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MOLÈCULES D’ADHESIÓ CEL.LULAR
I MALALTIES AMPUL·LÀCIES 

Octubre 2007

Joan R-2007

Entendre l’origen molecular i cel·lular d’aquestes malalties.

Signe Nickolski +
Butllofes intra-epidèrmiques
Es trenca la butllofa
Acantolisi

Pemphigus

Signe Nickolski –
Butllofes sub-epidèrmiques
(a tensió)
No es trenca la butllofa

Pemphigoid

Epidermolisi ampul.losa

Adhesió cel·lular

CONGÈNITA 
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IR
ID

ES

Afecta als hemidesmosomes
Signe Nickolski –
Butllofes sub-epidèrmiques
(a tensió)
No es trenca la butllofa

Pemphigoid
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Sub-epidèrmica

Immunofluorescència directa

IgGs

Anti IgG Humana-Fluoresceïnaimmunohistoquímica
Immunofluorescència 

Immunohistoquímica amb fluorocroms

Mètode directe Mètode indirecte

Pemfigoide

Normal Pemfigoïd

Epiderm
is

Dermis

Joan R-2007

Pèrdua de cohesió entre l’epidermis i la dermis

Làmina 
basal

Làmina lúcida

Hemidesmosoma

Làmina 
reticularis

IMMUNOFLUORESCÈNCIA  DIRECTA
Com es mantenen juntes la dermis i 
l‘epidermis?

Membrana

Làmina basal
(Membrana basal)

Làmina reticularis
BP = bullous pemphigoid antigens

Plectin
BP230 P

α6
integrin

QUERATINA

Placa densa

Làmina lúcida

HEMIDESMOSOMES
Unió Cèl.lula-M.E.C

Anticossos contra:
BPA 1 (230) i BPA2(180) 
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MOLÈCULES D’ADHESIÓ CEL.LULAR

Joan R-2002

INTEGRINES

Laminina
Fibronectina
Col.lagen

Afecta als desmosomes
Signe Nickolski +
Butllofes intra-epidèrmiques
Es trenca la butllofa
Acantolisi

Pemphigus

Intra-epidèrmica

Com és mantenen les cèl·lules de l’epidernis associades entre elles?

DERMISHEMOTOXILINA/EOSINA IMMUNOFLUORESCÈNCIA

Acantolisi

Epidermis

QUERATIN
ÒCITS

Làpides de cementiri
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HEMOTOXILINA/EOSINA

Desmosoma

DESMOSOMES
Unió Cèl.lula-Cèl.lula

C
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DESMOGLEÏNESDESMOCOLINES

Cadherins del Desmosoma

Pemphigus Foliaceus
Anti-desmogleïna-1

DESMOSOMES
Unió Cèl.lula-Cèl.lula

PLACA DENSA

DESMOPLAQUINA

PLACOGLOBINA

PL
A

C
O
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A
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E-cadherins epitelis

P-cadherins trofoplast

N-cadherins S. Nerviós

MOLÈCULES D’ADHESIÓ CEL.LULAR

CADERINES

DESMOSOMA= Desmogleïnes i Desmocolines

Intra-epidèrmicaPèmfig

Sub-epidèrmicaPemfigoide

MOLÈCULES D’ADHESIÓ CEL.LULAR

Joan R-2004

D
om

iniextracel.lular

Domini intramembranari

Domini citoplasmàtic
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MOLÈCULES D’ADHESIÓ CEL.LULAR

Joan R-2005

Proteïnes transmembranàries
Intervenen en la unió:

-Cèl.lula-Cèl.lula
-Cèl.lula-Matriu Extracel.lular (M.E.C)

Caderines
CAM
Selectines

Integrines

CÈL.LULA-CÈL.LULA

CÈL.LULA-M.E.C

ESTRUCTURES  D’ADHESIÓ CEL.LULAR

IMPLICACIONS FUNCIONALS

Joan R-2004

ASPECTES ESTRUCTURALS I FUNCIONALS

ADHESIÓ CEL.LULAR

Cèl.lula-Cèl.lula

Cèl.lula-MEC

Moviment Cel·lular
Integració de teixits

Receptors de senyal
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Jo diria que li surten sobre tot als llocs on li frega la pell amb 
la roba i pels llocs on l’agafem 

Infermera

Des de poques hores després de néixer li surten butllofes a la 
pell que es trenquen ràpidament i deixen erosions.

Resident 

Informació aportada per: 

Cas 1. Nadó de 4 dies atès al Servei de pediatria. Exemple Epidermòlisi ampul·làcia.

