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STA JE BENTA BOLEST?
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BENTA (engl. B-cell expansion with NF-jB and T-cell anergy — BENTA) bolest
predstavlja pojavu koja je nedavno definisana u imunologiji. BENTA bolest spada u
primarne imunodeficijencije (engl. primary immunodeficiency — PID). KarakteriSe je B-
Celijska ekspanzija sa NF-kB i T-Celijskom anergijom. Ovaj retki genetski poremecaj
prenosi se autozomno dominantnim putem. Internacionalno udruzenje imunoloSkih
drustava (engl. International Union of Immunological Societies — IUIS) svrstalo ga je u
predominantne deficijencije antitela. Uzrok ove bolesti jeste gain-of-function mutacija u
CARMA1l (engl. Caspase recruitment domain-containing membrane-associated
guanylate kinase protein-1 — CARMA1l) (CARD11) genu. Ova bolest klinicki se
prezentuje u ranom dobu hepatosplenomegalijom, limfadenopatijom, anemijom i
skonoS¢u ka cestim respiratornim infekcijama, kao i smanjenim odgovorom na
odredene vakcine. Limfadenopatija moze biti deo klinickog spektra ispoljavanja
nekolicine PID-a i moZe predstavljati dijagnosticku dilemu. Kod osoba sa ovom bolescu
postoji rizik od razvoja hroni¢ne B-cCelijske leukemije. Temeljna porodi¢na anamneza
predstavlja vazan element kada postoji sumnja na BENTA bolest. Kao nacini leCenja
BENTA bolesti, koji se i dalje ispituju, navode se splenektomija, primena monoklonskih
antitela poput rituksimaba radi smanjenja broja B-limfocita, noSenje specijalnih Stitova
za slezinu prilikom bavljenja sportom, kao i antibiotici za lecenje infekcija. Buduéi da
oboleli mogu predstavljati teret za citavu porodicu, psiholosko savetovanje moze biti
neophodno. Verujemo da svaki lekar treba biti svestan postojanja ove bolesti kako bi
je mogao prepoznati u svojoj praksi.
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