Imunodeficience=poruchy imunitniho systému, které vedou pfedevsim ke 1 nachylnosti k infekcim
déleni- podle postizené slozky
protilatkou imunodeficience
poruchy T lymfocytl
kombinované poruchy- buné&éné i protilatkou
poruchy fagocytujicich bunék
deficity komplementového systému
imunodeficience spojené s jinymi vrozenymi syndromy
dale mGzeme délit
primarni- vrozené postiZzeni imunitniho systému
sekundarni-imunodeficit se vyviji jako sekundarni komplikace nékteré jiné choroby
etiologie
primarni imunodeficience-porucha na genové urovni
vzacna onemocnéni projevujici se v détském véku
sekundarni imunodeficience
dusledek- chorob postihujici buriky imunitniho systému- lymfoproliferativni
onemocnéni, lymfocytotropni infekce
metabolickych a dalSich celkovych chorob- DM, urémie, malnutrice,
intoxikace, polytraumata, nadorové choroby
postizeni kostni dfené- ozafeni, Iéky a toxické latky, nadorové burnky
odstranéni dalezitych lymfatickych organd
Ié€ebné postupy- imunosuprese, cytostaticka 1é¢ba, chirurgické zakroky

diagndza
anamnéza
primarni- v RA podobna onemocnéni u rodinnych pfislusnik
sekundarni- musime patrat po zakladnim onemocnéni, které se mlize projevit |
odolnosti k infekcim- DM, nadorové onemocnéni
navyky...
zakladni klinicky pfiznak- recidivujici infekce, které probihaji prolongované, atypicky
nebo komplikované
pacienti s poruchou protilatkové imunity- 1 ndchylnost k infekcim opouzdienymi

mikroby
kombinovanymi a bunéénymi deficity- infekce viry, plisnémi a oportunnimi

mikroby

s poruchou fagocytujicich bunék-infekce stafylokokové, aspergilem, kandidami,
pseudomonadami s poruchou nékterych slozek komplementu-
pyogenni infekce-hlavné infekce vyvolané kmeny Neisseria

na diagnézu mohou upozornit

vahovy ubytek u dospélych

vyskyt zavaznych infekci, které maji pres adekvatni ATB Ié€bu tendenci k progresi,
ke komplikacim a recidivam

postizeni kGize a sliznic- ekzémy, pyodermie, soor

generalizované herpetické infekce- CMV, EBV, HIV

chronické prajmy

hepatomegalie

postizeni CNS-meningitidy, encefalitidy, abscesy

laboratof-imunologické vySetfeni parametrd bunééné a humoralni imunity
orientac¢ni vysetieni- krevni obraz
elektroforéza- chybi y frakce — podezfeni na hypogamaglobulinémii
protilatkou imunita
specifikace- stanoveni c Ig a jejich podtfid v séru
funkéni test -stanoveni specifickych Ab po o¢kovani nebo izohemaglutinind
bunééna imunita
parametry - vySetfeni subpopulaci lymfocytu
funkéni test -test schopnosti proliferace lymfocytll na stimulaci
nespecifickymi mitogeny a specifickymi Ag
funkéni poruchy fagocytujicich bunék-baktericidni testy, vySetfeni
schopnosti produkovat kyslikové radikaly
defekty komplementu-kvantitativni stanoveni jednotlivych slozek
Ieé€ba- primarni- zavazné-transplantace kmenovych hematopoetickych bunék

protilatkou imunodeficience- substituéné i.v. Ig
granulocytopenie a agranulocytézy-C-CSF

hlavné se l1é¢i SYMPTOMATICKY-ATB, antimykotika, prostatika

imunostimulaéni a imunomodulaéni pfipravky

sekundarni-hlavné Iécba zakladniho onemocnéni




prevence-primarni- daji se diagnostikovat prenatalné
sekundarni- z infekce HIV- testovani krevnich derivatu, zabrana pfenosu
provazejici jina zakladni onemocnéni-v€asna diagnostika, adekvatni 1é¢ba
nasledek posttraumatického odnéti sleziny
zachovné chirurgické postupy- parcialni splenektomie
oc¢kovani proti mikroblim s polysacharidovym pouzdrem
u zdravych jedinci- spravna zivotosprava, neprechazet interkuretni infekce, vyhybat se
stresovym situacim

