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9. NARODNI AFERETICKY DEN

13 DARCOVSTVIi KRVETVORNYCH BUNEK
Svarcova J., Bfezinova L.

Cesky registr ddrcii krvetvornych bunék, Institut Klinické
a experimentdlni mediciny, Praha

Registr darcii krvetvornych bunék ziskava a eviduje
zdravé dobrovolniky ochotné darovat krvetvorné buniky
neptibuznému pacientovi. Celosvétové je propojeno
vice nez 60 registrii a kazdodenné probiha jejich vza-
jemna komunikace. V registrech je evidovano vice nez
27 miliont darcd, coZ je necelé 1% dospélé populace.

Cesky registr darcti krvetvornych bunék eviduje vice
nez 24 tisic darcii. Pii jejich naboru tizce spolupracuje
s transfuznimi stanicemi. Darci krve jsou svou
darcovskou zkuSenosti a pravidelnym zdravotnim
dohledem idedlnimi kandidaty. Skrze transfuzni
stanice vstupuje do registru vice nez 2/3 darcti.

Darci jsou v databazi registru evidovani do 55 let
véku. Béhem této doby mohou byt kdykoli, na zakladé
predbézné shody své HLA typizace s typizaci konkrét-
niho pacienta, zadani o podrobnéjsi testovani HLA
znakl a v pfipadé potvrzeni potfebné shody o odbér
krvetvornych bunék. Z celkového poc¢tu darci v re-
gistru samotny odbér krvetvornych bunék podstoupi
max. 0,5%.

Odbér krvetvornych bunék se provadi dvéma zpi-
soby, opera¢nim odbérem kostni dfené nebo metodou
separace stimulovanych krvetvornych bunék. Typ od-
béru zavisi na pozadavku transplantacniho centra
a zdravotnim stavu darce, ktery ma vsak konecné pravo
ne/souhlasit se zplisobem odbéru.

Odbér krvetvornych bunék je pro darce fyzickou,
psychickou i ¢asovou zatézi. Snahou koordinator
registru je tuto zatéz darci co nejvice ulehcit. Registr
zajistuje také kontroly darce po odbéru a pripadnou
anonymni komunikaci mezi darcem a pfijemcem.

14 SEPARACE HAPLOIDENTICKYCH DARCU
PBPC (2 ROKY ZKUSENOSTI AO UHKT)
Bohmova M., Bhuiyan-Ludvikova Z., Sloukova M.,
Spickova J., Gasova Z.

Aferetické oddéleni, Ustav hematologie a krevni transfuze,
Praha

Uvod. V roce 2014 se v UHKT zah4jil program hap-
loidentickych transplantaci PBPC od rodinnych darcii.
Tento typ transplantace se indikuje v pfipadech, kdy
vrodiné ani v registru darcti neni pro pacienta nalezen
vhodny HLA shodny darce.
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Darci a metody. Pfedkladame soubor 24 rodinnych
darcth PBPC, separovanych za obdobi 6/2014-4/2016.
U kazdého darce jsme hodnotili pfedseparacné vyset-
feni krevniho obrazu a pocet CD 34+ bunék v periferni
krvi, po separaci vySetfeni krevniho obrazu a poc¢et CD
34+ bunék v koncentratu PBPC. Dale jsme sledovali
pocet darcti v jednotlivych letech, pocet vykond u jed-
notlivych darcii, ptibuzensky vztah k nemocnému,
pohlavi, vék, zilni pfistup a parametry jednotlivych
vykont: typ pristroje, rezim separace, dobu trvani vy-
konu, mnozstvi zpracované krve, mnozstvi pouzitého
ACD-A a Heparinu, komplikace. Vysledky separacnich
parametrt a vysledky KO a FCM uvadime v medidnech
a jejich intervalech.

Vysledky a zavér, Za sledované obdobi jsme pro-
vedli 29 vykond u 24 rodinnych darci na piistrojich
Cobe Spectra a Spectra Optia, Terumo, u 14 muzi a 10
Zen. Darcem bylo nejcastéji dité nemocného rodice,
nejcastéji ve véku 30-40 let. 25 vykont bylo provedeno
v rezimu LVL. U 4 darcti bylo nutno zavést centralni
zilni katetr pro nevyhovujici zilni pfistup. Doba trvani
vykonu byla 219 minut (142-266), mnozstvi zpracované
krve 15146 ml (8148-21022). Objem produktu ¢inil 182 ml
(114-242) a pocet CD 34+ bunék v koncentratu PBPC na
kg prijemce v 1 vaku 6,42 x 10° (0,9-38,8). Tato davka
byla vyss$i nez davka pozadovana (5 x 10°), u 21 darcti
byla zapotfebi 1 separace, 2 separace musely podstoupit
pouze 3 darkyné. Nejcastéjsi komplikaci béhem vykonu
poctu trombocytli po vykonu doslo u 2 darcii. Pocet se-
paraci haploidentickych rodinnych darcii se postupné
zvySuje, velky nariist poctu separaci pozorujeme od
zacatku roku 2016.

