14 éves leany aplasticus anaemia (AA) esete
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Aplasticus anaemia (AA) a haemopoeticus 8ssejt betegsége, melyet a
kovetkezok jellemeznek: periférids pancytopenia, hypocellularis csontve-
16, Ossejt és mikrokdrnyezet kdrosoddsa. El6fordulds: 2-5 j beteg / 1 M
lakos , kor szerinti gyakorisdga:15-25 év, ill.>60 év, ffi/n6 ardnya 1:1

A diagnozis kritériumai:
Periférids vérben
o Abs. neutr. szam: <500
o Thrombocyta szdm: <20G/1
o Abs.reticulocyta szam: <40 000
o A beteg transfusio dependens
Csontveldben
o Silyos hypocellularitds: <25%

1. abra.
Aplastikus
csontveld
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2. abra.
Hyper-
cellularis
csontvelo

3. abra.
Normal
csontveldi kép

Leggyakoribb okok
Velesziiletett (20%)
o Fanconi anaemia, melynek tiinetei: ndvekedési retardicid, csont-
defektusok, patkévese, boér pigmentécio eltérés
o Dysceratosis cong.
o Familidris AA
Szerzett (80%)
o Idiopétids
o Fertézéses (hepatitis, EBV, Parvov. B 19, mycobact., stb.)
o Toxikus hatdsok (besugdrzds, kemikalidk)
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Gyégyszerek (chloramphenicol, phenylbutason, Demalgon, Algo-
pyrin, arany, stb.)

Antimetabolitok (pl.methotrexate)

PNH, szerzett genetikai defectus

Differencidl diagnozis
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Hypoplasticus myelodysplasia

Hypoplasticus acut lymphoid leukaemia

PNH (glycophosphatidylinositol hidny a vvt-k felszinén, flow
cytometria)

Hajas sejtes leukaemia

Orokletes csontveld elégtelenség (pl.Fanconi anaemia, dyscerato-
sis congenita

Kezelés
Altaldnos irdnyelvek
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A beteget izoldlni kell (1 4gyas kérterem)

Ossejt transplantatio

Immunsuppressiv terapia

Els6é vdlasztand6: HLA identikus Ossejt dtiiltetés: 1. testvérdonor
2. idegen donor

Immunszuppressziv kezelés:

ATG (+steroid), Sandimmun

ATGAM: 40mg/kg/nap 4 napig+steroid 2 hétig a szérumbetegség
kivédé-sére)

Sandimmun: 3-5mg/tskg/nap majd a szinthez médositandé6 /200-
400 ng/ml/

G-CSF nem bizonyitottan hatékony

A betegség lefolydsa

Remissioba keriilési ardny ~80%,Visszaesés ~35%, 10-20 év miilva
~20% myelodysplasia, AML alakul ki (6ssejt tiiltetés esetén lényegesen
kevesebb). Relapszus esetén, ha nincs donor tjabb ATG+Sandimmun
adadsa sziikséges. Immunkezelés nélkiil a betegek ~20%-a €l csak 1 évig.

Szupportiv kezelés

(o}
o
O

Vérkészitmények
Vvs koncentratum, mely mindig keresett, sziirt, irradidlt
Thrombocyta koncentratum, miadig szfrt, irradialt
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o Megfeleld izolacié
o Infectio kezelés: antibioticumok, virus, gomba ellenes szerek

Esetbemutatds

13 éves ledny, anamnaesis:

2005. 07. 28.-dan keriilt klinikai felvételre fél éve tartd, fizikai
terhelésre jelentkezé mellkasi fdjdalom miatt.

Vérkép vizsgdlata a kovetkezd eltérést mutatta: Htk: 0,24 Hb: 88g/l
Fvs: 2,1G/l Thr: 22 G/ Se:24 Ly: 72 Mo: 4%.Mindezek alapjan aplasticus
anaemia gyanija meriilt fel.

Kivilté ok ismeretlen, az elvégzett vizsgélatok Parvovirus B19, egyéb
virusok, Fanconi, PNH negativ eredményt adtak.

Csontveld: hypoplasticus, malignitds jelei nem l4that6k.

Mivel az aplasia tovdbb fokozddott, szubsztiticiok szdma nott a
csalad HLA sziirése megtortént, testvére nem volt HLA identikus ezért
immunterdpidt kezdtiink.

1. ATG+ Medrol kezelést 2005. 10. 19.-€n kapta 5 napig

Hatéstalansdg miatt késobb (2006. 05. 21.) ismétlés tortént.

Kezelés utdn stilyos pancytopenia, sepsis alakult ki. Fvs:0,8 G/l Thr:2
G/1 PCT:8,76 ng/ml, CRP:212,9 mg/l

Kezelés: 1.Fortum, Dalacin, Diflucan,majd Meronem, Netromycin.
Az infectio szandldsa utdn idegen donor keresésre felterjesztés tortént a
Transzplanticiés Bitottsdghoz (2005. 11. 29.), majd Ciclosporin kezelés
indult (2005. 12. 08-t61 2006. 09. 07-ig). Folyamatos szupportiv kezelésre
volt sziiksége, melyek a kovetkezdk voltak:

Vvt massza: 101 E

Thrombocyta koncentratum: 467 E

Antibiotikum p.os: 10x, i.v.: 30x

Folyamatos gombaellenes szerek (Nystatin, Diflucan, Fungisone,
Abelcet)

Neupogen, Desferal (keldtképz6), Pentaglobin

Utolsé infectiés periédus tiinetei: igen erds homloktdji fdjdalom,
ethmoiditisre jellemz6 tiinetek.

F-O-G Klinikan lokélis, majd miitéti kezelés tobb alkalommal tortént
vdltott parentreralis antibiotikumokkal, gombaellenes szerekkel (Fortum,
Ciprobay, Netromycin, Dalacin, Meronem, Rocephin, Amikin, Diflucan,
Fungisone, Abelcet )

I. v. immunglobulint (Pentaglobin), erés féjdalomcsillapitékat is
kapott.
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Mindezek ellenére a gyulladds nem demarkélédott, mélyebben hatolt
az orbita liregébe,
Emelkedtek gyulladdsos paramézerei (CRP, PCT), dyspnoe, tachypnoe,
hydrothorax, ascites alakult ki és 4llapota megfordithatatlannd valt 2006.

10. 08. exitalt.
Klinikai diagnézisok: AA, ethmoiditis, haemosiderosis, pneumonia,
sepsis, pericardialis és pleuralis folyadékgyiilem.
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