Lepra (infekce)

Lepra je chronické infekéni onemocnéni zplisobené Mycobacterium
leprae (Hansendv bacil). Tato choroba neni prilis nakazlivd (méné nez 1 %
populace, které s ni prislo do styku, se nakazi) a méa dlouhou inkubacni
dobu (1-8 let). Je IéCitelnd, ale neexistuje na ni zadnd vakcina. Kazdy rok
je hldseno 500 000 az 700 000 novych pripadd.

Historie

O malomocenstvi pie jiz Bible. Lepru znali ve starovéké Cing, Indii,
Egypté. Je to onemocnéni, které se objevovalo ve starovéku. Klze
mokvala a do okoli se Sifil znacny zapach z hnisajicich ran. V soucasné
dobé se toto onemocnéni stale vyskytuje. Odhaduje se, Ze leprou v
soucasné dobé trpi 10-11 miliénd lidi, zejména ve stfedni Africe a
jihovychodni Asii, zndmé jsou ale i pripady z jizni Evropy, zejména
Spanélska a také z Rumunska. V Rumunsku se vyskytuje minimainé od
50. let, coz ale bylo tajeno Ceausescovym rezimem.

Zakladni rozdéleni

Lepra ma dvé zdkladni formy - nervova (angl. Lepromatous leprosy - LL)
a kozni neboli uzlovéd (angl. Tuberculoid leprosy - TT).

= Kozni forma se vyznacuje prudkou, ale ¢asové opozdénou, imunitni
odpovédi v kizi a v nervech zprostfedkovanou burikami T-helper 1
(Thl) a hypersenzitivitou na antigeny M. /leprae.

= U nervové formy jsou aktivni T-helper 2 (Th2) buriky a objevuje se
neschopnost reagovat na antigeny M. /eprae, takze v k(iZi a nervech
je hojna pritomnost této bakterie. Pacienti s touto formou, kteri se
Ié¢i antibiotiky, jsou ¢asto (50 % pripadd) postizeni zanétem podkozi
(resp. tukovych bunék), pfi némz se objevuji tvrda, cervend,
bolestivé loziska o priméru 1-5 cm (erythema nodosum leprosum -
ENL).

VétSina nemocnych ma priznaky obou forem (popisuji se hrani¢ni formy:
borderline tuberculoid - BT, borderline-borderline - BB a
borderline lepromatous- BL formy). VSechny varianty nakonec vyusti v
poskozeni perifernich nervl v konéetinach, coz zplsobuje ztratu
senzorické i motorické funkce nervl. Vyzkum tohoto onemocnéni byl
ztizen tim, ze lepra postihuje prakticky jen ¢lovéka (mezi dalsi
infikovatelné druhy patfi uz jen pasovec a tfi druhy opic - simpanz,
mangabej kourovy a makak cynomolgus), a také tim, ze bakterie M.
leprae nemUze - (podarilo se to v "extrémnich” podminkach) byt
kultivovéna in vitro. Pro vyzkumné Ucely se pouzivaji pasovci a
imunokompromitované mysi. Genom M. /eprae byl na zaatku 21. stoleti
sekvenovan jako jeden z prvnich.

Projevy a duasledky

Lepra se obvykle neprojevuje vyraznéjSimi priznaky a také ve vétsiné
svych fazi neni vysoce nakazliva. Vyjimkou je kozni forma, kterd vytvari
viedy na k{zi, kterd byvaji vysoce infekéni. Za nepfiznivych okolnosti
mdze dojit k rozvinuti destruktivni formy lepry a ohroZeni pacienta na
Zivoté. Lepra napada prevazné Schwannovy buriky a makrofagy v
perifernim nervové soustavé. Ni¢i lidsky imunitni systém a zplsobuje
znetvoreniny na koncetindch a na obliceji. Klize i ¢asti koncetin zUstavaji
bez citu. Na k(zi se vytvori léze (ruce, nohy, varlata), které vypadaji jako
vied. Prestavaji fungovat mazové zlazky, klze praska. Dochéazi k poruseni
integrity kGze, ¢imz se objevuje vstupni brana infekci. Vzhledem k tomu,
Ze je naruseno (iti, postizeny neciti vysokou teplotu, napf. u ohné
dochézelo ve stfedovéku k popélenindm. Dalsi dlsledek lepry je oslepnuti
nebo porucha zraku. O¢ni vicko se prestavé hybat a oko zlstava
otevrené.
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Projevuje se zéervenanim Casti k(iZze nejcastéji v oblié¢eji. Tato oblast je medicine.medscap
¢asto soumérna a objevuje se kolem nosu, postupné tmavne az do e.com/article/2204
Sedocerné barvy zatimco jeji stfed bledne, nakonec se nahradi bilou 55-overview)
skvrnou, ktera pripomina vitiligo. V postizené ¢asti se zacnou vytvaret
lepromy. To je provazeno ¢asto horeckou a zdurenim mistnich
lymfatickych uzlin. Lepromy se vytvéareji nejen na obliceji, ale i na
koncetinach, kde na postizenych mistech dochazi ke ztraté citlivosti -
proto se pokozka snadno zrani, zviedovati a vznikne nekréza. Jak tyto
uzliky rostou, méni vzhled tvare (tzv. facies leonina nebo leontiasis).

