Primarni a sekundarni imunodeficience

imunodeficience=poruchyimunitniho systé mu, které vedou predevsim ke 1 nachylnosti k infekcim
déleni- podle postiZené slozky
protilatkouimunodeficience
poruchy T lymfocyt(
kombinované poruchy- bunécéné i protilatkou
poruchy fagocytujicich bunék
deficity komplementového systému
imunodeficience spojené s jinymivrozenymi syndromy
dale mlzeme délit
primdrni-vrozené postiZzeniimunitniho systému
sekunddrni-imunodeficit se vyvijijako sekundarnikomplikace nékteré jiné choroby
etiologie
primdrniimunodeficience- poruchanagenové Urovni
vzdcnd onemocnéniprojevujicise v détskémvéku
sekunddrniimunodeficience
dusledek- chorob postihujiciburiky imunitniho systému- lymfoproliferativni
onemocnéni, lymfocytotropniinfekce
metabolickych a dalSich celkovych chorob- DM, urémie, malnutrice, intoxikace,
polytraumata, nadorové choroby
postiZzenikostnidrené- ozareni, |éky atoxické latky, nddorové burky
odstranénidulezitych lymfatickych organu
IéCebné postupy-imunosuprese, cytostaticka |écba, chirurgické zakroky

diagndza
anamnéza
primarni- v RA podobnd onemocnéniurodinnych pfislusnik
sekundarni- musime patrat po zakladnim onemocnéni, které se mize projevit |,
odolnostik infekcim- DM, nddorové onemocnéni
behavioralnisouvislosti (infekce HIV), uZivanilék, drog, stravovaci
navyky...
zakladniklinicky pfiznak- recidivujici infekce, které probihaji prolongované, atypicky nebo
komplikované
pacientis poruchou protildtkovéimunity- I nachylnost k infekcim opouzdienymi
mikroby
kombinovanymi a bunéénymi deficity-infekce viry, plisnémi aoportunnimi
mikroby
s poruchou fagocytujicich bunék-infekce stafylokokové, aspergilem, kandidami,
pseudomondadami
s poruchou nékterych slozek komplementu- pyogenniinfekce- hlavné infekce
vyvolané kmeny Neisseria
na diagnézu mohou upozornit-neprospivani, ristova retardace u déti
vahovy Ubytek u dospélych
vyskyt zavaznychinfekci, které majipres adekvatni ATB Iécbu tendenci k progresi, ke
komplikacim arecidivam
postizeniklze asliznic- ekzémy, pyodermie, soor
generalizované herpetickéinfekce- CMV, EBV, HIV
chronické prijmy
hepatomegalie
postizeni CNS-meningitidy, encefalitidy, abscesy
laborator-imunologické vysetieniparametri bunécnéahumoralniimunity
orientacni vySetreni- krevniobraz
elektroforéza- chybiy frakce - podezienina hypogamaglobulinémii
protilatkouimunita
specifikace- stanoveniclga jejich podtfid v séru
funkénitest-stanovenispecifickych Ab po o¢kovaninebo izohemaglutinin(
bunécndimunita
parametry - vySetifenisubpopulacilymfocytd
funkcni test -test schopnosti proliferace lymfocytl na stimulaci nespecifickymi
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mitogeny aspecifickymi Ag
funkéniporuchy fagocytujicich bunék-baktericidnitesty, vySetfeni
schopnosti produkovat kyslikové radikaly
defekty komplementu-kvantitativnistanovenijednotlivych slozek
|éCba- primdrni- zavaziné-transplantace kmenovych hematopoetickych bunék
protilatkouimunodeficience-substitucnéi.v. g
granulocytopenie aagranulocytézy-C-CSF
hlavné se |é¢iSYMPTOMATICKY-ATB, antimykotika, prostatika
imunostimulaéniaimunomodulaénipfipravky
sekunddrni-hlavné |écba zakladniho onemocnéni
prevence-primdrni- dajise diagnostikovat prenatalné
sekunddrni- zinfekce HIV- testovanikrevnich derivatu, zabrana pfenosu
nasledek posttraumatického odnétisleziny
zachovné chirurgické postupy- parcialnisplenektomie
ockovaniproti mikroblm s polysacharidovym pouzdrem
u zdravych jedincu- spravna zZivotosprava, neprechazet interkuretniinfekce, vyhybat se
stresovym situacim
Primarni imunodeficience
protildtkové imunodeficience
hypogamaglobulinémie=poruchy tvorby protilatek- snizenivsech trid Ig
dysimunoglobulinémie- |, pouze nékteratradanebo potiidalg, hladiny jinych tfid Igjsou
normélninebo
selektivni deficit IgA- nejéastéjsi(incidence 1/600az 1/1000)
Casto klinicky zcelanémy
ujinych- casté infekce HCD- rinitidy, nasofaryngitidy, otitidy...
