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IGIMTA SFEROCITOZE. KLINIKINIS ATVEJIS IR
LITERATUROS APZVALGA

Darbo autoré. Giedré KEMEZYTE (IV kursas).

Darbo vadové. Asist. dr. leva Jira PAULAVICIENE, Vilniaus universiteto Medicinos
fakultetas, Klinikinés medicinos institutas, Vaiky ligy klinika

Darbo tikslas. ISanalizuoti naujagimystés laikotarpiu diagnozuotos jgimtos sfe-
rocitozés klinikinj atvejj ir apZvelgti naujausig su Sia liga susijusig literatira.

Jvadas. Jgimta sferocitozé — pirma pagal daznj Siaurés Europoje ir trecia pasaulyje
jgimtos naujagimiy hemolizés priezastis. Ligg sukelia paveldimi pakitimai bet kuriame
iS keliy geny, atsakingy uz eritrocity membranos baltymus ir citoskeletg. Sutrikus
membranos baltymy funkcijai, sutrinka Na+ ir vandens pusiausvyra, todél eritrocitai
tampa sferiniai ir greiciau suyra. 75% atvejy liga paveldima autosominiu dominantiniu
badu. Klinika pasireiskia jvairiai — nuo visiskai besimptomeés ligos eigos iki dar gimdoje
atsirandancios vaisiaus vandenés. Norint laiku pradéti tinkama paciento gydymg ir ste-
béjima, labai svarbi savalaiké ligos diagnostika. Nepaisant didelio Sios ligos paplitimo,
neretai ji diagnozuojama paveéluotai, kartais net ir suaugusiyjy amZziuje.

Atvejo aprasymas. Pacientas — 15 pary amziaus moteriskos lyties naujagimis
atvyko j V§] Vilniaus universiteto ligoninés Santaros kliniky (VUL SK) Naujagimiy sky-
riy su Panevézio ligoninés neonatologés siuntimu tolesniam istyrimui ir gydymui deél
uZsitesusios geltos. Gyvenimo ir ligos anamnezé: naujagimis gimé is Il néStumo ir gim-
dymo, 40 sav. gestacinio amZiaus, naturaliais takais, buklé pagal Apgar jvertinta 9-10
baly, gimimo svoris 3504 g, tigis 51 cm. Mamos kraujo grupé A Rh D teig., naujagimio
A Rh D neig. 1,5 paros amZiaus naujagimis pagelto, nustatyta bendro bilirub. konc.
300,9 umol/Il, taikyta fototerapija, lasiné skysciy infuzija. Gelta ir bilirubino koncen-
tracija sumazéjo, taciau nutraukus fototerapijg vél ryskéjo hiperbilirubinemija, todél
fototerapija su nedidelémis pertraukomis taikyta 10 pary. Maksimali bendro bilirubino
koncentracija (vyraujant netiesioginiam bilirubinui) buvo 2 pary amziaus 402,1 umol/I,
minimali, taikant fototerapijg, 285,3 umol/I. Atvykus j VUL SK Naujagimiy skyriy, nau-
jagimio biklé buvo vidutinio sunkumo, oda blyski, gelsva, nuo gimimo priauges 6 g
svorio. Atliktuose tyrimuose stebéta sunkaus laipsnio anemija (Hb — 71 g/I, eritrocity
2,24 x 1012/1), sumazéjes MCV (86,2 fl), retikulocitozé (5,62 %), kraujo tepinélyje rasta
10% sferocity. Taip pat stebétas padidéjes feritino kiekis (1352 pg/l), netiesioginé hiper-
bilirubinemija (bendras bilirubinas 335,7 umol/l, tiesioginis bilirubinas 28,34 umol/l),
tiesioginé ir netiesioginé Kumbso reakcijos neigiamos, Kell Ag neig., anti—Airanti—B
antikliny nerasta. Téekmés citometrijos tyrime vidutinis fluorescencijos intensyvumas
(MFI) lyginant su sveiko donoro krauju mazesnis apie 62,93 % (MFI >20% — sferocitozei
bldingas pokytis). Remiantis klinika ir atliktais tyrimais, naujagimiui diagnozuota jgimta
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sferocitozé. Skirtas gydymas: dvi eritrocity maseés transfuzijos su keturiy dieny per-
trauka (15 ml/kg), 5 paras taikyta fototerapija, folio r. 0,5 mg 2 k/d per os. Dinamikoje
naujagimio buklé Zymiai pageréjo, pradéjo gerai valgyti, tapo aktyvesnis, stabilizavosi
Hb, isbléso gelta, uzbaigta fototerapija, 28 pary amZiaus patenkinamos biklés iSrasytas
j namus. Nuo gimimo buvo priauges 526 g svorio, iSmatuota bilirubino konc. per odg
sieké 108 umol/I.

Po 10 dieny tévams pastebéjus, jog kudikis vangesnis, blyskus, prastai Zindé, pa-
kartotinai stacionarizuotas j Panevézio ligonine. 42 — trg gyvenimo parg Hb sumazéjus
iki 80 g/, pacientui atlikta eritrocity masés transfuzija (3 —ioji nuo gimimo).

PoiSrasymo is stacionaro mergaité sekama vaiky hematology, rekomenduojamas
vit. D3, folior., vit. B12 skyrimas p/os, buvo atliktos dar 3 eritrocity masés transfuzijos
(64, 96 ir 133 gyvenimo paromis — i viso 6 eritrocity masés transfuzijos nuo gimimo).
Prie$ 5 —3ja transfuzijg buvo paimtas kraujas naujos kartos sekoskaitos tyrimui, laukia-
ma genetiniy tyrimy rezultaty. Pacientés kraujo tyrimuose iSlieka hemolizinés anemijos
pozymiai — anemija, retikuliocitozé, sumazéjes haptoglobinas, padidéjes bilirubinas,
vyraujant netiesioginiam.

ISvados. |gimta sferocitozé gali lemti sunkig naujagimio bukle. Stebint uZsitesu-
sig gelty, netiesiogine hiperbilirubinemijg, rySkéjancig anemijg, svarbus nuodugnus
ligonio iStyrimas. Ankstyva ligos diagnozé leidZia uztikrinti adekvaty paciento stebéjima
ir gydyma bei iSvengti galimy komplikacijy.

Raktazodziai. |gimta sferocitozé; hemolizé; gelta; anemija; naujagimis; eritrocity
masés transfuzija.
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