Nervova forma

Zacina stejnou vyrazkou, ale postizeny jsou také periferni nervy v trupu
a koncetinach, kde se vytvareji hmatné ztlusténiny. Postupem cCasu se
vytvari hyperestezie, kterou pozdéji nahradi anestezie nejdfive na teplo a
bolest, pozdéji i na dotek. Objevuji se obrny a atrofie kosterniho
svalstva. Lepromy se ve vzacnych pripadech objevuji i ve vnitinich
orgdnech (hlavné plice a slezina). Slezina je Casto zvétSena diky
pritomnosti amyloidu.

Diagnostika

Leprominovy test

Neni pouzivan k diagnéze leprézy, ale na rozliSeni, zda je pacient postizen LL
nebo TT formou. Aplikace spocivé v podkozni injekci suspenze celych
autoklavovanych (tepelné usmrcenych) bakterii. Pokud se v k{zi za 4 tydny
vyvine granulomatézni reakce, jedna se o TT formu (reakce APC a T-lymfocytd). Leprézni 1éze na ka2
Negativni reakce je asociovand s LL formou (APC a T-lymfocyty nereaguiji). Jak

jiz bylo receno, tento test se nepouziva k diagnéze, protoze i zdravy ¢lovék

mdze mit pozitivni reakci na leprominovy test.

Kdysi se pouzivaly bakterie pro tento test prfimo z lidskych leprom{, dnes se ziskavaji z infikovanych pasovcy.
V soucasné dobé se pracuje na identifikaci proteinovych antigen(, které by se pouzivaly jako reagenty misto
celych bakterii, ale dosud se zadné specifické nebo dostatec¢né senzitivni nenasly.

Kozni biopsie, stér (prip. biopsie nervu)

Kozni biopsie a nasledny histologicky rozbor stale hraje nezastupitelnou roli v diagndze lepry. Pouziva se
klasické barveni hematoxylinem-eosinem a barveni karbolfuchsinem.

PCR

Mezi doplnujici testy patfi krevni obraz, test na jaterni a rendlni funkce.
Lécba

Do roku 1871, kdy byl plivodce ndkazy objeven norskym mikrobiologem G. H. Armauer Hansenem, se Vvérilo, Ze
tato choroba je bud dédi¢na, nebo byla povazovadna za Bozi trest. Nemocni (tzv. malomocni) byli povazovani za
necisté a byli soustfedéni v leprosariich. Od popsani této bakterie se zacala hledat 1é¢ba. V prvni poloviné 20.
stoleti se zacal pouzivat olej z chaulmoogrovych ofiskd (druh stromu), ktery se pichal injekci do klze, ale G¢innost
byla diskutabilni. V roce 1941 se zacal pouzivat |ék Promin, ktery byl sice Ucinny, ale vyzadoval znacné davky
anestetik. DalSi pripravek, Dapsone, priSel na trh v 50. letech, ale brzy (1960-1970) si na ného bakterie vyvinuly
rezistenci. Kolem roku 1970 se preslo na kombinaci tfi ATB (dapsone, rifampicin a clofazimin [Lamprene]) a tento
koncept se pouziva dodnes.

Etiologie

Jak jiz bylo feceno, plvodce lepry je Mycobacterium leprae, nepohybliva, mikroaerofilni, nesporujici, Gram pozitivni,
acidorezistentni tyc¢inka. Bakterie je obsazena v lepromech (uzliky, vytvarejici se v postizené kizi)
intracelularné.

Cesta nakazy neni zcela jisté dodnes objasnéna, ale nejcastéji se zminuje sliznice nosohltanu a klze. Také byl
popsan prenos vodou. Zdroj nakazy jsou rozpadlé viedy, nosni hlen nebo stolice nemocného. Pro prenos je treba
dlouhotrvajici tésny styk, proto jsou nejvice ohrozeny déti. Bakterii se nejlépe dafi pfi nizSich teplotdch, nez je
teplota téla - proto napada hlavné kzi a periferni nervy.

V 70. letech 20. stoleti vznikla domnénka o nejméné dvou genech fidicich imunitni odpovéd na lepru a posléze byla
podloZena naslednymi vyzkumy. Dnes existuje dostate¢né mnozstvi dikazd o existenci riznych gend fidicich
imunitni reakci proti M. leprae. Tato reakce je uskutecnovana na 2 Grovnich. Prvni ,balik“ gend ridi vrozenou
imunitni odpovéd zprostfedkovanou monocyty. Pokud tato vrozend imunita neni dostatecné Gcinnd, infekce se
.Zakoreni".
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Nésledné nastupuje druha sada gend, ktera ridi specifickou bunéénou imunitu (antigen prezentujici bunky (APC) a
T-lymfocyty) a pripadné opozdénou hypersenzitivitu na antigeny M. /eprae.

Pokud se jiz lepra v téle stabilizovala, zalezi na , kvalité” bunécné imunitni odpovédi jaka forma lepry se vyvine.

Pokud je imunita zprostfedkovana T-lymfocyty efektivni, vyviji se méné zavaznd TT forma, projevujici se bilymi
skvrnami na kUzi. Tato forma se mUdze samovolné vylécit. V pripadé, Ze je tato imunita méné , vykonnéjsi“,

ztencend dermis a Casté postizeni nosni sliznice (krvaceni).

Jsou zndmy pripady, kdy jeden z ¢lenl rodiny ma lepru, ale ostatni blizci pfibuzni se nenakazi, protoze maji ,,dobrou
schopnost” bojovat proti nakaze.

Odkazy
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