémy. Postizeni sliznic byva
pomérné Casté.

Epidermolysis bullosa acquisita (EBA)
postihuje kdzi i sliznice. Ma nezanétlivou,
mechanobulézni formu s traumaticky indu-
kovanymi puchyfi, slizni¢ni formu a zénétli-
vou formu identickou s klinickym obrazem
BP. Prebulézné byva i fixovana urtika, zvlasté
u déti. EBA muze byt i lokalizovand, napf. na
bércich. Hoji se jizvami a milii.

Dermatitis herpetiformis — drobné silné
svédivé puchyrky se vysévaji v herpetiformni
konfiguraci predilekéné v oblasti kolen, lokt
a hyzdi, na hranici vlasové.

3. Histologické vysetfeni

Velmi dulezity pro vytéznost vysetieni je
spravny odbér vzorku. Vybirdme ¢erstvou mor-
fu, idealné maly puchyiek nebo okraj puchyre.

www.dermatologiepropraxi.cz



Tab. 2. Zdkladni diagnosticky postup
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Klinické podezieni na AIBD

eroze na sliznicich, puchyfe na kdzi

Histologické vysetreni

biopsie z drobného nebo okraje Cerstvého puchyre

Priméa imunofluorescen¢ni metoda

biopsie z perilezionalni tkané

imunofluorescencni metodou

Serologické vysetreni cirkulujicich autoprotildtek nepfimou

opici ezofadgus, priméati kize, bunécné substraty, mocovy méchyr krysy, biochipy

Serologickeé vysetienf cirkulujicich autoprotilatek metodou ELISA

protilatky proti desmogleinu 1 a 3, BP230, BP180, envoplakinu, kolagenu VII, lamininu 332

Imunoblot, imunoprecipitace

méné Casté antigeny na specializovanych pracovistich

Dalsi

na zdanlivé nepostizené kizi

Tzanckdv test — cytologické vysetteni tekutiny z puchyre
Nikolského fenomén piimy — strzeni epidermis po mechanickém inzultu

detekce akantolytickych keratinocytd v barveni Giemsa u pemfigu— nyni obsoletnf
provedeni za Uc¢elem diagnostiky diskutabilni

Intraepidermalni puchyie

Pemphigus vulgaris — intraepidermdl-
ni puchyf se suprabazalni rovinou stépeni.
V puchyfii pak nachazime volné okrouhlé
akantolytické keratinocyty. V zanétlivém infil-
tratu prevazuji eozinofily, s pfimési neutrofilt
a lymfocytd.

Pemphigus vegetans — hyperplazie epi-
dermis, akantolyza mze byt jen naznacena,
prevazuje eozinofilni spongidza.

Pemphigus foliaceus - puchyf s rovinou
Stépeni az na Urovni stratum granulosum.
Akantolytické keratinocyty mohou pfipo-
minat odlupujici se korneocyty ve stratum
corneum, ¢i dyskeratotické keratinocyty
u Groverovy choroby. Zanétlivy infiltrat s ne-
utrofily a eozinofily.

Paraneoplasticky pemfigus - suprabazalni
akantolyza, nekréza keratinocytd, vakuolarni
degenerace bazélni vrstvy i se subepitelidlnim
puchyfem a lichenoidni infiltrat v pfilehlém
koriu. Nalez se muze lisit z riznych mist.

IgA pemfigus ma dvé histologické varian-
ty. Subkornedlni pustuléze podobna varian-
ta ma subkornealni pustulky s nendpadnou
akantolyzou, intraepidermalni varianta neu-
trofilni/eozinofilni spongidzu.

Pemphigus herpetiformis — eozinofilni,
event. neutrofilni spongidza, akantolyza.

Subepidermalni puchyfre

Pemphigoid bullosus - subepidermalni
puchyf s eozinofilnim infiltratem s pfimési
neutrofili, u prebuléznich forem eozinofilni
spongidza v epidermis. V koriu smisené za-
nétlivé infiltraty s eozinofily (Obr. 2).

