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LIJECENJE ANEMIJE TALIDOMIDOM KOD PACIJENATA S MIJELOFIBROZOM
KOVACEVICSS., Bardak A., Holik H., Vudini¢-Ljubici¢ 1., Coha B.

Opca bolnica“Dr. Josip Bencevic’, Slavonski Brod, Hrvatska, Sveuciliste J.J. Strossmeyera u Osijeku, Medicinski fakultet Osijek
stjepankovacevic92@gmail.com

Kljucne rijeci: anemija, mijelofibroza,talidomid, hemoglobin, transfuzija

Uvod: primarna mijelofibroza (PMF) je klonalni poremec¢aj mati¢ne hematopoetske stanice karakteriziran
patoloskom mijeloproliferacijom kostane srzi te ekstramedularnom hematopoezom u slezeni. Anemija je snazan
i neovisan prognosticki ¢imbenik prezivljenja kod PME, sastavni je dio DIPPS (dynamic international prognostic
scoring system) za PME, i znacajno utjece na kvalitetu Zivota ovih bolesnika. Nalazi se kod viSe od 40% pacijenata
u trenutku dijagnoze mijelofibroze a vise od 30% pacijenata je ovisno o transfuzijama krvi.

Brojni lijekovi pokazuju odredenu u¢inkovitost a ukljucuju: eritropoetin stimulirajuce agense (ESA), andro-
gene, kortikosteroide, imunomodulatore (talidomid, lenalidomid), interferon, imetelstat i momelotinib.

Cilj: utvrditi postoji li djelotvornost talidomida u korekciji anemije u pacijenata s primarnom i sekundarnom
mijelofibrozom.

Ispitanici i metode: u ovo istrazivanje ukljuceno je 5 pacijenata, 3 muskarca i 2 Zene, s primarnom i sekun-
darnom mijelofibrozom, kod kojih je anemija lijeCena talidomidom u monoterapiji 100 mg svakog drugog dana
kroz 12 tjedana. Cetiri pacijenta imali su anemiju teskog stupnja i bili su ovisni o transfuzijama krvi. Kao odgo-
vor na terapiju smatrali smo porast Hb za 20 g/L ili viSe nakon tri mjeseca terapije, odnosno prestanak ovisnosti
o transfuziji kod bolesnika koji su bili ovisni o transfuzijama. Tri pacijenta je prije lijecenja talidomidom bilo na
terapiji ruksolotinibom.

Rezultati: kod jednog pacijenta (pacijent broj 5) doslo je do ciljnog porasta hemoglobina (20 g/L), kod paci-
jenta broj 3 doslo je do porasta od 19 g/L, a kod pacijenta broj 1 za 8 g/L, ali se ucestalost transfuzija kod istog
pacijenta prorjedila (1 x u 2 tjedna na 1x u 4 tjedna, pa 1x u 8 tjedana). Pacijentica broj 2 bila je u ,,end stage” fazi
i nije odgovorila, kao i pacijentica broj 4. Pacijenti su terapiju dobro podnosili, medutim jedan pacijent je doZivio
cerebrovaskularni inzult, nakon ¢ega je talidomid ukinut.

Zakljucak: u nedostaku jos uvijek kurativne terapije MF, a time i u¢inkovitog lije¢enja anemije kod pacije-
nata s mijelofibrozom, moze se pokusati s talidomidom u ovakvoj maloj dozi, koju pacijenti dobro podnose a
moze biti u¢inkovita.

ANALYSIS OF MATHEMATICAL INDICES USED TO DIFFERENTIATE BETWEEN
B-THALASSEMIA AND IRON DEFICIENCY ANEMIA IN CROATIAN CHILDREN

TURUDICD., Vucak J.2, Busi¢ 13, Bili¢ E."

"Department of Pediatric Hematology and Oncology, University Hospital Centre Zagreb, Zagreb, Hrvatska
2University of Split, School of Medicne, Split, Croatia
3University of Zagreb, School of Medicine, Zagreb, Croatia

danielturudic@gmail.com
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Introduction: The aim of the study is to discriminate -thalassemia from iron defficiency anemia (IDA)
using common mathematical indices.

