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s 9,7 mésice v rameni s profylaktickymi antibiotiky (18). Nezanedbatelny
je také finan¢ni dopad. Profylaxe imunoglobuliny nemusi byt nakladové
efektivni ve srovnani s profylaktickymi antibiotiky (19). Antibiotickou
profylaxi volime na zékladé ocekavaného spektra infekénich agens.
Nejcastéji pouzivané antibiotické, antimykotické a antivirotické rezimy
jsou uvedeny v tabulce 3.

Volbu antibiotika mdzeme ovlivnit i vyskyt organovych komplika-
ci, jako jsou bronchiektdzie, u kterych je preferen¢né doporucovéno
podani makrolidovych antibiotik (20). V pfipadé zachovalé specifické
odpovédi pak provadime oc¢kovani proti Sirokému spektru patoge-
nd v kontextu aktudini epidemiologické situace. Pokud je vysetieni
dostupné, snazime se postvakcina¢ni odpovéd hodnotit sérologicky
s dostate¢nym odstupem od vakcinace. Vy3etienf provadime opako-
vané, i po dosazeni protektivni hodnoty mdze dochdzet k rychlému
poklesu protildtek ve srovnani se zdravymi jedinci. Bez ohledu na
narusenou tvorbu specifickych protildtek vzdy pacientlim aktivné na-
bizime ockovani proti sezéonnim virovym infekcim, jako je chfipka nebo
covid-19. Jednim z ddvodd je zachovala T bunécné odpoved, kterd hraje
vimunitni reakci proti virovym infekcim ddlezitou roli (21, 22). Bunécna
odpovéd byla detekovédna u pacientl po oc¢kovani, i kdyz ve srovnani
se zdravymi jedinci ve znacné omezené mife (23). Druhym, neméné
ddlezitym dlvodem je omezend specificita protilatek pfitomnych v Ié-
Civych pripravcich ur¢enych kimunoglobulinové substitu¢ni terapii (17).

Imunoglobulinova substitu¢ni terapie (IRT) je pak indikovana v pfi-
padé zavaznych, recidivujicich nebo perzistujicich infekci navzdory
odpovidajici antimikrobidIni profylaxi v pfipadé nizkych sérovych hladin
IgG pod 4 g/I a/nebo selhdni postvakcinacni odpovédi. Doporucend
davka je 400 mg/kg. U pacientl s nadvdhou davku vypocitdvame
podle odhadované idedini hmotnosti. Davku upravujeme predevsim
dle klinického efektu. V idedlnim pfipadé by méla predinfuzni hladi-
na IgG dosahnout alespor 5-7 g/I. Vy33i hladiny (@Z 10 g/l) bychom
méli zvazovat u pacientll se zndmkami orgadnového postizeni, jako

jsou bronchiektazie ¢i chronicka obstrukeni plicni nemoc. Predinfuzni
sérové hladiny a klinickou odpovéd monitorujeme v pravidelnych
3-6mésicnich intervalech. Vzhledem k mozné rekonstituci imunitniho
systému po ukonceni zakladni lé¢by nebo dosaZeni remise zdkladniho
onemocnéni se na rozdil od PAD pokousime vzdy o ukonceni terapie.
Po 6-12 mésicich od zahdjeni IRT v pfipadé uspokojivého klinického
stavu obvykle postupné snizujeme davky nebo prodluzujeme apli-
kacnfintervaly az do Uplného vysazeni. | po vysazeni pacienty nadale
v pravidelnych intervalech dispenzarizujeme. V pfipadé recidivy ne-
mocnosti pak preferujeme re-iniciaci IRT v plné terapeutické davce
(14, 24). Vyraznym omezenim pro tento pfistup je fakt, ze dosud nebyly
identifikovany spolehlivé markery rekonstituce imunitniho systému (25).
Lécbu obvykle zahajujeme pfipravky k intravendznimu podani (IVIG).
V pfipadé nelcinnosti nebo nezadoucich Gcinkd Ize provést prevod
na subkutanni formu (SCIG). Siroka paleta pfipravk k IVIG a SCIG ndm
umoznuje maximalné se pfizpdsobit potfebdm nasich pacientd.

Zaveér

SAD reprezentujf relativné castou a velmi heterogenni skupinu
poruch imunity, které mohou vznikat plsobenim celé fady vnitinich
i zevnich faktord. Etiopatogeneticky je mdzeme délit na poruchy tvorby
protildtek a obvykle méné zavazné ztratové hypogamaglobulinemie se
zachovalou tvorbou specifickych protildtek, kterou mizeme funkené
ovéfit diagnostickou vakcinaci. Tu provadime vzdy nezivymi ockova-
cfmi latkami s obsahem jak proteinovych (napf. tetanicky toxoid), tak
polysacharidovych antigent (23-valentni pneumokokovd vakcina).
Klinicky se SAD manifestujf predevsim recidivujicimi nebo chronickymi
bakteridlnimi infekcemi dychacich cest. Klinicky obraz mize byt ale
ovlivnén i dalsimi poruchami imunitniho systému, jako je lymfopenie,
neutropenie, deficit v systému komplementu apod. Nutné je také patrat
po chronickych zménam vznikajicich v dlsledku opakovanych infekcf,
jako jsou bronchiektéazie nebo chronické obstrukéni plicni nemoc.
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