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Deficit C2 slozky komplementu patii mezi nejcetné;jsi deficity komplementového systému. Klinicky se mGze manifestovat
infekcemi zplsobenymi nejcastéji opouzdienymi bakteriemi (Streptococcus pneumoniae a Neisseria meningitidis) ve formé
meningitid, gonitid, pneumonii ¢i septikemie. U ¢asti nemocnych dochazi k rozvoji autoimunitnich komplikaci, pfedevsim
systémového lupus erythematodes. Kauzalni |é¢ba neni dostupna. Z preventivnich opatfeni je doporuc¢ovana vakcinace,
popt. dlouhodobé profylaktické podavani antibiotik. Clanek prezentuje 2 nemocné ze 2 nepfibuznych rodin. Prvni ne-
mocny trpél v détstvi otitidami, pozdéji prodélal osteomyelitidu, meningitidu se ztratou sluchu a pneumonii. Nemocny
ze druhé rodiny prodélal jednu nekomplikovanou meningitidu v pfedskolnim véku. V dospélosti se 1é¢il pro zvysenou
frekvenci infekci hornich cest dychacich. Jeho sestra byla zcela asymptomatickd. U viech tfi byla diagnostikovana delece
28 bp (c.841-849+19del28) v genu pro C2 slozku komplementu v homozygotni podobé. Nase prace se snazi poukdazat na
variabilitu klinické manifestace u homozygotnich nositell mutace od zcela asymptomatickych jedinc( az po komplikované
stavy provazené zédvaznymi infekénimi komplikacemi a ¢astou diagnostikou az v dospélém véku.

Kli¢cova slova: C2, imunodeficience, komplementovy systém, meningitida, pneumokokové infekce, vakcinace.

Inherited C2-complement deficiency: variable clinical manifestation
(case reports and review)

C2 deficiency represents the most frequent type of a complement deficiency. Clinical manifestation includes infections
caused by encapsulated bacteria (Steptococcus pneumoniae, Neisseria meningitidis) such as meningitis, gonitis, pneumonia
or septicaemia. A causative treatment has not been available yet. A prophylactic vaccination and/or a long-term antibiotics
prophylaxis are recommended. Here we report 2 patients from 2 unrelated families. The first patient suffered from recurrent
otitis in his childhood. He underwent osteomyelitis, meningitis complicates with hear-loss, and one episode of pneumonia
during adulthood. The second index patient underwent uncomplicated meningitis in his preschool age. He has been treated for
recurrent upper-airways infections later. His sister has been completely asymptomatic. The deletion 28 bp (c.841-849+19del28)
in C2-gene was detected in all of them in homozygous form. Our paper highlights the variability of a clinical manifestation
in homozygous carriers, ranged from asymptomatic cases to patients with history of severe complications. The diagnosis is
frequently made even in adulthood.

Key words: complement system, C2, immunodeficiency, meningitis, pneumococcal disease, vaccination.
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Uvod

Komplementovy systém (KS) predstavuje nespecifickou humoralni
slozku imunitniho systému. K jeho hlavnim funkcim patif identifikace
a likvidace patogen( a odstrafiovani vlastnich napadenych nebo alte-
rovanych bunék. Nékteré slozky funguiji jako opsoniza¢nia chemotak-
tické plsobky. U¢astni se i pii procesu likvidace apoptotickych télisek,
Uzce spolupracuje s mechanismy adaptivni imunity, s T-lymfocyty
i B-lymfocyty (1).

