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Beta talasemija nestumo
metu: klinikinis atvejis
ir literaturos apzvalga

Santrauka

Talasemija yra dazniausia hemoglobinopatija. Jos paplitimas yra di-
dziausias tokiose endeminése maliarijos vietovése kaip Vidurzemio ja-
ros regionas, Afrikos subsachariné zona, Indija bei Pietryciu Azija. Ap-
skaiciuota, kad 5 % pasaulio gyventoju turi bent vieng talasemijos genu
aleli. Numatoma, kad XXI a. pirmoje puséje pasaulyje bus apie 900 000
kliniskai reikSmingu Sios ligos atveju. Liga skirstoma i alfa ir beta tala-
semijas. Pagal klinikine raiSka pastaroji skirstoma i mazaja, vidutine ir
didziaja. Talasemija yra paveldima liga, kuriai budingas genetinis be-
ta globino trakumas hemoglobino grandiniy sintezéje. Mazoji beta tala-
semija daznai diagnozuojama atsitiktinai ir klinikiniy simptomu gali
nebuti. Sergant vidutine ar didzigja talasemija, pacientus vargina bend-
ras silpnumas, matomi odos ir gleiviniu poky¢iai, blySkumas bei kiti
anemijai budingi simptomai. Beta talasemija néstumo laikotarpiu yra
susijusi su didesne savaiminiy persileidimu, prieslaikinio gimdymo,
aloimuniniu hemoliziniy anemiju, trombinés embolijos, vaisiaus augi-
mo sulétéjimo rizika. Kita vertus, moteru, serganciu beta talasemija,
néstumo baigtys motinai ir naujagimiui yra palankios, o patologijos daz-
nis néstumo laikotarpiu statistiskai reikSmingai nesiskiria nuo bendro-
sios populiacijos. Labai svarbu, kad néStuma priziaréty ivairiy specialy-
biy gydytoju komanda: akusSeris ginekologas, neonatologas, genetikas ir
hematologas.

Sio straipsnio tikslas — aptarti beta talasemijos etiopatogeneze, kli-
nika, diagnostika, beta talasemija serganéiu néséiuju priezitaros ir gim-
dymo taktika.

Mokslinés literaturos paieska atlikta PubMed, Medscape, Cochrane
Library, UpToDate medicininése duomenuy bazése bei specializuotoje in-
formacijos paieskos sistemoje Google Scholar.

Reiksminiai zodziai: beta talasemija, thalassemia minor, néséiuju
anemija, talasemijos gydymas, talasemijos diagnostika.

IZANGA

Beta talasemija yra grupé autosomi-
niu recesyviuoju badu paveldimu
kraujo ligu, kurioms badingas hemog-
lobino sintezés sutrikimas [1]. Sia liga
serga mazdaug 1 i§ 100 000 Zmoniy
[2]. Genetiniais tyrimais nustatyta
apie 200 mutaciju, galin¢iu sukelti ta-
lasemija, — daZniausiai tai yra taski-
nés mutacijos beta globulino genuose
[3]. Beta talasemija skirstoma i didzia-

ja (major), vidutine (intermedia) ir
mazaja (minor). Didziajai talasemijai
buadinga sunkiausia klinikiné eiga. Ji
diagnozuojama atlikus bendra kliniki-
ni kraujo tyrima, periferini kraujo te-
pineli, kiekybini ir kokybini hemoglo-
bino molekulés tyrima bei atlikus mo-
lekulinius ir genetinius tyrimus [4].
Vidutiné talasemija atsiranda véliau
nei didzioji ir jai budinga lengvesné
klinikiné eiga. Mazoji talasemija yra
lengviausia ligos forma, kuri daznai
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1 lentelé. Eritrocitu rodikliai esant beta talasemijai [4]
Table 1. Red Blood Cell Indices in Beta-Thalassemia [4]