Jizvici pemfigoid - separace epidermis Ci
epitelu od spodiny, v puchyfi chudy infiltrat
s eozinofily a neutrofily, na sliznicich ¢asto
husty, az lichenoidni lymfocytarni infiltrat ve
spodiné.

www.dermatologiepropraxi.cz

LABD - na rozdil od BP je v infiltratu pre-
vaha neutrofill

EBA - nezanétliva forma - separace epi-
dermis, chudy infiltrat; zanétliva forma ma
obdobny nélez jako u BP

Dermatitis herpetiformis — neutrofilni mi-
kroabscesy v papildch koria a subepidermalni
puchyiky. Perivaskuldarné zndmky leukocyto-
klazie. IndividudIné se provadi diagnostika
celiakie s biopsif stfeva.

Pouze histologickym vy3etfenim nelze tyto
jednotky spolehlivé navzajem odlisit, zvlasté
pfi hodnoceni strzeného ¢i starého puchyre.

4. Pfimé imunofluorescencnf
vysetreni (PIF)

IF vySetieni se provadi na zmrazené tkéni,
pro transport je mozna fixace maleimidem
(Michelovo medium). Do 24 hodin je mozny
transport i v ledu na terciku filtra¢niho papi-
ru nasyceného fyziologickym roztokem. Pro
detekci autoprotildtek je nutny odbér perile-
ziondlné, v puchyfi jiz nastupuji sekundarni
zmény a silna nespecificka IF. Klasickd meto-
dika pouziva protilatky proti lidskému IgG,
IgA, IgM, C3 slozce komplementu a fibrinu,
znacené fluorochromy.

U PV a PF se znacené protildtky navazuji
na intercelularné navézané IgG autoprotildtky
pod obrazem sitky, tzv. interceluldrni substan-
ce. U PV je maximum fluorescence v dolni
poloviné epidermis, u PF mGze byt imunofluo-
rescence vyraznéjsi v horni tietiné epidermis,
coz souvisi s expresi desmogleind. Dsg1 je ex-
primovan v celé epidermis s postupnym zvy-
Sovanim exprese v nejvrchnéjsich vrstvach,
v epitelu sliznic je jen slabé, Dsg3 je nejvice
exprimovan v bazélnich vrstvach epidermis
a prevazuje na sliznicich. Soucasné s IgG mo-
hou byt detekovany i lgA protilatky. Samotna
detekce IgA protilatek ukazuje na vzacny IgA
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Obr. 2. Subepidermdini puchyr s eozinofily u BP,
Hematoxylin eozin
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Obr. 3. Linie C3 na bazdlni membrdné u buldzniho
pemfigoidu, PIF

pemfigus. Pravidlem byva soucasné navazo-
vani anti C3 protilatek intercelularné.

Pro PNP jsou charakteristickd intraepider-
malni sitova depozita IgG protilatek, C3 intra-
epidermalné a soucasné linearni depozita IgG
a C3 v oblasti bazalni membrany.

U nemoci skupiny pemfigoidu nachazime
linedrni depozita nejcastéji lgG, pfipadné IgA,
a C3 slozky komplementu v oblasti bazalni
membrény (Obr. 3.)

Na nékterych pracovistich se hodnoti PIF
se zamérenim na tvar linie na bazalni membra-
né.V typickém pfipadé linie typu n (obloucky)
ukazuje na pemfigoid, linie typu u (travnik)
na EBA.
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U DHD detekujeme teckovita granularni
depozita IgA, vazajici C3 v papilarni ¢asti koria
a dermoepidermalni junkéni zéné.

Depozita C3 slozky komplementu jsou
vyrazna a spolehlivad u vsech jednotek, in-
tenzita IF byvd i vy3si nez imunoglobuli-
nd. Imunoglobulin IgM mize byt soucasti
imunokomplext, u AIBD nemd specificky
vyznam. Fibrin, jako tkanové lepidlo, se ukla-
da nespecificky v mistech poskozeni, napf.
v puchyfi. Obecnym problémem je kiehkost
vzorku, zvlasté na sliznicich, u potrhaného
¢i odlouceného epitelu maze byt IF nespe-
cificka.

Vzhledem k nenaro¢nosti IF vysetieni se
daldi imunohistologické metody bézné ne-
provadi, (napf.imunoperoxidazova technika);
k specialnim metodam patfiimunoelektrono-
vé vysetieni a metoda FOAM (fluorescence
overlay antigen mapping), které lépe lokalizuji
antigeny a protilatky v oblasti bazalni mem-
brany, napft. u EBA (4).

