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IMUNITNI SYSTEM




Patologické imunitni reakce

Nadmérna nebo neucinna imunitni reakce
U

vede k poskozeni tkani a organd

\L248L

Priciny:

- povaha skodliviny (pfilis agresivni, plisobi dlouhou
dobu)

- porucha imunitniho systému (vrozena i ziskana)
= poskozujici reakce (dle Gella a Coombse)

Casté jsou kombinace nékolika mechanizml
soucasné

bezprostiedni reakce nkrgkk\" 1anét opoldénd reakce
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Srovnani nespecifickych a specifickych slozek imunity

Tab. 1 Srovnanf nespecifickych a specifickych sloZek imunity

nespecifické specifické
fylogeneticky star${ miad3{
rychlost rekce na pi{tomnost minuty hodiny ~dny
Skodliviny
imunol. pam&{ nemajf majf
anga¥ované butiky fagocyty lymfocyty T

buiiky NK lymfocyty B

sérové faktory komplement protildtky




Tab. 2 Srovnin{ humorélni a bunééné imunity

Srovnani humoralni a bunécné imunity

humoraln{ bun&nd
druh angaZovanych bunék lymfocyty B lymfocyty T
vykonné mechanismy protiltky cytotoxické
komplement lymfocyty T +
lymfokiny
makrofdgy
butiky NK
zajilfuje obranu proti extracelul. baktérifm virim
nékterym virim plisnfm
toxiniim nddorim

intracelul. baktérifm
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Klasifikace hypersenzitivnich

Coombs)

C

reakci (Gell,

— e
Typ 1

IgE-zprostredkovana

vazba Ag na IgE na povrchu Zirnych
bunék a bazofilll — jejich degranulace

anafylakticka a alergicka
reakce (astma, senna

receptorlim

— ryma, potravinové alergie)
Typ 11 IgG—zprostfedkovana | Ab proti bunénym Ag — aktivace post-transfuzni reakce,
komplementu nebo fagocytd fetalni erytroblastdza a
autoimunitni hemolyticka
anemie
Typ III | imunokomplexy komplexy Ag-Ab se ukladaji v tkanich, | Arthusova reakce, sérova
aktivuji komplement a vyvolavaji nemoc, vaskulitidy,
zanétlivou odpovéd,, infiltrace glomerulonefritida,
neutrofily — uvolfuji latky poskozujici | revmatoidni artritida
okolni tkan
Typ IV | bunécna cytotoxicita pfimé bunécné poskozeni zplisobené | kontaktni dermatitida,
makrofagy a T, burikami aktivovanymi | transplantacni reakce
cytokiny uvolnénymi ze
senzibilizovanych Ty
Typ V protilatky proti stimulacni prip. blokujici Ab, které se | Graves-Basedovova

vazou na povrchové bunécné
receptory

choroba, myasthenia
gravis




Imunopatologicka reakce I. typu

— bud'’ je lokalizovana na jednotlivé organy
(alergické astma, alerg. ryma, atopicka dermatitida, koprivka apod.)
— nebo systémova (anafylakticky $ok)

Reakce ma 2 faze:

ay  Casnou — uvolnéni mediatord vznikd nékolik minut po expozici alergenu (histamin,
PGD2, LTC4...)

by  Pozdni — 4-6 hod. po expozici alergenu, zavisi na eozinofilech, makrofazich i bazofilech
+ cytokiny



Hypersenzitivni reakce typu I

senzibilizace

- B bunky - IgE
opsonizace

- zirné bunky a bazofily
degranulace

- primarni a sekundarni
mediatory

\2y
Antigen "
"o

CD4
.