Je tvofen souborem vice nez 40 vykonnych a regulacnich glyko-
proteind, které se nachazeji v krevnim séru nebo na povrchu bunék.
V krevnim séru se vyskytuje 9 slozek (C1-C9), nékolik jeho faktord (B, D, P)
a reguldtord aktivity (H, |, DAF — decay accelerating factor, MCP — mem-
brane cofactor of proteolysis). Slozky C za norméalnich okolnostf cirkuluj
v krvi v neaktivni formé. Po setkdni s aktivdtorem nésleduje pfeména
prvni neaktivni slozky C na aktivni proteolyticky enzym, ktery rozstépf
molekulu daldi slozky na 2 fragmenty, z nichZ jeden je proteolytickym
enzymem Stépici nasledujici slozku opét na 2 fragmenty a druhy mé ji-
nou biologickou aktivitu (opsonizace — C3b, C4b, chemotaxe — C3a, C5a,
tvorba anafylatoxind — C3a, C4a, C5a). Timto kaskadovym zplsobem
se postupné rozstépi prvnich 5 slozek komplementu. Vznikly fragment
C5b se navaze na povrch bunky, kterd se nachazf v jeho blizkosti. Po
navazani slozek C6-C8 a nékolika sloZzek C9 (bez dalsiho stepenti) vznikne
MAC komplex (membrane attack complex), jehoz jednotlivé molekuly
se kruhovité zabuduji do cytoplazmatické membrany tercové buriky
tak, Ze mezi nimi vznikne otvor, kterou do burky proudi voda pUsobici
jeji osmotickou lyzu (1, 2). Aktivace KS probihd tremi zdkladnimi cestami:

alternativni, klasickou a lektinovou (Obr. 1).

Deficity komplementu obecné

Deficity komplementu predstavuji podil pfiblizné 5% ze viech
hldsenych primérnich imunodeficienci (3). V obecné populaci je pred-
pokladéna prevalence 0,03 %. Vyjimku tvori deficit manosa-binding
lektinu (MBL), kde je odhadovan vyskyt v homozygotni formé pfiblizné
v 5% (4). Dédicnost je v naprosté vétsiné pripadl autozomalné rece-
sivni (kromeé deficitu properdinu X-vazaného, a faktoru B, Cl-inhibitoru
a MPC/CD46 autozomalné dominantniho). Heterozygotni prenaseci
recesivnich chorob byvajf klinicky zcela zdravi. Typickymi projevy ne-
mocnych s deficitem komplementu obecné jsou meningokokové
meningitidy ve véku nad 5 let. Nejcastéjsimi plvodci dalsich infekenich
komplikacf (pneumonie, septikemie, artritida, osteitida, otitis media) jsou
Neisseria meningitidis, Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae
¢i Neisseria gonorrhoeae (5-8).

Jako neinfekéni projevy jsou popsany autoimunitni onemocnént,
nejcastéji: systémovy lupus erythematodes — SLE, véetné kozni formy,
revmatoidnf artritida, dermatomyozitida, vaskulitida (5, 9-11). AZ 95 %
nemocnych s deficitem Clqg slozky rozviji v pribéhu Zivota SLE (12).
Typické, zejména pro deficit alternativni drahy, je postizenf ledvin
(membranoproliferativni glomerulonefritida, nemoc denznich depozit,
C3 glomerulonefritida) (5, 13).

Specifickou skupinu tvofi nemocni s recidivujicim hemolyticko-u-
remickym syndromem (HUS). HUS je onemocnéni charakterizované
mikroangiopatickou hemolytickou anémif, trombocytopenif a renalnfm
selhdvanim. Ke klinické manifestaci dochazi obvykle jiz v kojeneckém
veku. Po vylouc¢eni mutace ADAMTS13 (kédujici metaloprotedzu Stépici

von Willebrand(lv faktor) je doporuceno vysetfeni deficitu komplemen-

Obr. 1. Schematické zndzornéni komplementové kaskddy a hlavnich aktivdtord klasické, lektinové a alternativni cesty
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tu (predevsim faktord I, H, B, trombomodulinu, C3). Vétsina mutaci je
heterozygotnich a rodinny vyskyt je hldsen az u 20% pacientd (14).

