Deficit slozek komplementu

Primarni imunodeficit

= Poruchy vsech jednotlivych slozek komplementu,

= poruchy vzacné,

= poruchy C1, C2, C3 a C4 se projevi jako imunokomplexové choroby podobné SLE; kombinované s hnisavymi
infekcemi,

= defekty C1 inhibitoru klinicky zdvazné - hereditarni angioedém: po rliznych podnétech dochazi k
nekontrolované aktivaci komplementu - lokalni otoky; otok v oblasti dychacich cest mlze byt smrtelny,

= poruchy v receptorech pro komplementové slozky zahrnuji LAD 1 syndrom (postihuje CR3),

= u déti s recidivujicimi infekcemi bakteridlnimi a plisfiovymi zjistén deficit proteinu (lektinu) vazajiciho
mandzu (MBL), ktery iniciuje lektinovou cestu aktivace komplementu; u dospélych se neprojevuje
(kompenzovan jinymi mechanismy).

Sekundarni imunodeficit

Snizeni slozek komplementu pfi jeho vycCerpani, pfi poruse syntézy,
spotrebovani komplementu pri imunokomplexovych chorobéach, septickych stavech,
u zdvaznych jaternich postizeni,
= normalizace jaternich funkci - normalizace komplementu,
prechodné spotiebovani C4 pfi zdchvatech hereditarniho angioedému.
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