ITAPANEOIIAAXMATIKH
IHIEM®IT'A

I'EQPI'TA AYT'EPINOY

ou. KAOGHI'HTPIA AEPMATOAOITAY EKITA

1. YIIEYOYNH IATPEIOY AYTOANOXQN
AEPMATOIIAOGEIQN & ANOXOAEPMATOAOI'TKOY
TATPEIOY NOXOK. «A. XYITPOX»



AEN EXQ YYI'KPOYXH YXYM®EPONTQN




ITAPANEOIIAAXMATIKH ITEM®PIT'A (PNP)

* Elvan pia omtavia avtoavoot 0epuatoAevVoyoviog
TTOLLPOAVYWOT|C VOOOC, 1| OTTOLA OXEOOV TTAVTIA OUVOOEVETAL
a0 eMPEPAWUEVO 1] VTTOKPVTTTOUEVO VEOTTAACLLAL.

* AtokaAVpOnke to 1990 amno tov Anhalt, o omotlog v
nepreypaype w¢ ATYITH ITEM®ITA, ouvodevouevn amo
VEOTTAQO LA




ITAPANEOIIAAXMATIKO AYTOANOXO
IIOAYOPI'ANIKO XYNAPOMO (PAMS)

* Etvan pia aAAn ovouaoia stov tpotetvetat yia tnv IINTI,
OPEINOLLEVT) OTIC CUVVTTAPYOVOEC LT TTOUPOAVYRDOELC
OEPUATIKEC EKOTAMOELC ATTO AAA ECWTEPTKA OpYaVA
ontwc BpoyytoAttioa awto@paktikn (Bronchiolitis
obliterans) otovg mvevuovec.




* H meppiya avtimpoommevel ua opaoda IgG
AVTOAVOCOUETOAAPOVUEV®V TTOUPOAVYWOWYV VOOTILATWY OTNV
07TO10 TAL AVTOAVTICWUATA AVTIOPOVV UE OEOUOC® LA, TA
OTIO1A ELVAL CUYKOAMITIKEC TIPWTEIVEC, LOPLA TIPOTKOAANONG
LETAED TWV KEPATIVOKVTTAP®YV TNC EMOEPUIOAC, TIC
KOVTYEPLVEC, KAL EYOVV OC ATTOTEAECUA TNV ONUIovPyla
EMTWOLVWV O1APPWOEMV KA TTOUPOAVYWV.




SNUAVTIKEG LOPPEC TTEUPLYAC ELVAL:
1. H xown meugiya

2. H (puAA®ONC tepgpya

3.H mapaveomAaopatikn mepgrya




A€evV VTTAPYOVV TEKUNPLOUEVA TIPOTOKOAAA O1AYVWOTIKA 1)
Oepamevtika yia tnv IINII.

Ta 6e60 ueva TPOEPYOVTAL KU plwg QITO ETONUIOAOYIKEC,
KAIVIKEC 1) OepamEVTIKES TTAPATNPTOELC.




EIIIAHMIOAOI'TKA YXTOIXEIA ITINII

* AVIUTPOOMITEVOLYV TO 3-5% OAWV TwV poppwv ITeupryac.
['evika, YOpw oTaA 500 MTEPLOTATIKA aplOuwvtal oiebvmc.

* HAkieg mpooPoAng 45-70 £11). Xta taiota otav ovuet,
ovvovadetal pe to Xvvopouo Castleman.

* AvOpeC KAl YUVAIKEC EXYOVV TNV 1010 ETITTWOT).




I'evetika ovvovadletar ue HLA-CW14, HLA, DRBA1,
Q3 0Ta 2/3 TV TEPUTTWOEWV.

H TINTII, pmopel va mponyeital tne 01ayvwong Tov
veomAaaouatoc, Oempeltal Opmwe OLIKTN G yia
mOavo peAAoOvVTIKO VEOTTAAOUAL.




2YNOAA NEOITAAXMATA IINII

e Ta AEUPOVTTEPTANCTIKA VEOTTANCLULATA ELVAL TA
oLVYVOTEP.

1. Non-Hodgkin Lymphoma, ovyvotepocg tumog, sepimou
80% oTovg eviAikec.

2. Xpovia Aeugoxvttapikn Asvyouia (CLL).

3.Noooc tov Castleman ota roanda (YryavioKuTTapikn-
AYYE100VAAKIKT LITEPTTAACTIA TWV AEUPAOEVWDV).

4.0vuwua-2apknua, Kakonbec MeAavwua.