. . . X Norma Serganciu Nesiotoju
Eritrocitu skaitinés reik§meés - — — ” —
Vyrai | Moterys | Didzioji beta talasemija | MaZoji beta talasemija
Vidutinis eritrocity taris (MCV fl) 89,1+5,01 | 87,6+5,5 50-70 <79
Vidutinis hemoglobino kiekis eritrocituose (MCH pg) 30,9+1,9 | 30,2+2,1 12-20 <27
Hemoglobinas (Hb g/1) 159+10 1409 <70 Vyru: 115-153
Moteru: 91-140

yra besimptomeé, kartais buna lengvos
anemijos klinika, §i buklé pavojaus gy-
vybei nekelia ir gydymas nereikalin-
gas [5]. Dazniausios talasemijos kom-
plikacijos: osteoporozé, ekstrameduli-
né hematopoezé, hipogonadizmas, me-
dicininés komplikacijos, atsirandan-
Gios dél ilgalaikés transfuziju terapi-
jos — gelezies perteklius, su transfuzija
susijusios infekcijos, kardiomiopatija,
cholelitiazé, trombozés, infekeiju rizi-
ka dél asplenijos arba geleZies pertek-
liaus [6]. Talasemija serganc¢iu pacien-
tu gydymui naudojama ilgalaiké krau-
jo transfuziju terapija, folio rugsties
preparatai, gelezies suriSimas ir Sali-
nimas i§ organizmo, splenektomija,
alogeniné hematopoetiné transplanta-
cija ir kitos pagalbinés priemoneés [7].

Talasemija serganciu motery nés-
tumo baigtys $iuo metu yra palankios.
Moksliniu tyrimu duomenimis, i$§
129 atveju daugiau kaip 70 % néstumu
buvo sékmingi, o 88 % visy tirty nés-
¢iuju gimdymai buvo suéjus laikui [8].
Fiziologiné anemija néstumo metu ga-
li komplikuoti jau esama anemija, del
to nésciajai gali tekti atlikti eritrocituy
transfuzijas. Hemoglobino koncentra-
cija kraujyje turétu buati didesné nei
100 g/l. Reikétu nuolat vertinti vai-
siaus bukle. Gimdymo taktika numa-
toma atsizvelgiant i akuSerines indi-
kacijas [7]. Svarbus nuolatinis néséio-
sios steb¢jimas ir gydymas pagal indi-
kacijas.

Mokslinio straipsnio tikslas — ap-
zvelgti literattra apie beta talasemijos
etiologija, patofiziologija, klinikg ir
diagnostika, aptarti jos ypatybes neés-
tumo ir gimdymo metu bei pateikti
mazaja talasemija sergancios neéséio-
sios klinikini atveji.

LITERATUROS APZVALGA

Beta talasemija yra grupé paveldimu-
ju kraujo ligu, kurioms budingi beta
hemoglobino grandiniu sintezés sutri-
kimai, kai sumazéja hemoglobino beta
grandiniy skaic¢ius, hemoglobino kon-
centracija eritrocituose, eritrocity pro-

simptomai [1]. Dauguma beta talase-
mijos atveju yra paveldimi autosomi-
niu recesyviuoju budu.

Beta talasemija skirstoma i:
- didziaja talasemija (thalassemia
major);
- vidutine talasemija (thalas-
semia intermedia);
- mazaja talasemija (thalassemia
minor);
+ beta talasemija su asocijuotomis
hemoglobino anomalijomis:
— HbC/beta talasemija,
— HbE/beta talasemija,
— HbS/beta talasemija;
+ autosominés dominantinés for-
mos;
- paveldimas vaisiaus hemoglobi-
no dominavimas;
- beta talasemija, susijusi su ki-
tais apsigimimais;
- su X chromosoma asocijuota
trombocitopenija ir talasemija [3].

Epidemiologija

Ligos paplitimas yra apie 1 i§ 100 000
Zzmoniuy visame pasaulyje ir 1 i§ 10 000
Europos Sajungoje [2]. Didziausias
sergamumas yra Vidurzemio jaros re-
gione, Afrikoje ir Pietryciu Azijoje.
Manoma, kad tai susije su endeminé-
mis maliarijos paplitimo zonomis.
Siuose regionuose ligos paplitimas ga-
1i siekti iki 10 % [8].

Etiologija

Beta talasemija yra genetinis sutriki-
mas. Iki Siol Zinoma apie 200 mutaci-
ju, galinéiy sukelti Sig liga, dauguma
ju yra taskinés mutacijos funkciniu
pozitriu svarbiuose beta globulino ge-
no regionuose [3]. Visiskas beta globu-
lino geno iSnykimas néra daznas. Jo
mutacijos sukelia beta globulino gran-
diniu gamybos sumazéjima arba ju ne-
buvima. Pakite genai vertinami kaip
genetiniai variantai, kurie lemia ligos
fenotipo skirtumus. Homozigotiniu
badu paveldimos beta talasemijos at-
veju pagrindiniai veiksniai, turintys
itakos klinikiniams ligos simpto-
mams, yra genai, koduojantys globuli-
no grandineés struktara [9].

