KAZUISTIKY

MUDr. Jana Vydlakova EGENNETE gﬂtsaurfg‘if-ife




Autoimunitni onemocnéni a gravidita

e zasadni role imunitniho systému
* cil: donoseni zdravého plodu
. lpoméru Th1:Th2 - udrzeni téhotenstvi
- vliv na Al onemocneéni

* Thl choroby- mozné zlepseni priznaku béhem téhotenstvi, ale... mozny
relaps po porodu

e X Th2 dominantni choroby- hrozi zhorseni
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Na cem zalezi tvorba Thl nebo Th2 cytokinu v tkani?
* lokalné produkované cytokiny —IL12 (Th1) x IL10, IL4 (Th2)
* dendritické bunky (DC1, DC2)- DC1...Th1l x DC2...Th2 odp.
e charakter a mnozstvi antigenu
* geneticka predispozice — genove polymorfizmy

* nastaveni imunitniho systému v casném postnatalnim obdobi
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Fyziologicka gravidita je Th2 dominantni dej.....

Th2

humoralni odpoved
obrana proti parazitim
alergické reakce
Astma bronchiale
Atop. ekzém

SLE

Pemphigus

Thl

protektivni imunita
pozdni precitlivelost

Revmatoidni
artritida

RS, Psoriasa
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SLE

e reprodukcni obtize

* rizikova gravidita

Figure 33-3 Case Studies in Immunol

e komplikace kloubni, kozni, lupusova nefritida, cytopenie,
antifosfolipidove protilatky

e zvysene riziko preeklapsie, arter. hypertenze, abortu, predcasneho
porodu, nizke porodni hmotnosti, IUGR

* Anti Ro/SS-A, anti La/SS-B-vrozeny AV blok
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SLE terapie

e prednizolon + nefluorované glukokortikoidy
* nizka davka aspirinu
» Azathioprin, cyclosporin A (studie 0)

VVVVVVVV

* Kl mykofenol%fetil, MTX
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SLE kazuistika C. 1

zena 1983, SLE od 17 let s mnoha rizikovymi faktory

Pozitivita anti ds DNA, ANA homogenni, RF, anti CCP, anti nukleosomy, ENA panel,
trombofilni mutace MTHFR heterozygot, nefritida, kozni ulcerace, motylovy exantém
intermitentné

FA: Prednison 20mg-30mg/d, Metoject 15mg/tyden
St. P. tézke lupusové nefritide 2014, poté 5 davek Benlysta, efekt O
2015 Mabtera (rituximab), sekundarni B bunécny imunodeficit
CD3 81.5%(63.0...85.0)
CD19 0.0%(7.0...23.0) VL
CD4 26.1%(31.0...57.0)L
CD8 50.1%(19.0...48.0)H
CD16+56 173 % (5.0...26.0)
— herpes genitalis recidivujici, respiracni infekty, sinusitidy
m) SCIG s.c. 10ml (1,6g)/2T domdci terapie + acyklovir 800mg/d
mmm) Vvyznamne zlepseni, snizeni frekvence infektu
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SLE kazuistika ;ﬂ

* Po zlepSeni stavu — zajem o graviditu !!!

* Lab: ANA IF ++++ homogenni

e ENA-SS-A-Ro60 pozitivni, ENA-SS-A-Ro52 pozitivni

*  ENA-SS-B pozitivni, ENA-Sm neg, ENA-U1RNP neg , ENA- Scl-70 neg
e a-dsDNA IF ++++, RF 54 klU/I (0-30), a-histony + pozitivni

* a-nukleosomy 57.7 kRU/I (<£19.9) __
 ANCA IF neg, a-MPO ELISA 0.89 kU/I (<4.99 ), a-PR3 ELISA 1.35 kU/I (<4.99 ), a-centromera neg, anti-Jo neg
e CIK0.4IPCIK vazbou Clg< 1.2 mg/l (<4.4)

* CRP6.1mg/l, C3,C4 N, TSH 1.43mIU/I

* a-kardiolip.sc,a-b-2GPl IgM , a-b-2GPI IgG , a-PS IgM,_a-PS IgG, anti Pl IgM , anti Pl IgG...neg

* 3-PCNA neg

* Leuko 7,8. 10" 9/I, neutro 6,8.1079/I, lymfo 0,6.1079/I(L), ery 4.94.10712/I, Hb 129, trombo 125, zakl. biochemie v normé
* Leiden neg, Fll neg, MTHFR heterozygot
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SLE kazuistika

e Uprava medikace neslucitelné s graviditou:

| davky Prednisonu az na 10mg/d srpen 2016

* postupné vysazeni MTX listopad 2016 — wash out perioda do 1/2017

e s.c. imunoglobuliny 1,6g/tyden dale 1x tydné

* Plaguenil tbl 2x1, Herpesin tbl 400mg 1x1, Anopyrin tbl 100mg/d, Vigantol

Ocekavané reprodukcni obtize pri zakladni diagnose....

e 3/2017 pacientka otéhotnélal!

 klinické obtize, exacerbace béhem gravidity prakticky 0 (Th2....)

