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Prejavy vrodenych poruch imunity v ORL oblasti
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Horny aerodigestivny trakt je naj¢astejSim miestom vstupu mikroorganizmov do organizmu a prvym miestom vzajomnej interakcie
mikroorganizmu a imunitného systému ¢loveka. Pokial'imunitny systém pracuje spravne, chrani organizmus pred zadvaznymi désledkami
zéapalu v oblasti nosu, usi, hltanu a hrtanu a tiez pred prienikom infekcie zo sliznic do hlbsich oblasti organizmu a z toho vyplyvajucich
komplikécii. V pripade vrodenych poruchy imunity sa tieto velmi ¢asto manifestuju prave v oblasti horného aerodigestivneho traktu.
Infekcie byvaju zavaznejsie, ich liecba trva dlhsie, ¢astejsie sa vyskytuju komplikacie, rovnako ako prechod do chronického stadia
(chronicka rinosinusitida s/bez nosovej polyp6zy, chronicka sekretoricka otitida, chronicka faryngolaryngitida a dalsie). Pokial pediater
¢i otolaryngolég v takychto pripadoch na moznu vrodent poruchu imunity mysli a pacienta nasmeruje na imunologické vysetrenie,
prispeje v podstatnej miere ku skorému stanoveniu diagndzy a zlepseniu prognézy.
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Otolaryngologic manifestations of primary immunodeficiencies

Upper aerodigestive tract is the most common route of entry of microorganisms into the body and the first site of interaction of microorga-
nism and human immune system. If the immune system is working properly, protects the body from severe consequences of inflammation
in the nose, ears, pharynx and larynx, and also from the penetration of infection into the deeper areas and the resulting complications.
Primary immunodeficiencies very often manifest themselves in the upper aerodigestive tract. In this case, infections tend to be more
severe, the treatment takes longer, complications are more common and the progression to the chronic stage (chronic rhinosinusitis with/
without nasal polyposis, chronic secretory otitis, chronic pharyngolaryngitis and others) can be seen more often, as well. Pediatrician or
otolaryngologist can significantly contribute to early diagnosis and improved patients prognosis if they are aware of potential primary
immunodeficiency in such cases and the patient is directed at the immunological tests.
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Pediater a otorinolaryngoldg sa s pacientami
s recidivujucimi infekciami stretavaju pomerne
¢asto. Pricin méZe byt mnoho (tabulka 1) a za-
kladnou ulohou je urcit, ktord z nich je za stav
pacienta zodpovednd, popripade sa na problé-
moch pacienta podiefa najvd¢sou mierou. Tuto
ulohu komplikuje fakt, Ze jednotlivé priciny sa
¢asto kombinuju. Zaroven by malo byt uvazované
o tom, u ktorého dietata uz mysliet na primarnu
imunodeficienciu (PID) a poslat ho na imunolo-
gické vysetrenie (1). Jednoduchy a jasny navod
neexistuje, existuju vsak urcité znaky, ktoré nds
mozu k sprévnej diagndze nasmerovat.

Anamnéza

Samotna informacia o pocte zdpalov hor-
nych ciest dychacich (HCD) nie je vacsinou
pre diferencidlne-diagnostickd rozvahu o pri-
¢ine recidivujucich zépalov velmi ndpomoc-
na. Priemerny pocet zépalov HCD u detf, ktoré
navstevuju materskd Skolku, je ¢asto vysoky,
moZe sa pohybovat v rozmedzf 6-8/rok. Ovela
dolezitejsie je ale sledovat priebeh zapalov, ich
zavaznost, odpoved na lie¢bu a event. kom-
plikacie. Dolezité je ,vyselektovat” pacientoy,
u ktorych zapaly prebiehaju zavaznejsie, maju
protrahovany priebeh, na lie¢bu reaguju po-

malsie, alebo sa dalsi zépal objavi bez toho, aby

bol ten predchadzajuci vylieceny.

Pokial nie je mozné recidivujice infekcie
vysvetlit niektorou z ,beznejsich” pri¢in (ade-
noidné vegetdcie, alergia, gastroezofagealny
reflux), malo by byt vzdy pomyslané aj na PID.
Taktiez by PID mala byt zvazovana v pripade,
pokial po odstraneni priciny, ktord povazujeme
za hlavny faktor recidivujucich problémov, pro-
blémy neustupia. Priciny recidivujucich infekcif
sa totiz mézu kombinovat.