Methods: A CBC sample of 100 children (aged 6 months — 18 years) treated for f-thalassemia and IDA in
Department for Pediatric Hematology and Oncology University Hospital Centre Zagreb was randomly selected.
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Only children diagnosed with microcytic hypochromic anemia (MCV < 80 fl; MCH < 26 pg; hemoglobin < 105
g/l) were enrolled in the study. Diagnosis of f-thalassemia was confirmed with a hemoglobin A2 level > 3.5% by
liquid chromatography while serum ferritin levels <15 ng/dl indicated IDA. Children below < 6 months of age or
with other diseases that could cause microcytic hypochromic anemia were excluded. Mann-Whitney test was
used to investigate differences between the two groups. Sensitivity, specificitiy and receiver operating character-
istic (ROC) analysis of several common discriminating indices (Mentzer, England & Fraser, Srivastava, Huber-
Herklotz, Ricerca) used in differential diagnosis of these two diseases was calculated with MedCalc.v15.2 statisti-
cal software. Area under the ROC curve was calculated for each index and their differences were assessed. A
p-value < 0.05 was considered significant.

Results: Among the 5 tested indices, Mentzer and Bordbar indices correctly diagnosed the highest number
of children with B-thalassemia (sensitivity for both indices 92%) while Ricerca index correctly diagnosed most
children with IDA (specificity 96%). However, poor specificity (Menzer 48%, Borbar 50%) and sensitivity
(Ricerca 46%) of these indices thwarts their diagnostis usefulness. ROC analysis identified England & Fraser
(both sensitivity and specificity as 80%) as the most reliable discriminating index. Pairwise comparison of ROC
curves between England & Fraser index and other aforemetioned discriminating indices showed significance
(p-value <0.05) in favor of this index in having the highest AUC of 0.851.

Conclusion: Results of this analysis show that the most optimal index for discriminating between
B-thalassemia and IDA is England & Fraser index. While some indices have excellent profiles in detecting either
IDA or B-thalassemia, this optimal senzitivity/specificity ratio shows the highest diagnostic accuracy.

REZULTATI PRESJECNE STUDIJE KROHEM-A O PRVIM PREGLEDIMA ANEMIJA
U HEMATOLOSKIM AMBULANTAMA

VODANOVIC M."2, Pulani¢ D."?, Krecak I.%, Gveric Krecak V.4, Holik H., Coha B.S, Flegari¢-Babok R.¢, Marijanovi¢ M./, Aurer 1.3
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Kljucne rijeci: pregled, anemija, sideropeni¢na anemija, dijagnoza, lijecenje

Cilj: Primarni cilj je utvrditi zastupljenost anemija svih uzroka u odnosu na sve prve preglede te zastuplje-
nost pojedinacnih vrsta anemija. Sekundarni cilj je utvrditi tko od specijalista upucuje bolesnike s anemijom u
hematolosku ambulantu.

Metode: Na prijedlog Radne grupe za benigne hematoloske bolesti KroHem-a prihvacena je presjecna,
opservacijska neinterventna studija o ucestalosti anemija u hematoloskim ambulantama od 1.3. do 1.7.20109.
Studija je provedena u 5 centara (KBC Zagreb, OB Sibenik, OB Slavonski Brod, OB Varazdin, OB Bjelovar). Ispi-
tanici su muskarci i Zene > 18 godina s uputnom dijagnozom anemije, koji su upuceni na pregled iz ambulanti
lije¢nika svih specijalistickih struka, obiteljske medicine, hitne sluzbe. Ispitanici su popunili odgovarajudi upit-
nik, potpisali informirani pristanak i suglasnost za sudjelovanje u studiji.