15 PRIPRAVA KRVETVORNYCH

BUNEK ZA POMOCI NOVE SEPARACNI
TECHNIKY - SPECTRA OPTIA

Gasova Z.!, Vackova B.?, Bhuiyan-Ludvikova Z.!,
Bohmova M.}, Sloukova M., Spi¢kova J.!
1Aferetické oddéleni, Ustav hematologie a krevni transfuze,
Praha

21, interni hematologickd Klinika 1. LF UK a VEN, Praha

Uvod. Vr. 1992 jsme v UHKT zavedli separace kme-
novych krvetvornych bunék z periferni krve (PBPC/
PBSC) za pomoci piistrojii Cobe Spectra. Nejprve jsme
provadéli standardni separace s pripravou vyhovujici
davky CD 34+ bunék pro transplantaci. Postupné jsme
zavedli uc¢innéjsi ,velkoobjemovou techniku (LVL,
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large volume leukapheresis)“, kterd pomohla pripravit
vy$8i davky CD 34+ bunék nez standardni rezim, vedla
k snizeni poctu separaci a umoznila pripravit potfebnou
davku bunék i u pacientd s nedostatecnou mobilizaci.
V pribéhu LVL vykonl jsme nezaznamenali Zadné
zavazné komplikace, a proto jsme je zacali provadét
rutinné ve vSech situacich, kdy je darci nebo pacienti
mohli tolerovat.

Cil. V. 2015 vyrobce ukoncil podporu téchto pristro-
jli a bylo nezbytné zavést pripravu PBPC za pomoci nové
techniky. Potfebovali jsme urychlené ziskat zkusenosti
s novymi separatory a pfipravit minimalné stejné kva-
litnich $tépy pro transplantace, véetné zaruky rychlého
a dlouhodobého pfihojeni transplantovanych bunék.

Na naSem pracovisti jsme v r. 2015 zah4jili separace
na pristroji Spectra Optia, Terumo, v. 11 pro kontinual-
ni poloautomatizovanou separaci PBPC. Hodnotili jsme
vysledky separaci PBPC u pacient@ s hematoonkologic-
kymi malignimi onemocnénimi, kteti byli separovani
na pristrojich Cobe Spectra a Spectra Optia. Posuzovali
jsme vysledky: (a) jen dobfe mobilizovanych pacientii
s predseparacni koncentraci CD 34+ bunék v krvi vyssi
nez 20 v pl, (b) pouze prvnich separaci provedenych
bud na pfistrojich Cobe Spectra nebo Spectra Optia,
(c) za pouziti LVL rezimu. U nasledné transplantova-
nych pacientt (d) jsme ovérovali funkéni viastnosti
podaného $tépu za pomoci sledovani doby prihojeni
v poctu neutrofilnich leukocytdi a trombocyti.

Metody. Zhodnotili jsme vysledky 52 autolognich
LVL separaci PBPC. V pribéhu LVL jsme zpracovali vice
nez 3 objemy krve pacientii. Antikoagulace se provadéla
za pomoci kombinace ACD - A a heparinu. Na pfistro-
jich Cobe Spectra jsme separovali 18 pacientii, na pfi-
strojich Spectra Optia bylo separovanych 34 pacientd.
Pacienti méli srovnatelnou predseparacni koncentraci
CD 34+ bunék v krvi - u Cobe 77 (20-629) v pul, u Optia 80
(24-716) v pl. K transplantaci bylo tfeba pripravit davku
CD 34+ bunék vyssi nez 5x10¢/kg pfijemce. Pfipravené
buriky byly podany 44 pacientim po aplikaci vysoko-
davkované chemoterapie.

Vysledky a diskuse. U pacientti s dobrou mobilizaci
jsmezjedné LVL separace na Cobe pfipravili davku CD 34+
bunék: 8,8 (2-86)x10°/kg, zatimco u pristroje Optia jsme
pripravili vyssi davku CD 34+ bunék: 11 (2-61)x10¢/kg.
Pripravky z obou typl pfistroji obsahovaly srovnatelné
pocty mononukledrnich bunék a erytrocyti, avsak za-
znamenali jsme vyrazny rozdil v obsahu trombocytli:
Cobe 3,2 (1,5-6,3)x10" a Optia 1,8 (0,6-3,5)x10%. U 44
transplantovanych pacientd ¢inila doba pfihojeni §tépti
v poctu neutrofilnich leukocytti vy$sim nez 0,5x(10°/1)
u Cobe 11 (8-12) dnil a u Optia 11 (8-13) dnti. Doba pfi-

vy

hojeni sledovana vys$im poctem trombocytl nez 20,

resp. 50x(10%1) ¢inila pro Cobe 11 (9-17), resp. 13 (11-35)
dn a pro Optii 11 (9-15), resp. 14 (9-23) dnu.

Zaveér, Z vysledki autolognich separaci PBPC za po-
moci Cobe Spectra a nové nastupujici generace Spectra
Optia lze uzavrit, Ze oba typy prfistrojti jsou vhodné pro
provadéni LVL separaci a umoznuji pfipravit vysoké
davky CD 34 + bunék pro transplantaci. Obsah CD 34+
bunék v pripravcich z (a) Optia byl vyssi nez z Cobe;
(b) ptipravky byly srovnatelné v obsahu mononuk-
ledrnich bunék a v obsahu primisenych erytrocytl;
(c) v pripravcich z Optia jsme zachytili vyrazné nizsi
obsah trombocytl; (d) doby pfihojeni po podani stép
z obou typt pfistrojd jsou srovnatelné. V pribéhu se-
paraci jsme nepozorovali Zadné zavazné komplikace.

16 ZPRACOVANI STEPU KOSTNI

DRENE - VALIDACE POSTUPU

Németova D.!, Rahmatova 8., Auerova M.l
Lukaskova H.}, Spoljari¢ova 1., Zizkova H.!, Kalina T.?

