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Imunodeficity 



Dělení imunodeficiencí: 

 • Primární – poruchy genů kódujících proteiny s imunologickou funkcí 

 

Dělení podle fenotypových projevů: 

• Protilátkové 

• Buněčné 

• Fagocytární 

• Komplementové 

• Nezařazené – poruchy prezentace Ag   

                            poruchy apoptózy 

 Sekundární 

 



Přehled hlavních charakteristik imunodeficiencí 



Diagnostika imunodeficitních stavů: 

 

Zdroj informací: 

• Rodinná anamnéza 

• Osobní anamnéza 

• Klinické vyšetření 

• Laboratorní testy 



Imunologicky významné geny na chromozomu X 



Vývoj počtu lymfocytů v ontogenezi 



Hladiny Ig v ontogenezi 



Primární imunodeficience: 
genetické aspekty 

Hlavní příčina – mutace 
 
Typy mutací: a/ genové  
                   b/ chromozómové   
                   c/ genomové 
 
Projevy mutací: abnormality proteinů: 
- membránových (receptorů) 
- signálních (přenos signálů v buňce) 
- strukturních (stavebních) 
- secernovaných (glykoproteiny) 
- enzymatických  

 
 
 

 
 



Laboratorní vyšetření: 

 • Krevní obraz  
• Elektroforéza bílkovin plazmy 
• Základní imunologická vyšetření: 
• Celkový IgG, IgM, IgA (sérový) 
• Anti A, anti B 
• Specifické protilátky proti očkovacím antigenům 
• Počet B lymfocytů 
• Komplement –koncentrace složek, hemolytická aktivita, alternatívní cesta 
• MBP 
• Buněčná imunita 
• Fagocytóza 
• Další – genová a mikrobiální vyšetření, titr autoprotilátek  
• Prenatální diagnostika 

 



Léčba imunodeficitních stavů: 

 
 Kauzální (omezené možnosti): 

• Transplantace kmenových buněk 

• Genová terapie?! 

 Substituční terapie 

• Imunoglobuliny plus antimikrobiální léčba 

• Celková plasma 

 Další aspekty péče:  

• očkování  

• výživa 

• psychologie 

• sociální oblast    


