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Transfuzni pripravky
koncentraty erytrocytu — promyté (FR / SAGM)
koncentraty trombocytu - promyté (FR / PAS)
Klinicka plazma, pripadné kryoprotein - od zdravych
darcu krve s IgA deficitem
Krevni derivaty
IVIG - se snizenym obsahem IgA (Gammagard)

ostatni KD bez kontaminace imunoglubuliny (napf.
AT 111




IGA DEFICIT

nejcastéjsi typ imunodeficience

kavkazska populace s udavanou frekvenci vyskytu 1 : 600
rizna etnika - prevalence: od 1:155do 1: 18 550
sérova koncentrace IgA < 0,07 g/I

koncentrace IgM a IgG v norme

bez klinickych projevu

pri¢ina neni presné znama stejné jako u CVID
pravdépodobna mutace v useku pro Ill. tfidu HLA (6p21.3)

vzacné mutace v genu pro tézky retézec IgA (IGHA1, lokalizace 14932.33
nebo IGHA2, lokalizace 14932.33)

defekt - na Urovni kmenovych bunék
dédicnost autosomalné recesivni, znacny vliv vnéjsich faktoru

Notarangelo LD, Fischer A, Geha RS, et al. Primary immunodeficiencies: J Allergy Clin Immunol 2009; 124:1161-1178



IGA DEFICIT - KLINICKY OBRA

bez klinické symptomatologie

v pripadé klinické symptomatologie se IgA defekt poji s ¢astéjSim vyskytem
autoimunitnich chorob, alergiemi pripadné vétsSim sklonem ke vzniku
nadorovych onemocneéni

snizeni sérovych IgA pod hladinu 0,5 g/|

casto absence sekrecniho IgA

opakované infekce hornich i dolnich dychacich cest, nejvyraznéjsi v détstvi,
nasledovan alergickymi projevy

v dospélosti deficit IgA u systémovych autoimunit

sekrecéni IgA ve slizni¢ni imunité muze byt do jisté miry nahrazen sekre¢nim
IgM, vzacné IgG

osoby s IgA deficitem v laboratornich testech - zvySené kontroly zdravotniho
stavu.

Pan-Hammarstrom Q, Hammarstrém L. Antibody deficiency diseases. Eur J Immunol 2008; 38:327-333



| 4

I/
NAL

!E-
o

:

T
I

.
A

srpen 2013 CKTCH - indikace k TJ a TL
zena, 56 let, dg. progredujici polycystoza jater a ledvin
HLA A23; B41,50; Cwo; DRB1*04,07
komorbitidity
stp. tyreotoxik6ze s endokrinni orbitopatii
stp. strumektomii radiojodem (1999)
autoimunitni trombocytopenie
recidivujici Quinckeho edémem
stp. hemorhagické gastritidé (1993)
stp. opakovanych operacich cholesteatomU usi (1991 - 2009)
hypertenze, hyperurikémie
selektivni IgA deficitem (0,01 g/1; norma: 0,7 - 4,0 g/I)
pritomnost anti-IgA protilatek (18,79 U/ml; norma: O - 12,49 U/ml)

alergie na vceli jed, med, konzervacni prostredky potravin (kyselinu benzoovou)
a penicilin
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zari 2013 CKTCH - zarazeni pacientky na WL
5. dubna 2014 CKTCH
OTJ (piggyback technika)

TL (kadaverozni prava ledvina doprava) s pravostrannou
nefrektomii

darce - muz, nar. 1986 (28 let), DBD (Donation after Brain
Death)

HLA A2,68; B7,51; DR14,15; DQ5,6
v TTO FN Brno - pohotovostni sluzba navic

15:00 - 7:00 hodin ve vSedni dny

celé dny pracovniho volna

zajisténi proprani erytrocytl a trombocytl v non-stop rezimu
IgA deficitni plazma - ziskdana nakupem z TO KNL



KAZUISTIKA

pro vykon OTJ a TL bylo vyrobeno

6 TU erytrocytl, promytych (SAGM, systém sterilniho svarovani)

1 TD trombocytl, promytych (2,0 x 1011 plt, PAS, systém sterilniho
svarovani)

A TLHI1 L1 |AA|AAM: l~A ~
4 TU Klinické plazmy - igA def




POCET REALIZOVANYCH TJ V CKTCH BRNO




REALIZOVANYCH TL V CKTCH BRNO

POCE

70




KAZUISTIKA

Kk hemoterapii byly v souvislosti s operacnimi
vykony pouzity
3 TU erytrocytu, promytych