5.Makpoogpaipivaiuia tov Waldenstrom




BAXIKH MEMBPANH ZQONH (BMZ)

Mei{ov oVOTATIKO TOV EMBEPUIOIKOV CVVOIECTUOV
Ioyvpo ocUVOETUO PETAED emOEPUIOAC KAl KUPIWC
OEpUATOC

Etval ovusmAeyua YUKV ouoioVv KAl avItyovmV
(MAEKTIVEG-IVTEPYKPLVEG-AQULVIVI)-TOVOLVIOIQL / e
KAL) e e
Ala@aveég kat okoTtewvo tetaro (Lamina lucida —
Lamina densa)

Basal keratinocyte

- Lamina lucida

Ta nudeopoomuia eival Katd Kavova JTAAKES
(mayvvoerg) e Paokng pepPpavng twv
KEPATIVOKVTTAPWV.

AlamepvovTal amo evolaueoa KEPATIVA tVId1a
(intermediate filaments) ka1 akavOwta wvidwa
(anchoring fibrilis)

ITaidovv onuavtiko POAO oTn S1ATNPNOT TOV
OULVOEOLOV TN EMOEPUIOAC-OEPUATOC
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AITIOAOITA IINII

Agev etval TANP®C YV@OoTr). DalveTal 0Tl 1] VITOKEIUEVT)
KakonOela, Oleyeipel TNV avToavooT) ATTAVT o).

e AvtoOpaoctika T-KvTTAPA TTPOEPYOLEVA ATTO
TOUC VEOTTAQOUATIKOUC OYKOUC OLEYELPOVV TNV
YULUIKT] KAl KUTTAPIKT] AVOOold.

e YTOIYEIN TWV OECUOOWUIWYV, (PATVETAL VA ATTOTEAOVV
TOVC JIPOTAPYIKOVC AVTOAVIIYOVIKOUC OTOYOVC OTNV
[INTI (07t®¢ O1 EVOOTTAAKIVEG, TTEPUTAAKIVEG,
Seouomiakiveg, SEoOHOYAETVEC KAT.) ‘




e AVTOAVTIOOUATA EVAVTL OTOYEI®V TOV NUIOECUOCH IOV,
ovumeptaaupavovrag BP23°, BP0, Ak TIVEC KA.

o Xvuwkn Avoola, peow IgG, autoaviiomUATwy EVAaVTL
O0E0LO0WUIWV KAl NUOecuoomuiov. Ilpokaiovv
AxavOorvon (Pvoaiidec-Amoppaxtikn BpoyxIloAiTic).

o Kuvttapwkn Avootia, IFN-y KuTtapotofika Hopia.
(Amoppaxtikn BpoyytoAitida, Aeiynvoeidnc Aepuatitic).
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IATIAITEPA XAPAKTHPIXTIKA I10Y
ANTIITPOXQIIEYOYN THN
ITAPANEOIIAAXMATIKH IIEM®ITA




A. Kaivika Xapaktnplotka

['evikd o1 KAIVIKEC EKONAWOELC TTAPOVOTIALOVV OTUAVTIK)
£TEPOYEVELQL.

1. Etipovn otopatitig, avoiotauevn otnyv Oepamela, pe
O1aPpwoelg, EPEAKIOES, EAKWOEIC OTNV YAWOOTA, OTA XEIAT, OTNV
VITEPWA KA OTOV (PAPUYYA.

Mmopel va ATOTEAEL TO HOVAOIKO TTPWTAPYIKO
ovwrtoua mc IINII.

IIpooouoladel ue X0vopopuo Stevens Johnson 1) IToAvpopgpo

EpvOnua.

2. IIpoo3oAN TEPI-YEVVITIKNC-TTPWKTIKIC TTEPLOYNC.




YoPapn otopatikn PAGN IINII- Ytopatikeg PAaPeg IINII-EAkwoerg YoPapr otouatikn PAGPN —
Xelitig KATW XeIA0UG Castleman vooog




AlaBpwoeig mepryevvnuikng meployxng ITNTI AlaBpwoeig mepryevvnmikng meployxng ITNTI




3. Kvprot kAtvikot vorotvsmot IINII

Moopel va uiunBel airec depuatixec tabnoeic ue diayvtec
TTOAVUOPPIKEC OEPULATIKEC EKONAWTELC KAl

ovvoO0 EVTOVO KVHOLO.