IL-3, IL-5

lgE-secreting
plasma cell

Y Antibody

Eosinophil
recruitment

Mast cell \

Sensitization
of mast cell

» Rel of cytokines
Recruitment and activation
of inflammatory cells

Degranulation and
release of mediators

Mernbrane phospholipids

Arachidonic acid
Prostaglandins Leukotrienes

Primary early response
Vasodilation

Vascular damage
Smooth muscle spasm

Secondary late response
Mucosal edema
Mucus secretion
Leukocyte infiltration | g
Epithelial damage -
Bronchospasm

Y




Aliergen (e.g, pollen)

‘ Exposure
' toallergen

Activation of T2
cells and IgE
class switching
in B cells

' Production of IgE 95 56C1tNG

< FeeRl
. Binding of IgE to
| FceRI on mast cells

| Repeat exposure
to allergen

Activation of mast
cell; release of
mediators

Mea*fnor.e;'-"ﬁf ¥

v

Vasocactive amines,
lipid mediators

¥

" Immediate hypersensitivity
| reaction (minutes after

| repeat exposure to allergen)

Cytokines

Late phase reaction
(2-8 hours after repeat

exposure to allergen)

Antigen

IgE
IgE Fc receptor

Signals for cytokine
gene activation
Signals for

degranulation Signals for

activation of

phospho-
lipase A,
| SECRETED
CYTOKINES
GRANULE MEMBRANE Late phase
CONTENTS PHOSPHOLIPIDS reaction
* Histamine Leukocyte
* Proteases infiltration
* Chemotactic Epithelial
i factors Arachidonic  PAF damage
i (ECF, NCF) K Bronchospasm
Prostaglandin  Leukotrienes J
; D> B4, Cs4, Ds
IMMEDIATE RESPONSE
Vasodilation

Vascular leakage
Smooth muscle spasm

Folsch et al., 2003
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Hypersenzitivni reakce typu I

— systemova (anafylakticka reakce)

- generalizovana, zivot ohrozujici, Sok

- anafylaktoidni reakce

— lokalizovana

= astma bronchiale

= alergicka ryma

= atopicka dermatitida
= potravni alergie

= =
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Anafylakticky Sok

je zivot ohrozujici prudka alergicka reakce, ktera se projevuje nasledujicimi symptomy:

arterialni hypotenzi

bronchokonstrikci

laryngospazmem

edémem

kolikovitymi brisnimi bolestmi

svedénim a kozni vyrazkou

ztratou védomi

tachykardie, mydriaza, poceni, ,studeny pot"



Klasifikace hypersenzitivnich
reakci (Gell, Coombs)

Typ 1

IgE-zprostredkovana

vazba Ag na IgE na povrchu Zirnych
bunék a bazofilll — jejich degranulace

anafylakticka a alergicka
reakce (astma, senna
ryma, potravinové alergie)

Typ II

IgG—zprostredkovana

Ab proti bunécnym Ag — aktivace
komplementu nebo fagocytd

post-transfuzni reakce,
fetalni erytroblastdza a

receptorlim

vazou na povrchové bunécné
receptory

—~—— autoimunitni hemolyticka
anemie

Typ III | imunokomplexy komplexy Ag-Ab se ukladaji v tkanich, | Arthusova reakce, sérova
aktivuji komplement a vyvolavaji nemoc, vaskulitidy,
zanétlivou odpovéd,, infiltrace glomerulonefritida,
neutrofily — uvolfuji latky poskozujici | revmatoidni artritida
okolni tkan

Typ IV | bunécna cytotoxicita pfimé bunécné poskozeni zplisobené | kontaktni dermatitida,
makrofagy a T, burikami aktivovanymi | transplantacni reakce
cytokiny uvolnénymi ze
senzibilizovanych Ty

Typ V protilatky proti stimulacni prip. blokujici Ab, které se | Graves-Basedovova

choroba, myasthenia
gravis




Reakce II. typu - cytotoxicka

Zprostredkovana protilatkami IgG, vzacne IgM
namirenymi proti antigenlim na
membrané

(Casto krevnich bunék — Ery, Leu, Tromb)

