Syndrom hyperimunoglobulinemie IgM

Syndrom hyperimunoglobulinemie IgM je heterogenni skupina nékolika typd protilatkovych primarnich
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Syndrom hyperimunoglobulinemie IgM, typ 1

Tento typ (Hyper-IgM imunodeficit X-vazany, HIGM1, XHIM, OMIM: 308230 (https://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/dis
pomim.cgi?id=308230)) predstavuje X-vazanou imunodeficienci, zplsobenou mutaci v genu pro antigenni ligand
CD40 (CD40LG, lokalizace Xq26). Tento ligand je zdsadné dllezity pro interakci T a B-lymfocytl pred zahajenim
izotypového presmyku z tvorby IgM na ostatni tfidy imunoglobulind. Studie ukazaly, Ze defektni jsou T-lymfocyty,
nebot B-lymfocyty nosic¢ek (heterozygotnich Zen) jsou spravné stimulovany i pomoci malého mnozstvi nedefektnich
T-lymfocytd.

Klinicky obraz

Manifestace zahrnuje vysoké hladiny IgM a absenci ostatnich imunoglobulinovych trid (IgG, IgA). Kromé
protilatkového deficitu je zde pritomen i deficit bunéény - diky defektnim T-lymfocytlim a autoimunitné vznikajici
neutropenii (sklon ke vzniku autoimunitnich onemocnéni). Projevy zahrnuji ndchylnost k rliznym bakteridlnim a
virovym infekcim, véetné infekci oportunnich (typické jsou napriklad préjmy zplsobené Cryptosporidium parvum).
Dalsi typy

Dalsi typy syndromu hyperimunoglobulinemie IgM jsou zminény na zvlastni strance.

Odkazy
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Souvisejici ¢clanky
= Protilatky
= Primarni imunodeficience
= Brutonova agamaglobulinemie
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