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Fels6 ugroiziilettel kommunikalo
csontcysta sebészi kezelése stulyos
A-haemophilias betegen
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A szerz8k egy ritka antitestpozitivitdssal jaré VIII.-faktor-hidnyos beteg esetét ismertetik, akinél fijdalmas mozgas-
korldtozottsagot okozé bokaiziileti bevérzések jelentkeztek 2—3 hetes gyakorisiggal. A beteg MR-felvételei alapjan
diagnosztizaltik, hogy a bal tibia distalis végét és a belbokat is besz(ir§ cysta a tibiotalaris {zfelszint erodalva kis nyi-
lason 4t kommunikdl a fels§ ugroéiziilettel. A cysta mérete, lokalizaciéja miatt fennallt egy iziileti felszint is érint§
patologias torés veszélye. A beteg kezelését a hidnyzé véralvadasi faktor ellen a szervezetében magas koncentraciéban
képz8d§ autoantitestek nehezitették. A torésveszély és a recidiv bevérzések megsziintetése érdekében a cysta feltird-
sa, faldnak kikapardsa és az tireg csontallografttal torténd kitoltése mellett dontottek. A miitét alatt és a posztoperativ
szakban a beteg rekombindns faktorkészitményt kapott, a szokdsos thromboprophylaxis mellett. A vérzéses kompli-
Kkacié jelent8s kockdzata ellenére a betegnek sem vérzéses, sem thromboembolids szovédménye nem volt, miitéte 6ta
fels§ ugroiziileti haemarthrosisa sem ismétl6dott. A szerz6k az eset ismertetésével felhivjdk a figyelmet erre az élet-
mindséget megnehezitd ritka betegségre, az ellitisihoz sziikséges komprehenziv haemophiliakdzpontokra és az
osszehangolt multidiszciplindris kezelés fontossigara.
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Surgical treatment of a juxtaarticular bonecyst communicating with the ankle
joint in a severe haemophilia A case

The authors report the case of a 19-year-old male patient with inhibitor-positive factor VIII deficiency. The patient
had painful, limited range of motion and swelling in the left toe, due to haemarthrosis 1-2 times a month. The MR
images depicted a bone cyst penetrating into the tibiotalar joint space at the distal end of the left tibia. Due to the
size and localisation of the cyst, there was a high chance of a pathological fracture with a potential intraarticular com-
ponent. The clinical scenario was complicated by the high level of antifactor VIII antibodies. To prevent pathological
fracture and stop the recurrence of haemarthrosis, the authors decided to debride the cavity and fill it with bone
chips. During the operation and the postoperative period the patient recieved recombinant clotting factor substitu-
tion and standard thromboprophylaxis. Despite the high risk of bleeding complication, the patient had neither bleed-
ing nor thomboembolic complication. Further bleeding into the joint space has not been reported by the patient
since the surgery. The authors aim to draw attention to this rare, but significant disease, the role of the haemophilia
centers and the importance of the coordinated multidisciplinary treatment.
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Roviditések

APCC = (activated prothrombin complex concentrate) aktivalt
protrombinkomplex-koncentritum; autoAT autoantitest;
IgG = immunglobulin-G; MRI = (magnetic resonance imag-
ing) magnesesrezonancia-vizsgilat; PCC (prothrombin
complex concentrate) protrombinkomplex-koncentritum;
rFVIIa = (recombinant activated factor VII) rekombinans akti-
valt VII. faktor; rtg = rontgen

A haemophilia egy X-kromoszémahoz kotott, recessziv
orokl6dést véralvadasi zavar [1]. Leggyakoribb formaja
az A-tipustt haemophilia, amelyet a VIII. alvadasi faktor
csokkent szintje okoz. Minden 5000 fitgyermek koziil
[2] egynél alakul ki a betegség. Kevésbé stlyos esetekben
az alvaddsi id6 megnyuldsaval, kisebb baleseteket kovets-
en a haematomadk elhtizodé felszivodasaval jarnak. Sa-
lyosabb esetekben az iziiletekbe és izmokba torténd
spontan bevérzések is el6fordulnak. Hazankban ez ut6b-
biak megel6zésére a legkorszertibb prophylacticus
szubsztiticiot is bevezették, ugyanakkor az ,on de-
mand” (kérésre) mddszer létjogosultsiga is valtozatlanul
fenndll. A faktor pétlasira nagy tisztasagt plazma- és re-
kombindns készitmények allnak rendelkezésre. A szubsz-
tithicios kezelést jelentGsen megneheziti, sok esetben
lehetetlenné teszi, ha a szervezetben faktorellenes anti-
testek, ugynevezett inhibitorok képzddnek. Ezek az
A-haemophilia esetén a VIII. faktor ellen képz&dé
polyclonalis magas affinitdsd immunglobulin-G (IgG)-
tipust antitestek.