3 mechanizmy cytotoxicity:
1) Pt zprostredkuiji cytotoxické ptisobeni

bunék mechanizmem ADCC (bunécna
cytotoxicita zavisla na Pt)

2) Pt cytolytické indukuji lyzu bunky aktivaci
komplementu klasickou cestou

3)  Opsonizacni Pt usnadnuji fagocytozu
cilovych bunék

Type Il antibody-mediated hypersensitivity

Complement-mediated tissue destruction

Antibody-dependent cell cytotoxicity (ADCC)

Complement foation

Release of
s anapyatoxing

= C3a. Cha

* Platalat
agqregation
o complexes
* Formationof |
microthraml

YT = ! )
e - ¢ VAN
\ \\\\\'\‘ ' S M ‘\ S »/I /
S S &
« Depasited immuno- e @ ¥ @)1 \ /
complexss and & = @
malformation P\ ;
in vessal walks — Fcreceptar

Vascactive medalor inbermediates
« Kininformng enzymes
+ Reactive axygen and nfrogen

Integrated Pathology, 2007



Klinické manifestace imunopatologicka reakce II. typu

>

choroby perifernich krevnich bunek
(hemolyticka anémie, leukopenie,
trombocytopenie)

Rh izoimunizace v téhotenstvi

nékteré autoimunitni nemoci
(thyreoiditis)

hyperakutni rejekce transplantovaného
organu

Goodpasturellv syndrom (pulmorenalni)

Autoimunitni hemolyticka anémie

Spleen/liver/lungs



Klasifikace hypersenzitivnich
reakci (Gell, Coombs)

aktivuji komplement a vyvolavaji
zanétlivou odpovéd, infiltrace
neutrofily — uvolfuji l1atky poskozujici
okolni tkan

TypI IgE-zprostredkovana vazba Ag na IgE na povrchu Zirnych anafylakticka a alergicka
bunék a bazofill — jejich degranulace | reakce (astma, senna
ryma, potravinové alergie)
Typ 11 IgG—zprostfedkovana | Ab proti bunénym Ag — aktivace post-transfuzni reakce,
komplementu nebo fagocytd fetalni erytroblastdza a
autoimunitni hemolyticka
anemie
Typ III | imunokomplexy komplexy Ag-Ab se ukladaiji v tkanich, | Arthusova reakce, sérova

nemoc, vaskulitidy,
glomeruloneftritida,
revmatoidni artritida

Typ IV | bunécna cytotoxicita pfimé bunécné poskozeni zplisobené | kontaktni dermatitida,
makrofagy a T, burikami aktivovanymi | transplantacni reakce
cytokiny uvolnénymi ze
senzibilizovanych Ty

Typ V protilatky proti stimulacni prip. blokujici Ab, které se | Graves-Basedovova

receptorlim

vazou na povrchové bunécné
receptory

choroba, myasthenia
gravis




Reakce III. typu — zprostredkovana imunokomplexy

. zpUsobena protilatkami IgG nebo IgM, které se
vazou na zevni nebo vnitfni antigen za tvorby

imunokomplext

jsou fyziologicky odstranovany fagocytozou,
ukladaji-li se v cévni sténeé Ci extravaskularné

U

zanetliva reakce vede az ke tkanové nekroze

Antigeny mohou byt:
a) Endogenni — napr. DNA u SLE

by  Exogenni — alergeny rostlinn€, plisne, bakter.

infekce..

typ HI

| \1 :
| ; )) usazeneé
‘ | J ’.l/ imunokomplexy
| ll

il

\ \‘u >\,.- S _imunoglobuliny
-\ ‘ & —-":7—“’ (IgE a 1gM)

‘ L_,'\—F-‘é—' e (__»_..'