Deficit C1 inhibitoru (mnozstvi, porusenéd funkce) je pricinou here-
ditarniho angioedému. Patofyziologicky je indukovan bradykininem.
Je charakterizovan tvorbou nebolestivych, nesvédivych otokl podkozi
a sliznic. Otoky se rozvijeji béhem nékolika hodin, pretrvaji obvykle déle
nez 12 hod, ¢asto 2-3 dny a poté spontanné vymizi. Nejcastéji postihujf
podkozi v oblasti obliceje, koncetin a genitélu. Jsou bélavého charakteru
a nesvedi. Postizeni gastrointestinalniho traktu vede k vycerpdvajicim,
krutym, kfecovitym bolestem, které byvaji provazeny zvracenim a vod-
natymi prajmy. Otok laryngu, uvuly, mékkého patra ¢i jazyka mohou
koncit bez adekvatni pomoci umrtim (15).

Laboratorni diagnostika
komplementového systému

Jako screeningové vysetreni funkéni aktivity slouzi hemolytické tes-
ty pro klasickou drdhu (CH50, CH100) a/nebo alternativni drahu (AH50,
AH100). V soucasné dobé je stéle vice vyuzivéna alternativa ve formé
imunoenzymatického prikazu aktivace véech 3 drah pomoci specifické
protildtky namirené proti komplexu C5b-9. Pi zjistén{ snizené funkce
nékteré drahy Ize prikrocit ke stanoveni sérové koncentrace jednotlivych
klicovych slozek (nejcastéji C2, C3, C4, C5 a MBL). K definitivni diagndze
vrozeného deficitu je nutno pfistoupit ke genetickému vysetreni.

ZvIastni postaveni ma vysetieni sérové koncentrace a funkce
Cl-inhibitoru (podezfeni na hereditarni angioedém), prdkaz mem-
brénovych proteind vdzanych GPI kotvou pritokovou cytometrif:
CD59 - protektin, CD55 — DAF (v diagnostice paroxyzmalni no¢nf
hemoglobinurie), prikaz autoprotilatek proti C3 sloZce, tzv. nef-
ritickému faktoru (membranoproliferativni glomerulonefritida),
autoprotilatek proti C1g podjednotce (SLE, zfskany bradykininem
indukovany angioedém) (1).

Kazuistika 1

49lety muz byl doporucen na nasi kliniku plicnim Iékafem pro per-
zistujici kasel k vyloucenf alergického podilu na obtiZich nemocného.

Rodinna anamnéza byla zcela bez pozoruhodnosti. Nemocny
trpél v pfedskolnim véku cetnymi otitidami, pro které byla provedena
v 5 letech adenotomie s ndslednym Ustupem obtizi. Ve 12 a 15 letech
prodélal Uraz kotniku a nasledné kolenniho kloubu. Obé udalosti byly
komplikovany rozvojem osteomyelitidy. Cilend antibioticka lé¢ba vedla
ke zhojeni bez trvalych néasledkd. Ve 22 letech, v dobé kondni zakladnf
vojenskeé sluzby, prodélal meningitidu komplikovanou vznikem hluchoty
levého ucha s obcasnymi poruchami rovnovahy. Blizsi informace o kau-
zalnim infek¢nim agens nebyly dostupné. V mladsi dospélosti udaval
Cetnéjsi vyskyt zanétl prldusek a ve 33 letech prodélal pneumonii,
opét bez nélezu pficinného patogenu.

Viysetfeni alergologem a klinickym imunologem vyhledal pro per-
zistujici suchy kasel bez dusnosti ¢i piskotd. Udal fadu let trvajici mirnou
rinitidu celoro¢niho charakteru se zhorsovanim v jarnich mésicich.
Z dalsich anamnestickych dat vyplynulo, Ze ve 34 letech prodélal bilidrni
pankreatitidu. V dobé vysetfeni byl 1é¢en pro diabetes mellitus 2. typu
a vertebrogennf algicky syndrom.
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Alergologické vysetfeni vyloucilo astma bronchiale. V koznich
prick testech reagoval pozitivné na brizovité (indurace 10 mm)
a Dermatophagoides farinae (6 mm). Indikovana impedance jicnu od-
halila extraezofagealni reflux.