10ddéleni bunécné terapie, transfuzni iisek UHKT, Praha
2Laboratof CLIP, KDHO UK, 2. LF a FN Motol, Praha

Jednotlivé manipulace se Stépem kostni drené (re-
dukce erytrocytéi/redukce objemu) se provadi na po-
zadani transplanta¢niho centra. Redukce erytrocytli
sedimentaci se provadi u alogennich kostnich dreni
pti velké neshodé v ABO systému nebo pfi malé nesho-
dé v pripadé, Ze ma pfijemce vysoké titry protilatek
proti erytrocytarnim antigentim a vzdy pfed kryokon-
zervaci. U autolognich kostnich dfeni pred kryokon-
zervaci. Redukce objemu se provadi u malé neshody
v ABO systému nebo u pfijemcti s nizkou hmotnosti.
Cilem téchto validaci bylo prokazat, Ze navrzeny po-
stup nezpusobuje vyraznou ztratu kmenovych bunék
nutnych k transplantaci, a tak minimalizovat riziko
pro piijemce.

Z ptivodni kostni dfené byl odebran vzorek na stano-
veni sterility a stanoven celkovy pocet jadernych bunék
(WBC) a erytrocytli (RBC), pocet CD34+ a CD3+ bunék
a viabilita WBC a CD34+.

Z produktu urceného k podani (po redukci erytrocytit
nebo redukci objemu) se kromé vzorku na stanoveni
bunécnosti a viability WBC odebral vzorek na stanove-
ni povrchovych znakli hemopoetickych bunék (CD3+,
CD34+ a viability CD34+), na kultivacni vySetfeni he-
mopoetickych prekurzor a na stanoveni sterility. Pro
kontrolu plazmy po centrifugaci se jesté odebral vzorek
na stanoveni poctu WBC.

Detailnéjsi postupy manipulace se Stépem kostni
dfené budou prezentovany.

Redukce erytrocytu. Primérna hodnota vytéZnosti
WBC byla 80,04 % (63,48 - 92,68 %). Nizsi minimalni
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hodnoty vytéznosti jadernych bunék tj. vyssi ztrata
WBC byly zplisobeny snahou co nejvice odstranit RBC
vzhledem vysokému titru protilatek pri inkompatibilité
v ABO systému. Primérna hodnota vytéznosti CD34+
bunék po sedimentaci byla 89,30 % (62,97 - 112,19%)
a CD3+ bunék 81,37 %. Prumérna hodnota redukce
erytrocytii byla 79,9 % (62,23 - 95,18 %).

Redukce objemu. Vzhledem k tomu, Ze primérna
vytéznost WBC a CD34+ bunék po depleci plazmy byla
velmi vysoka tj. 95, 8 % a 100,62 %, miizeme zhodnotit,
Ze depleci plazmy nedochdzi k témér zadnym ztratam
jadernych bunék a hemopoetickych kmenovych bunék.
Z toho diivodu neni nutnost stanovovat bunéc¢nost
a povrchové znaky hemopoetickych bunék CD34+
a CD3+ i po depleci plazmy.

17 EXTRAKORPORALNI FOTOCHEMOTERAPIE
U NEMOCNYCH S GVHD A S CTCL 2010-2016
Gasova Z., Bohmova M., Bhuiyan-Ludvikova Z.,
valkova V., Markova M., Sloukova M., Vitek A.
Ustav hematologie a krevni transfuze, Praha

Uvod. Extrakorporalni fotochemoterapie (ECP) je
moderni postup, ktery je i¢inny v terapii onemocnéni,
na jejichz patogenezi se podileji T-lymfocyty - napft.
kozni lymfomy z T lymfocytd (CTCL) a akutni a chro-
nicka reakce Stépu proti hostiteli (aGVHD, cGVHD).
V priibéhu ECP se nejprve za pomoci techniky hema-
ferézy separuji mononuklearni buriky (MNC) pacienta.
Buriky se nasledné oSetfi fotosenzibilizujici latkou
8-methoxypsoralenem (8-MOP, koncentrace 200 ng/
ml) a 0zari UV-A zarenim (vlnova délka 320 az 400 nm,
davka 2 J/cm?). Koncentrat MNC se poté transfunduje
zpét do cirkulace pacienta.

Cil, ECP lze provadét bud za pomoci jednoticelového
zafizeni pro separaci a fotomodifikaci bunék nebo za
pomoci dvou nezavislych zarizeni pro separaci a fo-
tomodifikaci bunék, tzv. ,off line“ metoda. V UHKT
jsme zavedli ,,off line“ ECP do terapie pacientli s CTCL
a s GVHD jiz v r. 1998. Nejprve jsme pouzivali upra-
veny UV-A ozafovac, ktery byl pivodné urceny pro
PUVA terapii. Postupné, tak jak stoupala poptavka po
terapii, jsme v r. 2010 zavedli certifikovany UV-A pfi-
stroj Macogenic, Macopharma. Cilem nasi prace bylo
posouzeni vysledkil ECP u pacienti s aGVHD a cGVHD
a u pacienti s CTCL v obdobi od r. 2010 do r. 2016.

