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V rdmci VI. kongresu Pediatrie pro praxi v Brné probéhla z praktického hlediska velmi pfinosna prednaska zamérend na iden-
tifikaci pacientt s imunodeficity v ambulancich praktickych IékaFt pro déti a dorost. MUDTr. Eva Hlavackova (Ustav klinické
imunologie a alergologie LF MU a FN u svaté Anny a Klinika détské onkologie FN Brno) upozornila, Ze 90 % v3ech primarnich
imunodeficitl je zachyceno v détském véku, nejcastéji v kojeneckém a batolecim obdobi. Maly pacient je mnohdy Iéc¢en na
fadé odbornych pracovist pro zavazny prabéh infekci, casto vzacnych nebo pro dany vék atypickych a prakticky Iékaf pro déti
a dorost muze byt klicovou osobou, ktera ho vzhledem k celkovému klinickému obrazu a anamnéze odesle na vysetieni na
imunologii. Shrnujeme hlavni charakteristiky zejména primarnich imunodeficit(, kterym by mél pediatr vénovat pozornost,
a kritéria pro odeslani suspektnich pfipadd na imunologické pracovisté.

Primarni a sekundarni
imunodeficity

Imunitu délime na nespecifickou, kterd zpro-
stfedkovava rychlou reakci na imunitni podnét,
ale nevytvari imunitni pamét, a na specifickou,
kterd reaguje v fadu hodin az dni. V obou pfi-
padech rozlisSujeme imunitu humorélni a bunéc-
nou. Specificka a nespecifickd imunita funguje
ve vzajemné komunikaci a interakci.

Primarni imunodeficity (PID) jsou vrozené.
Jde o vzacna onemocnéni s genetickym pod-
kladem, kterd maji zdvazny priébéh. Pri¢inou
je postizeni imunitniho systému. Sekundarni
imunodeficity (SID) jsou mnohem castéjs, ale
¢asto opomijené. Pribéh je mirny (s vyjimkou
infekce HIV a granulocytopenie) a pficina lezi
mimo imunitni systém.

Jak identifikovat dité
s primarnim imunodeficitem

U PID jde o komplexni imunodysregula-
ci, kterd je ddvodem infekénich onemocnéni,
autoimunity i neoplazil. Onemocnéni mohou
postihovat riizné systémy zasahujici do mnoha

oborl - gastroenterologie, pneumologie, sto-
matologie, revmatologie, dermatologie.

Existuje 10 varovnych znakU PID (1), pficemz
platf pravidlo, Ze jsou-li pfftomny alespon 2 tyto
znaky, mél by byt pacient odeslan naimunologii:
> 4 otitidy/rok,
> 2 pneumonie/rok,
> 2 zévazné infekce/rok,
> 2 celkové infekce vcetné sepse/rok,
> 2 mésice antibiotické terapie/rok,

recidivujici orgdnové nebo zavazné kozni

abscesy,

W perzistujici soor nebo zavaznd mykoticka
infekce,

W uzivani parenterdlnfantibiotik v 1é¢bé infeke-
nich onemocnén,

B neprospivani,

B pozitivni rodinna anamnéza.

Plati, Zze posledni 2 uvedené znaky, jsou pro
podezieni na PID nejvyznamnéjsi.

Pokud se tykd klinickych projevd, pro
PID jsou typické zdvazné infekce — pneumo-

nie, sinusitidy, meningitidy, sepse, abscesy,
flegmony apod. vyvolané ¢asto oportunnimi
patogeny, obvykle $patné reagujici na béznou
terapii. U pacientl s PID se objevuji také castéji
nadorova onkologickd onemocnéni. Zndmkou
imunodeficitu naopak nebyvaji ¢etné banalni
infekty odpovidajici na béznou Iécbu ¢i ndstup
Castéjsiho vyskytu infekci po zahdjenf dochazky
do predskolniho zafizen.

Pti kombinovaném deficitu bunécné i proti-
latkové imunity se jiz od narozeni objevuiji infek-
ce vyvolané oportunnimi patogeny — bakterialni,
virové i mykotické. Casté jsou pneumonie, prij-
my, exantémy. U ditéte s deficitem protilatkové
imunity se prvni projevy objevi aZz po 5-6. mé-
sici véku, kdy klesne hladina matefskych protilé-
tek. Typické jsou infekce vyvolané bakteridlnimi
enkapsulovanymi patogeny, jako je Hemofilus
influenzae ¢i pneumokoky. Déti mivajf sinusitidy,
otitis media, pneumonie. V pfipadé primarniho
deficitu fagocytarni funkce se u pacientd vy-
skytujf infekce vyvolané stafylokoky, E. coli ¢i
gramnegativnimi tyc¢kami. Jde obvykle o absce-
sy, flegmany, granulomy, lymfadenitidy ¢i soor.
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Pfi vySetfeni pacienta s PID je tfeba se
zamérit se v osobni anamnéze na konsangvi-
nitu, umrti ditéte/déti v rodiné, PID v rodiné,
alogenni transplantace kostni dfené, atopie,
autoimunity ¢i malignity. V osobnf anamné-
ze je dulezity vyskyt infekci (jejich charakter,
lokalizace, doba nastupu), prospivani, psycho-
motoricky vyvoj, uzivana Ié¢ba, dispenzariza-
ce, ale i perinatalni obdobi (termin porodu,
infekce, odhojeni pupecniku). Z onemocnéni
nas zajima pneumonie, bronchitida, bron-
chiektazie (kazdé dité s bronchiektaziemi by
mélo byt odesldno na vysetfeni kimunologo-
vi), sinusitida, otitida, mastoiditida, artritida,
infekce CNS, absces, flegmdna, autoimunity
a neoplazie. V diferencialni diagndze je tfeba
odlisit zejména cystickou fibrozu, primarni ci-
lidrni dyskinezi, cizi téleso, vrozené vady nebo

neurologické onemocnént.