Klinikiniai pozymiai

- DidZioji talasemija itariama
jaunesniems nei dveju mety vaikams,
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sergantiems sunkia mikrocitine ane-
mija, kuriai badingas bendras silpnu-
mas, odos ir gleiviniy blySkumas, na-
gu, plauku poky¢iai bei kiti anemijos
pozymiai. Taip pat budinga lengva
gelta, hepatosplenomegalija, sulété-
jes augimas ir veido kaulu deformaci-
jos.

- Vidutiné talasemija atsiranda
vélesniame amziuje, jai badingi pana-
mai.

« Mazoji talasemija dazniausiai
yra besimptomeé, ta¢iau kartais jai ba-
dingi lengvi anemijos poZymiai [5].

Diagnostika

Beta talasemija diagnozuojama pagal

bendraji kraujo tyrima.

1) Bendrajame klinikiniame kraujo
tyrime randami mikrocitinei ane-
mijai budingi pakitimai (zr. 1 len-
tele):
- esant didziajai talasemijai — he-

moglobino koncentracija <70 g/l,
vidutinis eritrocitu taris (IMCV)
50-70 fl, vidutiné hemoglobino
koncentracija eritrocite (MCH)
12-20 pg;

- esant vidutinei talasemijai — he-
moglobino koncentracija
70-100 g/1, MCV 50-80 fl,
MCH 16-24 pg;

- mazajai talasemijai budingi su-
mazéje MCV ir MCH rodikliai
[4].

2) Periferiniame kraujo tepinélyje
matomi eritrocitu morfologiniai
pokyéiai — mikrocitozeé, hipochro-
mija, anizocitozé, poikilocitozé, ga-
lima rasti eritroblastu (Zr. paveiks-
1a).

Mazaja talasemija serganciu pa-
cientu periferiniame kraujo tepinélyje
eritroblastu paprastai neaptinkama
[10].

3) Kokybinis ir kiekybinis hemoglobi-
no tyrimas (naudojant celiuliozés
acetato elektroforeze Sarminiame
gelyje, izoelektrinio fokusavimo
elektroforeze arba hemoglobino
efektyviaja skyséiu chromatografi-
ja) rodo hemoglobino kieki ir rasi.
Celiuliozés acetato elektroforezé

Sarminiame (pH 8,4) gelyje yra stan-

dartinis metodas, kuriuo atskiriami
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Pav. Taikinio formos eritrocitai vaiku beta talasemijos atveju [10]
Fig. Target red blood cells in pediatric thalassemia [10]

skirtingi hemoglobino variantai. Sar-
miniame tirpale hemoglobino moleku-
lés igauna neigiamag kravi ir elektri-
niame lauke juda link anodo. Sis meto-
das turi labiau istorine verte.

Izoelektrinis fokusavimas yra su-
detingesneé elektroforezés forma, kai
sukuriamas pH gradientas (pH nuo
3 iki 10). Hemoglobinas, kaip ir kiti
baltymai, yra amfoteriskas ir gali
igauti teigiama arba neigiamg kravi
(priklausomai nuo pH). Esant tam tik-
ram pH, baltymas neteks kravio ir su-
stos gelyje tam tikroje elektros lauko
vietoje. Ta vieta ir vadinama baltymo
izoelektriniu tasku. Izoelektrinis fo-
kusavimas naudingas naujagimiy ty-
rimams, kai hemoglobino kiekis yra
mazas.

HPLC (angl. High performance liq-
uid chromatography) metodo skiria-
moji geba yra panasi i izoelektrinio fo-
kusavimo, tik tyrimas yra daug grei-
tesnis ir patogesnis, labiau tinka at-
rankinei diagnostikai [11].

Hemoglobino tipai:

- hemoglobinas A (HbA): dvi alfa
ir dvi beta globulino grandinés
(a2B2);

+ hemoglobinas F (HbF): dvi alfa ir
dvi gama globulino grandinés
(a2y2);

- hemoglobinas A2 (HbA2): dvi al-
fa ir dvi delta globulino grandi-
nés (0282).