5. Vysetfeni cirkulujicich
autoprotilatek

Autoprotildtky u AIBD kromé navazani na
cilové struktury kdze a sliznic také cirkuluji
v krvi a Ize je detekovat nékolika zpUsoby:
neptimou imunofluorescenci, ELISA, imuno-
blotem, chemiluminiscenci ¢i imunopreci-
pitaci. Jejich titr souvisi se zavaznosti ¢i roz-
sahem postiZeni, v remisi klesa. Dle titru Ize
posuzovat aktivitu onemocnéni i reakci na
terapii. Provadi se vstupné a poté v roc¢nich
intervalech ke zhodnoceni aktivity protilatek,
pfipadné pii exacerbaci.

Hlavni autoantigeny jsou uvedeny v Tab. 1;
autoprotilatky ale mohou byt namireny i proti
dalsim molekuldm ¢i epitoptim, které soucas-
nymi metodami nedokazeme detekovat, ¢i
jejich titr mze byt nizky. Negativni sérolo-
gické vysetieni nevylucuje AIBD!

Nepiimé imunofluorescencni
vysetieni (NIF)

Provédi se na tkanovych substratech, nej-
Castéji se pouziva opici ezofagus, soli délena
primati kiize, mocovy méchyr krysy (plakiny
u PNP) aj.; nové jsou k dispozici i transfeko-
vané buriky, které exprimuji rdzné antigeny,
pfipadné antigenni tec¢ky s rekombinantnimi
antigeny. Substrat se inkubuje s vysetfova-

nym sérem, s navazanim sérovych protilatek
na antigen, komplex se nasledné znadi anti
humannim imunoglobulinem, konjugovanym
s fluorochromem. Detekuji se autoprotildtky
tfidy IgG, pfipadné IgA. Senzitivita vySetieni
je nejvyssi u pemfigu (PV, Pveg, PF), az 100%,
dale u bulézniho pemfigoidu asi 90%, u ostat-
nich jednotek je pak vyrazné nizsi, 60% i mé-
né. Vysetfeni NIF u nemoci skupiny pemfigu
vykazuje pozitivitu prikazem typické sitové
fluorescence intercelularné (Obr.4.)

U nemoci skupiny pemfigoidu prokazu-
jeme autoprotildtky linedrné navdzané na
bazalni membrané, opici ezofadgus je mé-
né senzitivni nez u pemfigu, také nerozlisi
subtypy subepidermalnich onemocnéni.
Pro rozliSeni se proto jiz rutinné provadi
imunofluorescencni vysetfeni metodou SSS
(salt-split skin) — soli délené primati klze,
kdy po inkubaci kiize v 1 moldrnim roztoku
NaCl dojde k rozstépeni epidermis od koria
v misté lamina lucida BM. Na takto délené
k@zi se na epidermalni strané navazuje IgG
u BP, na dermalni strané u EBA; Slizni¢ni pem-
figoid ma linku ve stropé puchyre, pokud se
jednd o antigeny BP 180, a integriny, lamininy
zlstavaji ve spodiné. U LABD maze byt linie
ve stropu (antigeny 97, 120kD) i spodiné (ko-
lagen VIl typicky pro EBA). (5)

U PG je NIF malo senzitivni, pouziva se
metoda s cerstvym komplementem ze séra,
cozzvysuje vytéznost vysetfeni. (IgG autopro-
tilatky silné vazi komplement).

Nékolik tkanovych a buné¢nych substrat(
Ize pfipravit na jednom skle, jedna se o tzv.
biocipy. (6) Nové je na trh uveden biocip pro
IF k detekci protilatek proti lamininu 332.

U IgA pemfigu se k prlikazu autoprotilatek
proti desmokolinim vyuzivd metoda cDNA
transfekovanych COS-7 bunék. (7) Vysetieni
neni bézné dostupné.