Lécba primarnich imunodeficitl je omeze-
n4, ale striktni a prisné definovana. U pacient(
s deficitem protildtkové imunity se podavajiimu-
noglobuliny bud'v iv. infuzi v ddvce 0,4-0,6 g/kg
s rychlosti 1-2/ml/min kazdé 3-4 tydny. Po
edukaci Ize vyuzit i s.c. podavani imunoglobu-
lind, které se aplikuji doma v dévce 5-20 ml do
jednoho mista, nejc¢astéji jednou tydné. Dalsi
moznosti domaci aplikace je facilitované s.c.
podavani imunoglobulinl rychlosti az 300 ml/
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hod kazdé 3-4 tydny. Aplikace v takovém pfi-
padé probiha podle individuélniho schématu.

Pokud se tykd ockovani, u pacientd s bunéc-
nymi nebo kombinovanymiimunodeficity nelze
poddvat zivé vakciny, protozZe imunitnf systém se
nedovede ubranit ani atenuovanym patogentm
a rozviji se infekce. V pfipadé protildtkového
imunodeficitu pacienti neodpovidaji na vak-
cinaci. Zde se ockovani vyuziva v diagnostice
imunodeficitu.

Pfi péci o pacienty s PID je nutnd mezio-
borova spoluprace. Tito nemocni by méli byt
|éceni ve specializovanych centrech pro PID
s vazbou na genetickou laborator a transplan-

tacni centrum.

SID nejsou dany primarni poruchou imu-
nitniho systému, ale majf jiné pficiny, které mo-
hou byt izolované nebo kombinované. Pfi¢inou
mohou byt poruchy metabolismu, malignity,
operace, stres a trauma, medikace, infekce ¢i
splenektomie. Projevy imunodeficitu jsou mir-
néjsi nez u PID, Casto je zjisténa velka diskre-
pance mezi laboratornim nalezem a klinickymi
projevy a v klinickém obraze dominuje primdrni
onemocnéni. Charakter imunodeficitu mze
byt celuldrni, protildtkovy, kombinovany nebo
fagocytarni.

V terapii je nutnd Ié¢ba primédrniho onemoc-
néni. Pokud se tykd samotné imunodeficience,
pacienty bez klinickych projev( je mozné pone-
chat bez terapie. Jinak je podéavana profylakticka
antibioticka lé¢ba a vakcinace. Symptomaticka

1. INGID. 10 warning signs of PID. Dostupné na https://ingid.org/10-warning-signs-of-pid/ (navstiveno 4. 11. 2019)
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lé¢ba je nutnd u pacientd s infekci HIV, s agra-
nulocytézou, manifestni sekundarni hypoga-
maglobulinemii &i po splenektomii. V sou¢asné
dobé pfibyva pacientl s hypogamaglobulinemif
v dlsledku biologické lé¢by vyuzivané u onko-
logickych ¢i revmatologickych diagndz. | zde se
mUze uplatnit substitu¢ni1é¢ba imunoglobuliny.

Primarni imunodeficity jsou vyvolané vro-
zenou poruchou imunity s genetickym pod-
kladem. Jde o vzacna onemocnéni se zavaz-
nym prdbéhem, kterd se projevuji nej¢astéji jiz
od kojeneckého ¢i batoleciho véku. Déti, které
maji alespon 2 z varovnych pfiznakd PID, by
mél pediatr odeslat na imunologické praco-
visté k dalsimu vysetfeni. Péce o tyto pacien-
ty vyzaduje mezioborovy pfistup zahrnujici
profylaktickou, symptomatickou a kauzalni
|é¢bu nejlépe vedenou ve specializovanych
centrech. Sekundarni imunodeficity jsou
¢astéjsi nez primarni, ale mnohdy zGstavaji
nediagnostikovany. Klinicky mohou byt némé
i pfi vyrazném laboratornim nalezu. Primarni
pficinou nenf porucha imunitniho systému,
¢asto jde o kombinaci pficin. Objevuji se v ka-
zdém véku a pfi [éCbé je nutné se zaméfit
na primarni onemocnéni, které imunodeficit
vyvolalo i na lé¢bu nasledkd.

Podle pfedndsky MUDr. Evy Hlavdckové

(Ustav klinické imunologie a alergologie LF MU,
FN u svaté Anny a Klinika détské onkologie FN
Brno) pfipravila MUDr. Zuzana Zatarovd
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