Labiausiai paplite hemoglobino ti-
pai beta talasemijos atveju nurodomi
2 lenteléje.

Kokybinis ir kiekybinis hemoglobi-
no tyrimas yra atlickamas vaikams
nuo 12 ménesiu amziaus [4, 12].

4) Molekuliniai genetiniai tyrimai.

Beta globulino geno mutacijos nu-
statomos PGR metodu. Dazniausiai

naudojami metodai yra atvirkstiné
taskiniu mutaciju analizé arba grunto
specifiné amplifikacija su zondu ar
pradmenu rinkiniu, papildytu labiau-
siai budingomis mutacijomis populia-
cijoje [11].

YPATUMAI NESTUMO METU
MOTINAI IR NAUJAGIMIUI

Atsiradus paZangioms beta talasemi-
jos diagnostikos ir gydymo galimy-
béms, taip pat transfuzinei terapijai,
vartojant gelezies chelatinius vais-
tus, atradus naujus neinvazinius ge-
lezies pertekliaus nustatymo ir gydy-
mo metodus, pageréjo talasemija ser-
ganciy pacientu gyvenimo kokybeé ir
pailgéjo gyvenimo trukme [13]. Deél
Sios priezasties medicininiu is§ukiu
tapo pacienéiu reprodukcinis poten-
cialas ir noras susilaukti palikuoniu
[14]. Pirmasis beta talasemija sergan-
¢ios moters sékmingo néStumo atvejis
buvo aprasytas 1969 metais [15].
Siandien tokiu atveju medicinos lite-
ratiroje aprasoma gerokai daugiau
[15].

Nepaisant vis modernesniu talase-
mijos gydymo galimybiu, beta talase-
mija serganc¢ioms moterims budingas
hipogonadotropinis hipogonadizmas,

kurio priezastis yra padidéjusi gele-
zies koncentracija kraujyje, kai su-
trinka hipofizés priekines dalies funk-
cija. Priekiné hipofizés dalis ypac jaut-
ri gelezies koncentracijos padidéjimui
kraujyje ir tai yra hipogonadotropinio
hipogonadizmo priezastis. [rodyta,
kad beta talasemija serganc¢iuy moteru
néstumo komplikaciju ir vaisiaus
igimtos patologijos rizika yra didesne,
palyginti su bendraja populiacija [16,
17]. Taip pat budinga padidéjusi sa-
vaiminiu persileidimu, prieslaikinio
gimdymo, vaisiaus augimo sulétéjimo,
trombinés embolijos, aloimuninés he-
molizinés anemijos rizika [18, 19]. Ma-
noma, kad néstumo komplikacijos tie-
siogiai susijusios su padidéjusiu jaut-
rumu oksidaciniam stresui, placentos
funkcijos nepakankamumu ir padidé-
jusia trombozés rizika dél motinos
anemijos [20].

Raffaella Origa su bendraauto-
riais tyré moteris, sergancias didzigja
talasemija, i$ ju 91 % néstumu buvo
sékmingi, gimé 45 sveiki naujagimiai,
penkios poros dvyniu ir tryniai [21].
Néstumo metu nepastebéta nei gele-
zies trukumo, nei pertekliaus pozy-
miuy. Vaisiaus augimo sulétéjimo daz-
nis Sioms moterims nesiskyré nuo
bendrosios populiacijos. Didelis pries-
laikiniy gimdymu skaic¢ius (32,7 %)
dazniausiai buvo susijes su daugia-
vaisiu néstumu ir cezario pjavio ope-
racija. Daugumos moteru, serganciu
vidutine ir didziaja talasemija, nésStu-
mo eiga buvo sklandi. Tac¢iau néscio-
sioms, kurioms ankséiau nebuvo at-
likta eritrocity masés transfuzija, pa-
sitaiké sunki aloimuniné anemija
[21].