Rezultati: Anemija je bila najzastupljenja od svih uputnih dijagnoza (29%). S uputnom dijagnozom anemije
na prvom pregledu bilo je 280 bolesnika. Sudjelovalo je 72 muskarca (25,7%), 208 Zena (74,3%), medijan dobi 51,5
godina (raspon 18-94 godine). Bilo je 46,8% ispitanika <50 godina, 53,2% >50 godina. Najée§¢a uputna dijagnoza
je sideropeni¢na anemija (76% bolesnika). Nakon ambulantne obrade stvarna dijagnoza anemije odgovarala je
kod 63.4 % bolesnika. Kod Zena je najzastupljenija sideropeni¢na anemija (72,5%), dok su kod muskaraca svi
drugi uzroci ¢esée zastupljeni (61%). U muskaraca <50 godina najcesce su zastupljene anemije drugih uzroka
(80%), a sideropenija je uzrok anemije kod 90% zZena <50 godina. Kod mladih < 50 godina zastupljenost Zena je
92,3%, dok je zastupljenost muskaraca 41,3% u skupini> 50 godina. Zastupljenost muskaraca u dobnoj skupini>70
godina veca je nego Zena (51,4%). Kod svih ispitanika >50 godina drugi uzroci anemija (megaloblasti¢na anemija,
MDS, malignomi i dr.) zastupljeniji su nego sideropenija (53%). Lijecnici petnaestak razlicitih specijalizacija upu-
¢uju bolesnike na prve preglede radi anemije, najcesce lije¢nici obiteljske medicine (82%).
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Zakljucak: Sideropeni¢na anemija je najées¢a kod mladih Zena, dok je uzrokom anemije kod 63% svih ispi-
tanika. Kod starijih ispitanika drugi su uzroci anemija ¢e$¢i. Lijecnici obiteljske medicine najc¢esée upucuju bole-
snike s anemijom na prve preglede.

APLASTICNA ANEMIJA U ODRASLIH - AKTUALNI PRISTUP LIJECENJU
PULANICD.

Zavod za hematologiju, Klinika za unutamje bolesti KBC Zagreb i Medicinski fakultet Sveucilista u Zagrebu, Zagreb, Hrvatska
dpulanic@yahoo.com

Kljucne rijeci: aplasticna anemija, lijecenje, transplantacija alogeni¢nih mati¢nih krvotvornih stanica, ATG,
eltrombopag

Cilj: Aplasti¢na anemija (AA) je bolest koja zahva¢a multipotentne mati¢ne krvotvorne stanice u kostanoj
srzi, zbog ¢ega nastaje hipocelularna ili acelularna kostana srz, a u perifernoj krvi anemija sa snizenim retikulo-
citima, granulocitopenija, monocitopenija i trombocitopenija. Rije¢ je o rijetkoj, naj¢esce ste¢enoj bolest. Ste-
¢ena AA je najcesce idiopatska, no moze biti i sekundarna, uzrokovana virusnim infekcijama, lijekovima, meta-
bolickim ili autoimunosnim poremecajima. Cilj ovog rada je iznijeti aktualni pristup lijecenju ove ne-maligne ali
potencijalno smrtonosne bolesti.

Metode: Radna skupina za benigne hematoloske bolesti Hrvatske kooperativne grupe za hematoloske bolesti
KroHem izradila je zajedno s Hrvatskim hematoloskim drustvom Hrvatskog lije¢nickog zbora hrvatske smjer-
nice za dijagnostiku i lijecenje odraslih bolesnika sa stecenom AA. Ovaj rad se osvrée na aktualne hrvatske
smjernice, kao i na druge najnovije literaturne podatke o lije¢enju stecene AA u odraslih.

Rezultati: Lije¢enje AA ovisi o tezini bolesti i dobi bolesnika. Takoder je potrebno lijeciti potencijalno rever-
zibilni uzrok aplazije u sekundarnoj ste¢enoj AA, ako je utvrden. U svih bolesnika je vazna potporna terapija
(transfuzijsko lijecenje, profilaksa i lije¢enje infekcija). Transfuzije krvnih pripravaka u AA treba primjenjivati
restriktivno, jer Ceste transfuzije nose rizik aloimunizacije i opterecenja zeljezom. Najucinkovitija metoda lijece-
nja teske i vrlo teske AA je transplantacija alogeni¢nih krvotvornih mati¢nih stanica (aloTKMS). AloTKMS od
HLA-identi¢nog srodnog donora je prva linija lije¢enja AA u bolesnika mladih od 40 godina, a po nekim rado-
vima i do 50 godina starosti. Za starije bolesnike aloTKMS je metoda izbora nakon neuspjeha lije¢enja imuno-
supresivnom terapijom, ako su prikladni za takav nacin lijecenja.