PRIMARNI IMUNODEFICIENCE
protilatkové imunodeficience
hypogamaglobulinémie= poruchy tvorby protilatek- snizeni vSech tfid Ig
dysimunoglobulinémie- | pouze néktera fada nebo potfida Ig, hladiny jinych tfid Ig jsou
normalni nebo?t
selektivni deficit IgA- nejcastéjsi (incidence 1/600 az 1/1000)
Casto klinicky zcela némy
u jinych- ¢asté infekce HCD- rinitidy, nasofaryngitidy, otitidy...
nejvyraznéjsi v détstvi
¢asto trpi rGznymi inhalaénimi alergiemi
IéCba- symptomaticka
Brutonova agamaglobulinémie-vazana na chromozom X
projev- opakované bronchitidy a bronchopneumonie, sinusitidy a otitidy
néktefi i infekeni artritidy- mykoplasmata
u nelécenych- postizeni plic—bronchiektazie a fibrotické zmény
obtize se objevuji po 6 mésici zivota (po | hladiny matefskych transplacentarné

prenesenych Ig)
IéCba-i.v Ig, substituéni pfipravky, eventuelné ATB Ié¢ba
bézba variabilni imunodeficience
projevuje se mezi 20. a 30. rokem Zivota- dédi¢né podminéné
zpocatku normalni tvorba Ig — rGzné podnéty k atlumu tvorby
klinicky obraz stejny jako u predchozi
granulomy v riznych oblastech téla
nékdy muze vyustit az do lymfoproliferativniho onemocnéni
GOODUV syndrom- hypogamaglobulinémie spojena s vyskytem thymomu
laboratof- vzdy snizena c IgG a IgA
I&éCba- substituéni podavani Ig, profylaktické podavani ATB
poruchy komplementového systému
hereditarni angioedém
absolutni nebo funkéni deficit inhibitoru C1 slozky komplementu
po minimalnich stimulech — aktivace celé komplementové kaskady
otoky podkozi a sliznic- na kdzi typicky nesvédivy bledy otok
otoky na sliznicich —dechové obtize, bolest bficha, zvraceni, prajmy
Ié€ba- podani koncentratu C1 INH nebo plasmy
profylakticky-danazol-zvySuje tvorbu C1 INH v jatrech
kromé vrozené formy existuje hereditarni forma u pacientt s malignitami lymfatické

tkané
poruchy fagocytézy
kvantitativni
cyklicka neutropenie
porucha funkce
chronicka granulomatézni choroba
defekt nékterého z enzymu kyslikového metabolismu vytvarejicich aktivni
baktericidni kyslikové metabolity— pohlcené mikroorganismy nejsou usmrceny
v kojeneckém véku- hnisavé infekce klize, abscesy a granulomy v
organech, hnisavé lymfadenitidy
pfi adekvatni IéEba- doZiti dospélého véku-cotrimaxozol v kombinaci s
ictraconazolem profylakticky, transplantace hematopoetickych kmenovych bunék
syndrom hyperlgE= syndrom Jobuv
Casté infekce vyvolené Stafylokokus aureus a Candida albicans- hluboké
kozni abscesy s malou zanétlivou reakci a plicni infekce
na kzi chronicky ekzém
laboratof- vysoka sérova hladina IgE, eozinofilie
profylakticky-protistafylokokova ATB- eventuelné cyklosporin A
deficity imunity zprostfedkované lymfocyty T
dozivaji se dospélosti, pokud jsou uspésné Ié€eni transplantaci hematopoetickych
kmenovych bunék