Az inhibitorképz6dés ritka, a stlyosabb és kozépsualyos
A-haemophilia esetén gyakoribb a megjelenése [3]. A
stlyos A-haemophilia-esetek 20-30%-anal keletkeznek
VIII.-faktor-ellenes autoantitestek [4]. Ezen autoanti-
testek kimutatdsa a Bethesda-inhibitorteszt segitségével
torténik. Minél magasabb az inhibitortiter, annal stlyo-
sabb a kérkép. Az alacsony titerrel jir6 inhibitoros ese-
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tekben a gyakoribb VIII.-faktor-pétlas is elegend6 lehet
a megfeleld vérzéscsillapitas eléréséhez. A magasabb tite-
rd, stulyosabb esetekben azonban a gyakoribb poétlis elle-
nére az autoantitestek semlegesitik a beadott faktort.
Eletet veszélyeztetd vérzés esetén plazmaferézissel vagy
immunadszorpcids technikaval eliminalhaték ugyan a
gatlotestek, ez a megoldis azonban csupan atmeneti, mi-
vel a beadott faktor ellen napok alatt ismételten nagy
mennyiségben autoantitestek jelennek meg. Ilyenkor al-
ternativ kezelést célszerd alkalmazni (bypassterdpia) [5],
figyelembe véve a vérzés stlyossigit, a beteg életkorat,
inhibitorkarakterisztikajat, vagyis a beteg egyéni farma-
kokinetikai sajatossiagait. Mind a haemophilia A- és
B-tipusanal a bypassterapia a felsorolt 2 készitmény add-
sanak valamelyikét jelenti, legyen az aktivilt protrombin-
komplex-koncentritum (APCC) vagy a rekombindns
aktivalt VII. faktor (rFVIIa) adasa.

Az alvadési szempontbdl nem megfeleléen bedllitott
és visszatérGen az iziiletbe tord vérzéses hemofilids bete-
gek esetén hossza tavon az iziileti porc rapid kirosodasa,
pusztulasa kovetkezik be, melynek megoldasara a proté-
zisbetiltetés jon szoba. A recidiv bevérzések soran célizii-
letek jonnek létre, ami azt jelenti, hogy altaliban ugyan-
azon iziiletek véreznek be ismétl6dé jelleggel. A vérzések
gyakorisaga szerint a térd-, a konyok- és a bokaiziiletek
vannak kitéve a hemofilids arthropathidnak [6]. Az {ziile-
ti kirosoddsok kovetkeztében fijdalom, deformitas és az
iziiletfunkcié vesztésének markans progresszidja figyel-
het6 meg. Amennyiben a deformitas és a panaszok mér-
téke mar nem engedi meg azok konzervativ kezelését,
ugy az iziilet protetizaldsa, illetve amennyiben ez nem
lehetséges, az iziilet elmerevitése a valasztandé modszer
[7].

A 19 éves, ersen talsalyos (BMI = 35) férfi beteget a
harom honapja tartd, heti rendszerességgel jelentkezd
bal boka tiji fijdalmas duzzanata miatt utaltdk intéz-

1. dbra

| A bal boka preoperativ anterioposterior réntgenfelvétele (A), oldalfelvétel (B)
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ményiinkbe. Kétéves kora ota ismeretes a hemofilidja.
A rendszeres bevérzések a felsé ugroiziilet jelentés moz-
gasbeszkiilését okoztak. A mozgistartomany nagymér-
tékben besziikiilt a fijdalom és a nagymértékd karosodds
miatt.

