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Vybér z tisku a zpravy o knihach

Identifying autoimmune lymphoproliferative syndrome in children with Evans syndrome:

a multi-institutional study
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Autoimunitni lymfoproliferativni syndrom (ALPS) je
syndrom porusené lymfocytové homeostizy zpisobeny
defektem Fas — zprostfedkované apoptdzy. Klinické pro-
jevy zahrnuji autoimunitni cytopenie, organomegalii,
lymfadenopatii a zvySené riziko malignity. Podobné kli-
nické projevy jsou u Evansova syndromu (ES). Autofi
predpoklddali, Ze ¢ast pacientd s ES miZe mit ALPS.
K potvrzeni své hypotézy provedli studii souboru 45 dét-
skych pacientti z 22 tstavi s ES (pramérny vék pii diag-
néze 7,1 roki). K uréeni prevalence ALPS vyhodnotili
pocet dvojité negativnich T-lymfocytd v periferni krvi
(DNTs) s fenotypem CD3+CD4 CD8 TCR-0/8+ jako sc-
reening ALPS u pacientd s Evansovym syndromem a vy-
Setfili Fas — zprostfedkovanou apoptdzu in vitro. U 21 pa-
cientd (47 %) ze 45 celkem zatazenych pacientd zjistili
zvySeny pocet DNTs a defektni Fas — zprostfedkovanou
apoptézu v souhlase s diagnézou ALPS. Klinické fakto-
ry pro predikci defektni Fas — zprostfedkované apoptdzy

byly: zdvaZnost cytopenii (vyZadujicich 1é€bu imunosup-
resivy alespon dvakrat za rok), pritomnost lymfadenopa-
tie a zvySeni IgG. U 4 pacientl z 21 vSak nebyla klinic-
ky zjistitelnd lymfoproliferace. Zda tito pacienti méli
frustni formu ALPS nebo ALPS-like syndrom, je disku-
tabilni. Specifické cytopenie a hematologické protilatky
nebyly smérodatné pro ALPS, ani ANA, APLA nebo he-
patomegalie. Autofi shrnuli v zdvéru: (1) signifikantni
procento pediatrickych pacientti s ES ma ALPS, (2) z4-
vaznost a pfitomnost cytopenii predikuje diagndzu, (3)
nékteré déti bez klasickych zndmek lymfoproliferace jsou
také v riziku. Vzhledem k vyznamnym rozdilim v tera-
pii ALPS a ES doporucuji, aby vSechny déti s ES byly
podrobeny screeningu ALPS pomoci DNTs jako soucdst
jejich diagnostického vyhodnoceni.
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