Laboratorni vysetfeni zjistilo ve 2 nezdvislych méfenich vyznamné
snizenou aktivitu komplementu klasickou — 5% (referen¢ni rozmezi
40-150%) a lektinovou cestou — 5% (10-150%). Sérova koncentrace
4 slozky komplementu byla v normé, koncentrace slozky C2 byla de-
tekovana pfi dolnf hranici normy 0,010g/! (0,010-0,30). Doporucené
genetickeé vysetfen( prokdzalo homozygotni mutaci genu pro C2 slozku
komplementu, deleci 28 bp na rozhrani 6. exonu a 6. intronu (NM_000063,
C. 841-849+19del28), kterd vede k poruse sestfihu pre-mRNA, vynechani
exonu 6 z vysledného transkriptu a poruse syntézy C2, a ktera byla
popsana jako pficina deficience C2 slozky komplementu 1. typu (16).

V oblasti humoralni imunity nebyl zjistén deficit. Sérové koncentrace
celkového IgG, podtiid IgG, celkového IgA a IgM a déle i koncentrace
specifickych protildtek proti tetanickému toxoidu i kapsuldrnimu pneu-
mokokovému antigenu nevybocovaly z referencnich rozmezi.

Stav byl uzavren jako vrozeny deficit C2 slozky komplementu,
perzistujici alergickd rinitida s vazbou na roztoce a jarnf stromy. Jako
kofaktor kasle byla podezfivana refluxni choroba jicnu, coz nasledné
potvrdila provedena impedance jicnu.

Byla zahdjena Iécba antihistaminiky, nosnimi steroidy, blokatory
protonové pumpy, véetné rezimovych opatreni. Pro zjistény deficit
komplementu bylo nemocnému doporuceno podstoupit preventivnf
vakcinaci konjugovanymi vakcinami proti pneumokokim a menin-
gokokdm. Dlouhodobou antibiotickou profylaxi odmitl pro nizkou
nemocnost v poslednich letech.

Kazuistika 2

35lety muz byl doporucen kimunologickému vysetfeni pro recidi-
vujici infekce hornich cest dychacich provazené zvysenou tnavou a bo-
lestmi dolnich koncetin. Oba jeho rodice ani sestra neprodélali Zzadnou
zavaznou infekci, matka byla sledovéna po operaci pro meningeom.
Nemocny udal, Ze v predskolnim veku prodélal jednu ataku nekompliko-
vané meningitidy, blizsf okolnosti mu vsak nebyly zndmy. Na zvysenou
nemocnost si zacal stéZzovat a7 ve 23 letech po nastupu do zaméstnanf
(délnik a pozdéji fidi¢ v autobusové doprave). Vstupni vysetieni ve
spadové alergologické ambulanci neprokazalo v té dobé senzibilizaci
na inhala¢nf alergeny. Laboratorni vysetfeni zjistilo lehce snizenou
sérovou koncentraci IgG 5,01 g/ (referenc¢ni rozmezi 7,3-19,5). Sérové
koncentrace IgA a IgM byly v rdmci referencniho rozmezi, nebyl zjistén
deficit podtfid IgG. Ve 30 letech provedené nové alergologické vysetieni
prokézalo pozitivitu koznich testl s vazbou na roztoce, podporenou
lehce zvysenou hodnotou specifického IgE proti Dermatophagoides
farinae 0,64 U/ml (norma do 0,35) a Dermatophagoides pteronyssinus
1,52U/ml (norma do 0,35). Léc¢ba byla rozsitena o celoro¢ni uzivani
antihistaminik.

