SOUHRN DISERTACNI PRACE V CESKEM JAZYCE

Autoimunitni puchyinaté choroby jsou zavazna a chronicky probihajici onemocnéni sliznic a
kize sneznamou etiologii. Jsou charakterizovany tvorbou specifickych protilatek proti
adhezivnim molekuldm v epidermis nebo v oblasti tzv. dermoepidermélni junkce. Vazba
protilatek na cilové struktury vede v dané oblasti k poruse adheze, a tak vzniku puchyie —
intraepidermalné¢ pifi onemocnénich skupiny pemphigu ¢i  subepidermalné v oblasti
dermoepidermalni junkce pifi onemocnénich skupiny pemphigoidu. Detekce autoprotilatek
vazanych vtkani ¢i cirkulujicich vséru je esencidlni v diagnostice autoimunitnich

puchyinatych chorob.

U bulézniho pemphigoidu jsou typické specifické protilditky produkované proti
hemidesmosomalnim antigenim BP180 a BP230, které spojuji bazélni keratinocyty a bazalni
membranu. Diagnéza je zalozend na pozitivit¢ minimdlné¢ dvou specifickych markert -
histologicky priikaz, detekce tkanové vazané protilatky frakce imunoglobulinu G a C3 slozky
komplementu v oblasti bazalni membrany epidermis metodou piimé imunofluorescence,
detekce cirkulujicich protilatek frakce imunoglobulinu G pomoci nepiimé imunofluorescence
na opi¢im ¢i krali¢im jicnu nebo na tkanovém substratu Stépeném 1mol/l NaCl, detekce
antigen BP180/ BP230 pomoci ELISA. Klinicky obraz miiZe pomoci pfi stanoveni spravné

diagnozy.

Dalsi diagnostickou metodou, kterd byla v 70. letech 20. stoleti vyuzivana pouze k uzké
diagnostice pemphigoid gestationis (diive zndmy jako herpes gestationis) je tzv. komplement
fixacni test (herpes gestationis factor test), nikdy v8ak nebyla vyuZita pro diagnostiku vétsi
skupiny nemocnych s bul6znim pemphigoidem. Komplement fixa¢ni test jsme proto
implementovali na vzorek 300 pacientil s prokazanou diagndzou bulézniho pemphigoidu a 136
negativnich kontrol k zjiSténi, zda mlzZe byt tato metoda vyuzita také k diagnostice jinych

puchyinatych chorob nezZ jen pemphigoid gestationis.

Nepiima imunofluorescence je standardni diagnostickou metodou bul6zniho pemphigoidu,
jejiz senzitivita je relativné nizka. U pacientl s buloznim pemphigoidem je zndmo, Ze subtypy
imunoglobulinu G hraji dilezitou roli (imunoglobulin GI1-3 jako komplement fixacni

protilatky, imunoglobulin G4 nefixuje komplement). Zaméfili jsme se proto na detekci



jednotlivych subtypta protilatky (konkrétné IgG1, 1gG3, 1gG4) u 64 pacientii s verifikovanou
diagnézou bulézniho pemphigoidu, kteti byli ale negativni dle klasické nepiimé
imunofluorescence. Vyzkum jednotlivych subtypt protilaitky IgG metodou nepiimé

imunofluorescence nebyl zatim v literatufe popsan.

Dle naseho vyzkumu muze byt komplement fixa¢ni test zafazen mezi klasické diagnostické
markery bulézniho pemphigoidu a pomoci ve spravné diagnostice u sérologicky rozporuplnych
pfipadd. Jeho senzitivita se dle naSich vysledkd vySplhala az na 71,7 % pii zachovani 100%
specificity. Detekce jednotlivych subtypt protilatky imunoglobulinu G1, G3, G4 a jejich
kombinace pomoci metody nepiimé imunofluorescence na opicim jicnu muze signifikantné
zlepsit diagnostiku u pacientli s buléznim pemphigoidem, senzitivita u pivodné falesné
negativnich pacientli vzrostla az na 48,8 % pii 97% specificité. Zavérem lze fici, ze hypotéza

byla potvrzena.