\

antigen e e
> Tk P __4,-»-’

N e womple- /7 _EEEE
a\? ment / <~ \
W4 A

. - endotel

bazalni membrana neutrofilni granulocyt

Folsch et al., 2003



Reakce III. typu — zprostredkovana imunokomplexy

Lokalni:
glomerulonefritida, alergicka alveolitida (farmarska plice), Raynaudlv fenomén

Generalizovana:
Sérova nemoc: - vznika po podani cizorodého séra
- imunokomplexy se ukladaji v cévach a
tkanich (myokard, jatra, ledviny, plice, klouby)
Projevy:- teplota, bolesti kloub{, myalgie, koprivka
Systéemovy lupus erythematodes — chronicka forma
reakce III. typu



Revmatoidni artritida

. e g . o, (a) : (b)
— Revmatoidni artritida je autoimunitni e

onemocneni postihujici klouby, slachy a

Osteoclast

| #———Fibroblast
Capsule . ——Macrophage
. ‘ ' ¢ \ o
kOStI Synovium \‘ ” ' j .| Dendritic cell
. “ ! \\—/:\L @—’—-T cell
Neutrophil - — R @ | —Plasma cell

. A
9 |
T 3 © ! ;Bcell

— Vede ke Vzniku Zénétu a Cadilage-%;-//i \\ ‘:‘:0

|
DO J | .
' | Extensive
‘S, | angiogenesis

Hyperplastic
S 3 synovial lining

poskozeni/zniCeni techto tkani. V‘:k ey

— Termin "artritida" se pouziva k oznaceni klinicky

patrného otoku mekké tkaneé nebo tekutiny.
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Revmatoidni artritida

temporomandibular

. , . L : ;
Charakterizovana symetrickou P covvicalspins 4o
polyartritidou, ktera obvykle zahrnuje malé ST s
klouby rukou a nohou. EZET | shouder s0%

; - sternoclavicular 30%
. , ‘v , ;o . e EW G5 —elbow 50%
Extra-artikularni postizeni organu, jako je 3 o 50%
kuze, srdce, plice a o€i, muze byt I BN W
V)'/zn amne. \ v~ MCPs, PIPs 90%
< 4 knee 80%
- ankle, subtalar 80%

- MTPs 90%



Revmatoidni artritida

— Popis
— Rani ztuhlost
— Artritida 3 nebo vice kloubU
— Artritida kloubu
ruky
Symetricka artritida
Revmatickeé uzliky
Pozitivni revmatoidni faktor
Radiografické zmény

— RA - pozitivni 4 ze 7 kritérii, s kritérii
1-4 pritomnymi po dobu nejmeéne 6

tydnu

= =
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Funkcni prezentace a postizeni u RA

—V pocatecnich stadiich postizeni kloubu je pfitomna bolest a
zarudnuti, s odpovidajicim poklesem rozsahu pohybu postizeného

kloubu
— Progrese choroby vede az k fixovanym deformacim

— Svalova slabost a atrofie se objevuji brzy v pribéhu onemocneni

MED



Klinicka prezentace RA

Zavazna RA

Casna RA Intermediarni RA

Latinis KM, et al. The Washington Manual™
Rheumatology Subspecialty Consult. Philadelphia, Pa:
Lippincott Williams & Wilkins; 2004.



Patogeneze RA

— Patogeneze RA je pficitana komplexni interakci mezi genetickymi a
environmentalnimi faktory a opakované aktivaci vrozeného a ziskaného
imunitniho systému s poruchou auto-tolerance, aberantni prezentaci auto-

antigenu a aktivaci antigen-specifickych T a B bunék.