Clen skupiny

FutureLife

=GENNET=




SLE kazuistika

 \V 39.tt porodila zdravého chlapce, 2995g, 49cm, bez AV bloku
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SLE kazuistika C. 2

Zena 1981
LéCena v IVF centru — manzel DM l.typu, astenozoostermie
NO: poslana hematologem pro leukopenii, neutropenii, sternalni punkce s
normalnim nalezem, fototoxicky exantém??
primarni sterilita, st. p. 3x KET bez gravidity
RA: O
GA: menarché 13 let, nepravidelny MC, dg. PCO 2014, 2008 konizace Cipku
OA: vysoka nemocnost v détstvi, 2017 AIT na substituci, panicka porucha
FA: Euthyrox 50ug 1-0-0, Citalec 20mg 1-0-0, Utrogestan 0-0-2 10 d/M
Nekurak
Obj: normalni interni nalez
VysSetrena revmatologem === dg. susp. SLE s rysy UCTD
—— bez nutnosti terapie, bez nutnosti zakazu dalSiho IVF
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SLE kazuistika C. 2

e poprveé do nasi ambulance —jiz po 6x nezdareném KET!!!!
e klinické obtize SLE typu prakticky neprokazany, ale ...

vyznamny Al l[aboratorni syndrom!

x prvni kazuistiky
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SLE kazuistika C. 2

e C31.57g/l;:C40.24 g/

* leuko 2.1 x1079/I; neutro 0.690 x1079/I; lymfo 1.190 x10”9/I; mono 0.200 x1079/I; eosino
0.000 x1079/1; baso 0.010x1079/I; ery 4.44 x10712/1; Hb 139 g/I, MCV 88.7 fl; MCH 31.3
pg; MCHC 353 g/I: trombo 183 x1079/I;

e fibrinogen 3.6 g/l; DDi 0.85 mg/| FEU

* CIKO0.2 IP; CIK C1lg 27.1 mg/l; ANA IF +++ pozitivni, zrnitd ; ENA-SS-A-Ro52 silné pozitivni ;
ENA-SS-A-Ro60 silne pozitivni ;ENA-SS-B hranicni ; ENA-Sm negativni ; ENA-U1RNP
negativni ; ENA-Scl-70 negativni ; anti Jo negativni ; anti dsDNA IF negativni

* Centromera negativni ; Histony slabé pozitivni ; PCNA negativni, anti nukleosomy 44
KRU/I(0-19.9)

e Endokrinologie TSH 1.43 mIU/I

« AMH 2,8, ASA negativni, anti ZP negativni, anti ovaria negativni
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SLE kazuistika C. 2

* revmatolog: Plaguenil 200mg 1xd prekoncepcné pro susp. incip. UCTD s rysy SLE
* imunolog: Medrol4mg/d prekoncepcéné — event. i béhem gravidity

* Euthyrox 25ug/d, Utrogestan 2-0-2 (do 12.tt), Citalec 20mg 1xd !!

........... spontanni koncepce

 disp. poradna pro rizikové pacientky
e od Il. trimestru pfidan ASA 50mg/d

e planovany porod na 39.tt
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KAZUISTIKA ¢.3 Transplantace délohy

Zzena 35 let

Rokitansky syndrom — aplazie uteru (ledviny)

schopna IVF fertilizace - surogatni materstvi

- transplantace uteru

Anamnéza:

RA: O

OA: dg pri explorativni LSK v 15letech- pro primarni
amenorheu

Abusy: kurdk 10/d od 25 let

AA: 0

A =GENNET:=

Obj.:interni nalez v normeé
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Tx delohy

* NO: vysetreni pred zarazenim na WL pro Tx
delohy od kadaverozniho darce (IKEM)
k vyloucCeni infekce herpes simplex

 behem roku 2017 stimulace, nasledné OPU a zamrazeni ee
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Tx delohy

* vylouceni fokusl (stomatolog, USG bricha, rtg S+P, echo) — vSe negativni dle dokumentace
e Lab. KO + dif.: leukocytoza 12.1079, nezralé granulocyty,F\W 30/78
e Hyper IgM 6.93g/1 (0,33-2,93)
* Snizené podtridy IgG1,lgG2, celkové 1gG hrani¢ni 7g/l (5,5-16,3)
* IgA 0.61 (0,65-4,21)
* Panel autoprotilatek ANA, ENA negativni, anti ds DNA IF +-, ANCA negat
 C30.76(L), C4,CIKv norme
e FACS: CD19lymfo absolutné 3450.1076/1 (109-532), relativné 64% (7-23%)

* suspektni B-CLL?

* Dovysetreno imunoelfo — paraprotein vyloucen ze séra i moci

* Dovysetfena imunofenotypizace lymfo k vylouéeni klonality v UHKT — negativni !11!
e HSV —jen minuld infekce (plvodni dlvod vysetreni ©) _ _
=GENNETE=
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Tx delohy

* Lab. zavéer: Polyklonalni B lymfocytoza asociovana s hyperigM bez pritomnosti
paraproteinu

!

e Zatim pozastaveno zarazeni na WL — vyznamné imunopatologicky terén

&S

* Diskrepance abnormalné vyborného
klinického stavu

22222272
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Tx délohy

e ,Zuby, pohroma .... !”

= ? znovu sanace odontogenniho fokusu, ATB terapie, kontrolni lab. vySetreni

— pak event. zarazeni na WL, event. transplantace
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Dékuji Vam za pozornost.

MUDr. Jana Vydlakova G E N N ET %ﬂt?&urgly.ife



