Omennuv syndrom

Omennuv syndrom (Familidrni retikuloendoteliéza s eosinofilii,
Tézka kombinovana imunodeficience s hypereosinofilii, OMIM:
603554 (https://omim.org/entry/603554)) je autosomalné recesivné
dédi¢né onemocnéni, zplisobené mutacemi genu RAG1
(recombination-activating gene 1, 11p13), RAG2 (recombination-
activating gene 2, 11p13) ¢i Artemis (DNA cross-link repair protein
1C; DCLRE1C, 10p). Syndrom je charakterizovan infiltraci kdze a
stfevni sliznice (endotelu) aktivovanymi T-lymfocyty oligoklonalniho
charakteru. Mimo eosinofilii (kterou zplsobuji T-lymfocyty pomoci
IL-4 a IL-5 interleukin@) u nemocnych pozorujeme rlizné rozsahlé
postizeni klize (erytrodermie), hepatosplenomegalii a urputné
prujmy.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky
= Primarni imunodeficience
s Tézkd kombinovana imunodeficience

= Erytrodermie

Zdroj

Omenndv syndrom u 5mésic¢niho ditéte.
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