nejvyraznéjsiv détstvi
Casto trpi rGznymiinhalacnimi alergiemi
|é&ba- symptomaticka
Brutonova agamaglobulinémie-vdzananachromozom X
projev- opakované bronchitidy abronchopneumonie, sinusitidy a otitidy
néktefiiinfekcniartritidy- mykoplasmata
u nelécenych- postiZeniplic->bronchiektazieafibrotické zmény
obtiZe se objevujipo 6 mésici Zivota (po | hladiny matefskych transplacentarné
prenesenych Ig)
lécba-i.v |g, substitucnipfipravky, eventuelné ATB |éCba
bézba variabilniimunodeficience
projevuje se mezi 20. a 30. rokem Zivota- dédi¢né podminéné
zpocatku normalnitvorbalg - rlizné podnéty k Gtlumu tvorby
klinicky obraz stejny jako u pfedchozi
granulomy v rliznych oblastech téla
nékdy mize vyustit az do lymfoproliferativniho onemocnéni
GOODUV syndrom- hypogamaglobulinémie spojend s vyskytem thymomu
laborator-vidy snizenaclgGa IgA
lécba- substitucnipodavanilg, profylaktické podavani ATB
poruchy komplementového systému
hereditarni angioedém
absolutninebo funkénideficitinhibitoru C1slozky komplementu
po minimalnich stimulech - aktivace celé komplementové kaskady
otoky podkoZiasliznic- naklzi typicky nesvédivy bledy otok
otoky nasliznicich >dechové obtize, bolest bficha, zvraceni, prijmy
lécba- podanikoncentratu C1 INHnebo plasmy
profylakticky-danazol-zvysujetvorbu C1INHYv jatrech
kromé vrozené formy existuje hereditarniforma u pacient(i s malignitami lymfatické
tkané
poruchy fagocytézy
kvantitativni
cyklicka neutropenie
poruchafunkce
chronicka granulomatoézni choroba
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defektnékteréhozenzymu kyslikového metabolismu vytvarejicich aktivni
baktericidnikyslikové metabolity— pohlcené mikroorganismy nejsou usmrceny
vkojeneckém véku-hnisavé infekce kliZze, abscesy agranulomyv organech,
hnisavé lymfadenitidy
pfi adekvatnilécba- doZitidospélého véku-cotrimaxozolv kombinaci
sictraconazolem profylakticky, transplantace hematopoetickych kmenovych
bunék
syndrom hyperlgE= syndrom Jobiv
Casté infekce vyvolené Stafylokokus aureus a Candida albicans- hluboké koZniabscesy
s malou zdnétlivou reakcia plicniinfekce
nakazi chronicky ekzém
laborator- vysoka sérova hladina IgE, eozinofilie
profylakticky-protistafylokokova ATB- eventuelné cyklosporin A
deficity imunity zprostiedkované lymfocyty T
dozivajise dospélosti, pokud jsou Uspésné |éCeni transplantacihematopoetickych
kmenovych bunék
mukokutanni kandidéza
opakované kandidové infekce
soucast polyglandularniho syndromu 1. typu
DiGeorgeuvsyndrom
vyvojovavada3.a 4. Zabernivychlipky—> absence nebo redukce tkané thymu
progndzu uréuje- soucasné vrozenasrdecnivadaamentdlnipostizeni
syndrom Wiskotta-Aldriche
projev-trombocytopenie s malymi destickami, ekzémem arlznym stupném
imunodeficience
dalsi- heterogenniskupinavrozenych poruch- prevazujiautoimunitniprojevy- CYTOPENIE
familidarni hemofagocytujici lymfohistiocyt6za (AR)
proliferace aktivovanych lymfocytl T spojené se syndromem hemofagocytdzy
(=aktivace makrofdag(, které pohlcujivlastnikrevnielementy)
