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Abnormality v poétu a funkci folikularnich T lyfocytd (Tfh) u Wiscottova-Aldrichova syndromu

Wiskot(v-AldrichGv syndrom patti mezi X-vazané choroby. Je spojeny s poruchou proteinu WASp, ktery je exprimovan
hematopoetickymi burikami. Jedna se o multifunkéni intracelularni protein. Ucastni se jak signalizace, tak organizaci
cytoskeletu. W-A syndrom je charakterizovan imunodeficienci, trombocytopénii, ekzémy aj.

Mezi subsety CD4+ lymfocyt( je nejpocetnéjsi Tfh, ktery je specializovany na interakci s B lymfocyty. Thf jsou typické
expresi master regulacniho transkripcniho faktoru Bcl6 a zmény jejich poctu a aktivity stoji za mnoha imunopatologiemi,
napf. autoimunitou, imunodeficity ¢i lymfomy. Autofi textu zachytili u pacientd s W-A syndromem redukovany pocet
cirkulujicich Tfh, a to vlivem zvySené apoptdzy a snizené prolifirace, Tfh byly téZ polarizované do Th2 a Thl7 a
exprimovaly ve vétsi mire ICOS nez Tfh u zdravych lidi. Naopak exprese Bcl6 u W-A syndromu je nizsi v celé populaci
CD4+ bunék, tedy i Tfh. V. mysSim modelu WAS knockout byl zachycen stejny vzorec, tj. snizeni poctu Tfh, sniZzeni Bcl6 a
zvyseni exprese ICOS. Autofi tak potvrzuji, Ze WASp hraje kritickou roli ve vyvoji imunitni paméti, funkce B lymfocytd i
vlivem snizeni poétu Thf, nebot dochazi k sniZzeni Bcl6.
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