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VYBER Z TISKU
A ZPRAVY O KNIHACH

Clinical aspects and pathogenesis of congenital dyserythropoietic
anemias: from morphology to molecular approach

Achille lolascon, Maria Rosaria Esposito, and Roberta Russo
Department of Biochemistry and Medical Biotechnologies, University of Naples Federico I, Naples; and CEINGE

Biotecnologie Avanzate, Naples, Italy

Prace vyhodnocuje soucasny stav novych poznat-
ki v oblasti vrozenych dyserytropoetickych anémii
(CDA). Ruzné typy byly dfive definovany podle odchylek
v morfologii erytrocytd a v poméru erytropoetické fady
v kostni dfeni. Z nich vychazela Klasifikace typli CDA
I1- CDA1V avariant. Nové technologie studia genovych
odchylek umoznily ukazat, Ze tyto choroby maji rtizné
genetické odchylky a molekularni mechanismy, kte-
ré indukuji abnormalni bunéénou maturaci a déleni
buneék erytropoetické fady. Prace pfindsi novy pohled
zaméfeny predevs$im na dva nejcastéjsi typy: CDAIa
CDAIIL. Epidemiologicka data uvadéji velky pocet pripa-
dt: 712 ze 614 rodin v Némeckém registru (German CDA
Registry) az do prosince 2011. V Italském CDA registru
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bylo zarazeno 206 pripadi ze 183 rodin. Prace pfedkla-
da podrobny pohled na klinické a laboratorni nalezy,
poznatkli spoc¢iva v molekularni genetice a patogene-
zi CDA typu I a typu II a variant. Autofi uzaviraji, ze
nové pokroky ¢astecné osvétluji patogeneticky podklad
maturacni zdstavy u nejcastéjsich typt CDA. Zlustava
vSak oteviena fada dalSich otazek pro budouci studie,
které by mohly prokazat uzitec¢nost pro definovani pa-
togenetickych mechanismi a mohly vést i k moZnosti
nového terapeutického pristupu.

Prof. MUDr. Otto Hrodek, DrSc.

New autoimmune diseases after cord blood transplantation: a retrospective
study of EUROCORD and the Autoimmune DiseaseWorking Party of the
European Group for Blood and Marrow Transplantation
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Tato rozsahld retrospektivni studie pfinasi vysledky
podrobné analyzy incidence, rizikovych faktort a 1é¢by
novych autoimunitnich chorob (AD), ke kterym do-
chézi po transplantaci hematopoetickych kmenovych
bunék ziskanych z pupecnikové krve (CBT). Je to prvni
takto provedeny prizkum rozsdhlého souboru ptipadu.
Studie vychazi z kompletnich dat 778 pacientdi s CBT
provedenych v 37 centrech v 18 zemich. Z tohoto cel-
kového poctu pacientil vznikla u 52 pacientdl alespon
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jedna nova autoimunitni choroba po CBT v medianu
doby 212 dntl (rozmezi 27-4267). V kontrolni skupiné
bylo zbyvajicich 726 pacientli, u kterych nedoslo ke
vzniku AD po CBT. Postizeni pacienti byli v dobé CBT
mladsi a byli transplantovani castéji pro nemaligni
primarni choroby. Uvedena je kumulativni incidence
AD po jednom roce a po 5 letech. Nejcastéjsi AD byly
hematologické (AIHA, Evanstiv syndrom, autoimunitni
trombocytopenie, autoimunitni neutropenie). Pak na-
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sledujijina organova ¢i systémova onemocnéni. Price prevazné hematologické, autoimunitni onemocnéni.
uvadi dalsi souvislosti s CBT (engraftment, GVHD, Klinické a souvisejici aspekty vyzaduji dalsi pozornost
infekce pfi diagnéze AD), dale rizikové faktory pro avyzkum.

vznik AD, zplisoby 1é¢by a celkovy vysledek u pacientli

s AD. Autofi uzaviraji studii tim, Ze po CBT se mo- Prof. MUDr. Otto Hrodek, DrSc.
hou vzacné objevit nové potencialné zZivot ohrozujici,

Finding the origin of pulmonary emboli with a total-body
magnetic resonance direct thrombus imaging technique
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Prace predklada vysledky etiologické studie plicni- provedena v dobé od listopadu 2008 do tinora 2011.
ho embolismu (PE), cilené zaméfené na vznik, ptivod U vSech papientd byly sledovany vrozené a ziskané rizi-
a vyvoj, lokalizaci a rizikové faktory (studie PEDLAR). kové faktory, v€etné prevalence jednotlivych vrozenych
Cilem bylo urcit, odkud PE vznikla a zda vSechny PE trombofilnich stavil. Podrobna anayza ukazala, ze DVT
jsou doprovazeny hlubokou zilni trombézou (DVT). bylazjiSténa v méné nez poloviné vSech pacientii s PE.
Kdyz byla DVT ptfitomna, byla popsana anatomickd Autofiocekavali, Ze uvedenou metodou bude zjistitel-
lokalizace a pocet postiZenych Zil. K vizualizaci trombti na ve vétSiné pfipadi a v podstatné castéjsi lokalizaci
pouzili autofi novou vysoce citlivou techniku detekce v abdomindalni a panevni oblasti. Podrobné v diskusi
DVT pomoci celotélové magnetické resonance pfimého uvadéji 4 hypotézy pro mozny vyklad tohoto zjisténi.
zobrazeni trombu (MRDTI). Dale studovali rozsah ri-
zikovych faktoril u izolované PE a rozdil od rizikovych Prof. MUDr. Otto Hrodek, DrSc.
faktorti u PE se soubéZnou DVT. Studie zahrnovala 99
pacientll star$ich 18 let pfi prvnim zachytu PE. Byla
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