mukokutanni kandidéza
opakované kandidové infekce
soucast polyglandularniho syndromu 1. typu
DiGeorgeliv syndrom
vyvojova vada 3. a 4. Zaberni vychlipky— absence nebo redukce tkdné thymu
prognoézu uréuje- soucasneé vrozena srde¢ni vada a mentalni postizeni
syndrom Wiskotta-Aldriche
projev- trombocytopenie s malymi destickami, ekzémem a rdznym stupném
imunodeficience
dals$i- heterogenni skupina vrozenych poruch- pfevazuji autoimunitni projevy- CYTOPENIE
familiarni hemofagocytujici lymfohistiocytéza (AR)
proliferace aktivovanych lymfocytl T spojené se syndromem hemofagocytozy
(=aktivace makrofagu, které pohlcuji vlastni krevni elementy)
lymfoproliferativni syndrom vazany na chromozom X
lymfoproliferace a hemofagocyt6za a rozvoj hypogamaglobulinémie
iniciovana infekci EBV
familiarni lymfoproliferativni syndrom s autoimunitou
porucha mechanismu apoptézy
trombocytopenie, uzlinovy syndrom, splenomegalie
syndromy periodickych horeéek
=ataky hore¢natych stavu, provazenych nékdy zanéty kloubnich pouzder a riznymi
koznimi erupcemi bez zjevné infek&ni nebo autoimunitni pFiciny
syndrom hyperimunoglobulinemie IgD
recidivujici horec¢ky, uzlinovy syndrom
vysoké zanétlivé parametry, zvySena produkce IL-6
familiarni stfedomorska hore¢ka

SEKUNDARNI IMUNODEFICIENCE
protilatkou imunodefience
sekundarni hypogamaglobulinémie
pfi€ina- ztraty Ig z plazmy- postizeni ledvin (snizeni IgG), ztrata proteind z GIT -
Menétriova choroba, stfevni lymfagieketazie
| produkce Ig- lymfomy B Fady, CLL, mnohoc€etny myelom vysoka produkce

paraproteinu
i nékteré léky- zlato, hydantoinaty- po vysazeni vétSinou normalizace
ziskané granulocytopenie
u rlznych forem aplastickych anémii, pancytopenii, Ié¢ba cytostatiky, toxické poskozeni KD,

idiopatické
projev- tfesavka, vysoké horecky
bronchopneumonie, t&Zké nekrotizujici procesy v dutiné ustni, pabldnové anginy,
nekrotické procesy v oblasti genitalu a koneéniku
klinicky nebezpecna hranice- pokles granulocytt pod 1 000/pl
lécba-ATB lécba, G-CSF
pacient umistén do sterilniho prostiedi
imunodeficit po splenektomii
vyvolana HIV
HIV- virus obsahujici reverzni transkriptazu- infikuje pomocné lymfocyty CD4+, makrofagy,
dendritické buriky a dalSi
na povrchu glykoprotein gp120- vaze se na Ag CD4
branou vstupu viru do buriky je i Fc receptor, komplementovyreceptor, nékteré
lektiny a tzv. koreceptory (receptory pro chemokiny)
pfenos- 4 cesty- krev, krevni derivaty
pohlavni styk
transplacentarné
matefské mléko

klinicky obraz- 4 stadia
akutni HIV infekce- pouze u ¢asti pacientt- 3-12 tydnu po infekci
pfiznaky pfipominajici infekéni mononukleézu s lymfadenopatii, Gnavou,
horeckami, myalgiemi, artralgiemi, mdze byt i asepticka meningitida
laboratorni potvrzeni pomoci PCR- detekce a kvatifikace mnozstvi virové

RNA,
protilatky proti HIV se objevuji asi 4-8 tydnu po infekci
stadium latence- asymptomatické- fadu let (u déti kratsi)
laboratof- pokles CD4+
stadium persistujici generalizované lymfadenopatie
prajmy, hubnuti, no€ni poty, Ustni kandidoza, febrilie




AIDS- typické infekce oportunnimi patogeny, nékteré maligni nadory

infekce-pneumocystova anémie, kryptokokdza, toxoplazméza
mozku,cytomagalové infekce, kryptosporidiéza, atypické mykobakteridézy
nadory-Kaposiho sarkom, primarni lymfom, nehodginské lymfomy
Casté postizeni NS-encefalopatie
Ié¢ba- kombinace inhibitort reverzivni transkriptazy a virové protézy=HAART
I-hodnoty poctu kopii virové RNA v krvi a CD4+ T lymfocytu
zlepSuje kvalitu Zivota pacienta, prodluzuje asymptomatické obdobi



