Kazuistika

60 leta pacientka vysetfena v unoru tohoto roku
v imunologické ambulanci pro recidivujici infekty
dychacich cest. Jiz anamnesticky byl u pacientky
patrny blize neuréeny humordlni imunodeficit
s pokusem imunoglobulinové substituce, ve kterém
nepokracovano pro vzniklou nezadouci reakei.

Prvni potize pacientky se datuji do roku 1999, kdy
se objevovala lokalizovand intermitentni axillarni
lymfadenopatie trvajici do roku 2010 s naslednym
spontannim vymizenim. V tomto obdobi provedena
celkem ctytikrat extirpace uzlin z dané oblasti, kdy
prvni ¢teni bylo suspektni z maligniho lymfomu,
druhé ¢teni nikdy pritomnost malignity nepotvr-
dilo. Pritokova cytoflowmetrie uzliny s pfevahou
T lymfocyti, molekuldrné genetické vysetfeni na
klonalitu TCR bez priikazu patologického klonu.
Vysetieni kostni dfené bez prikazu infiltrace
lymfomovymi bunkami. Tehdy histologicky pre-
parat odeslan k supervizi do Spolkové republiky
Neémecko, jez zhodnoceno jako atypicka floridni
folikularni hyperplazie s podobnosti s multifokdlni
Castlemanovou chorobou (hyper IL-6 disease),
maligni komponenty nezjistény. Od roku 2009 se
zacal vyskytovat atypicky svédivy exantém v oblasti
trupu s minimalni odpovédi na lokalni terapii, pro
torpidnost pribéhu indikovana k provedeni kozni
biopsie s nespecifickym nalezem. Béhem nékolika
mésict kozni nalez spontanné regredoval.

Dalsi informace ze stran nemocnosti: v détstvi
recidivujici zanéty stfedousi s nutnosti opakované
paracentézy, v dospélosti v poptedi zdnéty zevnich
zvukovodu a recidivujici herpetické vysevy
v oblasti rtd. V roce 2013 dle lékarskych zaznamii
neslo vyloucit probéhly virovy zanét tlustého stieva
(CMV-cytomegalovirové- etiologie). Zépal plic,
ledvin nebo kize neprodélala.

Ostatni anamnestické tdaje: o¢kovani bez komplika-
ci, atopicky ekzém neptitomen. Ve sledovani hema-
tologa pro chronickou imunitni trombocytopenii
a mirnou intermitentni leukopénii s akutni atakou
vroce 2018 (klinicky plo$né podkozni a slizni¢ni
krvéceni, v hemogramu pti atace hodnota PLT 2
1079/1), vzhledem k rezistenci na kortikoidni terapii
byla indikace k podani trombomimetika s vybornou
Kklinickou a laboratorni odpovédi.

Z dalich zajimavosti byl nékolik tydnu trvajici
zanétlivy pseudotumor pravé priusni zlazy v roce
2018 jez spontanné regredoval. Pacientka se dale
1é¢is hypertenzni nemoci a smiSenou dyslipidémii,

je po operaci slepého stfeva, prasklého clavikuloa-
kromidlniho vazu vpravo, dvou porodech cisatskym
fezem a neurochirurgické operaci s dézou pro
osteofyty C5/C6 (kostni §tép ziskan z lopaty kycel-
ni). Z alergické anamnézy je pfitomna intolerance
inhibitoru angiotenzin-konvertujiciho enzymu pro
kagel (farmakologicky nezadouci uc¢inek typ A),
s velmi vysokou pravdépodobnosti pyreticka reakce
po podani imunoglobulinového preparatu (Kiovig)
v roce 2013 - po dokapani 5 gramii se objevila nahle
vznikld zimnice doprovazend tresavkou, hyperpyre-
xif, dusnosti s periferni cyandzou, bez hypotenze!,
dale vs. kontaktni kozni alergicka reakce pti styku
s listy jahod a okurek. V chronické medikaci je
dvojkombina¢ni antihypertenzni preparat (Teze-
fort 80/5 mg). Gynekologické kontroly pravidelné.
Nekuracka, pracujici jako 1ékarka mikrobiologie.
V rodinné anamnéze otec zemftel ve vysokém véku
starim (89 let), matka v 79 letech na srde¢ni selhani.
Bratr az na alergické projevy na inhala¢ni alergeny
zdrav, 2 déti - bez zdravotnich komplikaci.

Ze soucasnych anamnestickych udajti: v poslednich
cca 10 letech béhem podzimniho a zimniho obdo-
bi protrahované infekty hornich cest dychacich
vétsinou s bakteridlni superinfekei s postizenim
vedlej$ich dutin nosnich, bez postizeni dolnich
dychacich cest, zejména virového piivodu. Dlouho-
dobé vodnaté az kaSovité stolice s frekvenci 3-5/den,
bez patologické primési, uvazovano o drazdivém
tra¢niku, endoskopické vysetfeni doposud nereali-
zovano. Véha stabilni, mimo infekt bez zvySenych
teplot. Kuze bez vysevu.