Na PID by malo byt primdrne pomyslané
v nasledujucich pripadoch:

m  ked pri beznej miernej detskej infekcii dojde
k zadvaznej komplikacii, ako meningitida,
absces mozgu alebo absces ocnice pri ri-
nosinusitide; mastoiditida, retroaurikularny
subperiostalny absces, meningitida alebo
mozgovy absces pri otitide; parafaryngeélny
absces (obrazok 1) pri tonzilofaryngitide
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m  ked je ako pdvodca tazkého zépalu identi-
fikovany oportinny patogén, ktory zvycajne
nesposobuje ochorenie uimunitne kompe-
tentnych jedincov

B pokial'sa vyskytuju dva a viac z desiatich ,va-
rovnych” priznakov (tabulka 2), otorinolaryn-
goldg sa priodoberanifanamnézy a vysetreni
stretava s minimalne siedmimi z nich (2).

Okrem recidivujucich ¢i zavaznych respi-
racnych infekcif sa u pacientov s PID vyskytuju
Castejsie gastrointestindlne a autoimunitné
choroby a malignity. Okrem toho PID su ¢asto
asociované s dalSimi genetickymi syndroma-
mi, ako napr. CHARGE syndrém alebo Downov
syndrom (1). Pokial teda pacient s recidivuju-
cimi (i menej zadvaznymi) infekciami horného
aerodiestivneho traktu trpi eSte aj niektorymi
z tychto ochoreni, mal by to byt tieZ impulz
kimunologickému vysetreniu.

Tabulka 1. Priciny recidivujucich, zavazne prebiehajucich infekcii u detf

m /le liecené predchadzajuce infekcie (kratka doba, nespravne antibiotika alebo ich poddavkovanie)
m Anatomické predpoklady infekcie (adenoidné vegetécie, vrodené deformity — zizenie choany, vybocenie
nosovej priehradky, obstrukcia ostiomeatalnej jednotky, nosova polypodza, zvacsené podnebné mandle a iné)

m Alergie

= Vplyvy vonkajsieho prostredia — znecistenie ovzdusia, smog
m Gastroezofagedlna refluxné choroba, zvIast jej mimopazerdkové posobenie

m Imunodeficiencia
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ORL vysetrenie
U vacsiny pacientov nenachddzame pri ORL
vysetreni ziadne Specifické zndmky, ktoré by nés
k diagndze PID jasne nasmerovali. Za pripadné
znadmky systémovej poruchy v oblasti HCD je
mozné povazovat:
®  Malé, atrofické kr¢né mandle (u agama-
globulinémie)
B Vyraznd hypertrofia nosohltanovej mandle
a krénych mandli (u hyper-IgM syndrému)
B Zvacsené lymfatické uzliny a splenomegalie
B Chronickd rinosinusitida s/bez nosovej
polypdzy (obrazok 2)
B Zjazvené bubienky s kalcifikdciami a retrak-
ciami
®m  Chronickd stomatitida a ulceracie dutiny Ustnej

ORL prejavy prevazne
protilatkovych imunodeficiencii
Najcastejsimi primarnymi imunodefi-
cienciami su protildtkové poruchy imunity
(prechodna hypogamaglobulinémia dojciat,
agamaglobulinémia, bezny variabilny imuno-
deficit, IgA deficit, hyper IgE syndrom, hyper
IgM syndrém a dalsie). Protildtkové poruchy
imunity predstavuju velmi réznorodu skupinu
chordb. Zatial ¢o niektoré sa manifestuju uz
v rannom detstve, iné sa moézu manifestovat
v akomkolvek veku (napriklad bezny variabilny
imunodeficit sa najcastejsie manifestuje v dru-
hej a tretej dekade Zivota). Tuto skuto¢nost si je
velmi dolezité uvedomit, pretoZe ¢asto panuje
ndazor, Ze vsetky imunodeficiencie sa objavia
velmi skoro po narodeni a u starsich deti ¢i
dospelych sa na moznu poruchu imunity mysl
ovela menej. Tiez zdvaznost klinickej manifesta-
cie ma velmi Siroké rozpatie. Na jednom konci
stoja subklinicky prebiehajuce poruchy, na dru-
hej strane tazké, Zivot ohrozujlce infekcie (1, 2).
V ORL oblasti sa naj¢astejsie prezentuju ako:
m  Recidivujuca a/lebo chronickd rinosinusitida
je najcastejsou infekciou, pre ktoru pacienti
s protildtkovym typom imunodeficiencie
vyhladaju otorinolaryngoldga (Poznamka:
Termin sinusitida bol v poslednych ro-
koch nahradeny terminom rinosinusitida.
Dévodom je, Ze zépal v oblasti paranazal-
nych dutin neprebieha izolovane, ale spolu
so zapalom sliznice nosovej dutiny). Porucha
imunity bola potvrdend u 8-20% pacientov
s recidivujucou a/alebo chronickou rinosi-
nusitidou. A naopak, chronicka rinosinusitida
bola zaznamenand u 30-91 % pacientov
s roznymi typmi protildtkovych imunode-
ficiencii (tabulka 3). Niektori autori preto
odporucaju urobit imunologické vysetrenie
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Tabulka 2. Desat varovnych priznakov PID (podla Primary immunodeficiency resource center)