— Genetické faktory - dulezita role v nachylnosti k revmatoidni artritidé
— HLA-DRB

= =
m e



Mclnnes and Schett, NEJM 2011

Periodontitis

v'!nmrmn

-

leb

Adaptive immunity Cartilage degradation
Innate immunity Bone erosion




RA progrese

Casny Panus Pokrocily panus
Granulace, zanét na Kloubni chrupavka mizi, kost
synovialni membrane,
napada kloub, zmékcuje
a nici chrupavku

pod chrupavkou je znicena

Fibrozni ankyloza
Fibrozni pojivo nahrazuje
panus

Kostni ankyl6za
Mozna kalcifikace tkani a
kloubti




Seronegativni Spondyloartropatie

Sklada se ze skupiny pfibuznych onemocnéni, které
zahrnuji Reitertv syndrom, ankylozujici spondylitidu,
psoriatickou artritidu a artritidu ve spojeni s
idiopatickymi stfevnimi zanety

Obvykle se vyskytuje u mladych muza s prumérnym
vyskytem od 25 do 34 let

Prevalence je kolem 1%

Pomér muzu k zenam je asi 4 k 1 u dospélych
Kavkazanu

Genetické faktory hraji dulezitou roli v nachylnosti ke
kazdé chorobé

Family of Spondyloarthropathies




Klasifikace hypersenzitivnich
reakci (Gell, Coombs)

makrofagy a T, burikami aktivovanymi
cytokiny uvolnénymi ze
senzibilizovanych Ty

TypI IgE-zprostredkovana vazba Ag na IgE na povrchu Zirnych anafylakticka a alergicka
bunék a bazofill — jejich degranulace | reakce (astma, senna
ryma, potravinové alergie)
Typ 11 IgG—zprostfedkovana | Ab proti bunénym Ag — aktivace post-transfuzni reakce,
komplementu nebo fagocytd fetalni erytroblastdza a
autoimunitni hemolyticka
anemie
Typ III | imunokomplexy komplexy Ag-Ab se ukladaji v tkanich, | Arthusova reakce, sérova
aktivuji komplement a vyvolavaji nemoc, vaskulitidy,
zanétlivou odpovéd,, infiltrace glomerulonefritida,
neutrofily — uvolfuji latky poskozujici | revmatoidni artritida
okolni tkan
Typ IV bunecna cytotoxicita prime bunecné poskozeni zpusobene | kontaktni dermatitida,

transplantacni reakce

TypV

protilatky proti
receptorlim

stimulacni pfip. blokujici Ab, které se
vazou na povrchové bunécné
receptory

Graves-Basedovova
choroba, myasthenia
gravis




Precitlivélost pozdniho typu (IV)

burikami zprostredkovana reakce,
oddalena precitlivélost

Zakladem je aktivace pomocnych
T-lymfocytd
cizorodymi antigeny (na APC)
U
uvolnéné cytokiny zptsobi
nahromadéni makrofagl

U
ty produkuji dalsi mediatory

MUze vést k vytvoreni granuloml — jako
vyraz chronické stimulace T-lymfocytl a
makrofagl

M v MHC_ , TNF
" (Wlm IEN cdll N receptor
acteria . i Y kS
2 B ) ° ¢
BooJalit. (:: TH1 cells WHD —~S Q%‘. — .Q.o
| | | @ ’ @ 0
0@ ° ) i ] -

Pathogenesis of type IV hypersensitivity

(a) sensitisation phase (b) effector phase

T \A, P / TNF-B
.':::. ? : TH1 Resting Activated

cells Macrophage  Macrophage

Goldsy RA et al. Immunology 5th Ed, 2003, p 384




) - Hapten Hapten i Skin

SKkin Stratum corneum

(sensitization 1
site) Epidermis 6
Langerhan ;
cells

Dermis

Regulatory
CD4+ T cells

Afferent lvmph

Draining lymph node T Effector CD8+T cells

Ficure 1: Pathophysiology of allergic contact dermatitis

Sensitization phase (afferent phase). Haptens penetrate the epidermis (step 1) and are uptaken by epidermal cells including skin
DC which migrate to the draining lymph nodes (step 2) where they present haptenated peptides to both CD8+ effector T cells and
down-regulatory CD4+ T cells (step 3). Specific T cell precursors clonally expand in draining lymph nodes, recirculate via the blood
and migrate to tissues including the skin (step 4).

