Abstrakt

Tato disertacni prace je koncipovana jako soubor experimentalnich praci publikovanych
v ramci projektd feSenych na Ustavu imunologie 2. 1ékaiské fakulty Univerzity Karlovy.
Spole¢énym jmenovatelem zahrnutych praci je bazalni a aplikovany vyzkum primarnich

imunodeficitd (PID) se zamétfenim na bézny variabilni imunodeficit (CVID).

Prvni, teoretickd Cast je rozdélena do dvou sekci. Prvni sekce je vénovana obecné
charakteristice PID protilatkového typu. Druhd sekce se zamétuje na CVID se zaméfenim na
epidemiologické, etiopatogenetické, klasifikacni, klinické a terapeutické aspekty onemocnéni.
Pozornost je vénovana zejména neinfekénim komplikacim, které se vyznamné podileji na

celkové mortalité a morbidité pacientq.

Druhou c¢ast disertaéni prace tvofi soubor vlastnich publikovanych praci, které se
vénuyjiidentifikaci konkrétnich mechanismi dysregulace imunitniho systému a jejich
klinickymprojeviim u CVID a jsou opatieny struénym komentafem. Spektrum publikovanych
praci se dotykd ¢tyt zdkladnich studovanych aspekti CVID: 1) charakteru plicnich
komplikaci, pfedev§$im z pohledu bronchidlniho astmatu, 2) charakteru asociovanych
malignit, 3) vyznamu genetick¢ho pozadi a jeho vztahu ke specifické terapii, 4) terapii se

zamétfenim na imunoglobulinovou substituci.

Experimentélni prace, které do koncepce disertani prace nezapadaji, a jiné typy publikaci,
napi. prehledné ¢lanky a ¢lanky z ¢eskych neimpaktovanych, recenzovanych casopist, jsou

uvedeny na konci v seznamu publikované literatury (kapitola 12).
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