Nasledné vysetieni imunologem na nasem pracovisti potvrdilo
zndmé snizeni hodnoty IgG 5,6 g/l (7,3-19,5) se soucasnou hrani¢nf
koncentraci podtiid IgG1 3,09/1 (3,1-8,8) a IgG4 pod detekovatelnou
dolni hranici 0,07 g/l, hodnoty specifickych protilatek proti polysa-

www.casopisvnitrnilekarstvi.cz



KAZUISTIKA | E51

Vrozeny deficit C2 slozky komplementu - variabilni klinickd manifestace (kazuistiky a prehled problematiky)

charidovému pneumokokovému antigenu a tetanickému toxoidu
nevybocovaly z referen¢niho rozmezi, zatimco hodnota specifickych
protildtek proti Haemophilus influenzae 0,08 mg/I (norma 0,2-23,4) byla
snizend. Doplnéné vysetfeni komplementového systému prokézalo
snizenf aktivace klasické cesty 7% (norma 40-150) a lektinové cesty
8% (10-150), pfi zachované aktivité cesty alternativni. Na zékladé to-
hoto vysetfeni bylo vysloveno podezieni na mozny deficit C2 slozky
komplementu, které bylo ndsledné potvrzeno nejen sérologicky
(hladina C2 0,006 g/l, norma 0,01-0,03), ale i geneticky. U pacienta
byla diagnostikovdana homozygotni mutace C2, delece 28 bp (c.
841-849+19del28).

V soucasné dobé se nemocny citi dobfe, frekvence infekci hornich
cest dychacich samovolné poklesla na miru pfijatelnou nemocnym.
Pacientovi bylo doporuceno z preventivnich divodd absolvovat ocko-
van( proti Streptococcus pneumonie a Neisseria meningitidis. Nejprve byl
vakcinovan (¢astecné z diagnostickych divodl) polysacharidovou
vakcinou PNEUMO 23, Sanofi Pasteur, Lyon, Francie a nasledné i kon-
jugovanou vakcinou Prevenar 13, Pfitzer Limited, Kent, Velkd Britanie.
Po 4 tydnech po vakcinaci nebyl ani v jednom pffpadé zaznamenan
dalsi vzestup sérovych koncentraci specifickych protildtek. S ohledem
na nizkou nemocnost v této dobé nebyla po dohodé dlouhodoba
antibiotickd lé¢ba realizovdna. Antihistaminika uziva jen sporadicky,
nebyl indikovan k substitu¢ni Ié¢bé imunoglobuliny.

Genetické vysetreni dalsich ¢lenl rodiny prokazalo tutéz mutaci
v homozygotni formé u sestry a v heterozygotni formé u matky. Otec
nemocného se k vysetfeni nedostavil. | pfesto, Ze je pacientova sestra
zcela klinicky asymptomatickd, doporucili jsme ji podstoupit preven-
tivni vakcinaci.

Deficit C2 slozky komplementu

Deficit C2 slozky komplementu je poklddén za nejc¢etnéjsi deficit
KS v bélosské populaci. Mezi vsemi nemocnymi s deficitem KS zauji-
ma pfiblizné 1/3, s odhadovanou prevalenci homozygotnich mutaci
1:10000 (8). V Ceské republice (CR) bylo v genetické laboratofi Centra
pro kardiovaskuldrnf a transplantacni chirurgii v Brné k 1. 4. 2018 dia-
gnostikovano celkem 17 pacientl ze 14 rodin s homozygotni mutaci.

Strukturalni gen pro C2 je umistén v oblasti MHC IIl. tfidy spole¢né
s geny pro C4 a faktor B na 6. chromozdmu (9). Principidlné jsou od-
lisovany 2 typy: typ 1 zplsobeny poruchou syntézy atyp 2 spojeny
s poruchou sekrece (17).