Elicitation phase (challenge phase, efferent phase). When the same hapten is applied on the skin, it is uptaken by epidermal cells,
including skin DC and keratinocytes (step 5) which present haptenated peprides to specific T cells. Activation of CD8+ CTLs induces
apoptosis of keratinocytes and production of cytokines and chemokines by skin resident cells (step 6). This leads to the recruitment of
leucocytes from the blood to the skin. CD4+ T cells may block activation/expansion of CD8+ effectors in lymph nodes during sensiti-
zation and in the skin during the elicitation phase of CHS (step 3 and 7).

Dermatology, 2011
28
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Priklady chorob zplisobené timto typem reakce:

kozni tuberkulinova reakce
kontaktni ekzém
rejekce transplantovanych organd

chronicke infekce nitrobunécnymi parazity (TBC,
lepra)

> nektere virové infekce (herpes)

systémove choroby neznamé etiologie (Wegenerova
granulomatoza apod.)



Klasifikace hypersenzitivnich
reakci (Gell, Coombs)

makrofagy a T, burikami aktivovanymi
cytokiny uvolnénymi ze
senzibilizovanych Ty

TypI IgE-zprostredkovana vazba Ag na IgE na povrchu Zirnych anafylakticka a alergicka
bunék a bazofill — jejich degranulace | reakce (astma, senna
ryma, potravinové alergie)
Typ 11 IgG—zprostfedkovana | Ab proti bunénym Ag — aktivace post-transfuzni reakce,
komplementu nebo fagocytd fetalni erytroblastdza a
autoimunitni hemolyticka
anemie
Typ III | imunokomplexy komplexy Ag-Ab se ukladaji v tkanich, | Arthusova reakce, sérova
aktivuji komplement a vyvolavaji nemoc, vaskulitidy,
zanétlivou odpovéd,, infiltrace glomerulonefritida,
neutrofily — uvolfuji latky poskozujici | revmatoidni artritida
okolni tkan
Typ IV | bunécna cytotoxicita pfimé bunécné poskozeni zplisobené | kontaktni dermatitida,

transplantacni reakce

protilatky proti
receptorlim

stimulacni pfip. blokujici Ab, které se
vazou na povrchové bunécné
receptory

Graves-Basedovova
choroba, myasthenia
gravis




Imunopatologicka reakce V. typu

komplement

stimulacni cytotoxicky blokujici
ucinek ucinek ucinek



Poskozeni zplsobené antireceptorovymi protilatkami

Jinym prikladem je vytvoreni protilatky proti bunécnému receptoru:

> Protilatka mdze blokovat jeho funkci BLOCKING AUTO-ANTIBODIES (Myasthenia gravis)
(napr. u myastenia gravis)

> Protilatka m0ze naopak receptor stimulovat
(napr. u Gravesovy-Basedowovy choroby)

/

*_ o 0 ;
® o %, 0 o ¢ 0——Acetylcholine—e o = @ o s .
Auto-antibody
\ / to AChR
Muscle cell
X

!/ V i

Muscle activation Muscle activation inhibited

Folsch et al., 2003



Pathophysiology

N Engl J Med 2016; 375:2570-2581
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Autoimunita a autoimunitni nemoci

Autoimunita
- ziskana imunitni reaktivita proti vlastnim antigeniim (,,self* antigeny)

Autoimunitni choroby

 autoimunitni odpoved’, ktera vede k poskozeni tkani (funkcni a morfologicke
zmeny)

PUvodni predstava - autoimunita = nezadouci fenomén ,horror autotoxicus"

- bézny proces - odstrafiovani vlastnich antigent (poskozenych ¢i nevhodnych)



Porucha vlastniho (self tolerance)

