TRANZIENTNI HYPOGAMAGLOBULINEMIE V DETSTVI

Diferencidlné diagnostickd charakteristika imunodeficiti v détském véku

Imunodeficit

protilatkovy

bunéény a kombinovany

komplementovy

fagocytarni

Pfiznaky

Casté infekce hornich i dolnich
cest dychacich, otitidy, artritidy

infekce dolnich cest dychacich,
prdjmy, dermatitidy, neprospivani

pyogenni infekce, otoky,
systémovy lupus erytematosus

omfalitida, pyodermitis,
lymfadenitis, tonsilitis, abscesy,
osteomyelitida

Prvni manifestace

po 5. mésici véku
az do dospélosti

od narozeni, nejpozdéji
docca 2 let

v détstvi i dospélosti

po narozeni, v détstvi

Nejcastéjsi ptivodce
zanétlivych projevu

opouzdfené mikroby, enteroviry

viry, mykobakterie, plisné,
pneumocysty

Neisseria sp., Streptococcus
pneumoniae

Staphylococcus sp.,
enterobakterie, plisné

Priklad klinické
ednotky

CVID, XLA

SCID

deficity jednotlivych slozek
komplementu, hereditarni

LAD syndrom, neutropenie,
chronickd granulomatoézni

angioedém

choroba

CVID — Common variable immunodeficiency, XLA — X-linked agammaglobulinemia, SCID — Severe combined immunodeficiency, LAD - leukocyte adhesion deficiency syndrom

Diagndza THI je stanovena po vylouceni
jinych pficin hypogamaglobulinemie, zésad-
ni je vylouceni zadvaznych vrozenych poruch
imunity (tabulka 3). Definitivni diagnézu THI
Casto stanovime az retrospektivné u pacient
s normalizaci hladin 1gG a Ustupem klinic-
kych pfiznakl (obvykle mezi 2. a 4. rokem
zivota) (3).

Kromé laboratofe doplfiujeme na zékladé
klinického obrazu zobrazovaci vysetieni.
V pfipadé opakovanych respiracnich infektl
v prvni fadé RTG plic, mediastina, pfi GIT po-
tizich a neprospivani dale sonografické vyset-
feni bricha. Vybérové na zakladé peclivého
uvazeni dalsi rozsitengjsi vysetreni (CT sken,
PET/CT, MR, PET/MRI).

Antibioticka lé¢ba interkurentnich infek-
t0, event. profylaktickd antibioticka terapie je
zadouci pouze v pfipadé klinickych pfiznakd
hypogamaglobulinemie, tj. opakovanych téz-
kych bakterialnich infekci. U pacientd, u kte-
rych se navzdory antibiotické |é¢bé rozvinou
zéavazné zivot ohrozujici infekce nebo recidi-
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informaci o reakci s antigenem intracelularné

(receptor pro Fc ¢ast molekul protilatky)

CD19, CD20 - typické znaky B-lymfocytd

CD3 - znak vsech T-lymfocytd, komplex bilkovin spojeny s receptorem T-lymfocytd, kdy CD3 prendsi

CD4 - znak T -lymfocytl (pomocnych T-lymfocytd), napomaha pfi rozeznavani antigenu receptorem
CD8 - znak T -lymfocytd (cytotoxickych T-lymfocytd), napomaha pfi rozeznavani antigenu receptorem
CD16 - pfitomny na monocytech ¢i NK bunkach, umozruje pfilnuti k mistu s navdzanou protilatkou

CD56 + CD16- NK buriky predstavuji mensinu vsech NK bunék v krvi — postradaji expresi
imunoglobulinovych receptorl a v souladu s tim nevykazuji ani silnou cytotoxicitu zprostfedkovanou
burikami, ani cytotoxicitu zprostredkovanou burikami zavislou na protilatkdch (ADCC), ale jsou silnymi
producenty cytokinl, prevazné IFN-y, ¢imz spojuji vrozeny a ziskany imunitni systém

HLA-DR - jednd se o molekulu HLA II. tfidy, které se nachdzeji na bunkach predkladajicich cizi antigeny
(makrofdgy, dendritické buriky, Langerhansovy bunky, lymfocyty B) pomocnym CD4+ T-lymfocytdim

vujici infekce dychacich cest, je indikovana
kratkodoba substituc¢ni 1é¢ba protilatkami
ve formé intravendzniho imunoglobulinu
(IVIG) nebo i subkutanniho imunoglobulinu.
Podané imunoglobuliny pfechodné zkresluji
vsechny sérologické testy, v¢etné sledovani
vakcina¢ni odpovédi, proto je vhodné znat
hodnoty specifickych protilatek u déti se
zapocatym zakladnim ockovacim kalenda-
fem, event. doplrikovou pneumokokovou
vakcinou, aby byla jasné ovéfena schopnost
vakcina¢ni odpovédi pred pfipadnym poda-
nim imunoglobulind.
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V piipadé alergickych projevi vyuzivame
antihistaminika, topické ev. celkové kortiko-
steroidy. Ockovani v€etné pneumokokové
vakciny je u déti s THI Zadouci.

V pfipadé opakovanych zanétl stredniho
ucha konzultujeme ORL lékafe ke zvéazeni za-
vedeni stipul (gromet).

V pripadech tézké THI v kojeneckém véku
je nezbytna mezioborova spoluprace pediat-
ra, klinického imunologa a alergologa, derma-
tologa, mikrobiologa a infektologa.
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