C20101400421990 (stari TP - 3 dny

)
C20101400421890 (stafi TP - 3 dny)
C20101400421590 (stafi TP - 3 dny)

3 TU klinické plazmy, IgA deficitni
C20411270246621 (stari TP - 22 mésice)
C20411270246622 (stari TP - 22 mésice)
C20411270246623 (stari TP - 22 mésice)
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z koncentratu erytrocytl z odbéru plné krve

stari maximalné 10 dnd od odbéru

pripojeni setu a vaku pro promyti s FR, systém - sterilniho svarovani

polovina FR je pridana k erys; po promyti a nasledné centrifugaci
(3 000 otacek/min, 10 minut pri +4°C) je FR odstranén odsatim

proces promyti je opakovan 2x

ve druhém supernatantu je provedeno stanoveni obsahu zbytkovych bilkovin
(pomoci kyseliny sulfosalicylové)

K promytym erytrocytim je pridano 80 ml roztoku SAGM
expedice na klinické pracovisté je provedena ihned po ukoncéeni vyroby
doba pouzitelnosti je 5 dnu od ukoncéeni promyti



darci - vyhradné muzi bez transfuze v anamnéze (prevence TRALI)

priprava z jednoho odbéru plné krve (plazma ziskana centrifugaci) nebo
aferézou s naslednym zamrazenim od darce s prokazanym IgA deficitem
Sokové zmrazeni - do jedné hodiny na teplotu v jadre -30 °C

skladovani pri teploté <-25 °C

uvolnéni z karantény po minimalné 180 dnech (vysledky opakovanych

povinnych testd TTI NEGATIVNI, souhlasné vysledky vySetfeni
imunohematologie - ABO, RhD, antierytrocytarni protilatky NEGATIVNI)

muz, bez transfuze v anamnéze, zdrav, nar. 1984, tél. hmotnost 79 kg,
darce krve od roku 2007, od 15.4.2008 bezprispévkovy darce plazmy, k
datu 19.8.2016 daroval plazmu 28x



dle definice

dle urceni

negativni

negativni

negativni

negativni

minimalné 40 g/jednotku

méné nez 0,5 g/jednotku

méneé nez 0,8 % erytrocytové masy

sterilni
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UKIA FN u sv. Anny, Pekarska 53, Brno

14.11.2008| 6.5.2009 |19.4.2012 | 1.6.2016 | 19.9.2013 | 9.5.2014 | 3.6.2016
1gG (g/1) | 16,50 15,41 15,76 16,18 16,69 16,39 16,97
IgA (g/1) | 0,01 0,01 0,02 0,01 0,01 <0,01 0,01

IgM (g/1)| 0,60 0,49 0,44 0,48 0,52 0,42 0,44
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UKIA FN u sv. Anny, Pekarska 53, Brno

14.11.2008| 6.5.2009 |19.4.2012 | 1.6.2012 |19.9.2013 | 9.5.2014 | 3.6.2016
1gG (g/1) | 16,50 15,41 15,76 16,18 16,69 16,39 16,97
IgA (g/1) | 0,01 0,01 0,02 0,01 0,01 <0,01 0,01

IgM (g/1) | 0,60 0,49 0,44 0,48 0,52 0,42 0,44




> 200 ml

>0,7 IU/ml

Ery < 6 x 10%/1, Leu < 0,1 x 10%/1, PIt < 50 x 10%/I

> 50 g/

< 0,05 g/I

zadné prosaknuti

Zzadné nezadouci zbarveni i srazeniny

uréeni skupiny

negativni

negativni (opakované po karanténé min. 180 dnu)

sterilni




KAZUISTIKA

hemoterapie pacientky s IgA deficitem a
pritomnosti anti-IgA protilatek nebyla provazena
vyskytem potransfuzni reakce (anafylaxe)

prubéh transplantace (5:40 hodin, pokles Hb
na 76 g/1) bez komplikaci

k dnesnimu dni pacientka zije
oba transplantované organy funguiji