Imunosupresivna terapija (IST) konjskim antitimocitnim globulinom (ATG) i ciklosporinom je metoda
izbora za lijecenje bolesnika bez srodnog HLA podudarnog donora mati¢nih krvotvornih stanica i za bolesnike
starije od 40 godina s HLA podudarnim srodnikom. Postoji viSe shema primanja i doziranja konjskog ATG-a,
kao i viSe shema primanja i doziranja ciklosporina uz ATG. Preporucuje se da bolesnici primaju ciklosporin kroz
12 mjeseci (minimalno 6 mjeseci) nakon primanja ATG-a, a zatim je potrebno vrlo postupno snizavati dozu
(snizavati dozu za 25 mg svaka 2-3 mjeseca) kako bi se smanjio rizik kasnog relapsa. Pojedini bolesnici moraju
primati ciklosporin dugo godina, pa i dozivotno. U slucaju da nije postignut odgovor na IST ili ako nastane
relaps AA nakon IST-a, prikladnim bolesnicima moze se ponuditi aloTKMS. Ako bolesnik nije prikladan za
aloTKMS, treba razmotriti primjenu kuni¢jeg ATG-a kao drugi ciklus terapije ATG-om, a alternativno, dolazi u
obzir i ponavljanje konjskog ATG-a

Nova terapijska opcija u lije¢enju AA je eltrombopag, oralni agonist trombopoetinskog receptora. Eltrombo-
pag je prema sazetku opisa svojstva lijeka odobrenom od European Medicines Agency (EMA) indiciran u odra-
slih bolesnika sa ste¢enom teskom AA koji su ili refraktorni na prethodni IST ili jako pretretirani i neprikladni
za transplantaciju hematopoetskih mati¢nih stanica. Istrazivanja koja ispituju uporabu eltrombopaga u lije¢enju
AA izvan klini¢kih studija opisuju kako se lijek u svakodnevnom klinickom radu ¢esto primjenjuje i izvan odo-
brene EMA-ine indikacije, ili kao prva linija terapije ili kao dio kombinirane terapije s drugim lijekovima neovi-
sno o broju terapijskih linija.

Stari bolesnici s ozbiljnim komorbiditetima nisu podobni za agresivnu terapiju (niti za aloTKMS niti za
intenzivnu IST), ve¢ mogu imati zadovoljavajucu kvalitetu zivota samo uz potpornu terapiju, a moze se pokusati
s monoterapijom ciklosporinom, ili, razmotriti primjena eltrombopaga. Androgeni, poput danazola, se takoder
mogu razmotriti u lijeCenju AA u starih i fragilnih bolesnika.
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Zakljucak: Aplasti¢na anemija je i danas teska i potencijalno smrtonosna bolest sa slozenom dijagnostikom
i lijeCenjem, unato¢ velikom napretku novih metoda aloTKMS-a, imunosupresivne terapije i novih lijekova.
Potrebno je pratiti domace i medunarodne smjernice i nova istrazivanja, a bolesnike s teSkom i vrlo teSkom AA
lijeciti u hematoloskim centrima iskusnim u lije¢enju te rijetke bolesti.

AUTOIMUNOSNE HEMOLITICKE ANEMIJE - PRELIMINARNI REZULTATI
PROSPEKTIVNE OPSERVACIJSKE STUDIJE HRVATSKE KOOPERATIVNE GRUPE
ZA HEMATOLOSKE BOLESTI KROHEM

PULANICD.™2, Raos M.", Peri3a V.2, Mitrovi¢ Z.2*, Blaslov V.2, Krecak 1.5, Holik H.”, Gveri¢-Krecak V.6, Vlasac Glasnovic ).,
Miljak A, Boban A."%, Vodanovi¢ M., Aurer |."?
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Klju¢ne rijei: autoimunosne hemoliticke anemije, Hrvatska kooperativna grupa za hematoloske bolesti Kro-
Hem, terapija

Cilj: Autoimunosne hemoliticke anemije (AIHA) su rijetke autoimunosne bolesti uzrokovane autoantitije-
lima protiv antigena bolesnikovih vlastitih eritrocita, ¢ime se skracuje njihov zivotni vijek. Cilj ovog rada je
ispitati obiljezja ATHA u novooboljelih odraslih bolesnika lije¢enih u vise hrvatskih hematoloskih centara.

