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Na zjeŸdzie International Investigative Dermatology, od-
bytym 30.04–4.05.03 w Miami Beach, przedstawiono inte-
resuj¹ce nowoœci w zakresie chorób pêcherzowych z auto-
immunizacji. Liczne doniesienia dotyczy³y sklonowania my-
siej i ludzkiej desmogleiny 4, której mutacje odpowiadaj¹ za
chorobê LAH u ludzi (localized autosomal recessive hypo-
trichosis) i stoj¹ u pod³o¿a fenotypu mysiego, znanego jako
lanceolate mouse. Bia³ko to ulega ekspresji w nadpodstaw-
nych warstwach naskórka i w obrêbie mieszka w³osowego.
Gen koduj¹cy to bia³ko znajduje siê w chromosomie 18, po-
dobnie jak inne geny koduj¹ce desmogleiny i desmokoliny.
Punktem wyjœcia dla sklonowania desmogleiny 4 by³a roz-
wa¿na analiza komputerowych baz danych o genomach.
Nguyen sugerowa³ nawet, ¿e desmogleina 4 mo¿e byæ jed-
nym z autoantygenów rozpoznawanych przez patogenne
przeciwcia³a pêcherzycy zwyk³ej. Williamson i wsp. stwier-
dzili, ¿e transport plakoglobiny do j¹dra komórkowego jest
zaburzony w komórkach poddanych dzia³aniu IgG z suro-
wic pêcherzycy zwyk³ej. Suzuki i wsp. stwierdzili, ¿e glu-
kokortykosteroidy blokuj¹ akantolizê przez szybkie wzmoc-
nienie adhezji komórkowej, co wyra¿a siê zwiêkszon¹ eks-
presj¹ desmogleiny 3 ju¿ po 3 dniach od ich zastosowania.
Grando i wsp. stwierdzili u jednego chorego z pêcherzyc¹
zwyk³¹, ¿e stymulacja cholinergiczna pozwala na uzyskanie
poprawy stanu klinicznego. Jonkman i wsp. sugerowali u¿y-
tecznoœæ leczenia pêcherzycy pulsowym podawaniem dek-
sametazonu doustnie. Hacker i wsp. wyprodukowali prze-
ciwcia³a antyidiotypowe przeciwko przeciwcia³om reaguj¹-
cym z desmoglein¹ 3 od chorego na pêcherzycê zwyk³¹,
który pocz¹tkowo mia³ tylko zmiany œluzówkowe, a jego su-
rowica reagowa³a tylko z prze³ykiem ma³py, a nastêpnie roz-
win¹³ zmiany œluzówkowo-skórne, którym towarzyszy³a re-
akcja jego surowicy z naskórkiem ludzkim, jak i prze³ykiem
ma³py. Tak uzyskane antyidiotypowe przeciwcia³a blokowa-
³y patogennoœæ przeciwcia³ przeciwko desmogleinie 3 od
chorych na skórno-œluzówkow¹ pêcherzycê zwyk³¹, ale nie
œluzówkow¹ pêcherzycê zwyk³¹. Tak¿e Hacker i wsp. stwier-
dzili, ¿e odpowiedŸ komórek T na desmogleinê 3 u chorych

na pêcherzycê zwyk³¹ jest poliklonalna. Diaz i Liu sugero-
wali, ¿e receptor FCgammaIII na neutrofilach jest najbar-
dziej istotny w mediowaniu patogennoœci przeciwcia³ w pem-
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Fot. 1. Doniesienie M. Dmochowskiego i wsp. przedstawio-
ne na zjeŸdzie
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figoidzie pêcherzowym na tradycyjnym mysim modelu tej
choroby. Olasz i wsp. przedstawili model pemfigoidu pêche-
rzowego u myszy transgenicznych z ekspresj¹ ludzkiego
BPAG2. Liu i wsp. na tradycyjnym mysim modelu pemfi-
goidu pêcherzowego stwierdzili, ¿e dzia³anie terapii do¿yl-
nej immunoglobulinami polega na zwiêkszaniu degradacji
patogennej IgG za poœrednictwem receptora FcRn. Sitaru
i wsp. sugerowali, ¿e tworzenie pêcherza indukowane przez
przeciwcia³a IgA1 przeciwko uwalnianej domenie BPAG2
jest mediowane przez receptor FcalfaRI (CD89) na neutro-
filach. Thoma-Uszynski i wsp. stwierdzili, ¿e epitopy regio-
nu NC16A rozpoznawane przez komórki T s¹ podobne do
epitopów rozpoznawanych przez komórki B. Hirako i wsp.
stwierdzili, ¿e fragmenty 97 kDa i 120 kDa BPAG2 ró¿ni¹
siê swoimi odcinkami N-terminalnymi. Tsuji i wsp. sugero-
wali, ¿e poziomy przeciwcia³ przeciwko NC16a w teœcie
ELISA koreluj¹ z nasileniem pemfigoidu pêcherzowego, ale
nie przeprowadzili analizy statystycznej sugerowanej kore-
lacji. Sakuma-Oyama i wsp. sugerowali, ¿e test ELISA
z NC16a jest u¿yteczny dla ró¿nicowania pemfigoidu ciê-
¿arnych z PUPPP. Karlhofer i wsp. stwierdzili, ¿e u chorych
na pêcherzycê rumieniowat¹ z przeciwcia³ami przeciwko
powierzchni keratynocytów i przeciwko b³onie podstawnej,
BPAG1 i bia³ko 190 kDa mog¹ byæ autoantygenami wraz
z desmoglein¹ 1. Morimoto i wsp. sugerowali, ¿e zniszcze-
nie keratynocytów nasila produkcjê IgE. Dmochowski i wsp.
wnioskowali, ¿e IgE jest bardziej istotna w patogenezie ludz-
kiego pemfigoidu pêcherzowego, byæ mo¿e w niespecyficz-
ny dla tej choroby sposób, od zwi¹zanych w tkance IgG
i IgG4 oraz tkankowych eozynofili produkuj¹cych ECP. Vo-
gedel i wsp. przedstawili dane o mo¿liwoœci prostego dia-
gnozowania epidermolysis bullosa acquisita na poziomie
tradycyjnej immunofluorescencji bezpoœredniej. Fot. 2. M. Dmochowski pod palmami w Miami Beach