Metody. Do sledovaného souboru jsme zahrnuli
pacienty, unichz jsme provedli vice nez 10 vykon{i ECP.
Hodnotili jsme vysledky ECP u 24 pacienti, u nichz
jsme provedli celkem 1230 vykonti. Ovéfovali jsme
efekt terapie u 5 pacientlt s aGVHD (GIT - stfevni for-
ma, jatra, kiZze, Gr. II.-III.); u 14 pacientli s cGVHD
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(ktize, dutina ustni, o¢i, plice, jatra a stfevo, Gr. I-11I);
u 2 pacientli s overlap GVHD a u 3 pacienti s CTCL/
Mycosis fungoides/Sézaryho syndrom. Vyhodnotili
jsme vysledkyl02 autolognich separaci MNC za pomoci
Optia Spectra, v. 11 (Terumo, automatizovany proto-
kol, sbér bunék v cyklech, 2015). V pribéhu vykont se
zpracovalyl,6 nasobky (0,8-1,9) celkovych objemu krve
pacientdl. K antikoagulaci se pouzival ACD-A (cca 4%).
U pacientll s GVHD C¢inila frekvence ECP 2-3 vykony
v tydnu nebo kazdy druhy tyden. U pacientd s CTCL se
prvni 3 mésice provadély 4 vykony za mésic, postupné
se jejich frekvence snizovala na 2 vykony za mésic
(Doporuceni ASFA, 2013).

Vysledky a diskuse. V pripravcich MNC bylo ob-
sazeno 7,4 (0,4-21,6)x10°) leukocytll, obsah MNC ¢i-
nil 81 (24-96) %, obsah monocytd 40 (6-64)%, HBG 5
(1,6-13) g/1, HTK 1,8 (0,7-5,4)% a obsah trombocytti 1,1
(0,1-3,1) x109). Koncentrace 8-MOP v pripravcich ¢inila
209 (138-508) ng/ml (HPLC). V prabéhu fotomodifika-
ce MNC doslo k poklesu PHA indukované proliferace
(TBTL) na 5 (1-23)%. V pribéhu ECP doS$lo u 5 pacienti
s aGVHD ve vsech pfipadech k terapeutické odpové-
di a k vymizeni projevli onemocnéni. U 14 pacientl
s cGVHD jsme zaznamenali v 9 pfipadech terapeutickou
odpovéd s ukoncenim ECP. U 5 pacientdt s cGVHD byla
odpovéd castecna. Dva pacienti s téZkou overlap GVHD
byli rezistentni na terapii ECP a imunosupresi. U paci-
entll s CTCL/Mycosis fungoides nastala u 1 pacientky
remise, u 2 zbyvajicich pacienti nedoslo k dostatecné
odpovédi a ECP byly ukonceny. Ve sledovaném souboru
jsme zaznamenali exitus u 7 z 24 pacient: 2 pacienti
s aGVHD, 2 pacienti s cGVHD, oba pacienti s overlap
GVHD alpacient s CTCL. Pri¢inou byly zavazné infekéni
komplikace, septicky stav, pneumonie s respira¢nim
selhanim a relaps zdkladniho onemocnéni. Ostatni
pacienti jsou sledovani a efekt ECP se postupné vy-
hodnocuje.

Zavér. Extrakorpordlni fotochemoterapie
predstavuje G¢inny a bezpecny terapeuticky postup,
ktery ma vlivna modulaci imunitniho systému, avsak
nevyvolava generalizovanou imunosupresi. Ma vliv na
zlepSeni kvality Zivota pacienti. V pribéhu ECP jsme
nepozorovali zvySeny vyskyt nezadoucich reakci ani
zavazné infekcéni komplikace.

18 LECEBNE ERYTROCYTAFEREZY

NA SEPARATORU SPECTRA OPTIA
Lejdarova H., Hohlova S.

Transfuzni a tkafové oddéleni, Fakultni nemocnice Brno

Uvod. Lécebna erytrocytaferéza je deple¢nim afere-
tickym vykonem, jehoZ cilem je redukce nadbytku Ze-
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leza u pacientfi s hereditdrni hemochromatézou, popft.
sekundarni hemosiderézou nebo tprava reologickych
pomért odstranénim patologicky zmnoZenych erytro-
cytl u pacientd s myeloproliferativnim onemocnénim
typu polycythemia vera ¢i sekundarni erytrocytézou.
Alternativou tohoto vykonu je 1é¢ebna venepunkece,
ktera vSak nedosahuje efektivity aferetickych vykont
a dochdzi pfi ni ke ztratam slozek krve, které zmnozeny
nejsou.

Metodika. V obdobi leden 2015 az kvéten 2016 bylo
provedeno na TTO FN Brno 83 1é¢ebnych erytrocytaferéz
u 22 pacientli na separatoru Spectra Optia. U 11 pacientil
byla indikaci k vykonu hereditarni hemochromatéza,
u 10 myeloproliferativni onemocnéni typu polycythe-
mia vera a v 1 ptipadé Slo o sekundarni erytrocytézu
pfi plicni angiodysplazii. Kontinualni zptisob odbéru
umoznuje rychlé provedeni procedury, fizeni pribéhu
separace s nastavitelnou bilanci tekutin udrzuje v cir-
kulaci pacienta izovolemii bez neZadoucich vykyvi
tlaku. Urcitym limitem u nékterych pacientt miize byt
nutnost dobrého zilniho pfistupu na obou hornich kon-
Cetinach. Zadny z odeslanych pacientfi v§ak nebyl od-
mitnut pro nevyhovujici zilni pfistup. Retrospektivni
analyzou byly dosazené vysledky srovnany ve vybranych
parametrech se 79 procedurami provedenymi na sepa-
ratoru Haemonetics MCS+ v letech 2009-2010.

