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Na zjeZzdzie International Investigative Dermatology, od-
bytym 30.04—4.05.03 w Miami Beach, przedstawiono inte-
resujgce nowosci w zakresie choréb pecherzowych z auto-
immunizacji. Liczne doniesienia dotyczyty sklonowania my-
siej 1 ludzkiej desmogleiny 4, ktérej mutacje odpowiadaja za
chorob¢ LAH u ludzi (localized autosomal recessive hypo-
trichosis) 1 stojg u podloza fenotypu mysiego, znanego jako
lanceolate mouse. Biatko to ulega ekspresji w nadpodstaw-
nych warstwach naskérka i w obrgbie mieszka wlosowego.
Gen kodujacy to biatko znajduje si¢ w chromosomie 18, po-
dobnie jak inne geny kodujace desmogleiny i desmokoliny.
Punktem wyjscia dla sklonowania desmogleiny 4 byta roz-
wazna analiza komputerowych baz danych o genomach.
Nguyen sugerowal nawet, ze desmogleina 4 moze by¢ jed-
nym z autoantygendw rozpoznawanych przez patogenne
przeciwciata pecherzycy zwyklej. Williamson i wsp. stwier-
dzili, ze transport plakoglobiny do jadra komdérkowego jest
zaburzony w komérkach poddanych dziataniu IgG z suro-
wic pecherzycy zwyktej. Suzuki i wsp. stwierdzili, ze glu-
kokortykosteroidy blokuja akantoliz¢ przez szybkie wzmoc-
nienie adhezji komérkowej, co wyraza si¢ zwigkszong eks-
presja desmogleiny 3 juz po 3 dniach od ich zastosowania.
Grando i wsp. stwierdzili u jednego chorego z pgcherzycg
zwykla, ze stymulacja cholinergiczna pozwala na uzyskanie
poprawy stanu klinicznego. Jonkman i wsp. sugerowali uzy-
tecznos¢ leczenia pecherzycy pulsowym podawaniem dek-
sametazonu doustnie. Hacker i wsp. wyprodukowali prze-
ciwciata antyidiotypowe przeciwko przeciwcialom reaguja-
cym z desmogleing 3 od chorego na pecherzyce zwykla,
ktéry poczatkowo miat tylko zmiany sluzéwkowe, a jego su-
rowica reagowata tylko z przetykiem malpy, a nastepnie roz-
wingt zmiany sluzéwkowo-skoérne, ktérym towarzyszyta re-
akcja jego surowicy z naskdrkiem ludzkim, jak i przetykiem
matpy. Tak uzyskane antyidiotypowe przeciwciata blokowa-
ly patogennos$¢ przeciwcial przeciwko desmogleinie 3 od
chorych na skérno-sluzéwkowg pecherzyce zwykta, ale nie
Sluzéwkowa pecherzyce zwykta. Takze Hacker i wsp. stwier-
dzili, ze odpowiedZ komérek T na desmogleing 3 u chorych
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na pegcherzyce zwykla jest poliklonalna. Diaz i Liu sugero-
wali, ze receptor FCgammalll na neutrofilach jest najbar-
dziej istotny w mediowaniu patogennosci przeciwcial w pem-
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Fot. 1. Doniesienie M. Dmochowskiego i wsp. przedstawio-
ne na zjezdzie
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figoidzie pecherzowym na tradycyjnym mysim modelu tej
choroby. Olasz i wsp. przedstawili model pemfigoidu pgche-
rzowego u myszy transgenicznych z ekspresja ludzkiego
BPAG2. Liu i wsp. na tradycyjnym mysim modelu pemfi-
goidu pecherzowego stwierdzili, ze dzialanie terapii dozyl-
nej immunoglobulinami polega na zwigkszaniu degradacji
patogennej [gG za posrednictwem receptora FcRn. Sitaru
i wsp. sugerowali, ze tworzenie p¢cherza indukowane przez
przeciwciata IgA1 przeciwko uwalnianej domenie BPAG2
jest mediowane przez receptor FcalfaRI (CD89) na neutro-
filach. Thoma-Uszynski i wsp. stwierdzili, ze epitopy regio-
nu NC16A rozpoznawane przez komoérki T sg podobne do
epitopéw rozpoznawanych przez komoérki B. Hirako i wsp.
stwierdzili, ze fragmenty 97 kDa i 120 kDa BPAG2 r6znig
si¢ swoimi odcinkami N-terminalnymi. Tsuji i wsp. sugero-
wali, ze poziomy przeciwcial przeciwko NC16a w tescie
ELISA korelujg z nasileniem pemfigoidu pgcherzowego, ale
nie przeprowadzili analizy statystycznej sugerowanej kore-
lacji. Sakuma-Oyama i wsp. sugerowali, ze test ELISA
z NCl16a jest uzyteczny dla réznicowania pemfigoidu cig-
zarnych z PUPPP. Karlhofer i wsp. stwierdzili, ze u chorych
na pecherzyce rumieniowatg z przeciwciatami przeciwko
powierzchni keratynocytéw i przeciwko btonie podstawnej,
BPAGI1 i biatko 190 kDa moga by¢ autoantygenami wraz
z desmogleing 1. Morimoto i wsp. sugerowali, ze zniszcze-
nie keratynocytéw nasila produkcj¢ IgE. Dmochowski i wsp.
whnioskowali, ze IgE jest bardziej istotna w patogenezie ludz-
kiego pemfigoidu pecherzowego, by¢ moze w niespecyficz-
ny dla tej choroby spos6b, od zwigzanych w tkance IgG
i IgG4 oraz tkankowych eozynofili produkujacych ECP. Vo-
gedel 1 wsp. przedstawili dane o mozliwosci prostego dia-
gnozowania epidermolysis bullosa acquisita na poziomie
tradycyjnej immunofluorescencji bezposrednie;.
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Fot. 2. M. Dmochowski pod palmami w Miami Beach
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