U DHD se vyuzivd metoda nepfimé imu-
nofluorescence k prikazu IgA antiendomy-
sidlnich protilatek (EMA) namitenych proti
strukturam hladké svaloviny na substratu
opiciho jicnu ¢i lidského pupec¢niku a k pra-
kazu protildtek proti retikulinu (ARA) na krysi
ledving, jatrech a zaludku. EMA jsou dGlezitym
konfirmaénim testem u celiakie, vyznam ARA
srozsitenim detekce protilatek proti transglu-
tamindzam vyrazné poklesl, jsou povazovéany

za obsolentni (8).
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Obr. 4. Pozitivni ICS u pemfigu, vedlejsi ndlez
ASMA, NIF, opici ezofdgus, jfeit@atlases.muni.cz

ELISA vysetieni

Moderni sérologické testy ELISA (Enzyme-
Linked ImmunoSorbent Assay), vyuzivajici
rekombinantni a nativni autoantigeny, maji
vysokou senzitivitu a specificitu. V soucas-
né dobé jsou jiz v Ceské republice k detekci
autoprotilatek u AIBD k dispozici komeréni
ELISA testy, vyuzivajici rekombinantni anti-
geny. Vysetfeni by mélo byt provedeno
u kazdého pacienta. Nenahrazuje nepfimou
imunofluorescenci, ale je k ni komplemen-
tarni. Dostupna je detekce protilatek proti
desmogleinu 1a 3, BP180, BP230, envoplakinu,
kolagenu VII. Rekombinantni antigeny jsou
konstruovény proti nejc¢astéjsim epitopum,
nemusi tak zachytit protilatky proti epitoptim
méné castym. Na specializovanych pracovi-
stich mimo CR Ize vy3etfit i protilatky proti
dalsim antigentim ¢i jejich epitoptm (desmo-
koliny, lamininy aj.)

Hlavni autoantigeny u pemfigu jsou de-
smoglein 1 a 3, transmembranové proteiny
zrodiny kadherinG. Hlavni cilové epitopy jsou
na extracelularni N ¢asti molekuly (9).

U PNP kromé Dsg3 a Dsg1 jsou detekova-
ny autoprotilatky proti fadé proteind hlavné
z rodiny tzv. plakind (desmoplakin, envopla-
kin, epiplakin, periplakin, BP230, plectin),
alpha-2-macroglobuline-like1 proteinu, de-
smokolindm 1,2,3, transglutaminaze 1 (10).

Cilovymi autoantigeny u BP jsou hemides-
mosomalni proteiny BP180 (kolagen typu XVII)
aBP230.BP180 (180 kDa) je transmembranovy
glykoprotein. Extraceluldrni C-termindlni ¢ast
ma 15 kolagennich domén, které jsou oddéle-
né 16 nekolagennimi subdoménami. Nejvétsi
nekolagenni oblast se oznacuje NC16A a je nej-
Castéjsim cilovym epitopem protilatek. Anti BP
180 NC16A Ize detekovat pomoci ELISA testu,
vykazuje vysokou senzitivitu a specificitu.
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BP230 (230 kDa) je intraceluldrni protein ze
skupiny plakind. Svym C zakoncenim se vaze
na keratinova filamenta (keratin 5, 14), usek
N interaguje s BP 180 a integrinem a634 (11).

Primarni u BP je tvorba protilatek proti
BP180, protilatky proti antigenu BP230 jsou mé-
né casté, jejich vysetieni je komplementarni.

U PG je autoimunitni odpovéd namiftena
na uzsi oblast domény NC16A antigenu BP 180.

U MMP je vysetteni ELISA pozitivni, pokud
maji pacienti protilatky proti BP180 NC16A
doménég, rutinné se dalsi protilatky nedetekuji
(protilatky proti C-termindlnimu useku, lami-
ninu 332 a integrinu a6p4 se detekuji pouze
ve specializovanych laboratoftich).

Protilatky proti autoantigendm u LABD
LABD 97 (97 kDa) a LAD-1 (120 kDa) se bézné
nedetekuji. Byly popséany také IgA autoprotildtky
proti kolagenu VII (tzv. IgA forma EBA) a BP180,
ze kterého se LAD -1 a LABD 97 odstépuiji (12).

Cilovym antigenem u EBA je kolagen VII
v kotvicich fibrilach. Ten se sklada ze tfi iden-
tickych alfa retézct (kazdy 290 kDa). Hlavnim
epitopem je velka N-termindini nekolagenni
doména (NC1) 145kD. (13) Autoprotilatky proti
NC1 nekolagenni doméné Ize diagnostikovat
pomoci ELISA.
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