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Hud-antikroppar (IgG) 

 

Bakgrund 

Medicinsk bakgrund: Autoimmuna bullösa dermatoser är ovanliga, men allvarliga 

och ibland livshotande blåsbildande sjukdomar i hud och slemhinnor. 

Laboratoriemässigt kännetecknas de av autoantikroppar mot hudens strukturella 

proteiner - adhesionsmolekyler. Dessa proteiner etablerar cell-till-cellkontakt mellan 

keratinocyterna i epidermis (via desmosomer som innehåller bland annat 

desmoglein 1, desmoglein 3 och envoplakin) eller adhesionen av epidermis till 

dermis (via hemidesmosomer som innehåller bland annat BP180, BP230 och 

integrin α6β4). Antikropparna attackerar adhesionsproteinerna, vilket leder till 

blåsbildning. 

Beroende på vilka strukturella proteiner i huden som attackeras indelas de bullösa 

sjukdomar i:  

• Pemfigoidgruppen (Bullös Pemfigoid (BP), Mukös Membran Pemfigoid 

(MMP), Pemfigoid Gestationis (PG), Dermatitis Herpetiformis (DH), 

Epidermolysis Bullosa Aquisita (EBA) och P200 pemfigoid bl. a). 

• Pemfigusgruppen (Pemfigus Vulgaris (PV) och Pemfigus Foliacius (PF). 

Pemfigoidgruppen: 

Bullös pemfigoid (BP) är den vanligaste förekommande bullösa dermatosen som 

ses framför allt hos äldre patienter. Hudirritationer med klåda, urticaria och 

rodnader kan föregå blåsbildningen med veckor till månader. Blåsorna är 

subepidermala och antikropparna är riktade oftast mot BP180 (sensitivitet ~90%, 

specificitet >95%) och BP230 (sensitivitet ~50%, specificitet >95%) som ingår i 

hemidesmosomer, dessa förankrar epidermis mot dermis. Hos alla patienter med 

Pemfigoid finns även antikroppar mot basalmembran. 

Hudantikropparna är patogena och förändringar i antikroppsnivåer korrelerar med 

sjukdomsaktivitet. 

Mukös Membran Pemphigoid (MMP) är den näst vanligaste Pemfigoidformen. 

Den drabbar främst slemhinnor i ögon, munhåla, lungor, genitalt och analt. Men 

kan även drabba huden. Utöver förekomst av antikroppar mot basalmembran och 

BP 180/230, kan dessa patienter ha antikroppar mot laminin 332 och integrin 

alfa6/beta4. 
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Pemfigoid Gestationis (PG) en blåsdermatos som kan utvecklas i graviditetens 

sista trimester, kännetecknas vanligen av antikroppar mot basalmembran och 

BP180 (sensitivitet >90%) medan antikroppar mot BP230 är ovanliga. 

Epidermolysisi Bullosa Aquisita (EBA) kan likna BP. De har antikroppar mot 

basalmembran och i ca 60% av fallen förekommer även antikroppar riktade mot 

kollagen VII, som finns i basalmembranens nedre del. Analysen har mycket hög 

sensitivitet och specificitet. 

Pemfigoid p200 där attacken går mot laminin beta4. Kliniskt en blandning av 

Bullös Pemfigoid och Epidermolysis Bullosa Aquisita. 

 

Pemfigusgruppen: 

Pemfigus är en ovanlig och ibland livshotande autoimmun sjukdom där 

antikropparna är riktade mot antigen i desmosomer som håller ihop keratinocyterna 

i epidermis och blåsorna är intraepidermala. Olika typer av pemfigus kan ses där 

pemfivus vulgaris (PV) och pemfigus foliaceus (PF) är de vanligaste. 

Vid PV ligger blåsorna djupt och ger smärtsamma sår i huden samt blåsor i 

slemhinnorna. Vid PV finner man ofta antikroppar mot desmoglein 3 (sensitivitet 

och specificitet >95%) och hos hälften av patienterna – även antikroppar mot 

desmoglein 1. 

