Defekty bunécné imunity

Poruchy bunécné imunity jsou charakterizovana nachylnosti k infekcim vyvolanymi viry, plisnémi, parazity a
intraceluldrnimi bakteriemi. Charakteristické jsou recidivujici infekce, které neustupuji ani spontanné, ani na
antibiotické terapii. Poruchy buné¢né imunity Ize rozdélit na imunodefekty primarni a sekundarni.l!l Vzhledem k
synergismu T- a B-lymfocytd pfi tvorbé protiladtek se porucha T-lymfocytd obvykle sekundarné projevi i v poruchéch
protilatkové imunity.[?!

Bunky imunitniho systému

Bunky imunitniho systému se podle vyvoje rozdéluji do 2 linii.

Lymfoidni rada obsahuje:
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= monocyty - makrofagy (fagocytujici buriky prezentujici antigen),
= dendritické buriky, Hematopoéza
= neutrofily (fagocytujici bunky ¢asné zdnétlivé reakce),
= bazofily (buriky periferni krve Ucastnici se zadnétlivé reakce),
= eozinofily (bunky Ucastnici se hypersenzitivni reakce a antiparazitarni obrany),
= 7irné buriky (bunky hypersenzitivni reakce I.typu).!3!
Etiologie

Mikroorganismy vyvoldvajici onemocnéni u osob s prevazujici poruchou bunécné
imunity jsou obvykle typické oportunni patogeny:

Lidsky lymfocyt v rastrovacim
= Bakterie: Mycobacterium tuberculosis a atypickda mykobakteria, Salmonella elektronovém mikroskopu
enterica, Legionella pneumophila, Listeria monocytogenes, Nocardia sp.,
= Houby: Pneumocystis carinii, Candida sp., Cryptococcus neoformans, Histoplasma
capsulatum, Coccidioides immitis, Mucorales (trida Zygomycetes),
m Viry: Cytomegalovirus, Herpes simplex virus, Varicella-zoster virus, Epstein-Barrové virus, Papovaviry,
= Paraziti: Toxoplasma gondii, Cryptosporidium parvum, Mikrosporidie, Strongyloides stercoralis.!*!

Klinické manifestace

T

poruchou imunity (DiGeorglv syndrom) se mohou nejprve manifestovat pridruzenymi symptomy a infekce
nastupuji az pozdé;ji.l>!

Pneumonie (mykotickd, legionelovd, pneumocystova, cytomegalovirovd), tuberkuléza plicni a mimoplicni,
mykobakteridéza plicni a diseminovand, orogastrointestinalni infekce (ezofagitida kandidova, cytomegalovirova,
herpeticka; intestinalni kryptosporidiéza, perianalni celulitis ¢i absces), hepatalni infekce (cytomegalovirova
hepatitida), kozni infekce (herpetické, ektyma, gangréna), neuroinfekce (hnisavd meningitida listeriova,
korynebakteridlni, meningitida kryptokokovd, tuberkulézni), generalizované infekce (salmonelova bakterémie,
fungémie (Candida, Aspergillus, cytomegalie).[!

Primarni bunécné imunodeficity
Primarni imunodeficity jsou obvykle zplsobeny poruchou na genové Grovni.

= DiGeorgtliv syndrom - vrozend odchylka ve vyvoji 3. a 4. zaberni vychlipky - kraniofacialni dysmorfie,
hypoparatyreoidizmus (hypokalcémie), vrozené srdecni vady a hypoplazie thymu (mélokdy jde o Uplnou
absenci thymu a vyvoj T-lymfocytl je zajistovan bud rezidualni thymovou tkéni, nebo extrathymickou
diferenciaci T-lymfocytd v travicim traktu); incidence: 1:50 000.

= Chronickd mukokutanni kandidéza - plisfové postizeni sliznic a klize zplsobené selektivni poruchou
odpovédi T-lymfocytl na kandidové antigeny

= diferencidlni diagnostika: mdze také jit o vzacny projev manosidézy ¢i defekt biotinu; je také soucasti
autoimunitniho polyglanduldrniho syndromu I. typu; m@ze byt projevem SCID!!
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Kombinované imunodeficience (CID)

jde o funkéni poruchy T-lymfocytd, jejichz molekuldrni podstata je heterogenni

koncentrace lymfocytl v krvi mlze byt normalni

klinicky obraz je podobny jako u SCID, infekce ale obvykle nastupuji az v pozdéjsim véku; ¢asté jsou rlizné
projevy autoimunit

= |é¢ba symptomatickad, indikovéana transplantace kostni dfené&!!

Sekundarni bunécné imunodeficity

Porucha bunécné imunity se uplatnuje zejména u HIV infekce, Hodgkinovy nemoci, trichocelularni leukémie, po
imunosupresivni terapii a nastupuje asi za mésic po organovych transplantacich, event. po transplantaci kostni
drené. Z poskozeni bunécné imunity jsou zvlasté rizikova lymfocytotoxickd cytostatika, kterd vyznamné snizuji
pocet CD4+ lymfocytd !4

Diagnostika

£ Podrobnéjsi informace naleznete na stréance Laboratorni vysetreni bunécné imunity.

Vysetfuje se pocet lymfocytd, T-lymfocytl, CD4 (pomocnych T-lymfocytl) a CD8 (cytotoxickych T-lymfocyt(); in
vitro stimulace T-lymfocytl (tzv. blasticka transformace). Provadi se kozni testy, HLA typizace a vySetfuji se
cytokiny.[!]

Porucha buné&&né imunity je obvykle charakterizovéna poklesem T-lymfocytd <1000/mm3 nebo CD4+ lymfocytl
<500-200/mm3.14!

Odkazy

7 va s

Souvisejici ¢lanky

= Poruchy imunity ¢ Imunodeficience ¢ Primarni imunodeficience ¢ Defekty humoralni imunity  Tézké
kombinované imunodeficience (SCID)
= Imunologicky vyvoj ditéte « Imunologické vySetreni

Externi odkazy

= VySetrfeni bunécné imunity - informace pro pacienty (Immunoflow) (http://www.immunoflow.cz/laborator/infor
mace-pro-pacienty/vysetreni-bunecne-imunity)
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