Selektivni deficit IgA

Selektivni deficit IgA (OMIM: 137100 (https://omim.org/entry/137100)) patfi mezi geneticky podminéné
protildtkové imunodeficience.

Etiologie a patogeneze

Jedna se o jeden nejc¢astéjsi patologicky laboratorni nélez, ktery je sice fazen mezi imunodeficience, ale klinicky
nemusi byt pfitomno Zzddné onemocnéni. Pric¢ina defektu IgA stejné jako u bézné variabilni imunodeficience (CVID)
neni pfesné zndma. Genetickd slozka je pravdépodobné jako v pripadé CVID zastoupena mutaci v Useku pro Ill.
tridu HLA (6p21.3). Vzadcné mize byt pricinou i mutace primo v genu pro tézky retézec IgA (/GHA1I, lokalizace
14932.33 nebo IGHA2, lokalizace 14q32.33). Vznikly defekt nastava jiz na Grovni kmenovych bunék. Choroba mize
vykazovat dédi¢nost autosomalné recesivniho typu, i zde vsak mlze byt znaény vliv vnéjsich faktorl na nastup
choroby. Pfesné rozliSeni CVID a selektivniho IgA deficitu mize byt nékdy obtizné.

Klinicky obraz

Defekt IgA nemusi byt spojen s Zzadnou klinickou symptomatologii a jedinci s timto laboratornim nalezem byvaji
zdravi. V pripadé klinické symptomatologie se IgA defekt poji s ¢astéjSim vyskytem autoimunitnich chorob,
alergiemi pripadné vétsim sklonem ke vzniku nadorovych onemocnéni.

Snizeni sérovych IgA pod hladinu 0,5 g/l byva ¢asto provéazeno i absenci sekre¢niho IgA. Projevy pak zahrnuji rézné
opakované infekce hornich i dolnich dychacich cest. Nejvyraznéjsi vyskyt infekci dychacich cest byvéa v
détstvi, nasledovan alergickymi projevy. V dospélosti deficit IgA byva u systémovych autoimunit. Sekrecni IgA ve
slizni¢ni imunité mUze byt do jisté miry nahrazen sekre¢nim IgM vzacné IgG, proto se laboratorni ndlez nemusi se
vzdy pIné klinicky manifestovat. Jedinci u kterych zjistime deficit nebo vyrazné snizeni IgA v laboratornich testech
vyZaduje zvySené kontroly zdravotniho stavu.

Odkazy

7 va s

Souvisejici ¢lanky
= |[gA

= Brutonova agamaglobulinémie
= Primarni imunodeficience

Zdroj

= S{PEK, Antonin. Geneticky podminéné poruchy imunitniho systému [online]. Posledni revize 9. 6. 2006, [cit. 5.
12. 2009]. <http://www.genetika-biologie.cz/primarni-imunodeficience>.

Pouzita literatura

= BARTUNKOVA, Jifina. /munodeficience. 1. vydani. Praha : Grada, 2002. 228 s. ISBN 80-247-0244-4.


https://omim.org/entry/137100
https://www.wikiskripta.eu/w/Prim%C3%A1rn%C3%AD_imunodeficience
https://www.wikiskripta.eu/w/Protil%C3%A1tka
https://www.wikiskripta.eu/w/B%C4%9B%C5%BEn%C3%A1_variabiln%C3%AD_imunodeficience
https://www.wikiskripta.eu/w/Mutace
https://www.wikiskripta.eu/w/Gen
https://www.wikiskripta.eu/w/IgA
https://www.wikiskripta.eu/w/Autosom%C3%A1ln%C4%9B_recesivn%C3%AD_d%C4%9Bdi%C4%8Dnost
https://www.wikiskripta.eu/w/IgM
https://www.wikiskripta.eu/w/IgG
https://www.wikiskripta.eu/w/IgA
https://www.wikiskripta.eu/w/Brutonova_agamaglobulinemie
https://www.wikiskripta.eu/w/Prim%C3%A1rn%C3%AD_imunodeficience
http://www.genetika-biologie.cz/primarni-imunodeficience
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/80-247-0244-4