Funkce C2 slozky v komplementové kaskddeé spociva v poskytovani
katalytické subjednotky C3 konvertazy C4b2a. C4b2a mize vznikat po-
moci aktivace klasické cesty (Clg, r, s, C4, C2) ¢i lektinové cesty (MBL i
fikoliny v komplexu s MASP-1 vazi relevantni cukerné molekuly a aktivuji
MASP-2, ktery $tépi C2 a C4 za vzniku C3-konvertdzy). Naopak cesta
alternativni je intaktnf (1).

Nositelé homozygotni mutace mohou byt zcela klinicky asymp-
tomatictf (7). Naopak klinicky vyznam mutace mohou zvysovat dalsi
pridruzené humoraini deficity, pfedevsim snizené sérové koncentrace
1gG2,1gG4 a IgA (18, 19).

Spektrum moznych patogent a typy onemocnéni popisuje svédska
studie ¢itajicl 40 osob z 33 rodin. U 23/40 (57,5%) udava anamnézu
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invazivni infekce (zejména septikemie, meningitidy s dominujicim
patogenem Streptococcus pneumonie), u 12/40 (30 %) opakované. 19/40
(47,5%) prodélalo minimalné jednu pneumonii a opakujici se pneu-
monie byly hlaseny u 10/40 (25 %). Opakujici se infekce se vyskytovaly
zejména v deétském véku (7). Pfevahu pneumokokovych infekci nad
meningokokovymi 75 % vs 13 % potvrzuje i dalsi evropska studie z ro-
ku 2015 (22 nemocnych), demograficky zahrnujici nemocné z Velké
Britanie, CR, Némecka, Madarska, Spanélska, Turecka a Srbska (8). Kromé
meningitid, pneumonif a septikemii byly popsany i artritidy, osteitidy
a otitidy (7, 18, 20-22).

Priblizné 10-30% nositeld rozvine v prlbéhu Zivota autoimunitni
komplikace, predevsim SLE, ¢i jeho izolované kozni formy, event. rev-
matoidnf artritidu, dermatomyozitidu, Henoch-Schoenleinovu purpu-
ru, membranoproliferativni glomerulonefritidu ¢i vaskulitidu (9-11).
Predominantné byvajf postizeny zeny, stejné jako u nemocnych se SLE
bez pfitomného deficitu KS. Tize orgdnovych komplikaci u C2 deficitu
se vyznamneé nelisi od bézné SLE populace (10). Lintner et al udava
Castejsi propuknuti onemocnéni v détském véku, avsak s mirnéjsim
prabéhem, klinicky dominujici fotosenzitivitou, pozitivni rodinnou
anamnézou. Anti DNA protilatky byvaji negativni, naopak typicky
je zmity typ imunofluorescence ANA (tésnéjsi vazba k anti Ro/SSA).
Nefropatii pozoroval méné ¢asto (23).

Pricinna lé¢ba poruch komplementového systému nenf zatim
dostupnd. Nejsou k dispozici jednotna lécebnd doporuceni. Lécba
autoimunitnich komplikacf se nelisi od nemocnych bez komplemen-
tového deficitu. V 1é¢bé deficitu C1 inhibitoru se uplatriuje substituce
pfirozenym ¢i rekombinantnim C1 inhibitorem anebo blokdda bradyki-
ninovych receptort (icatibant) (15).

V 1é¢bé HUS zplsobeného komplementovym deficitem je indiko-
van eculizumab (monoklondlnf IgG2 protildtka vazajici se na C5 sloZku
komplementu inhibujici tak aktivaci terminaini ¢asti komplementu) (14).

Z preventivnich antiinfek¢nich opatfeni je doporucovéna vakci-
nace a dlouhodobé antibiotickd profylaxe. Obecné je doporuc¢ovana
vakcinace proti meningokokm a pneumokokim, s vyhodou je uZitf
polysacharidového antigenu konjugovaného na proteinovy nosic,
i kdyz u fady nemocnych je i odpovéd na polysacharidovy antigen
v dostatecné mife zachovana (24).