Ouotwomtecg IINII
= TToAvuoppo EpvOnua
= TTopu@oAvywoeg meu@ryoeldee
Kown stepgpiya-®uAAmong epgptya
OuaAog Aetynvag
AvTIOpAOT LOOYEVUATOC EVAVTL EEVIOTOU




- DE

IINTI-Aetrynvoeideic PAaPeg
paY1aiag ETPAVEIAS AKPAC XEIPOG
Nooog tov Castleman

BAaPeg IINII
TUTTOV TTOALUOPPOV - epLvOnuatog (oTo)01)




IINII moAvpopgov Tuov epuvBnuatog BAaPeg IINII moAvuop@ov TuTov epvdnuatog PAaPeg




IINII 6eppatikeg BAaBeg maiapwyv  TINII BAGPec TOmov opahoV Aeyriva  TINII peyakn aipoppaytkrn guooiidoa
Nooog tov Castleman Non-Hodgkin Lymphoma




IINII Aetynvoeidovg tomov PAAPeg IINII SraBpwoerg IINII ooPapn pevSoueuPpavwong
VITOKEIUEVO OVAAKOTPOIIO AEUP®UA  VITOKEIUEVO OVAAKOTPOTIO AEUPWUA ETMTTEPUKITIC




TINII BAGPeg TOTOUL IINTII BAGPeg TOMTOUL IINTII BAGPeg TOMTOUL
kowvng ITepgryag puAwdoug ITeppryag puMwdovg ITeppryag




TINII BAGPEeC TPIXMTOV KEPAATIG TUITTOV KOIVT|C
[Tepgpryag (epeikideg Orafpwoerg)




Yvyvee yapaktnplotikee evromioelc ota IIEAMATA ko Tig

ITAAAMEZY, mov oYe00V £XEL TNV AWTOKAELICTIKOTITA T
IINII,

JTOV OEV OLVAVTAUE OTNV KOIVT) TTEUPLYA.




B. EEmocpnatikeg ExOnAwoelg

« H IINII pmopel va mpooPAAAEL OAOUC TOVC TOTTOVC ETIONALWV.

1. O@Oaiupovg
* PevooueuPpavmong emume@uKITIC — TIPOOOEVTIKI] IVHOOT)
« EAxwoelg - mtepiylo 70%

* O10Nua PAEPAPWV KAT.




2. IIpoofoAn tvevpuovmv
= Ao paktikr) BpoyytoAitig (Bronchiolitis obliterans)
= AvastvevoTikn Avemapkela
= YynAn Ovntotng

YevOvva Avtoaviioouata — AVIUTAAKIVEG

Katapynon cuvoyng emdnAlakwv KuTtapmVv TVEVLOVIKOU
10TOV




3. Myasthenia gravis 35%
» Muikn advvauia
* AVTIOWUOTO AVTI-OKETUAOYOAIVEGTEPAOTC

» AoBevelc e Ouuwpa, evrova ocvuntouata MvacOevelac.




ATAT'NQYTIKA EPI'AYXTHPIAKA YTOIXEIA IINII




IXTOITAOGOAOI'TKA XAPAKTHPIXTIKA

Al0KplvovTal OVO TUTTOL TTOV AVTIOTOLYOVV OTOV KAIVIKO (PATVOTUTIO.

1.Jlopu@oAvyeg:

* AkavOoAivon evooemoepuikn TAVe oo TNV Paocikn pepPpavn g
emoepuidag.

2. EpvOnuaro-franidomoerg Prafeg:

o Aeiynvoednc Awaueon Aepupatitig (lichenoid interface
dermatitis) pe TUKVO OIKTVO AEUPOKVTTAPMV - KEVOTOTTIWOELC
OXNUATIOUOUE KATA UNKOC TOV OEPUO-EMIOEPUIKOV CUVOEGOV.

e AVOKEPATMOT] KEPATIVOKVTTAP®WV: VEKPWDOT)
KEPATIVOKVTTAPWV.




Aerymvoeldng Ataueon AepuaTiTiC

OAvoT

AxavO




Auneococg avooo@Oopronocg (DIF)

1. ATKTV®TO TPOTLVIO evookvTTApPLaC evamoOeoncg IgG
ko C3.

2. 'paupumwtn n kokkowong evammodeon IgG kot C3 kata

unkoc tn¢ Paoikne peuPpavne wvng oto 0EPUOETIOEPUIKO
Op10.

« Xapaktnplotiko evpnua otnv IINII, oe oyeon pe ariec
HOPPEG TIEUPLYAG.




Apecoc avooo@Bopiouog
IgG ka1 C3
BMZ: T'pappwtn 1) kokk®dng evamobeon IgG

'Eppecog avooopBopiopog
Ynootpwua ovpodoyov KOOTNG TTOVTIKOU

e i
Apeoog avooo@Bopiopog
AKTU®TO TTPOTLVITO EVOOKVLTTAPLAG

evamoBeong IgG ko C3.

'Eppecoc avooopBopiouog
Ynootpwua o100¢pAayov monkov
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Apeoog avooo@Boplopog
Kownr\g ITepgryog PV

'Eppecog avooopBopiopog
Kownr\g ITepgryog PV




'Eppecoc avooo@Oopiopocg (ITF)

1. Avtoavtioouata IgG — BMZ: ev50oKkuTtapleg TPWOTEIVEC
akavOwtnc otifadac.

2. AVTIOOUATA EVAVTL TAAKIVOV O€ VITTOCTPWUA OVPOOO0Y OV
KUVOTIC TOVTIKOV (TTAOVO10 0€ EVOOTTAAKIVEC).

» E101k0 screening test, yapaktnplotiko otn AA aso AAAEC LOPPES
TELLPLYQC.