Osem a viac zépalov stredného ucha v priebehu roka

Dva alebo viac tazkych zépalov paranazalnych dutin v priebehu roka

Recidivujuce hlboké koZné alebo organové abscesy

Podévanie antibiotik viac ako dva mesiace s minimalnym Gcinkom

Pretrvavajuce aftdzne alebo mykotické ulcerécie v Ustach alebo inde na koZi po prvom roku Zivota

. Dve alebo viac hlbokych infekcii makkych tkaniv
Dva a viac zépalov plic za rok

Spomalené priberanie na vahe alebo spomaleny rast

0. PIDvanamnéze

1
2
3
4
5
6. Potreba intravenézneho podania antibiotik k vylie¢eniu infekcie
7
8
9
1

Tabulka 3. \/yskyt chronickej rinosinusitidy (CHR) u pacientov s roznymi typmi protildtkovych

imunodeficiencif

Autor studie Typ PID % pacientov s CHR
Quinti a kol. CvID 37
Oksenhendler a kol. CVID 63
Bondioni a kol. CVID, HLA 91
Urschel a kol. CVID 78
Buckley a kol. XLA 48
Cunningham-Rundles a kol. CVID 82
Kimmelman a kol. IgA deficit 30
Aghamohammadi a kol. CVID, HLA, HIGM 68

PID - primarna imunodeficiencia, CHR — chronickd rinosinusitida, CVID - bezny variabilny imunodeficit,
XLA - agamaglobulinémia, HIGM — hyper-IgM syndrom

u vietkych pacientov s recidivujlcimi a/lebo
chronickymi rinosinusitidami. Ur¢ite by imu-
nologické vysetrenie malo byt urobené,
pokial sa rinosinusitidy nezlepsia u dietata
po 3. roku zivota a nie je zrejma ind pricina
infekcie (napr. adenoidné vegetacie, zdvazna
alergia) (1,2, 3,4, 5).

m  Recidivujuce otitidy a sekretorickd otitida
(obrédzok 3), ktoré sa nezlepsia ani po ade-
noidektomii a odstrdneni dalsich pricin.
U tychto pacientov je ¢asto nutné zaviest
opakovane tlak vyrovnavajice trubicky (1, 6).

W Peritonzildrny absces, parafaryngediny ab-
sces, recidivujuce infekcné sialoadenitidy, a to
hlavne v tom pripade, ked sa v anamnéze
zistia aj dalsie recidivujuce a tazsie prebie-
hajuce infekcie (1, 2, 3).

ORL prejavy fagocytarnych

imunodeficiencii
Tieto imunodeficiencie (chronickd granu-

lomatdza, Chediak-Higashiho choroba a dalsie)
sa typicky prejavuju ako:

B KoZné abscesy, abscesy mdkkych tkaniv a ab-
scedujlce lymfadenitidy v priebehu prvych
Styroch rokov Zivota (obrdzok 4). Priebeh
infekcie byva vac¢sinou rychly a je nutna
skord chirurgickd intervencia.

B Gingivitidy, periodontitidy a aftézne ulcerdcie

B Akné, kozné zdpaly v oblasti tvdre a recidivu-
juce zdpaly v oblasti vchodu do nosu

Obrdzok 1. Para- a retrofaryngedlny absces vpravo
u 5-ro¢neho dietata

Obrdzok 2. Chronicka rinosinusitida s nosovou
polypdzou vliavo
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Obrdzok 3. Chronickd sekretorickd otitida vpravo

Obrdzok 4. Dieta s abscesom makkych tkaniv
na krku vlavo

B Granuldmy (pri chronickej granulomatdze),
ktoré mozu spdsobit aj zdvaznejsie kom-
plikacie, ako napriklad obstrukciu hrtanu

®  Pretrvdvajica lymfadenopatia, prip. tvorba
fistil po ockovani BCG vakcinou

Najcastejsim pévodcom infekcii u pacien-
tov s poruchami fagocytarnej imunity byva
Staphylococcus aureus. Okrem toho su ako po-
vodcovia abscesov casto identifikované nizko
virulentné organizmy, ako Serratia marcescens,
Burkholderia cepacia, Pseudomonas aerigunosa,
Nocardia a Aspergillus (1, 2, 3).

ORL prejavy komplementovych
imunodeficiencii

Porucha komplementového systému pre-
disponuje pacientov k recidivujucim hnisavym
infekcidm spdsobenych zapuzdrenymi baktériami.
Organizmus sa napriklad nedokdze dostatocne
branit infekcii spdsobenej Neiseria meningitis, a zvy-
Suje sa tak riziko vzniku meningitidy ¢i septického
stavu. U pacientov s poruchami komplementové-
ho systému sa tiez Castejsie vyskytuju rinosinusiti-
dy, otitidy a chronicka sekretorickd oftitida (1, 2, 3).

