Bezna variabilni imunodeficience

Bézna variabilni imunodeficience neboli CVID (Common variable immunodeficiency; OMIM: 240500 (https://ww
w.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/dispomim.cgi?id=240500)) je oznaceni pro heterogenni skupinu primarnich
imunodeficienci.

Etiologie a patogeneze
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CVID fenotyp podobny Brutonové agamaglubulinémii. Oproti :

Brutonové agamaglubulinémii je vSak celkovy pribéh u CVID méné
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U pacientd nachazime snizené hladiny protilatek zejména IgG, IgA a L
IgM (vétsinou vsech izotypl), zatimco zmény v ukazatelich bunécéné Typy protilatek
imunity jsou necharakteristické (normalni nebo i nizsi koncentrace B

nebo T lymfocytd). Pro diagnézu CVID (common variable

immunodeficiency) je rozhodujici snizeni aZz chybéni jednotlivych izotypl protilatek. Klinicky onemocnéni probiha
jako zvySeny sklon k infekcim, a to bakterialnim, nejvice jsou postizeny dychaci cesty. V détstvi otitidy, v
dospélosti vice sinusitidy, bronchitidy, ¢asté jsou i bronchopneumonie.

i

Pri nelé¢eném onemocnéni (Ié¢i se substituci gamaglobulinovych preparatd) se mohou vyvinout i bronchiektasie.
Pozdni komplikaci je intersticidlni plicni fibréza.

Nemocni maji zvyseny sklon i k alergiim a autoimunitnim chorobam (prevédzné autoimunitni tyroiditis). U nékterych
byvéa prvnim priznakem herpes simplex i kdyz odolnost téchto nemocnych vici virovym infekcim nebyvé porusena.

Diagnozu stanovime na zakladé prokdzaného opakovaného snizeni protildtek IgG, IgA a IgM - v elektroforeze
bilkovin snizenim gama frakce globulind. Zmény, které pfi vySetfeni najdeme v ukazatelich specifické bunéc¢né
imunity (T a B lymfocyty) nejsou charakteristické, mohou byt normalni nebo i snizené.
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