Anwar H. Nassar ir kiti atliko vie-
na didziausiu vidutine beta talasemija
serganciy motery klinikinj tyrima, ku-
rio tikslas buvo nustatyti ligos itaka
néstumo eigai bei jo baigtims. Pacien-
tés buvo tiriamos 15 metu dviejuose
centruose — Libane Hazmieh mieste ir
Milane Italijoje. I§ viso buvo tirtos
83 nésciosios, visos moterys pastojo
nattaraliai, 30 nés¢iyju i§ Libano ir
53 nésciosios i§ Italijos. Stebéty néstu-
mu baigtys: 17 savaiminiu persileidi-
mu (20,5 %), 64 gyvi gimusieji (77,1 %)
ir 2 intrauterininés mirtys tarp 26 ir
36 néstumo savaités. Vidutinis gesta-
cinis amzius (GA) gimdymo metu buvo

2 lentelé. Hemoglobino tipai p talasemijos atveju [4]
Table 2. Hemoglobin Patterns in Beta-Thalassemia [4]

Hem(?globino Norma Didzioji y Vidutiné y Mazoji N
tipas beta talasemija | beta talasemija | beta talasemija
HbA 96-98 % 0% 10-30 % 92-95 %
HgF <1 % 95-98 % 70-90 % 0,5-4 %
HbA2 2-3 % 2-5 % 2-5 % >3,56 %
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36,5 + 3,1 savaités, o vaisiaus gimimo
svoris buvo 2551 + 621 g. Is 66 tirtuju
31,8 % gimde pries laika, 24,2 % buvo
vaisiaus augimo sulétéjimas (zZr. 3 len-
tele). Cezario pjuvio operaciju daznis
del vaisiaus augimo sulétéjimo buvo
87,5 %. Dviem moterims (Italijoje) bu-
vo nustatyta sunki aloimuniné hemo-
liziné anemija. Vienai ju 35-aja néstu-
mo savaite buvo diagnozuota sunkios
aloimuninés hemolizinés anemijos
komplikacija — Sirdies nepakankamu-
mas, todél néstumas uzbaigtas skubia
cezario pjuvio operacija. Antrai nés-
Giajai dél hemolizinés anemijos buvo
numatyta po gimdymo atlikti splenek-
tomija. Aloimuninés anemijos pablo-
géjimas buvo nustatytas dviem Libano
tiriamosioms, kurioms 8-gja savaite
po gimdymo buvo atlikta splenektomi-
ja. Maziausias vidutinis hemoglobino
kiekis buvo pastebétas Libane tirtoms
pacientéms — 67 + 20 g/l, Italijoje atlik-
tame tyrime pacienéiu hemoglobinas
buvo 83 + 12 g/l, p<0,001. Vidutiné fe-
ritino koncentracija pries néstuma bu-
vo atitinkamai 885,2 + 658,9 ng/ml ir
1232,8 = 902,9 ng/ml po gimdymo
[18-22].

Joseph E. Roumi ir kiti atliko pa-
nasuy tyrima 2017 metais ir gavo pana-
Sius rezultatus kaip ir Anwar H. Nas-
sar: néStumo baigtys motinoms ir nau-
jagimiams mazai skyrési nuo bendro-
sios populiacijos [22]. Pabréziama, kad
labai svarbus tinkamas moters, ser-
gancios beta talasemija, paruoSimas
néstumui ir gimdymui. Nurodoma,
kad hemoglobino koncentracija krau-
jyje turétu buti didesné nei 80 g/l pries
gimdyma ir tai yra vienas is$ svarbiau-
siu buadu iSvengti nepageidaujamu
baigéiu tiek naujagimiui, tiek motinai
[23].

Sedigheh Amooee ir bendraauto-
riai atliko mazaja beta talasemija ser-
gandiu nésciuju tyrima. IS viso buvo is-
tirta 510 serganciu ir 512 sveiku mote-
ru (kontroliné grupé). Beta talasemi-
jos grupés moterims buvo didesnis vai-
siaus vandenu sumazéjimo (p < 0,001)
ir cezario pjuvio operaciju daznis
(p = 0,001). Buvo palygintas naujagi-
miu Apgar baly skaicius po pirmos mi-
nutés (p = 0,65), 5 minuéiy (p = 0,25),
vaisiaus augimo sulétéjimo
(p =0,073), gestacinio cukrinio diabeto
(GCD) (p = 0,443) ir preeklampsijos
daznis (p = 0,116), ir jokio statistiskai
reikSmingo skirtumo tarp tiriamosios
ir kontrolinés grupés nenustatyta. To-
del teigiama, kad mazoji beta talase-
mija neturi neigiamos jtakos néstumo
baigtims (nei naujagimiui, nei moti-
nai) [24].