Metode: U sklopu Radne skupine za benigne hematoloske bolesti Hrvatske kooperativne grupe za hemato-
loske bolesti KroHem provedena je prospektivna neintervencijska opservacijska studija koja je ukljucila odrasle
bolesnike u kojih je dijagnosticirana AIHA tijekom 2019. u KBC Zagreb, KBC Osijek, KBC Split, KB Dubrava,
OB Sibenik i OB Slavonski Brod. U¢injena je deskriptivna statisticka analiza prikupljenih podataka.

Rezultati: Prikupljeni su podaci o 52 bolesnika (63% Zene) s novodijagnosticiranom AIHA. Medijan dobi pri
dijagnosticiranju AIHA bio je 65 godina (raspon 24-90 godina). Ve¢ina bolesnika imala je “toplu” ATHA (N=39,
75%). “Hladnu” AIHA-u imalo je osam (15%) a “mijeSanu” pet (10%) bolesnika. ATHA je kategorizirana kao
primarna u 19 (37%) bolesnika, a sekundarna u 33 (63%). Potonje su bile povezane s razli¢itim osnovnim bole-
stima: najce$ce limfoproliferativnim neoplazmama (N=17, 52% sekundarnih) i drugim autoimunosnim bole-
stima (N=8, 24% sekundarnih). Medijan koncentracije hemoglobina pri dijagnozi bio je 75 (37-130) g/L, a laktat
dehidrogenaze 467 (189-3272) U/L. Bolesnici su u prvoj liniji terapije ve¢inom lijeceni kortikosteroidima.
Rituksimab ih je primilo 16 bolesnika, uglavnom u 2. ili 3. liniji terapije i/ili u sklopu lijeenja osnovne limfopro-
liferativne bolesti. Transfuziju koncentrata eritrocita je primio 31 bolesnik (60%). Dva bolesnika su splenektomi-
rana u 3. i 4. liniji terapije.

Zakljucak: Prikazani preliminarni rezultati prospektivne KroHem-ove studije o novodijagnosticiranim
ATHA-ma su usporedivi s literaturnim podacima. Vecina oboljelih imali su ,,toplu“ AIHA i sekundarni oblik bolesti,
najcesce povezan s limfoproliferativnim neoplazmama. U planu je daljnje pracenje analiziranih bolesnika.
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UTJECAJ EKULIZUMABA NA STUPANJ HEMOLIZE | KVALITETU ZIVOTA
BOLESNIKA S PAROKSIZMALNOM NOCNOM HEMOGLOBINURIJOM

BOBAN A.'2, Serventi S.", Zupancic Salek 5.3, Romi¢ |.*

'Zavod za hematologiju, Klinika za unutarnje bolesti, KBC Zagreh
Medicinski fakultet Sveucilita u Zagrebu

3 Medicinski fakultet Sveucilista u Osijeku

“Opca bolnica Dubrovnik

bobanana@gmail.com
Klju¢ne rijeci: paroksizmalna no¢na hemoglobinurija, aplasti¢na anemija, ekulizumab

Uvod: Paroksizmalna no¢na hemoglobinurija (PNH) je stecena bolest mati¢nih krvotvornih stanica koju
karakterizira intravaskularna hemoliza, sklonost trombozama i povezanost s aplasti¢cnom anemijom. Aktivaciju
komplementa na membrani eritrocita blokira ekulizumab, monoklonsko protutijelo koje se veze na C5 kompo-
nentu komplementa.

Cilj ovog rada je ispitati uc¢inkovitost ekulizumaba u reduciranju hemolize i utjecaju na kvalitetu Zivota u
bolesnika s PNH.

