Zespol zaburzonego przylegania leukocytow D 84.8
Leukocyte adhesion deficiency - LAD

Rozpoznanie pewne
Pacjent ptci meskiej lub zenskiej z obnizong ekspresja molekuty CD18 na granulocytach
obojetnochtonnych (mniej niz 5 % normy) i przynajmniej jednym z ponizszych objawow:

1. Mutacja w genie dla integryny b2
2. Brak mRNA dla b2 integryny w leukocytach

Rozpoznanie prawdopodobne
Pacjent ptci meskiej lub zenskiej z uposledzong ekspresja molekuty CD18 na granulocytach
obojetnochtonnych (mniej niz 5 % normy) i wszystkimi z ponizszych objawow:

1. Nawracajace lub przetrwale zakazenia bakteryjne i grzybicze
2. Leukocytoza powyzej 25 000/mm’
3. Opdéznione odpadnigcie pgpowiny lub uposledzone gojenie ran

Rozpoznanie mozliwe
Niemowl¢ z podwyzszong leukocytoza (powyzej 25 000/mm°) i jednym z ponizszych
objawow:

1. Nawracajace zakazenia bakteryjne
2. Cigzkie gieboko zlokalizowane infekcje
3. Brak wytwarzania ropy w miejscu infekcji

Charakterystyka schorzenia

Wysoka leukocytoza i nawracajace zakazenia bakteryjne stanowia objawy wskaznikowe
zespotu zaburzonego przylegania leukocytow. Gronkowce, G (-) paleczki jelitowe i zakazenia
grzybicze stanowig gléwny problem kliniczny. Zapalenie przyzgbia jest najczgstszym
objawem przewlektym. Cigzkie postacie, charakteryzujace si¢ catkowitym brakiem CD18 na
neutrofilach, w przypadku nie przeszczepienia macierzystych komdérek krwiotwérczych,
groza zgonem we wczesnym dziecinstwie. W postaciach umiarkowanych, w ktérych
stwierdza si¢ niewielka ekspresje CD18, mozliwe jest przezycie do wieku dorostego.
Niektérzy pacjenci moga posiadac prawidlowa ekspresjg CD18 z uposledzona aktywno$cia
CD18 (integryny b2).

Kryteria wykluczajace
1. Prawidtowa ekspresja CD18 i CD15a na granulocytach obojg¢tnochtonnych
2. Prawidlowa ilo$¢ granulocytow obojetnochtonnych
3. Prawidlowe przyleganie granulocytéw obojetnochtonnych

Diagnostyka réznicowa
1. Przewlekla choroba ziarniniakowa
2. Niedobor SleX ( Zesp6t zaburzonego przylegania leukocytéw typ 1)