Apibendrinant galima teigti, kad
moteru, serganciu beta talasemija,
néstumo baigtys yra palankios tiek

3 lentelé. Néstumo baigtys [18]
Table 3. Pregnancy outcomes [18]

Neéstumai Libane (n=30) Italijoje (n=53)|Is viso (n=83) |P reik§mé
Persileidimai 9 (30,0) 8 (15,1) 17 (20,5) 0,182
Gime sveiki naujagimiai 19 (63,3) 45 (84,9) 64 (77,1) 0,048
Intrauterininés mirtys 2(6,7) 0 2(2,4) 0,128
Prieslaikiniai gimdymai 8(38,1) 13 (28,9) 21 (31,8) 0,642
Cezario pjuvio operacijos 12 (67,1) 36 (80,0) 48 (72,7) 0,100
Vaisiaus augimo sulétéjimas 6 (28,6) 10 (22,2) 16 (24,2) 0,801
Trombozés 2(6,7) 4(7,5) 6 (7,2) 1,000
GVT prie§ gimdyma 1(3,3) 2(3,8) 3(3,6)

GVT gimdant ir po gimdymo 1(3,3) 1(1.9) 2(2,4)
Retroplacentiné hematoma 0 1(1,9) 1(1,2)

Lentel¢je pateikiami sveikieji skai¢iai — n (%); GVT — giliuju venu trombozé

motinai, tiek naujagimiui, o patologi-
jos daznis mazai kuo skiriasi nuo ben-
drosios populiacijos. Moteru, sergan-
¢iu beta talasemija, néStumas turétu
bati vertinamas kaip didelés rizikos,
nésciosios ir vaisiaus prieziara turéty
bati individuali, dalyvaujant ivairiu
specialybiu gydytoju komandai: aku-
Seriui ginekologui, neonatologui, ge-
netikui ir hematologui [18, 20-24].
Gimdymo budas ir laikas turéty buti
individualus, pagal akuSerines indi-
kacijas. Esant nekomplikuotai moters,
sergancios beta talasemija, néstumo
eigai, cezario pjuvio operacija nereko-
menduojama, numatomas nattaralus
gimdymas. Mokslinés literattaros duo-
menimis, dauguma cezario pjuvio ope-
raciju talasemijos atveju atliekamos
deél vaisiaus galvos ir moters dubens
proporciju neatitikimo (dél moters
griauciu deformaciju sergant beta ta-
lasemija). Numatant gimdyma nata-
raliais takais, rekomenduojama akty-
vi treéiojo gimdymo laikotarpio prie-
ziara (tai padeda sumazinti kraujavi-
ma i§ gimdos po gimdymo). Gimdymo
metu rekomenduojama vaisiaus buk-
lés stebésena [7, 20].

KLINIKINIS ATVEJIS

I V&I VUL Santaros klinikos AkuSeri-
jos priémimo kambari kreipési néscioji
del prieslaikinio vaisiaus vandenu nu-
tekéjimo ir saréminio pobudzio pilvo
skausmu. Néstumas antras, 35 savai-
tés ir 6 dienos, monochorioniniai
diamnioniniai dvyniai. Praeityje bu-
ves vienas savaiminis persileidimas.
I$ gyvenimo anamnezés buvo Zinoma,
kad nuo 7 metu amziaus pacientei bu-
vo mazakraujyste, gydyta gelezies
preparatais. Pries 15 metu konsultuo-
ta gydytojo hematologo dél anemijos,
bendro silpnumo, dusulio, buvo atlikta
trepanobiopsija, diagnozuota refrakte-
riné anemija. Po septyneriu metu pa-
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kartotinai konsultuota gydytojo he-
matologo dél isliekancios anemijos,
bendro silpnumo ir greito nuovargio.
Kitomis létinémis ligomis nesirgo, za-
lingu iproc¢iu neturéjo.