Elisa Dsg1, Dsg3

Ant1 — Dsg1 (PF/ mucocutaneous PV)
Anti — Dsg3 (mucosal PV)

* OETIKOTNTA > 95% -> €VEPYOTNTA VOOOV/ TTPOYVWOT).




> J Eur Acad Dermatol Venereol. 2013 Apr;27(4):430-5. doi: 10.1111/}.1468-3083.2011.04428 x.

Epub 2012 Jan 5.

Correlation of antibodies against desmogleins 1 and 3
with indirect immunofluorescence and disease status
in a Greek population with pemphigus vulgaris

G Avgerinou ', D-K Papafragkaki, A Nasiopoulou, V Markantoni, A Arapaki, M Servitzoglou,
A Katsambas, P G Stavropoulos

Affiliations + expand
PMID: 22221266 DOI:10.1111/).1468-3083.2011.04428.x




Avoooxka0idnorn/ Avoocoamotummwon
(immunoprecipitation — immunoblot)

Avtoavtioopata:

210 kD evOomAaxivee -
- EvaioOnoia — etdwotnta ITNII

190 kD meputAaxiveg

—_—




2y OAl0:
2e mepintwon artvanc KAINIKHY EIKONAY,

JIPOOOEVTIKTIC ETTLUOVIIC ZTOUATITIOAC
Aerynvoetbove tumov IoAvuopgov epvOnuatoc eEavOnua
YIIOWIA IHapaveormAauatikng TEUPILYAC.




AIAI'NQXTIKA KPITHPIA IINII

AvaOewpovueva kprrnpua
Meidova kprnpla
1.Xofapn expuovi oTopamTidda UE 1 Y®PIC TTOAVUOPPIKEC KAIVIKEC EKONA®OELC.
2.2VV000 VITOKEIUEVO VEOTTAATLAL.
3. AUTOAVTIOOUATA EVAVTL TAAKIVOV — AgopomAakivn I, I1

EAdooova kprtnpla
1.AxavBoAvon/ Aetynvoeldng evolaueon AepuaTiTic.
2. Evookvttapia 1 Siktvwtr) BMZ evanmobeon avocoopaiptvayv pe Tov Apeco avooo@opiouo.

A& omotia ot Stayvwon IINII
Amoivn: Tpla peidova kprtnpia

Avo petdova kat Ovo EAAcooVA.
EvawoOnotia -> 90%

BifAoypapia:
Svoboda et al j.cut. pathol. 2021 48/9/1133
Thomas N. Helm et al Dermatology 2021, April p.28




OLEPAIIEIA
ITAPANEOIIAAXMATIKHY IIEM®IT'AX

Mn kaBoplopevn — ap@Aeyouevn
o AVTIUETWOITION TNE VAOKEUEVNC kKakonOewag -
XEIPOVPYIKT] APATIPECT] CLUTTAYDV OYKWV.

e YynAeg 600oerg eyyvonce avoocoo@aipivne IgG npo kat
LETA TNC XEPOVPYIKNC EMEUPAONC TTPOC ATTOPUYT)
O100TTOPAC AVTOAVTIOWUATOV -> ATTOPPAKTIKN
BpoyyloAlTioa




I'evika akoAovBovvtal o1 katevBuvnpleg odnyieg g coPapng ITeupryag
« Tevika petpa

« 1S ypauung Bepameia
YynaAn 60om koptikootepoeldwv 1-1,5mg/kg/nu. mpedvidovng
1 oe cuvovaouo pe ANOZOKATAXTAATIKA Azathioprine 1-2,5mg/nu. 1) Mycophenolate
mofetil 2gr/nu. 1 Mycophenolate sodium 1440mg/nu.

2xomo¢ To corticosteroid-sparing agent
« Rituximab (Anti — CD20 — B-cell monoclonal antibody, oe ocuvevvonon pe tovg OykoAoyoug)

« MovoOepameia: Avo eyyvoelg 1gr ava 2 efoouadeg 11 ZuvOvaoTIKA Ue KOPTIKOOTEPOEIOT)
(mpedvicovn 1mg/kg/mp.)
2KOITOC OLAKOIT) TV KOPTIKOOTEPOELOWV O€ £EL UNVEC

« Alentuzumab (Anti — CD52 monoclonal antibody/ vitokeipevn Aepu@o-vmepmAAoTIKT KakonOeia)




Evyaplotm yla tnyv Ipoooyr g
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