ORL prejavy bunkovych
imunodeficiencii

Typické su tazko liecitelné kvasinkové infek-
cie, ktoré sa mozu prejavovat ako:

B Myokutdnna kandiddza, ktord ma obvykle
chronicky charakter

®m  Soor, pricom mykotické povlaky sa ¢asto Siria
do hypofaryngu a pazeraku

B Anguldrna cheilitida

m  Kvasinkova infekcia vonkajsieho zvukovodu

B Hyperkeratotické lézie na tvari a vo vlasatej
Casti(1,2,3)

ORL prejavy chordb, ktoré oslabuju
anatomické bariéry

Stcastou imunitného systému su aj neporu-
Sené anatomické bariéry. Pokial je ich funkcia zni-
7end, je ulahceny prienik infekcie do hibsich tkaniv
organizmu. Najcastejsie vrodené poruchy ana-
tomickych bariér su cysticka fibrdza a primarna
cilidrna dyskinézia. U obidvoch tychto choréb je
poruseny mukocilidrny transport, nasledkom ¢oho
dochédza v oblasti hornych ciest dychacich k chro-
nickej rinosinusitide s ¢astou exacerbaciou a tvorbe
polypov. Naj¢astejsimi pdvodcami recidivujucich
infekcif su Staphylococcus aureus a Pseudomonas.
Nasledkom chronickej rinosinusitidy dochadza
u pacientov s cystickou fibrézou a primérnou ci-
lidrnou dyskinéziou v priebehu rokov ku znizeniu
funkcie Eustachovej trubice so vznikom chronickej
sekretorickej otitidy. Zvy3ené riziko vzniku akdtnej
otitidy nebolo zaznamenané. Cysticka fibréza je
najcastejsou pri¢inou nosovej polypdzy u deti.
Preto by kazdé dieta s nosovymi polypami ma-
lo absolvovat vy3etrenie k potvrdeniu ¢&i vyluce-
niu tohto ochorenia. Pri podozreni na primarnu
cilidrnu dyskinéziu sa otorinolaryngoldg podiela
na odobrani vzoriek nosovej sliznice k histologic-
kému potvrdeniu diagndzy (1,2, 7).

Liecba ORL prejavov primarnych

imunodeficiencii
Liecbu deti s PID riadi imunoldég.

Otorinolaryngoldg spolupracuje pri lie¢be in-

fekcif v ORL oblasti.

m  Konzervativna lie¢ba: Infekcie by mali byt
liecené bez zbytocného ¢akania, mali by
byt volené ,agresivnejsie” antibiotika (U¢inné
na typickych pévodcov infekcii u pacientov
s poruchami imunity) a lie¢ba by mala byt
dlhsia. Takto je mozné predist eventudlnym
komplikaciam (1).

B Chirurgicka liecba: Pristupujeme k nej v pri-
pade komplikdcie, naj¢astejsie abscesuy, alebo
i v pripade podozrenia na komplikaciu. Podla
lokalizicie abscesu méze byt nutnd endoskopi-
cka funk&na chirurgia nosu a paranazalnych
dutin (FESS), antromastoidektomia, tonzile-
ktomia alebo drendZ abscesu z vonkajsieho
pristupu. Okrem toho byva chirurgicka inter-
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vencia indikovana aj v pripade pretrvavajucich
chronickych problémov po vycerpani konzer-
vativnej liecby. U pacientov s chronickou rino-
sinusitidou s/bez polypdzy byva indikovana
FESS operdcia rézneho rozsahu, podla rozsahu
postihnutia nosovej dutiny a prinosovych
dutin (supraturbinalna antrostomia, etmoidek-
tomia, sfenoidoktomia atd’). U pacientov s la-
tentnou mastoiditidou je nutné urobit antro-
mastoidektomiu a u pacientov s chronickou
sekretorickou otitidou zaviest do bubien-
kov tlak vyrovndvajucu trubicku (1, 2, 3).

Zhrnutie

Pediater a otorinolaryngoldg by mali za-
hrndt moznu poruchu imunity do svojej dife-
rencidlno-diagnostickej rozvahy u pacientov
s recidivujucimi, protrahovanymia chronickymi
zapalmi, u pacientoy, ktorf nereaguju dostatocne
na ,obvykld” konzervativnu alebo chirurgicku
lie¢bu, a u pacientov s infek¢nymi komplikéci-
ami v ORL oblasti. V¢asné stanovenie diagndzy
umozni vyhnut sa zbytoc¢nym a ¢asto neuspes-
nym chirurgickym vykonom a moznym neZiadu-
cim dosledkom antibiotickej terapie. Stanovenie
spravnej diagndzy zaroven umozni skoru a cie-
lent lie¢bu a znizenie morbidity a mortality
s imunodeficientnymi chorobami spojene;j.
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