
Omennův	syndrom	u	5měsíčního	dítěte.

Omennův	syndrom
Omennův	syndrom	(Familiární	retikuloendotelióza	s	eosinofilií,
Těžká	kombinovaná	imunodeficience	s	hypereosinofilií,	OMIM:
603554	(https://omim.org/entry/603554))	je	autosomálně	recesivně
dědičné	onemocnění,	způsobené	mutacemi	genu	RAG1
(recombination-activating	gene	1,	11p13),	RAG2	(recombination-
activating	gene	2,	11p13)	či	Artemis	(DNA	cross-link	repair	protein
1C;	DCLRE1C,	10p).	Syndrom	je	charakterizován	infiltrací	kůže	a
střevní	sliznice	(endotelu)	aktivovanými	T-lymfocyty	oligoklonálního
charakteru.	Mimo	eosinofilii	(kterou	způsobují	T-lymfocyty	pomocí
IL-4	a	IL-5	interleukinů)	u	nemocných	pozorujeme	různě	rozsáhlé
postižení	kůže	(erytrodermie),	hepatosplenomegalii	a	urputné
průjmy.
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