Metode: U ovo retrospektivno istrazivanje ukljucili smo sve bolesnike koji su zbog PNH lijec¢eni ekulizuma-
bom u KBC Zagreb. Dijagnoza PNH je postavljena imunofenotipizacijom periferne krvi u nasem centru. Kod
svih bolesnika je ucinjena i biopsija kostane srzi. Indikacija za lijecenje je bila anemija ovisna o transfuzijama,
aktivna hemoliza ili duboka venska tromboza. Ekulizumab je primjenjen u standardnoj dozi od 600 mg iv jed-
nom tjedno kroz 4 tjedna, te kasnije jednom tjedno 900 mg iv. Prije pocetka terapije su bolesnici cijepljeni protiv
meningokoka. Uvodenjem ekulizumaba je antikoagulantna terapija prekinuta u bolesnika koji su bili na profi-
laksi, dok je nastavljena u bolesnika koji su imali duboku vensku trombozu. Kvaliteta Zivota je kod bolesnika
procijenjena razgovorom.

Rezultati: U studiji je analizirano pet bolesnika s PNH koji su lijeceni ekulizumabom. Svim bolesnicima je
uz PNH postavljena i dijagnoza AA; kod tri bolesnika su obje dijagnoze postavljene istovremeno, dok je kod dva
bolesnika aplasticna anemija dijagnosticirana 5 i 7 godina prije PNH.

Prije pocetka lijecenja je kod svih bolesnika zabiljezena aktivna hemoliza uz medijan (raspon) vrijednosti
LDH 2432(1207 - 5800) IU/ml. Medijan (raspon) pracenja bolesnika nakon uvodenja ekulizumaba je bio 9
(8-126) mjeseci.

Vrijednosti LDH su kod svih bolesnika bile u padu ve¢ nakon prve primjene lijeka (medijan (raspon)
619(410-756) IU/mL), dok su vrijednosti LDH nakon 4 tjedna terapije bile 232 (227-282) IU/mL, a bilirubina
34(13-55). Uredne vrijednosti haptoglobina postignute kod dva bolesnika. Dva bolesnika su usprkos redukciji
znakova hemolize ostala ovisna o transfuzijama koncentrata eritrocita. Niti jedan bolesnik nije razvio bubreznu
insuficijenciju niti vensku troboemboliju.

Svi bolesnici su naveli osje¢aj manjeg umora po uvodenju ekulizumaba. Osjecaj gubitka umora je korelirao s
redukcijom hemolize, te nije ovisio o vrijednostima hemoglobina. Niti jedan bolesnik nije razvio nuspojavu na
ekulizumab.

Zakljucak: Ekulizumab se pokazao kao vrlo uc¢inkovit i siguran lijek u lije¢enju PNH. Kod svih bolesnika je
potvrdena dobra kontrola hemolize. Redukcijom hemolize zaustavljeni su patoloski procesi uzorkovani prisu-
stvom slobodnog hemoglobina u plazmi, a time je sprijecen razvoj komplikacija bolesti, bubrezna insuficijencija,
venska tromboembolija, te osje¢aj umora. Nasi rezultati medutim ukazuju da kod bolesnika s PNH i dalje postoje
minimalni znakovi hemolize unato¢ lijecenju ekulizumabom. Takoder, anemija je kod dijela bolesnika uzorko-
vana apalzijom kostane srzi, te oni ostaju ovisni o transfuzijama koncentrata eritrocita.
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PARENTERALNA PRIMJENA ZELJEZA U DJECE SA SIDEROPENICNOM ANEMIJOM
ROGANOVICJ.

Klinicki bolnicki centar Rijeka, Rijeka, Hrvatska
roganovic kbcri@gmail.com

Kljucne rijeci: sideropeni¢na anemija, parenteralno Zeljezo, djeca

Cilj: Sideropeni¢na anemija (SA) je naj¢esca bolest krvi u djece. Vecina djece sa SA se uspjesno lijeci pero-
ralnim preparatima Zeljeza. Primjena parenteralnog Zeljeza je rijetka, pretezno u sluc¢ajevima izostanka odgovora
na peroralnu terapiju radi neuzimanja ili nepodnosenja Zeljeza ili poremecene intestinalne apsorpcije. Cilj rada
je analizirati institucionalna iskustva u lijeCenju djece sa SA parenteralnim pripravcima Zeljeza.