VysledKky. Délka vykonu na piistroji Spectra Optia se
pohybovala od 7 do 25 minut podle mnozstvi odebirané-
ho objemu a zvolené rychlosti. Pfi jednotlivych proce-
durach bylo odebrano 205-788 ml erytrocytli. Nezadouci
reakci jsme zaznamenali pouze jednou, jednalo se
o predcasné ukonceni procedury pro intenzivni bolest
paze. Ve dvou pripadech pacientl s hereditarni he-
mochromatézou byla 1é¢ba komplikovana soucasnym
vyskytem megaloblastové anémie. Odbéry srovnatel-
ného mnozstvi erytrocytdi na separatoru Haemonetics
MCS+ trvaly od 30 do 80 minut. Nezadouci reakci jsme
u tohoto souboru pacientli zaznamenali celkem 6x.
Ve Ctyfech pripadech se jednalo o projevy citratové
toxicity, ve dvou ptipadech o nevolnost béhem odbéru.

Zavér, Lécebné erytrocytaferézy na separatoru
Spectra Optia umoznuji efektivni, vysoce cileny a dobte
hodnotitelny zpiisob 1é¢by vySe uvedenych skupin pa-
cientli. Vyhodou kontinualniho systému s nastavitel-
nou bilanci tekutin je rychlost a vyborna snasenlivost
s minimem nezadoucich reakci. Pocet indikaci z téchto
dfivod ve FN Brno stale nar@ista. Vykony provedené
na pristroji Haemonetics MCS+ byly ¢asové narocné;jsi
a vykazovaly vétsi pocet nezddoucich reakci, coz sou-
visi s diskontinudlnim zptsobem odbéru. Lé¢ebné
venepunkce jsou, i pres nizké naklady, vyhrazeny ve
EN Brno pouze pacientlm, ktefi nemaji odpovidajici

stav perifernich zil nebo je u nich afereticky vykon
kontraindikovan.

19 HEREDITARNI HEMOCHROMATOZA
Vachova K., Zimova M., Stolba P.

Transfuzni oddéleni, Krajskad zdravotni, a. s. - Masarykova
nemocnice v Usti nad Labem, o. z.

Uvod. Hereditdrni hemochromatéza je onemoc-
néni, jehoz pri¢inou je nadmeérné vstfebavani Zeleza,
které se vymyka fyziologické regulaci. Disledkem je
pak ukladani prebytecného zeleza v organech a tkanich
s jejich naslednym posSkozenim.

U vétSiny nemocnych s dédi¢nou hemochromatoé-
zou byla prokazana defektni funkce proteinu dédicné
hemochromatdézy (HFE proteinu). Nejcastéjsi mutaci,
kterd postihuje cca 85 % nemocnych u typu I, je zdména
jedné baze G845A.

V klinickém obraze hemochromatézy dominuje
slabost a iinava, jaterni léze, diabetes mellitus, pig-
mentace kliZze, kardiomyopatie, artropatie a hypogo-
nadismus. Fyzikalni nalez u mladS§ich nemocnych
mize byt zcela vnormé. Pozdéji se mohou objevit rizné
vyjadiené znamky hepatomegalie, kozni pigmentace
(bronzova nebo Sediva barva), pavouckové névy, spleno-
megalie, artropatie (artritidy II. a III. MCP, ale i postize-
ni kolennich, kycelnich a ramennich kloubt), ascites,
arytmie, kardidlni insuficience, hypotrichéza, atrofie
varlat, gynekomastie a ikterus. U tohoto onemocnéni
je az 200x vyssi vyskyt karcinomu jater.

Zdkladnilécbu predstavuji krevni odbéry, jejichz snahou
je dosazeni redukce zasob Zeleza az k dolni hranici
normy, at jiz venepunkénimi reZimy ¢i erytrocytaferézami
(1é¢ebné cytoredukéni).

Metodika. Na naSem pracovisti bylo 1é¢eno ery-
trocytaferézou 25 pacientdl s diagnézou hereditarni
hemochromatéza, z toho 84 % tvotili muzi a 16 % Zeny.
Na zakladé vstupnich hodnot koncentrace ferritinu se
provadéji 1lécebné erytrocytaferézy v intervalu cca 1x
za 14 dni, pokud to umoznuje dostatecna koncentrace
hemoglobinu. Snahou je se co nejdfive priblizit
k hodnotam ferritinu < 50 pg/l. Poté jsou pacienti
zvani k odbéru obvykle 1-3x opét na podkladé hodnot
ferritinu. Odbéry byly provddény na separatorech krev-
nich slozek MCS+ a Trima Accel.

Sledovali jsme objem odebranych erytrocytii k do-
sazeni koncentrace ferritinu < 50 pg/l. Uvadime 2 ka-
zuistiky pacientli s hereditarni hemochromatézou.

VvysledKy. U 15 z 25 pacienti byl dosaZzen pozadova-
ny limit koncentrace ferritinu, 6 pacientd jsou teprve
ve stadiu ,atocné*“ terapie, 2 nedosahli dané hranice
vzhledem k tmrti (komplikace spojené s jaterni cirhé-
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zou a tumorové onemocnéni), 1 pacient po snizeni hod-
noty svého vstupniho ferritinu z 5421 pg/l na 3162 pg/1
se jiz nedostavil k dalsimu vykonu. Jeden pacient byl
prechodné 1écen venepunkcemi i preparatem Exjade,
ale vzhledem k nezddoucim uc¢inkam bylo od této 1é¢by
ustoupeno. Rozpéti vstupniho ferritinu u pacientt na-
Seho souboru bylo 234,8-5421 ug/l1, pocet provedenych
erytrocytaferéz potfebnych k dosazeni limitnich hodnot
koncentrace ferritinu ¢inil 2-70. Nejmensi odebra-
né celkové mnozstvi k dosazeni hranice koncentrace
ferritinu pod 50 pg/l bylo 825 ml erytrocytd a nejvice
32900 ml erytrocytd.