EXPLORACIÓ
Aspecte de gravetat
Grans superfícies del cos erosionades i amb butllofes en les 
zones de fregament.
El nen plora quan el toques, la qual cosa suggereix que les lesions 
són doloroses.
Presència de nafres a la cavitat oral (Dificultat per deglutir) 
Les butllofes es trenquen molt fàcilment (Signe Nickolski +).

Els problemes associats més greus que comporta són pèrdua de la funció de 
barrera de la pell, la qual cosa comporta un perill de sèpsia o septicèmia, i  pèrdua 
de líquids corporals (deshidratació) i proteïnes per la superfície lesionada de la 
pell.

HEMIDESMOSOMES
Unió Cèl.lula-M.E.C

Làmina basal

Làmina reticularisl

Plectin
BP230 P

α6
integrin

Placa densa

Làmina lúcida

BP230 PLECTINA

QUERATINA 5-14

BP = bullous pemphigoid antigens

HEMIDESMOSOMES
Unió Cèl.lula-M.E.C

Làmina basal

Làmina reticularisl

BP = bullous pemphigoid antigens

Plectin
BP230 P

α6
integrin

Placa densa

Làmina lúcida

Domini Col.lagènic

BP180

Integrina-(α6β4)
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HEMIDESMOSOMES
Unió Cèl.lula-M.E.C

Làmina basal

Làmina reticularisl

BP = bullous pemphigoid antigens

Plectin
BP230 P

α6
integrin

Placa densa

Làmina lúcida

COL.LAGEN VII

Plectin
BP230 P

α6

BP = bullous pemphigoid antigens

Epidermolisi bullosa simple (EBS)

Epidermolisi bullosa d’unió (EBJ)

Epidermolisi bullosa distròfica (EBD)

BP = bullous pemphigoid antigens

AUTOIMMUNITAT
KNOCKOUT ANIMAL MODEL

HEREDITÀRIA
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CITOESQUELET ARMADURA CEL·LULAR
Resistència Mecànica

Suport Tensions

UNIONS CEL.LULARS
Cèl.lula-Cèl.lula
Cèl.lula-M.E.C

ADHESIÓ CEL.LULAR
Compactació Teixits

PROTEÏNES

CITOESQUELET

UNIÓ CITOESQUELET- MEMBRANA

UNIÓ CÈL.LULA-CÈL.LULA

UNIÓ CÈL.LULA-M.E.C

PROTEÏNES

UNIÓ CITOESQUELET- MEMBRANA

UNIÓ CÈL.LULA-CÈL.LULA

UNIÓ CÈL.LULA-CÈL:LULA

Epidermolytic
hyperkeratosis (EH) 

Queratines 1 i 10 CAPA 
ESPINOSA

Epidermolytic
palmoplantar
peratoderma (EPPK)

Queratines 9 CAPA ESPINOSA
PALMA MÀ i PEU

CITOESQUELET
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K-5 K-1 K2e

EBS
Epidermolytic
hyperkeratosis (EH)

Epidermolytic palmoplantar peratoderma (EPPK)

PROTEÏNES

CITOESQUELET

UNIÓ CITOESQUELET- MEMBRANA

UNIÓ CÈL.LULA-CÈL.LULA

UNIÓ CÈL.LULA-M.E.C

DISTROFIA MUSCULAR
Cèl.lules musculars DISTROFINA 

UNIÓ
FILAMENTS ACTINA

MEMBRANA

ANEMIA HEMOLÍTICA
Esferocitosis (Eritròcits) 

Anquirina
Banda 4.2

Proteïnes unió
FILAMENTS ACTINA

MEMBRANA

Bullous pemphigoid

Afecta als hemidesmosomes
Signe Nickolski –
Ballofes sub-epidèrmiques
No es trenca la butllofa

PemphigoidAfecta als desmosomes
Signe Nickolski +
Ballofes intra-epidèrmiques
Es trenca la butllofa
Acantolisi

Pemphigus

Pemphigus vulgaris
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Afecta als desmosomes
Signe Nickolski +
Butllofes intra-epidèrmiques
Es trenca la butllofa
Acantolisi

Pemphigus

Pèmfig vulgar Anti-Desmogleina-3

Pèmfig foliaci Anti- Desmogleina-1

Afecta als hemidesmosomes
Signe Nickolski –
Butllofes sub-epidèrmiques
No es trenca la butllofa

Pemphigoid
α6

BP230
plectin P

BP = bullous pemphigoid antigens

http://lacelula.udl.es (aprendre) Medicina i Biologia Cèl·lular
Diapositives


