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Komplementovy systém je klicovou slozkou vrozené imunity. Jeho poruchy se ¢asto projevuji zvysenym sklonem k in-
fekénim onemocnénim, zejména meningokokovym, hemofilovym ¢&i pneumokokovym, nebo sklonem k autoimunitnim
chorobédm, nej¢astéji charakteru systémového lupusu erythematodes. Vrozené komplementové deficity jsou velmi vzacné,
ale jejich vyskyt v populaci mize byt podhodnocen zejména z dlivodu horsi dostupnosti vhodnych vysetfeni. Ziskané
deficity doprovazi jina zakladni onemocnéni a nejcastéji jsou vyvolana zvysenou konsumpci slozek komplementu. Oproti
deficitdim vrozenym vsak casto byvaji pouze parcialni.
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Complement deficiencies

Complement system plays a crucial role in innate imunity. Complement deficiencies are often associated with severe infec-
tions, usually meningoccocal, pneumococcal or caused by Haemophilus influenzae, or with autoimmune diseases, especially
systemic lupus erythematodes. Inherited complement deficiencies are very rare although their prevalence in population may
be underestimated due to lower availability of adequate laboratory testing. Acquired complement deficiencies accompany

other underlying diseases and often are caused by increased consumption and only partial.
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Uvod

Systém komplementu predstavuje jednu z nejdllezitéjsich hu-
moralnich slozek vrozené (nespecifické) imunity (1). Zahrnuje vice nez
30 solubilnich a membranove vazanych proteind, které kooperuji nejen
mezi sebou, ale také s dalSimi komponentami imunitniho systému (2, 3).
Hlavnimi slozkami je 9 sérovych proteint oznacenych C1-C9, jejichZ
kaskadovitd aktivace vede k tvorbé tzv. komplexu atakujiciho membra-
nu (MAC), ktery vyvolavé perforaci a nasledné lyzu napadené bunky.
V pribéhu aktivace dochézi k tvorbé stép s dalsimi funkcemi, jako je
opsonizace (slozka C3b), chemotaxe ¢i modulace zanétlivé odpovédi
(C3a,C53) (1, 3). Komplement se podili na odstranovani apoptotickych
bunék a imunitnich komplexU, podporuje protildtkovou odpoved a hra-
jeroliiv ¢asném embryonalnim vyvoji a reparaci tkéni. Je propojen se
systémem koagula¢nim a fibrinolytickym, coz vysvétluje rozvoj trom-
botickych komplikacf u poruch nékterych komplementovych slozek
(2,4). Aktivace komplementu probiha tfemi rdznymi cestami — klasickou,
alternativni nebo lektinovou (viz schéma 1) (3, 4, 5). Komplement roz-
poznava jak signaly mikrobidlnfinvaze (pathogen associated molecular
patterns, PAMPs) tak i struktury sdruzené s tkdriovym poskozenim

(damage associated molecular patterns, DAMPs). Tim se uplatiuje
pozitivné nejen v zanétlivé odpovédi namifené proti infekénim agens,
ale také pfi hojeni tkani. Jeho nadmeérna a nedostatecné kontrolovana
aktivace ovsem také mdze prispivat k tkdriovému poskozeni u celé fady
patologickych stav (6).

Podle toho, zda poruchy komplementu vznikaji na dédi¢ném
podkladé nebo doprovézi jiné zakladni choroby, je Ize rozdélit na
vrozené a ziskané. Vrozené poruchy komplementového systému patif
mezi vzacna onemocneény, jejichZ prevalence se odhaduje na 0,03 %.
Na zdkladé udajd z mezinarodnich registrl predstavuji asi 1-10 %
ze vsech primarnich imunodeficitd (5,2 % podle Evropské spolecnosti
pro imunodeficity ESID). Tato ¢isla vsak mohou byt podhodnocena
z dlivodu absence snadno dostupnych laboratornich vysetfeni. Vyssi
prevalence se popisuje pouze u MBL deficience (5 %) a deficitd C4A
(11-22 %) a C4B (30—45 %) (2, 5, 7). Ziskané poruchy zpravidla vznikajf
v disledku zvysené konsumpce, nedostatecné syntézy, zvysenych ztrat
nebo pdsobenim autoprotilatek inhibujicich jejich funkci. Jsou ¢astéjsi
nez poruchy vrozené, ale zpravidla byvaji pouze parcidlni. Na druhou
stranu ovsem casto postihuji vice slozek zaroven (2, 8).
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