Metode: Ispitivanje je obuhvatilo 61 bolesnika sa SA koji su lijeceni parenteralnim Zeljezom na Zavodu za
hematologiju, onkologiju i klinicku genetiku Klinike za pedijatriju Klinickog bolnickog centra Rijeka u razdoblju
od 1. sije¢nja 2014. do 31. prosinca 2018. godine.

Rezultati: Prosje¢na dob ispitanika je iznosila 7,2 (+ 6,7) godina, s najve¢om ucestalos¢u u djece do 3 godine
starosti. Zastupljenost SA je podjednaka u oba spola. U male djece je najces¢i uzrok SA nedovoljan unos Zeljeza
hranom, a u adolescenciji menoragija. Cetrdeset (65,6%) ispitanika je prije parenteralne terapije primao pero-
ralne pripravke Zeljeza, a 34 ispitanika su imala patoloski test apsorpcije Zeljeza. Prosje¢na vrijednost hemoglo-
bina prije terapije parenteralnim Zeljezom je iznosila 80,3 (+ 16,7) g/L, a prosje¢na vrijednost serumskog feritina
9,0 (+ 2,1) pg/L. Najcesca indikacija za parenteralnu primjenu Zeljeza je neadekvatan odgovor na peroralno
zeljezo, zatim nesuradljivost roditelja ili bolesnika i nepodno$enje peroralnog preparata zeljeza. Ukupno je pri-
mijenjeno 296 infuzija Zeljeza: Zeljezov hidroksi-saharat (82,1%), Zeljezova karboksimaltoza (15,5%) i zeljezov
glukonat (2,4%). Srednji porast hemoglobina dva mjeseca nakon provedene terapije iznosio je 39,1 (£19,2) g/L.
Nezeljene reakcije su zabiljezene u 3 (1%) primjene.

Zakljucak: Parenteralno Zeljezo je vrlo uc¢inkovito u lijeenju SA u djece i adolescenata u kojih je izostao
odgovor na peroralnu terapiju. Nezeljene reakcije su rijetke i blage. Zbog mogucih tezih nuspojava opravdana je
primjena parenteralnog Zeljeza u bolnickim uvjetima.

PRIKAZ PACIJENTA SA NIEMANN-PICKOVOM BOLESTI
SINCIC-PETRICEVIC J., Peri3a V., Markovi¢ M., Mjeda D., Kotris A., Vidi¢ A., Mrdenovic S.

Zavod za hematologiju, Klinicki bolnicki centar Osijek, Osijek, Hrvatska
sincicpetricevic@yahoo.com

Kljucne rijeci: Niemann-Pickova bolest, KOPB, bolesti nakupljanja, hepatosplenomegalija, kisela sfingomije-
linaza