Laboratorni vy$etfeni v 2/2020 - renalni a ,,jatern{*
testy bez alterace, mineralogram bez odchylek,
euglykémie, euthyreosa. Marker zanétu CRP mirné
zvySeny 6,9 mg/l. V hemogramu mirna trombocyto-
pénie 120 1079/1. Mo¢ chemicky véetné sedimentu
bez patologie. V imunologickych testech patrna
tézka imunoparalyza ve vSech tfech izotypech (IgA
0,14 g/1, 1gG 1,5 g/1, IgM 0,24 g/1), komplement bez
konzumpce, cirkulujici imunokomplexy nezvysené.
Organové specifické a nespecifické autoprotilatky
negativni.

V bunécné slozce snizeny relativni pocet CD4+
31% a CD19+ 6% se zvySenym pocet CD8+ 42%
a poctem aktivovanych T-lymfocytt 18%.

Dle dohledatelnych zdznami od roku 2003 v labo-
ratornich testech se objevila zprvu izolovand hypo-
gamaglobulinémie ve tridé IgG (IgG 4,8g/l, IgA
1,35 g/l, IgM 1,48 g/1), od 2011 v bunécné slozce
prvni reaktivni zmény v podobé prevahy CD8+
T-lymfocytl s mirné snizenym poctem CD19+
B-lymfocytt a aktivovanymi CD3+ T-lymfocyty.



V casové souslednosti dochdzelo k postupnému
poklesu celkového IgG vcetné daldich izotypi. Ze
stran chronické imunitni trombocytopénie jiz v roce
1995 byly patrné snizené hodnoty krevnich desticek
50 1019/1 s intermitentni hrani¢ni leukopénii.

U pacientky se s nejvétsi pravdépodobnosti jednd
o béznou variabilni imunodeficienci (CVID).

V predchorobi asociovand typickd onemocnéni
s danou imunodeficienci, a to imunitni trombo-
cytopénie a folikuldrni hyperplazie uzlin. Jeden
z diagnostickych kritérii CVID je porucha specifické
protilatkové odpovédi, a to na T-dependentni i non-
T-dependentni antigeny.

V planu bylo preockovani proti tetanu s kontrolou
protilatek v ¢asovém odstupu po aplikaci. Nicméné
vzhledem k epidemiologické situaci (COVID-19)
a probihajicim infekttim s bakterialni superinfek-
ci zahdjena substitucni terapie polyspecifickymi
gamaglobuliny bez detekce specifické protilatkové
odpovédi. Anamnestické protilatky v séru proti
tetanu, parotitidé, rubeole, morbilli nepfitomny. Pro
ne zcela jasné verifikovanou reakci vzniklou v minu-
losti po podéni intravendzniho imunoglobulinového
preparatu, zvolena podkozni aplikace s premedikaci
(kortikoidy s antihistaminiky) na monitorovaném
lazku anesteziologicko-resuscita¢niho oddéleni.
Vzhledem k velmi nizké hladiné IgA bylo doplnéno
stanoveni protilatek proti IgA v izotypu IgG s nega-
tivitou. (Anafylaktoidni reakce indukovana IgG
anti-IgA protilatkami miize nastat u jedinct s IgA
deficitem. Tvorba imunokomplext protilatek IgG
anti-IgA s antigenem IgA vede k aktivaci komple-
mentu, pfi niz se uvolnuji vasoaktivni anafylatoxi-
ny- C3a, C4a, C5a. Anti-IgA protilatky se vyskytuji
u pacientl s neméfitelnymi hladinami IgA. Byla
prokazana piic¢inna souvislost IgG anti-IgA proti-

latek s rozvojem anafylaktoidnich reakci, zejména
pri jejich pritkazu ve vyssich koncentracich). Apli-
kace probihaly bez komplikaci, proto prevedena na
facilitované subkutdnni podavani imunoglobulina

s postupnym vysazenim premedikace.

Primarni imunodeficience pfedstavuji skupinu vice
nez 300 geneticky definovanych vrozenych poruch
imunitniho systému. Dlouhou dobu byly pokladany
za vzacna onemocnéni. S rozvojem diagnostickych
moznosti se ukazuje, Ze se jednd o jednotky vyznam-
né Castéj$i. Bézna variabilni imunodeficience je
tvorena heterogenni skupinou onemocnéni pred-
stavujici klinicky vyznamnou formu protilatkovych
imunodeficienci.

V klinickém obraze dominuji zejména bakteridlni
infekce s postizenim dychacich cest s preferenci
dolnich cest a $iroké spektrum autoimunitnich/
dysregula¢nich komplikaci zejména v oblasti plicni,
gastroenterologické a lymfatickych uzlin véetné
zvysené incidence nddorovych onemocnéni.

V ramci screeningu ambulantné doplnéno u paci-
entky gastroskopické vysetfeni véetné biopsie z D2
k vylou¢eni lymfoplazmocelularni infiltrace, jez
nepfitomna, tak jako kolonizace Helicobacterem
pylori ¢i metaplastické zmény. V zaludku a duode-
nu endoskopicky normalni nélez. Koloskopie
v¢etné terminalniho ilea s normalnim nalezem az
na divertikulosu sigmatu, lymfoplazmocelularni
infiltrace pfi etdZové biopsii neprokazana. Pti ultra-
sonografii bficha popsana cysta v pravém laloku
jaternim. Rtg hrudniku bez intersticidlnich zmén,
spirometrické vySetfeni bez manifestni poruchy,
difuze nesniZena.

Aktudlné je pacientka na substituci 20 g imuno-
globulinti mési¢né, klinicky bez recidivy infektu
nebo zanétu.
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