Kazuistika 1. Muz, 59 let. Artritida falangome-
takarpalniho kloubu 2. prstu PHK, elevace jaternich
testll. Vstupni data: S-Ferritin 4344 pg/l, S-Fe 40,30
pumol/1, TIBC 40,1 umol/l (2/08). Genetické vySetfe-
ni - homozygot pro mutace HFE C282Y. Od 3. 3. 2008
provedeno 75 erytrocytaferéz na pristroji Trima Accel
s prumérem odebraného mnozstvi 496 ml. V 5/2016
ferritin 21,3 pg/l1, S-Fe 7,3 pmol/l transferin 2,24 g/1. Bez
nezadoucich prihod spojenych s odbérem.

Kazuistika 2. Muz, 56 let. Elevace jaternich testi,
arterialni hypertenze, st.p. operaci stendzy plicnice.
Vstupni data: S-Ferritin 1841 pg/l1, S-Fe 46,8 pmol/l,
transferin 2,08 g/1 (1/2011).

Genetické vySetfeni - homozygot pro mutace HFE
C282Y. 0Od 15. 4. 2011 provadény erytrocytaferézy na pri-
stroji Trima Accel, celkem 23 s primérem odebraného
mnozstvi 539 ml. V 9/2015 ferritin 92,9 pg/l, S-Fe 37,9
umol/l. Bez nezadoucich ptfihod spojenych s odbérem.

Zaveér. Lécebna erytrocytaferéza je prokazatelné
ucinnou metodou nekauzalni 1é¢by hereditarni he-
mochromatézy, kterd u vétSiny pacient umoznuje
dosdhnout a udrzet doporucované hodnoty koncentrace
ferritinu.

20 TPE U AUTOIMUNITNI ENCEFALITIDY
(ANTINMDAR) - KAZUISTIKA

Blahutova 8.2, Hrdli¢kova R.» 2, Slonkova J.3,
Cermakova Z.!-2

'Krevni centrum, Fakultni nemocnice Ostrava,? Lékarska
fakulta, Katedra biomedicinskych oborii, Ustav labora-
torni hematologie a transfuziologie, Ostravskd univerzita
v Ostravé, *Neurologickd klinika, Fakultni nemocnice Ostrava

Uvod. Autoimunitni encefalitidy (AIE) jsou akutni
¢i subakutni monofazicka nebo progresivni zanétliva
onemocnéni CNS podminénd autoimunitnimi mecha-
nizmy (plisobenim patogennich autoprotilatek nebo
autoagresivnich efektorovych bunék). Mezi autoimu-
nitni encefalitidy lze fadit klasické paraneoplastic-
ké syndromy s postizenim CNS, limbické encefaliti-
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dy, encefalitidy s protilatkami proti glutamatovym
N-metyl-D-aspartatovym receptorim (anti-NMDAR),
Morvantiiv syndrom, Rasmussenovu encefalitidu, one-
mocnéni z okruhu Stiff-Person syndromu vcetné pro-
gresivni encefalomyelitidy s rigiditou a myoklonem,
akutni autoimunitné podminéné extrapyramidové
poruchy hybnosti a dalsi. Lécbu AIE lze rozdélit na sym-
ptomatickou terapii, imunoterapii a onkologickou 1é¢-
bu (u paraneoplastickych syndromi). Imunoterapii 1ze
rozdélit na 1é¢ebné postupy 1. a 2. linie. Lécba prvni
linie je zaméfena na eliminaci a sniZzeni produkce
protilatek a zahrnuje kortikosteroidy (KS), intrave-
noézni imunoglobuliny (IVIg) a eliminacni metody.
V soucasné dobé neexistuji randomizované studie pro-
kazujici vyssiicinnost IVIg nebo eliminacnich metod.
Racionalnim pristupem je volba takové 1écby, s niz
ma dané pracovisté dostatecné zkusSenosti, aby bylo
minimalizovano riziko komplikaci. Lé¢ba druhé linie
zahrnuje cytostatika a imunoterapie monoklonalnimi
protilatkami.

Dle ASFA 2013 6™ Edition jsou vyménné 1écebné
plazmaferézy (TPE) doporucovany u paraneoplastickych
neurologickych syndrom i u Stiff-Personova syndromu
v Category III, Grade 2C.

Metodika. Popisujeme kazuistiku 17leté divky
s negativni osobni a rodinnou anamnézou. Pocatek
onemocnéni12/2012, kdy v rdmci planované navstévy
Afriky, byla imunizovana proti zluté zimnici a uzila
1 tabletu mefloquinu pro prevenci malarie. BEhem
cesty febrilni, prodélala v zahranici sérii epileptickych
zachvatll - opakované zaskuby levostrannych kon-
Cetin se sekundarni generalizaci. Lécena kortikoidy
a benzodiazepiny asi 24 h v nemocnici, CT mozku
negativni. Nasledné rozvoj psychiatrickych pfiznaka
az do obrazu generalizované katatonie s pobytem na
psychiatrickém oddéleni jiZz v CR. Nejprve byly potize
pripisovany nezadoucim uc¢inkim mefloquinu, ale
po pfechodném obdobi zlepSeni se akcentoval vyraz-
ny kognitivni deficit, probihaly klinické simplexni
senzitivni az komplexni parcidlni zachvatové stavy.
MR mozku neprokazalo patologii. Na podzim 2013
byla pro nasledny rozvoj expresivni afazie konziliarné
vySetfena ve FN Motol a lumbalni punkci byla potvrze-
na pozitivita anti-NMDATr protilatek v séru i likvoru.
K antipsychotikiim byla pfidana antiepileptika, byl
aplikovan bolus kortikoidli s pfechodem na udrZo-
vaci per os davku. K dalsi diagnostice (elektroencefa-
lografie-EEG, video-EEQG) a terapii, vcetné provedeni
série TPE, prelozena na Neurologickou kliniku FN
Ostrava