Vid PF ses fjälliga krustor och inga förändringar i slemhinnorna. Vid PF ses endast 

antikroppar mot desmoglein 1 (sensitivitet och specificitet >95%). 

Hos alla patienter med Pemfigus finns antikroppar mot intercellulärsubstans. 

Antikroppsnivåerna i serum korrelerar med sjukdomsaktivitet. 

Vid paraneoplastiskt autoimmunt multiorgansyndrom (PAMS), också kallad 

paraneoplastisk pemfigus (PNP) har antikroppar av flera olika specificiteter 

påvisats, framför allt antikroppar mot envoplakin (sensitivitet 80% och specificitet 

>99%) men även mot desmoglein 1 och 3 men även antikroppar mot 

intercellulärsubstans. Även antikroppar mot basalmembran förekommer samtidigt 

och antikroppar mot BP180/230. 

 

Svar/Tolkning/Bedömning 

Indirekt immunfluorescens (IIF):  Negativ titer <10. Positiv titer ≥ 10. 

Screen-ELISA: Negativ titer <1. Positiv titer ≥ 1. 

Kvantitativ ELISA: Negativ titer <20 E/ml. Positiv titer ≥20E/ml. 
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Metodik/mätprincip 

Diagnostiskt flöde: 

Vid misstanke om autoimmun bullös dermatos väljer man analyskombination 

”Blåsdermatosutredning” som inkluderar två analysmetoder (Hud-antikroppar 

(screen-IIF) som ingår: a-Des1, a-Des3, a-BP180, a-BP230, SSS epidermalt 

basalmembran, SSS dermalt basalmembran, a-basalmembran, a-

intercellularsubstans. Hud-antikroppar (screen-ELISA) som ingår: a-Des1, a-Des3, 

a-BP180, a-BP230, a-Envoplakin, a-kollagen typ VII): 

• Indirekt immunfluorescens (IIF) med 6 olika substrat (vävnadssnitt från 

esofagus och ”salt-split-skin” och transfekterade celler med desmoglein 1, 

desmoglein 3, BP230 samt BP180 antigen). Metoden är semi-kvantitativ, 

serum sätts i två spädningar – 1:10 och 1:100, positiva reaktioner svaras ut 

med titer.  

• Screen-ELISA där antikroppar mot BP180, BP230, desmoglein 1 och 3, 

envoplakin och kollagen VII kan detekteras. 

Ifall förekomst av antikroppar mot BP180, BP230, desmoglein 1 och 3 eller 

kollagen VII med dessa två analysmetoder, kompletteras med bekräftande 

kvantitativ ELISA av respektive positiv antikropp.  

Vid uppföljning av redan diagnostiserad blåssjukdom kan man beställa kvantitativ 

analys (ELISA) av specifika antikroppar BP180/230, Desmoglein1/3, kollagen VII, 

integriner, lamininer eller Envoplakin samt IIF analys (antikroppar mot 

basalmembran respektive intercellulärsubstans). Detta för att kunna serologiskt 

skatta graden av sjukdomsaktivitet och behandlingseffekt. 

Kvantitativa analyser av antikroppar mot lamininer, integrin och kollagen VII 

(ELISA) utförs av extern leverantör (Clinical Immunological Laboratory, Lubeck, 

Tyskland). 

Kompletterande analys av Pemfigoidgruppens sjukdomar utförs för att kunna skilja 

de olika pemfigoidsjukdomarna åt. 

”Salt-split-skin” är en preparation där hudpreparat inkuberas med 1M NaCl, vilket 

löser upp förankringarna mellan dermis och epidermis. Då olika autoantigen i 

basalmembranet blottläggs i en blåsa som bildas. 

I den dermala sidan (blåsbotten) exponeras antigen som kollagen typ VII, laminin 

332 och laminin beta4 (p200). 

I den epidermala sidan (blåstaket) exponeras bland annat BP180, BP230 och 

integrin α6β4. 
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