« je specificka ztrata imunitni odpovédi na vlastni

antigeny
- autoreaktivni klony T-ly  autoprotilatky

3 hlavni mechanizmy:

a) Klonalni delece - eliminace autoreaktivnich
bunek

b) Klonalni anergie - neodpovidavost
autoreaktivnich bunéek

c) Suprese - funkcni inhibice autoreaktivnich
bunék

centralni tolerance x periferni tolerance

SR TCR proti cizim antigendm

A KLONALNi DELECE

@ '
(
9 O
e G ™ b
Tymfocytd NS '
TCR proti viastnim antigenim Q‘
B. KLONALNI ANERGIE @ Antigen-prezentujic buftka

4 Kos tlmul ace

tmn e ‘J
* Klondlni
N ﬁ* Aktivace aktivace

.L‘ \y . Klondlni

[nhibice anergie

T- lymfocyt
L\S — Antigen-prezentujici buiika

LSRR

G POTLACENI CDB8+ supresorovy a J/.& CD8+
T-lymfocyt \./ nhibice W/ cytotoxicky

Xi* o 771' / T lymfooyt
1\; Yo
: \‘W,."'( B-lymfocyt

CD4+ pomahatsky T-lymfocyt

N pAktivace
Necas et al., 2000



Nedostatecnost imunitniho systému - imunodeficience

Jde o imunopatologickée stavy, u nichz je snizena celkova reaktivita organizmu na antigenni a
jine podnety vyvolavajici specifickou Ci nespecifickou reakci.

MUze byt:
a) Vrozena (primarni imunodeficience)
b) Ziskana (sekundarni imunodeficience)

Podle postizené slozky:
Postizeni T-ly, B-ly, poruchu fagocytozy, defekt komplementu a kombinace



Primarni imunodeficience

= obecne se projevuji opakujicimi se infekcemi v asném détstvi (nékteré jsou neslucitelné se
zivotem v normalnim prostredi)

e Poruchy B-bunék a tvorby protilatek:
- Casté infekce extracelularné se mnozicimi bakteriemi

e Poruchy T-bunék:

- snizena odolnost proti intracelularnim parazitdim (baktérie, viry) a proti parazitim v uzsSim
slova smyslu



Izolovany nedostatek IgA

hlavni protilatky sliznicnich povrch{ (respiracni systém, GIT)
Veétsinou vrozeny defekt (x ziskany po toxoplazmdze...)

Priznaky: infekéni onemocnéni respiracniho, GIT (prljmy) a urogenitalniho traktu

- nemusi byt klinicky manifestni



Tezka kombinovana imunodeficience (SCID)

- vznika pri nedostateCném vyvojem jak B-ly tak i T-ly
- asi 40% pripad( - defekt enzymu adenosinové deaminazy (ADA)
- heterogenni etiologie (dedicnost AR, X)

- smrtelné bez transplantace kostni drenée
(pokusy o genovou terapii)



Sekundarni poruchy imunity

PORUCHY VYZIVY

Kaloricky nedostateind vv2iva

Vitaminova karence

Nedostatek stopovych prvkd (zviastd zinku)

NEZADOUCI UCINKY LECBY NEBO CILENA IMUNOSUPRESIVNI LECBA
1.é¢ba kortikosteroidy

l.é¢ba cytostatiky

Celot®lové czafeni jonizujiclm zéfenim

Imunosupresivni terapie {(cyklosporin, kortikoidy, cytostatika, antilymfocytdmi protilatky)

NEKTERA NADOROVA ONEMOCNENI
Hodgkinay lymfom
Mrnohoéctny myelom

NEKTERE INFEKCE

Infekéni mononukledza

Tuberkuldza, sarko:doza
Diseminované plisnové infekce

Virova onemacnéni: chiipka, spalnifky
HIV infekce

ZTRATY IMUNOGLOBULINU
Popdlcniny
Nefroticky syndrom

Entcropatie se ztratarmi bilkovin
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Dekuji za pozornost!

41 Definujte zapati — nazev prezentace nebo pracovisté
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