Niemann-Pickova bolest je rijetka nasljedna autosomno-recesivna lizosomska bolest nakupljanja uzroko-
vana smanjenom razinom enzima kisele sfingomijelinaze. Klinicki, najvazniji znakovi Niemann-Pickove bolesti
su hepatosplenomegalija, promjene na kostima, hematoloske promjene, kao i promjene sredi$njega ziv¢anog
sustava i uvelike se preklapaju sa Gaucherovom bolesti. Prikazujemo slucaj sada 36-godisnjeg pacijenta koji je u
04/2018. hospitaliziran na Zavodu za gastroenterologiju KBC Osijek zbog obrade bolova u podrucju abdomena.
Pacijent je 2005. godine lijecen zbog infekcije HBV virusom, a 2014. godine utvrden mu je KOPB. CT abdomena
opisana mu je uvecana jetra 22 cm bez patologije parenhima kao i bez dilatacije bilijarnog stabla kao i slezena
dimenzija 23 x 14,6 cm, nativhog homogenog denziteta sa postkontrastnim hipodenznim hipovaskularnim
smjestenim u podrudju srednje tre¢ine slezene. Pacijentu ucinjena i endoskopska obrada kojom nije opisan pato-
logki supstrat. Konzultiran hematolog, u¢injena citoloska punkcija uz imunofenotipizaciju kostane srzi i klinicki
uocenog uvec¢anog limfnog ¢vora desne aksile. Dodatno obzirom na hepatosplenomegaliju u¢injeno testiranje na
Gaucherovu bolest, a obzirom na dijagnozu KOPB-a u ranoj zivotnoj dobi i testiranje na Niemann-Pickovu
bolest. Nalaz testiranja na Niemann-Pickovu bolest upu¢en u ARCHIMEDlife laboratorij u Be¢u, Austrija gdje
je potvrdena dijagnoza Niemann-Pickove bolesti uz novootkrivene dvije heterozigotne missense nekodirajuce
mutacije ¢.[1132C>T];[1289C>T] p.[Arg378Cys];[Pro430Leu]. U diferencijalnoj dijagnozi hepatosplenomega-
lije uz infiltrativne promjene slezene uz Gaucherovu bolest treba uzeti u obzir i Niemann-Pickovu bolest.
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PRIKAZ SLUCAJA PACIJENTICE S GAUCHEROVOM BOLESTI NA TERAPLJI IMIGLUCERAZOM
S USPJESNOM TRUDNOCOM | PORODOM

SINCIC-PETRICEVIC J.", Peria Vi.", Markovi¢ M.", Mjeda D.", Kotris A.", Vidi¢ A", Mrdenovi¢ S.", Loncar B.2
'Zavod za hematologiju, Klinicki bolnicki centar Osijek, Osijek, Hrvatska

27avod za Klinicku citologiju, Klinicki bolnicki centar Osijek

sincicpetricevic@yahoo.com

Kljucne rijeci: Gaucherova bolest, splenomegalija, trombocitopenija, trudnoca, imigluceraza

Gaucherova bolest autosomno je recesivna bolest koju karakteriziraju sniZene vrijednosti enzima glukocere-
brozidaze u lizosomima $to za posljedicu ima smanjenu razgradnju glukocerebrozida koji se nakuplja u lizoso-
mima monocita i makrofaga. Klinicki, najvazniji znakovi Gaucherove bolesti jesu hepatosplenomegalija, pro-
mjene na kostima, hematoloske promjene, kao i promjene sredi$njega zivéanog sustava. Donosimo prikaz slucaja
sada 44-godisnje pacijentice kod koje je od pojave prvih simptoma do potvrde dijagnoze proslo 18 godina. Paci-
jentici je 1990. godine utvrdena asimptomatska trombocitopenija, a 2008. godine utvrdena uvecana slezenu
(14x11x5,5 cm) s hipodenznim promijenama opisanim na CT-u. U¢injena opsezna radioloska obrada UZV, CT,
MR, PET-CT, pregledana od vise specijalista, planirana splenektomija, no zbog pogorsanja nalaza pacijentica
naposlijetku upuéena u hematolosku ambulantu 2009. godine. Citoloskom punkcijom kos$tane srzi opisani volu-
minozni histiociti pjenusave citoplazme, pojedini u nakupinama. Postavljena sumnja na Gauchrovu bolest. U
homogenatu leukocita utvrdena izrazito sniZena aktivnost betaglukozidaze uz znacajno poviSenu aktivnost
serumske hitotriozidaze (12300), u¢injeno gensko testiranje te potvrdena dijagoza Gaucherove bolesti. Naknadno
utvrdena Gaucherova bolest i kod brata pacijentice. Od 5/2010. godine pacijentica na terapiji imiglucerazom
3200 U/2 tjedna. 2017. godine pacijetica uz terapiju imiglucerazom uspjesno iznijela trudnocu te rodila Zivo i
zdravo musko novorodence. Potrebno je misliti na bolesti nakupljanja jer su njihovi simptomi i znakovi Cesto
nespecifi¢ni a pravovremena dijagnoza dovodi do ranog lije¢enja te moze pomodi pri izbjegavanju akutnih i
kroni¢nih komlikacija te omogucditi pacijentima normalan zivot.
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