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Autoimmunerkrankungen konnen jedes Organsystem betreffen und manifestieren sich unter anderem
an der Haut. Scurfy-M&use besitzen eine Mutation im Foxp3-Gen auf dem X-Chromosom, welches zu
einer Dysfunktion von Tregs fiihrt. Beim Menschen kommt es dadurch zum sogenannten IPEX-
Syndrom, einer Multisystemerkrankung, die mit gleichzeitigem Entstehen von multiplen

Autoimmunerkrankungen durch die Dysfunktion von Tregs einhergeht.

Die durch den Mangel an FOXP3-Proteinen hervorgerufene Dysfunktion von Tregs flihrt zu einer
fehlenden Selbsttoleranz. Durch die fehlende Selbsttoleranz entwickeln Scurfy-Mause, wie auch IPEX-
Patienten, multiple Autoimmunerkrankungen. Deshalb stellen Scurfy-Mause ein wertvolles Tiermodell

fiir die Untersuchung dieser Autoimmunerkrankung dar.

In dieser Arbeit wurde untersucht, ob und welche Immunglobuline und Komplementfaktoren im Fall
des Treg Funktionsverlusts in den Scurfy-Méausen vorkommen. Durch diese Arbeit werden
Zusammenhéange zwischen Treg Funktionsverlust und Pathogenese der blasenbildenden
Autoimmundermatosen hergestellt. Dabei wurden die von Scurfy-Mdausen entnommenen Proben mittels
IIF- und DIF-Farbungen auf Immunglobuline 1gG, 1gG1, 19G2a, IgG2b, IgG3, IgE und IgA sowie C3-
Komplementfaktoren untersucht. Unter den untersuchten lg-Klassen war 1gG der am haufigsten
vorkommenden Antikorper bei den Scurfy-Mausen. Alle positiven Testergebnisse zeigten ein lineares

Ablagerungsmuster an den DEJ.

Unter den Subklassen der 1gG zeigte sich IgG1 als die am haufigsten vorkommende Subklasse in den
Scurfy-Seren. Dieser folgten 1gG2b, 1gG3, 1gG2a. Der Antikdrper 1gG2a wurde nicht nachgewiesen. In
den Gaumen von Scurfy-Mausen war IgG1 die einzige nachgewiesene 1gG-Subklasse. Zudem konnten
in der vorliegenden Arbeit lineare IgA-Ablagerungen an den DEJ in den Gaumen von Scurfy-Mdusen
nachgewiesen werden. Dies belegt, dass Ablagerungen, wie sie bei Patienten mit einer linearen IgA-

Dermatose vorkommen, ebenfalls in den Gaumen von Scurfy-Mausen nachweisbar sind.

IgE und Komplementfaktor C3 wurden als punktférmige Ablagerungen in der Dermis von Scurfy-
Méusen nachgewiesen. Bei diesen punktférmigen Ablagerungen kénnte es sich um eine Vaskulitis der
kleinen Gefalie der Dermis oder der an IgE angebundenen Eosinophilen handeln. Diese Hypothesen

waéren mit neuer Fragestellung gezielt zu untersuchen.



Diese Arbeit liefert mit den obenstehenden Ergebnissen teilweise unterstiitzende aber auch neue
Erkenntnisse in der Grundlagenforschung der blasenbildenden Autoimmundermatosen. Basierend auf
diesen Erkenntnissen konnen weitere Fragestellungen formuliert und im Rahmen weiterer Forschung

aufgegriffen werden.