lymfoproliferativni syndrom vazany na chromozom X
lymfoproliferace ahemofagocytézaarozvoj hypogamaglobulinémie
iniciovanainfekci EBV
familiarni lymfoproliferativni syndrom s autoimunitou
porucha mechanismu apoptdzy
trombocytopenie, uzlinovy syndrom, splenomegalie
syndromy periodickych horedek
=ataky horecnatych stavi, provazenych nékdy zanéty kloubnich pouzderariznymi
koZnimi erupcemi bezzjevné infekéninebo autoimunitni pficiny
syndrom hyperimunoglobulinemie IgD
recidivujicihorecky, uzlinovy syndrom
vysoké zanétlivé parametry, zvySena produkce IL-6
familiarni stfedomorska horecka
Sekundarni imunodeficience
protildtkou imunodefience
sekundarni hypogamaglobulinémie
pri¢ina- ztraty Ig z plazmy- postiZeniledvin (snizenilgG), ztrata proteinti z GIT —
Menétriova choroba, stfevnilymfagieketdazie
{ produkce Ig- lymfomy B fady, CLL, mnohodetny myelom
vysoka produkce paraproteinu
i nékteré léky- zlato, hydantoinaty- po vysazenivétSinou normalizace
ziskané granulocytopenie
urGznych forem aplastickych anémii, pancytopenii, |é¢ba cytostatiky, toxické poskozeniKD,
idiopatické
projev- tresavka, vysoké horecky
bronchopneumonie, tézké nekrotizujici procesy v dutiné Ustni, pablanové anginy,
nekrotické procesy v oblasti genitadlu a konecniku
klinicky nebezpeéna hranice-pokles granulocytl pod 1000/pl
lécba-ATBlécba, G-CSF
pacient umistén do sterilniho prostredi
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imunodeficit po splenektomii
vyvoland HIV
HIV-virus obsahujicireverznitranskriptazu- infikuje pomocnélymfocyty CD4+, makrofagy,
dendritické buriky a dalsi
na povrchu glykoprotein gp120- vaze se na AgCD4
branou vstupuviru do buriky je i Fc receptor, komplementovyreceptor, nékteré
lektiny atzv. koreceptory (receptory pro chemokiny)
prenos- 4 cesty- krev, krevniderivaty
pohlavnistyk
transplacentdrné
matefské mléko
klinicky obraz- 4stadia
akutniHIV infekce- pouze u ¢asti pacientl- 3-12 tydn( po infekci
pfiznaky pfipominajiciinfekénimononukledzu s lymfadenopatii, Unavou,
horeckami, myalgiemi, artralgiemi, mGzZe byt i aseptickda meningitida
laboratornipotvrzenipomoci PCR- detekce a kvatifikace mnoZstvivirové RNA,
protilatky proti HIV se objevujiasi 4-8 tydnl po infekci
stadium latence- asymptomatické-radu let (u détikratsi)
laborator- pokles CD4+
stadium persistujicigeneralizované lymfadenopatie
prajmy, hubnuti, no¢nipoty, Ustnikandidoza, febrilie
AIDS- typické infekce oportunnimi patogeny, nékteré maligninadory
infekce-pneumocystova anémie, kryptokokdza, toxoplazmadza mozku,
cytomagalové infekce, kryptosporididza, atypické mykobakteridzy
nadory-Kaposiho sarkom, primarnilymfom, nehodginské lymfomy
Casté postizeniNS-encefalopatie
Iécba- kombinace inhibitor( reverzivnitranskriptazy avirové protézy=HAART
I-hodnoty poctu kopiivirové RNA v krvia CD4+ T lymfocytl
zlepsSuje kvalitu Zivota pacienta, prodluzuje asymptomatické obdobi
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