Sio neéstumo metu dél anemijos
konsultuota gydytojo hematologo ke-
lis kartus. Diagnozuota mikrocitiné
hipochrominé anemija. Kraujo mikro-
skopijos tyrime buvo rasta polichro-
matofilija, anizocitozé, poikilocitoze,
taikinio formos eritrocitai, Sistocitai,
ovalocitai, laso formos eritrocitai. Tie-
sioginé Kumbso reakcija IgG neigia-
ma, tiesioginé Kumbso reakcija C3d
neigiama, tiesioginé Kumbso reakcija
ctl neigiama, netiesioginé Kumbso re-
akcija neigiama. Pacientés kraujo gru-
pe O Rh D teigiama. Atlikus pilvo orga-
nu ultragarsini tyrima, nustatyta he-
patosplenomegalija, kepenu cista,
splenulé. Vertinant pacientés anam-
neze, laboratorinius bei instrumenti-
nius tyrimus buvo diagnozuota mazoji
beta talasemija. Sio néstumo metu gy-
dytojas hematologas pacientei reko-
mendavo bendrojo kraujo tyrimo kon-
trole kas 2-3 savaites, palaikyti he-
moglobino koncentracija kraujyje
>80 g/l. Dvidesimta néstumo savaite
bendrojo kraujo tyrimo rodikliai buvo
tokie: hemoglobinas — 68 g/I, MCV —
65,7 fl, MCH - 20,1 pg, MCHC -
306 g/l. Esant medicininéms indikaci-
joms, pacientei buvo atlikta O Rh D
teigiamos kraujo grupés 3 vienetu
eritrocity maseés transfuzija. Dél ben-
dro silpnumo, dusulio fizinio kravio
metu pacienté pakartotinai konsul-
tuota gydytojo hematologo 30-a néstu-
mo savaite. Atliktas bendrasis kraujo
tyrimas, nustatyta: Hb — 77 g/l, MCV —
68,5 fl, MCH - 22,2 pg, MCHC -
328 g/l, pakartotinai atlikta O Rh D
teigiamos kraujo grupés 3 vienetu
eritrocity masés transfuzija.

Bendroji pacientes buklé atvykus
buvo gera, néscioji samoninga, ben-
draujanti. Kino temperattra 36,7 °C.
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4 lentelé. Raudonuju kraujo kaneliu rodikliu kitimas

Table 4. Dynamics of Red Blood Cell

Krauj(.) r.odiklio Bt e e Po pirmo .kraujo Po antro l.(raujo Po trecio %iraujo
pavadinimas perpylimo perpylimo perpylimo
RBC (x10'%1) 3,85 3,17 3,18 3,22

HgB (g/1) 91 74 85 85

MCV (11) 74,4 71,8 78,2 79,1

MCH (pg) 23,7 23,3 26,9 26,4

Fe (umol/l) - - - 21,3
Feritinas (ug/l) - - - 341,4

Gleivinés pablyskusios, odoje bérimu
nematyti, periferiniai limfmazgiai ne-
padidéje, pilvas minkstas, kepenys ir
bluznis neapé&iuopiamos. Slapinimasis
ir tustinimasis nesutrikes. DZordano
simptomas abipus neigiamas. Pulsas
ritmiSkas — 88 k/min., arterinis kraujo
spaudimas — 133/83 mmHg. Vaisiu Sir-
dies tonai ritmiski, aiskas -
150 k/min. ir 152 k/min. Nestresinis
testas reaktyvus. Plauciuose alsavi-
mas vezikulinis, be karkalu. Apziarint
per maksti buvo nustatyta: gimdos
kaklelis i§ dalies centre, vidutineés
konsistencijos, 0,5 cm ilgio, iSsiplétes
4 cm, nutekeje skaidras pirmojo dvy-
nio vandenys. Pirmojo ir antrojo dvy-
nio pirmeiga — galva.

Reguliari gimdymo veikla prasi-
déjo nataraliai, gimdymo skausmas
malSintas epidurine nejautra. Gim-
dymo metu deél pries laika nutekeju-
siy pirmojo dvynio vandenu buvo
skirtas antibakterinis gydymas peni-
cilinu pagal B grupés beta hemolizi-
nio streptokoko gydymo schema.
Esant antrinei gimdos inercijai, ben-
druoju gydytoju aptarimu buvo nu-
spresta gimdyma uzbaigti pirmojo
dvynio vakuumine ekstrakcija. Gime
moteriSkosios lyties 2320 g svorio
47 cm 1ugio pirmas dvynys, pagal Ap-

Summary

gar skale ivertintas 8/9 balu. Po 6 mi-
nuéiy nataraliais takais gimé mote-
riskosios lyties 2440 g svorio 48 cm
agio antras dvynys, pagal Apgar ska-
le ivertintas 8 balais (po 1 minutés) ir
9 balais (po 5 minuéiu). Skirta aktyvi
placentinio laikotarpio priezitra. Su-
siatas gimtos kaklelio plySimas ir epi-
ziotomija. Po gimdymo moteris krau-
javo, neteko apie 1200 ml kraujo, bu-
vo skirta kristaloidu infuzija i vena,
atlikta 0 Rh D teigiamos kraujo gru-
pés 3 vienetu eritrocitu maseés trans-
fuzija. Gimdos atonijos po gimdymo
nebuvo. Laikotarpio po gimdymo eiga
buvo sklandi.