VysledKky. Pacientka objektivné - 162 cm, 56 kg.
Série TPE v Krevnim centru FN Ostrava zahajena 11/2013
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-na separatoru Fresenius Com.Tec, za substituce fyzio-
logického roztoku a 5% albuminu, s cilem vymény 1,0 x
TPV (Total Plasma Volume), vykon predcasné ukoncen
pro insuficientni periferni Zilni pfistup, vyménéno
pouze 0,4 x TPV. Dalsi TPE jiz pres CVK, celkem 5%,
ob den, vyménén 1,0 TPV (2065-2245 ml/ TPE, doba
separace 75-95 min), bez komplikaci. TPE s klinickym
efektem - zlepSena fluence feci. V dalsi dispenzarizaci
velmi pozvolna redukce farmakoterapie, pozorovano
zlepSeni kognitivnich funkci, v¢. Skolniho prospéchu.
Onkologickym vySetfenim nebyl nalezen teratom ova-
ria.

Zavér, Anti-NMDAR a limbické autoimunitni
encefalitidy maji relativné vyssi prevalenci, a to zv1as-
té u mladych Zen. Dobrou prognézu maji jen pri
vCasné diagnostice a dostatec¢né ucinné terapii, vcet-
né agresivni imunoterapie. Spravné indikovana
TPE miiZe byt jednim ze stfipki terapeutického uspé-
chu.

21 REOFEREZA - KLINICKY VYZNAM
REOLOGICKYCH, TECHEIICKY'CH

A DALSICH UKAZATELU UCINNOSTI

Lanska M., Blaha M.

IV. Interni hematologickd Kklinika, Fakultni nemocnice
Hradec Krdlové

Uvod. Reologie krve je izce spjata s mikrocirkulaci.
Priitok krve mikrocirkulaci je charakterizovan stavem
cév areologickymi charakteristikami krve. V 1é¢ebném
ovlivnéni reologickych vlastnosti krve prinesly nejvétsi
uplatnéni az aferetické metody, zejména diferencni
neboli kaskadova filtrace plazmy. Reoferéza je modi-
fikace membranové diferencni filtrace plazmy, kdy se
pouziva specialni sekundarni filtr, ktery z protékajici
plazmy eliminuje exaktné definované spektrum protei-
nt s vysokou molekularni hmotnosti (fibrinogen, alfa-
-2-makroglobulin, imunoglobulin M, LDL cholesterol,
vonWillebrandiav faktor, trombomodulin, fibronek-
tin). Eliminace téchto proteint vede ke sniZeni krevni
iplazmatické viskozity, vysledkem je zlepseni krevniho
pratoku v mikrocirkulaci. Reoferéza byla v ramci stu-
dii vyuzita zejména u vékem podminéné makularni
degenerace sitnice (VPMD) a nahlé idiopatické ztraty
sluchu (sudden idiopathic sensorineural hearing loss
- SISHL). Vékem podminénd makularni degenerace
sitnice (VPMD) je degenerativni onemocnéni sitnice,
zplsobujici progresivni zmény vizu pacienti. Nahla
ztrata sluchu (SISHL) je nejcastéji definovana jako
nahla ztrata sluchu nejméné o 30 dB ve 3 sousedicich
frekvencich v ténové prahové audiometrii. Nezadouci
ucinky reoferézy jsou vétSinou identické s jinymi

aferetickymi metodami. Specifickou komplikaci, se
kterou se setkavame u vykonu se sekundarni filtraci
plasmy, je bradykininova reakce u pacientfl, kteri
uzivaji ACE-inhibitory a projevuje se zarudnutim,
hypotenzi, bradykardii a duSnosti. Cilem na$i prace
bylo ovéftit vliv reoferézy na reologické parametry
a zejména zhodnotit efekt 16¢by reoferézou u pacientti
s VPMD a SISHL.

Metodika. Na nasem pracovisti provadime 1é¢bu
reoferézou jiz od roku 2003. V nasem souboru hod-
notime efekt i reologické parametry celkem u 101
pacientt (p.). 67 pacientd bylo 1é¢eno pro VPMD
(38 Zen, 29 muzu) a 34 p. s SISHL (12 Zen a 22 muzi).
Reoferézu provadime kaskadovou filtraci. Separace
plazmy probiha pomoci separatoru Cobe Spectra nebo
Spectra Optia (Terumo BCT, USA), nasledné plazma
protéka pres filtr (Evaflux 4A, Kuraray, Osaka, Japan).
Schéma 1écby je zavislé na diagnéze. Nemocni s VPMD
podstoupili celkem 8 procedur v pribéhu 10 tydnti, p.
se SISHL 3 procedury béhem 1 tydne. Vykon byl prova-
dén vétSinou cestou perifernich Zil, promyvany objem
plazmy byl 1-1,5 nasobek objemu plazmy pacienta,
antikoagulace byla zajiSténa pomoci ACD-A v kom-
binaci s heparinem.

