SOUHRN

UVOD: Hereditarni hemochromatéza (HH), jedno z nejCastéjSich dédi¢nych onemocnéni
euroamerické populace, je onemocnéni zpusobené zvySenou absorpci zeleza ze stieva bez
ohledu na vysi jeho aktudlni zdsoby v organismu, nadbytecné zelezo se uklada v tkanich a
organech a je pfiCinou jejich vyznamného poskozeni. Lécba HH spociva v pravidelnych
odbérech krve, aktivace erytropoézy vede k utilizaci nadbytecného zeleza a k normalizaci
jeho zéasob. Standardnim zplisobem odbéru krve jsou venepunkce, alternativni metodou s
moznosti odbéru ndsobného mnozstvi erytrocytli pii jednom vykonu je erytrocytaferéza.
Cilem vyzkumu bylo vytvofit soubor nemocnych s nové¢ diagnostikovanou HH, aplikovat
erytrocytaferézy, ovéfit jejich Gi¢innost, optimalizovat a standardizovat 1é¢bu s cilem snizit u
pacientii hladinu feritinu v indukéni fazi lécby pod 50 pg/l a nasledné udrzovat hladinu
feritinu pod 100 pg/l v udrzovaci fazi.

SOUBOR NEMOCNYCH A METODIKA: Soubor nemocnych byl vytvofen ve
spolupraci s hepatologickymi pracovisti hradeckého regionu, testovanim ptibuznych pacientli
s HH a screeningem darct krve. Pro erytrocytaferézu byl pouzit pristroj Haemonetics MCS+
(Haemonetics Corp., Braintree, MA, USA), jehoz SW dokéze ptizplsobit odbér erytrocyti na
miru kazdému pacientovi. Odbéry v indukéni fazi byly provadény s planovanym intervalem
10-14 dni mezi dvéma odbéry s cilem odebrat pfi kazdém vykonu 25-35 % z celkového
mnozstvi erytrocytii pacienta (TEV, total erythrocyte volume). V udrzovaci fazi byly EAF
provadény individudln€ v zavislosti na rychlosti vzestupu hladiny feritinu.

VYSLEDKY: Erytrocytaferézou bylo 1éeno celkem 47 nemocnych (37 muzi a 10 Zen),
pramérny vék v dob¢ zahdjeni 1é¢by byl 52 let. 33 pacientu bylo nositeli homozygotni mutace
C282Y, 4 pacienti byli homozygoti H63D, 3x heterozygot C282Y/H63D. Pramérna hladina
feritinu ptred zahajenim 1écby byla 1429 ng/l, 51 % pacientl mélo hladinu feritinu nad 1000
pg/l. Celkem bylo hodnoceno 1086 erytrocytaferéz, 501 v indukéni fazi a 585 v udrzovaci
fazi. V induk¢ni fazi bylo pfi jedné EAF odebrano primérné 532 ml erytrocyt (550 ml u
muzl a 464 ml u Zen), coz predstavuje odbér 26,5 % TEV u muzt a 31,6 % TEV u Zen.
Lécbu v indukéni fazi dokoncilo 42 pacientl, u 5 pacientl nebyla lé¢ba dokoncena (zdravotni
divody, odste¢hovéani, timrti). U pacientl s dokoncenou lécbou klesla primérnd hladina
feritinu na 26 pg/l, u vSech bylo dosazeno poklesu hladiny feritinu pod 50 pg/l. U 10,4 %
vykonil Vv indukéni fazi a u 6,8 % vykonl v udrZovaci fazi byly zaznamenany neZadouci
reakce: lehké vazovagalni reakce nebo lehké projevy citronanové toxicity. Pouze 2 reakce
byly klasifikovany jako stfedné téZké (1x hypotenze a 1x citronanova toxicita). UdrZovaci
1écbu podstupovalo celkem 33 pacientd, podle rychlosti vzestupu hladiny feritinu se
prorvédvély 1-3 erytrocytaferézy rocné.

ZAVER: Erytrocytaferéza je ulinnou, bezpeénou a dobie tolerovanou metodou 1é¢by
pacientl s HH, coz plyne z analyzy zkoumaného souboru, ktery je jednim z nejvétSich
publikovanych soubort o 1écbé HH. Cile vyzkumu byly beze zbytku splnény, byly ziskany
dal§i poznatky mimo plvodni zdmér: vyznamnost sledovani feritinu jako jednoduchého
parametru v prevenci vyznamného snizeni zasob zeleza u prvodarcti jesté pred jejich vstupem
do darcovstvi krve a krevnich sloZek.