Raudonuju kraujo ktneliu rodikliu
kitimas po triju eritrocituy masés per-
pylimu atsispindi 4 lenteléje.

ISVADOS

1. Beta talasemija yra viena dazniau-
siu genetiniu budu paveldimu
kraujo ligu, kurios patogenezés pa-
grinda sudaro hemoglobino gran-
diniu poky¢iai.

2. Atsiradus pazangioms beta talase-
mijos gydymo galimybéms, vis

BETA THALASSEMIA DURING PREGNANCY: A CLINICAL CASE

AND A LITERATURE REVIEW

Zygimantas Maéys, Donata Saulé Vilsinskaité, Diana Buzinskiené

Thalassemia is the most common
hemoglobinopathy in the world, with the
highest prevalence in endemic areas of
malaria such as the Mediterranean, sub-
Saharan Africa, Asia-India, and south-
east Asia. It has been estimated that 5%
of the world’s population has at least one
thalassemia variant allele, with as many
as 900,000 individuals with clinically sig-
nificant disease expected during the
early 21st century, the majority in South-
ern China, India, and Southeast Asia.
The disease is divided into alpha and
beta thalassemia. Beta thalassemia is di-
vided into minor, intermedia and major.

In general, thalassemia is an inherited dis-
ease characterized by a genetic beta-globin
deficiency in hemoglobin synthesis. Symp-
toms depend on the form of thalassemia.
Minor beta thalassemia is often diagnosed
accidentally and clinical symptoms may
not occur in this exact form. Symptoms of
thalassemia intermedia and major are a
weakness, changes in the skin and mucous
membranes, paleness and other clinical
signs of anemia. In the case of beta
thalassemia, there is a higher risk of spon-
taneous abortions, premature birth,
hemolytic anemia, thromboembolism and
fetus growth restrictions. On the other

daugiau motery sékmingai pastoja
ir sulaukia sveiku naujagimiu.

3. Esant beta talasemijai néstumo
metu, didesné savaiminiu persilei-
dimu, prieslaikinio gimdymo, vai-
siaus augimo sulétéjimo, trombi-
nés embolijos, aloimuninés hemoli-
zinés anemijos rizika.

4. Moteru, serganciu beta talasemija,
néstumo baigtys yra palankios tiek
motinai, tiek naujagimiui, o ligos
daznis mazai skiriasi nuo bendro-
sios populiacijos.

5. Moteru, sergancéiu beta alasemija,
néstumas turéty buati vertinamas
kaip didelés rizikos, néséiosios
priezitra turéty buti individuali,
dalyvaujant ivairiyu specialybiu gy-
dytoju komandai: akuSeriui gine-
kologui, neonatologui, genetikui ir
hematologui.

6. Gimdymo buadas ir laikas turetu
bati individualus, pagal akuSeri-
nes indikacijas. Esant nekompli-
kuotai beta talasemija sergancios
moters néStumo eigai, cezario
pjuvio operacija nerekomenduoja-
ma, numatomas nattralus gimdy-

mas. ¢
Gauta: 201901 28
Priimta spaudai: 201903 28

hand, pregnant women with beta
thalassemia have a similar incidence of
pathology as the rest of the population.
Pregnancy in conjunction with
thalassemia is a complicated condition
that requires multidisciplinary prenatal
care (consisting of an obstetrician
gynaecologist, neonatologist, geneticist
and hematologist).

The purpose of this article is to re-
view the literature, etiopathogenesis,
clinics and diagnostics of beta
thalassemia, pregnancy and delivery
care.

Literature search: “PubMed”,
“Medscape”, “Cochrane Library”,
“UpToDate” medical databases and
a “Google Scholar” search engine.

Keywords: thalassemia, beta
thalassemia, thalassemia minor, anemia
in pregnancy, thalassemia treatment, di-
agnosis of thalassemia.
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