Vysledky. U pacientil 1éCenych reoferézou jsme
hodnotili jak klinicky efekt, tak laboratorni pokles
reologicky vyznamnych parametrii. Na§ soubor
jsme porovnavali s kontrolnim souborem pacientit
s VPMD a SISHL, ktefi podstoupili konvenéni
terapii. U 101 p. naseho souboru bylo provedeno
celkem 740 vykonu. Velice slibné jsou vysledky u p.
s makularni degeneraci sitnice, kteti jsou jiz dlouho-
dobé (median 4,5 roku) sledovani. Po reoferéze doslo
ke zmenseni plochy postizeni, zmensSeni postizené
plochy je od malych zmén (z 0,65 na 0,57 mm?) az po
vyrazné z 17.47 mm? na 0 mm?). U 36% léCenych oci
doslo k tplné resorpci driz. Nebyla pozorovana neo-
vaskularizace ani progrese do vlhké formy makularni
degenerace na rozdil od kontrolni skupiny p., kde
doslo ke zvétSeni postizeni u 14 z 18 oci, neovaskula-
rizace se objevila u 27 %. U pacientfi se SISHL doslo ke
zleps$eni sluchu u 55 %. Bylo pozorovano celkem 9,1 %
nezadoucich reakci, vétSinou byly mirné, nebyly za-
znamendany zavazné komplikace, ACE-inhibitory byly
vysazeny 24 hod pfed reoferézou.

Zavéry. Reoferéza je nova 1éCebna metoda pro fadu
onemocnéni s poruchou mikrocirkulace. Pfi dlouhodo-
bém sledovani jsou vysledky velice pfiznivé u makular-
ni degeneraci sitnice u dalSich diagnéz nutno vyckat
vysledk dal$ich studii. Jedna se o velice nakladnou,
specializovanou péce, vyzadujici vyskoleny tym a me-
zioborovou spolupraci.
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22 IMUNOADSORPCNI LECBA U PACIENTU

S TRANSPLANTACI SRDCE

Pagacova L.!, Malek 1.2, Gazdi¢ T.?, Kubanek M.?,
Hoskova L.2, Slavéev A.l, Voska L.*, Pirk J.3
'Pracovisté laboratornich metod, ?Klinika kardiologie,
*Klinika kardiovaskuldrni chirurgie, *Pracovisté Klinické
a transplantacni patologie, IKEM Praha

Uvod. Zavaznou komplikaci transplantace srdce (TS)
je stale humoralni rejekce (AMR). V jejim potlaceni hra-
je dilezitou ulohu jak vyfeSeni desenzitizace pred TS,
tak potransplantac¢ni 1écba. Nase prace hodnoti soubor
pacientti, kteti byli 1éCeni pomoci imunoadsorpce (IA).

Metodika. Ke stanoveni senzitizace pfed TS byl
pouzit panel reaktivnich protilatek (PRA), diagnoéza
humoralni rejekce (AMR) byla stanovena na zakladé
dysfunkce $tépu (LV EF < 40 % echokardiograficky)
a imunohistochemie vzorku endomyokardialni bio-
psie (EMB) - C4d depozita. Pred IA byl pacientim
zaveden centralni dialyzacni katétr 8F. Plazma byla
odseparovana pomoci separatoru krevnich element
ComTec™ a k nasledné eliminaci nezadoucich imu-
noglobulind byly pouzity imunoadsorpéni monitory
Citem 10™ a ADAsorb™. Oba systémy vyuzivaji 2 ko-
lon - Immunosorba™ - s navazanym stafylokokovym
proteinem A.

Pacienti a darci byli otypovani pro HLA- A, B, DRB1
komercné dostupnymi serologickymi testy (HLA I.
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tfidy) a molekularnimi metodami (HLA I. a II. tfidy).
Specifita HLA protilatek I. a II. tfidy byla stanovena po-
moci metody ,,1ab screen“ SAB (mixed a single antigen)
na pristroji Luminex 200.

Celkem bylo 1éceno 13 pacientt (10 muzt a 3 Zeny,
vékovy interval 20-57 let), 5 pfed a 8 po TS. Po 1A byly
u vSech pacienti nasledné podany intravenézni imuno-
globuliny v kombinaci s dal$i imunosupresi: Rituximab
u 9 pacientdi a inhibitor proteazomu Bortezomib u 3
znich.

Vysledky. V obdobi od listopadu 2008 do konce
kvétna 2016 bylo provedeno u téchto pacient celkem
ocekavané snizeni vSech tfid imunoglobulini: I1gG cca
02/3,IgM ccao01/4algA ccao1/6 pivodni hodnoty pred
kazdou procedurou. U 5 senzitizovanych pacientii doslo
po IA kvyznamnému poklesu PRA (z 92, 69, 99, 96 a 66
% na 36, 23, 10, 17 a 33 %). U vSech 8 pacientt 1écenych
pro AMR doslo ke snizeni DSA, v74 % 1. tfidy a 51 % 11.
tfidy poklesly pod detek¢ni limit. Zadny z téchto pa-
cientlt nezemftel na selhani stépu, u vSech doslo po
1é¢bé ke zlepseni funkce Stépu.

Zavér. 1A se nam jevi jako bezpe¢na a i¢inna meto-
da, kterd miize byt i nadale doporucena jako vyznamna
soucast desentizac¢nich a 1é¢ebnych protokoli u imuni-
zovanych pacientl s transplantaci srdce.

Prdce podporena grantem IGA MZCR NT 11262-6.