Mobdszer

A betegnél a rontgenfelvételek (1. 4bra) a bal tibia dista-
lis végének cystosus elviltozasit mutattik, amely felve-
tette a cysta lumenének és a felsé ugréiziileti tér kozotti
kommunikaciénak a gyantjat. Ennek pontosabb megité-
lésére MRI-vizsgilat tortént (2. dbra), amely a gyanit
alatamasztotta. A preoperativ kivizsgalasok részeként
Bethesda-teszt késziilt, amelynél diagnosztizalasra kertilt
a VIII. faktor elleni magas titer(i inhibitorszint. Mivel a
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farmakokinetikai vizsgalatok alapjan a beteg immunolé-
giai szempontbdl alkalmatlan volt az APCC-bypass-ke-
zelésre, a betegnél a jelentSsen dragabb modszer, a re-
kombinans VII. faktor pétldsa keriilt alkalmazasra.

A litott képek alapjan a benignus morfol6giit mutatd
differencidldiagnosztikai szempontbdl elsGsorban a he-
mofilids csontcysta és a juxtaarticularis csontcysta lehet6-
sége mertilt fel. Nem volt kizarhat6 azonban egy esetle-
ges Oridssejtes csonttumor vagy aneurizmas csontciszta,
noha a rendszeres bevérzések inkabb hemofilids csont-
cystara utaltak.

Eredmények

Az inhibitoros beteg folyamatosan ismétl6dé iziileti be-
vérzéseinek kezelésére a legtobb esélyt a miitéti beavat-
kozas jelentette. A rekombindns VII. faktornak a meg-
felel6 hemosztezioldgiai perioperativ  szubsztitacids
protokoll alapjan bedllitott addsat és a szokdsos preope-
rativ matéti el6készitést kovetGen elvégeztiik a beavat-
kozast. A cisztat feltartuk, és falinak gondos eltdvolitdsat
kovetSen az iireget csontbankbdl szirmazd fagyasztott
femurfejbdl nyert spongiosus csontallografttal toltottiik
tel (3. abra). A feltirds sorin endoszkopos eszkozzel is
cllendriztiik a kommunikdciét a fels6 ugréiziilet és a
cysta lirege kozott (4. abra). A posztoperativ idszakban
a betegnél szigora tehermentesitést rendeltiink el az {zii-
leti terhelési felszinhez kozeli elhelyezkedésre valéd tekin-
tettel 4 hétre, majd tovabbi két hét részterhelést enged-
tiink. A miitétet fél évvel kovets rontgentelvételeken (5.
dbra) a beiiltetett csont teljes értékd atépiilését észleltiik,
amely lehet6vé tette az iziilet teljes teststly melletti hasz-
nalatit . Az ilyen mtétet kovetSen a leggyakoribb szo-
védmények az elhtizd6do sebgyogyulas és az allergids re-
akciok [8], melyek koziil betegiinknél egyik sem fordult
el6. A mitét 6ta fijdalmai megsziintek, bevérzései, bo-
katdji duzzanatai nem ismétlédtek.

2. abra A bal boka preoperativ MRI-képei, melyeken jol lithat6 a cysta
kommunikaciéja az iziileti réssel (piros ellipszis [A], T2-stlyo-
7ds), valamint a cysta septummal elvalasztott cavuma (sdrga nyil
[B], T1-stlyozis)

3. 4bra

| Posztoperativ 0. nap: a bal bokaiziilet anterioposterior réntgenfelvétele (A), oldalfelvétel (B)
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4. dbra Endoszképos intraoperativ kép; a szonda hegyénél (nyil) a cysta

irege a felsé ugroiziilettel kommunikal

5. abra A bal boka féléves posztoperativ anterioposterior rontgenfelvé-

tele
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Megbeszélés

A vérzési zavarok koziil az A-tipustt haemophilia fordul
el6 a leggyakrabban. Kezelésének komoly nehézségeket
okozé komplikicidja a gitldantitest-képz&dés a potlasra
adott faktorral szemben. Ezeket a betegeket a haemophi-
lia centrumokkal szoros egyiittmikodésben ajanlatos ke-
zelni. Esetiink is azt példdzza, hogy az ezeket a betege-
ket érint§ sebészi beavatkozdsok sordn elengedhetetlen a
tarsszakmak interdiszciplindris egytittmakodése.

Anyagi tamogatis: A kozleménnyel kapcsolatos kutato-
munka anyagi timogatasban nem részesiilt.

Szerzdi munkamegosztds: K. K.: Irodalomkutatds, a kéz-
irat elkészitése. B. L., A. I.: Az operaci6 végzése, a sz0-
veg szakmai lektorildsa. A cikk végleges valtozatit mind-
hirom szerz§ elolvasta és jovahagyta.

Evdekeltségek: A szerz8knek nincsenek érdekeltségeik.
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