Evropska studie porovnavajici pfistup k antibiotické profylaxi na
Britskych ostrovech a na kontinentu (profylaxe hojné uzivana zejména
ve Velké Britanii) a shrnujici dostupné retrospektivni data stran pre-
ventivnich vakcinaci nevedla k uspokojivym zavérlim v tomto sméru.
Ve sledované skupiné nemocnych nebyly oba tyto Ié¢ebné postupy
provézeny signifikantnim poklesem infekénich pfihod, byt se zdélo, ze
po stanoveni diagnozy frekvence infekci poklesla (8). Vysledky mohly
byt ovlivnény fadou faktor(.

Z dlouhodobého hlediska problematiku hodnoceni efektivity vak-
cinace znesnadriuje nemoznost optimalné méfit vakcina¢ni odpovéd
se stanovenim miry protektivity. Dostupnost vakcin s vazbou na pro-
teinovy nosic je otazkou az poslednich let. Dlouho nebyla dostupna
vakcinace proti Neisseria meningitidis typu B. Navic nelze vyloucit moz-
nost infekce i méné castymi sérotypy. K ozifejménti je vhodné provést
prospektivn( studie.
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Poslanecka snémovna CR schvélila dne 30. 6. 2017 novelu zékona
¢.48/1997 Sb., o vefejném zdravotnim pojistént, kde v ¢asti vénované
hrazenym sluzbam (§ 30), dochazi ke zméndm a k rozsifeni Uhrady
vybranych ockovani ze zdravotniho pojisténi. Nove se zavadi Uhrada
ockovani u vybranych, chronicky nemocnych, rizikovych skupin paci-
entd bez ohledu na vék. Jedna se o Uhradu ockovani proti invazivnim
meningokokovym onemocnénim, pneumokokovym onemocnénim,
onemocnénim vyvolanym Haemophilus influenzae typu b a proti chfipce
u pacientl s porusenou nebo zaniklou funkci sleziny, pacientd po auto-
logni nebo allogenni transplantaci kmenovych hemopoetickych bunék,
pacientl se zdvaznym primdrnim nebo sekundarnim imunodeficitem
nebo pacientl po prodélané invazivni meningokokové nebo invazivni
pneumokokové infekci (25).

K ockovani proti invazivnim meningokokovym onemocnénim jsou
Evropskou Iékovou agenturou (EMA) registrovany a jsou v CR k dispozici
dvé konjugované tetravalentni vakciny obsahujici antigeny 4 séroskupin
meningokoka A, C, W, Y (Men A, C, W, Y vakcina) a 2 rekombinantnf
vakciny obsahujici antigeny meningokoka séroskupiny B (MenB4C
a MenB-FHbp vakcina). U Men A, C, W, Y vakciny byla prokdzana ochrana
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nejen proti invazivnimu meningokokovému onemocnéni zptsobené-
mu témito 4 séroskupinami, ale i proti nosi¢stvi meningokok( téchto
séroskupin. K zabezpeceni co nejsirsiho séroskupinového pokryti se
doporucuje v CR ockovani s vyuzitim jak Men A, C, W, Y, tak Men B
vakein. Aplikace obou vakcin je doporucena v odstupu minimalné 14
dn(, v pfipadé potieby Ize aplikovat soucasné, avsak do odlisnych mist.
PYi simultanni aplikaci je mozné ocekavat vyssi reaktogenitu vakcin.
K udrzeni dlouhodobé imunity je v nékterych pripadech doporuceno
preockovan( (26).

Zaver

Klinické projevy homozygotniho deficitu C2 slozky komplementu
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komplikované stavy provazené zdvaznymi infekénimi komplikacemi.
Diagnostika az v dospélém veéku nenf nijak vyjimecna. Kauzalnf lécba
neexistuje. Obecné je doporucovano preventivni ockovaniv soucinnosti
s vakcina¢nimi centry. V indikovanych pifipadech pak vyuzit dlouhodo-
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