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Karlsruhe
Desmoglein 1-Autoantikorper
Synonyma Pemphigus foliaceus-Antigen (PfAQ)
Material Serum, EDTA- oder Heparin-Plasma, 1 mL
Referenzbereich < 10 Ak-Ratio
Methode RIP

Qualitatskontrolle Zertifikat

Siehe auch » Haut und Schleimhéaute
» Autoantikérper (Ubersicht)
» Pemphigusantigene, Desmosomen

Anforderungsschein Download und Analysenpaosition

Auskiinfte Immunpathologie
Analysenkosten EBM, GOA
Indikationen » Pemphigus foliaceus, IgA-Pemphigus.

» Bestimmung der Antikérperspezifitat bei positivem indirekten Immunfluoreszenztest mit
Stachelzelldesmosomen-Fluoreszenzmuster.

Immunpathologie Desmoglein 1 (M, 113 kDa; Chromosom 18g12.1), ein der Cadherinfamilie angehdrendes
Zelladhasionsmoleklle, das in den Desmosomen der Keratinozyten vorkommt. Das Trans-
membranprotein bildet mit dem Plakoglobin, einer Komponente der intrazellular gelegenen
dichten Desmosomenplaques, Komplexe. Die intrazellularen Desmosomenplagues sind mit
der Plasmamembran der Keratinozyten assoziierte, tellerahnliche Gebilde, die als Insertions-
stellen fur intermediare Keratinfilamente dienen. Weitere Transmembranglykoproteine der
Desmosomen sind Desmoglein 3 (siehe Desmoglein 3-Autoantikérper), die Desmokolline 1, 2
und 3. Die wichtigsten Proteine der intrazytoplasmatisch gelegenen Plagues sind Desmoplakin
und Plakoglobin. Fur eine feste und sichere Verankerung der Keratinozyten ist die Expression
von Desmogleinen, Desmokollinen und Plakoglobin notwendig.

Die extrazelluldren Doménen von Desmoglein 1 sind aus vier repetitiven Einheiten (E1 - E4)
aufgebaut, die Ca®*-Bindungsstellen tragen. Auf der E1-Untereinheit ist die mogliche Zell-Zell-
Erkennungssequenz (R-A-L) gelegen. Desmoglein 1 wird in den oberen Schichten (Stratum
corneum) der Epidermis exprimiert. Antikérper gegen Desmoglein 1 finden sich bei Pemphigus
foliaceus.

Die verschiedenartige Lokalisation der bei Pemphigus vulgaris und Pemphigus foliaceus auf-
tretenden Akantholysen erklart sich durch die unterschiedliche Verteilung von Desmoglein 1
und Desmoglein 3 in Haut und Schleimhauten. Desmoglein 1-Autoantikérper kdnnen nur dort
akantholytisch werden, wo Desmoglein 1 exklusiv exprimiert wird. Entsprechendes gilt fir die
Antikdrper gegen Desmoglein 3. In der oberen Epidermisschicht wird Desmoglein 1, nicht aber
Desmoglein 3 exprimiert (Stratum corneum). In Schleimhauten dagegen wird Desmoglein 3 in
allen Schichten exprimiert, wahrend Desmoglein 1 auf die oberen Schichten begrenzt bleibt.
Bei Pemphigus foliaceus (Desmoglein 1-Autoantikérper) kénnen sich daher keine Blasen in
den oberen Mukosaschichten ausbilden, da das hier gleichzeitig exprimierte Desmoglein 3
noch einen gewissen Zusammenhalt der Mukosa gewahrleistet.

Desmoglein 1-Autoantikdrper zeigen an Hautschnitten im indirekten Immunfluoreszenztest das
bekannte Stachelzelldesmosomen-Muster (siehe Abbildung 1). Die Autoantikdrper erkennen
Konformationsepitope auf der N-terminalen extrazellularen Domé&ne von Desmoglein 1. In E.
coli exprimierte rekombinante Proteine kénnen daher nicht zum Nachweis der Autoantikdrper in
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Desmoglein 1-Autoantikoérper

Immunoassays verwendet werden. Sie sind auch nicht geeignet, die Autoantikorper vollstandig
zu absorbieren.

Abbildung 1
Stachelzelldesmosomen-Autoantikérper
Querschnitt  durch die  Zungenschleimhaut.
Granulare um die Keratinozyten gelegene Fluo-
reszenz der Desmosomen. Epidermale Basal-
membran am unteren Bildrand gelegen.

Antigen: Meerschweinchenzunge; Methode: IIFT;
Vergr.: Objektiv 20-fach.

Neben Antikdrpern der Immunglobulinklassen 1gG (IgG;, 1gG,) finden sich auch solche vom
IgA- oder IgE-Isotyp. Gegen die intrazellulare Doméane von Desmoglein 1 gerichtete Antikdrper
vom Isotyp IgA wurden bei Pemphigus nodularis, einer seltenen Variante des bulldsen Pem-
phigoids, beschrieben. Der Verlust der zellularen Adhasion beruht auf der pathogenen Wirkung
der Autoantikérper. Desmoglein 1-Autoantikdrper finden sich in Hautbiopsien in der Umgebung
der intraepidermalen akantholytischen Lasionen. Die Autoantikdrper kdnnen bei neonatalen
Mausen eine Akantholyse hervorrufen.

Vorkommen Antikdrper gegen Desmoglein 1 treten bei 97 % der Patienten mit einem aktiven Pemphigus
foliaceus sowie bei der in Brasilien endemischen Form (Fogo selvagem) auf. Auch bei para-
neoplastischem Pemphigus werden die Antikorper haufig gebildet (64 %). Sie finden sich fer-
ner beim IgA-Pemphigus, selten bei gesunden Personen (< 2 %).

Die Antikorpertiter korrelieren mit der Aktivitat des Krankheitsbildes. Sie bilden sich bei erfolg-
reicher Therapie zurtck (Therapiemonitoring).
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