Obr. 1. Interceluldrniimunofluorescence v dolni cdsti epidermis u pemphigus

vulgaris (IgG, 200x)

Obr. 3. Soli Stépeny prepardt (salt split skin) u bulézniho pemfigoidu
s imunofluorescencni pozitivitou na epidermdini strané (IgG, 200x)

y-1, kolagen VII), v zavislosti na konkrétnim one-

mocnéni (8). Autoprotilatky proti proteinim
BP180 (BPAg2) a BP230 (BPAg1) hraji roli v pato-
genezi bulézniho ¢i gestacniho pemfigoidu.
Protein BP180, téZ oznacovan jako kolagen XVII,
obsahuje imunogenni extracelularni nekol-
agenni doménu NC16A. Laminin y-1 (p200) je
cilovym antigenem autoprotilatek v drtivé vét-
3iné pfipadl vzacného anti-p200 pemfigoidu
(8). Sliznicni (jizvici) pemfigoid vykazuje po-
zitivitu protilatek proti BP180, integrinu a6p4
a lamininu 332 (laminin 5, epiligrin) (6).
Imunofluorescen¢né je u subepidermal-
nich buléznich dermatéz patrna linearni, ob-
vykle homogenni souvisla pozitivita podél
dermoepidermalni junkce, v pfipadé buléz-
niho pemfigoidu ve frakcich C3 a IgG (Obr. 2).
Popsany byly i pfipady tzv. IgM pemfigoidu
s pozitivitou ve frakci IgM (9). Linearni pozi-
tivita mdze byt kromé povrchové epidermis
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patrna i v oblasti bazalni membrany koznich
adnex. Tato pozitivita mGze byt dle nékterych
autord povazovana za diagnostickou v pfipa-
dé absence povrchové epidermis (10). Silna
linearni pozitivita ve frakci IgA podél dermo-
epidermalni junkce je pfiznac¢na pro linear-
ni IgA bulézni dermatézu (LABD). Pfitomny
jsou protilatky proti BP180, BP230, kolagenu
VI ¢i proti degradacnimu produktu proteinu
BP180 (LAD-1), v zavislosti na subtypu LABD (8).
U epidermolysis bullosa acquisita jsou proka-
zovény autoprotildtky tfidy IgG namifené proti
kolagenu VIl v lamina densa bazalni membrany.

V ptipadé subepidermalnich buléznich
dermatéz s imunodepozity v oblasti dermoe-
pidermalni junkce pfindsi pfima imunofluores-
cence i moznost studia lokality téchto depozit
(a potazmo mista stépeni) v konkrétni oblasti
bazalni membrany epidermis. U onemocné-

ni ze skupiny pemfigoidu jsou tato depozita
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Obr. 2. Linedrniimunofluorescence u bulézniho pemfigoidu (C3, 200x)

Obr. 4. Granuldrni imunofluorescence s maximem v papildch koria
u dermatitis herpetiformis Duhring (IgG, 200x)

lokalizovana v oblasti lamina lucida. Oproti
tomu u epidermolysis bullosa acquisita jsou
tato depozita lokalizovana hloubéji, v oblasti
sub/lamina densa. Technikou umoziujici tuto
diferenciaci je tzv. soli stépeny preparat (tzv.
salt split skin, SSS) (6). Preparat je inkubovan
v jednomolarnim roztoku NaCl po dobu 24 az
48 hod. Po uplynuti této doby se mechanicky
vytvofi rozstépeniv oblasti pod lamina lucida.
Imunofluorescencni pozitivita krytby nebo
spodiny takto vytvofeného puchyre diferen-
cuje lokalitu imunodepozit (Obr. 3).

Popsana byla i odlisna architektonika li-
nedrni pozitivity v oblasti dermoepidermal-
ni junkce v zavislosti na typu onemocnéni.
Onemocnéni typu bulézniho pemfigoidu
vykazuje linedrni pozitivitu s tzv. ,n” vroub-
kovanim (,n-serrated pattern”), v pfipadé
epidermolysis bullosa acquisita s ,u” vroub-
kovanim (,u-serrated pattern”) (11). Tento znak
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