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UPALNA BOLEST CRIJEVA S VRLO RANIM POCETKOM (VEO-IBD): BOLEST SLOZENE
PATOGENEZE S OBILJEZJIMA AUTOINFLAMACIJE - PRIKAZ BOLESNIKA

Nastasia Kifer', Stojka Fustik?, Mario Sestan!, Marija Jelusi¢!, Todor Arsov’

'Medicinski fakultet Sveucilista u Zagrebu, Klinika za pedijatriju, Klinicki bolnicki centar Zagreb
2University Clinic for Pediatrics, Faculty of Medicine, University Ss. Cyril and Methodius, Skopje, North Macedonia
*Institute of Immunobiology and Human Genetics, Faculty of Medicine, University in Skopje, Skopje, North Macedonia

Upalna bolest crijeva s vrlo ranim pocetkom (VEO-IBD) predstavlja skupinu upalnih bolesti crijeva (IBD) koje
se javljaju prije 6. godine Zivota. Iako genetika ima ulogu u IBD-u bilo koje dobi, monogenska etiologija vise je
zastupljena u bolesnika s VEO-IBD-om i odraz je slozenog poremecaja imunosne regulacije, a nerijetko ukljucuje
i obiljezja autoinflamatorne bolesti i primarnih imunodeficijencija.

Prikazujemo iznimno rijedak primjer bolesnika s VEO-IBD-om u novorodenackoj dobi s naglaskom na multi-
disciplinarni pristup u dijagnostici i lije¢enju. Bolest je zapocela febrilitetom u dobi od 3 tjedna, a s dobi od mje-
sec dana zapocinju ucestale vodenaste stolice s primjesama svjeze krvi, uz bolove pri defekaciji. U dobi od 6 tje-
dana primijecena je manja plitka ulceracija u perianalnoj regiji koja je progredirala u veliku perianalnu fistulu. Iz
ucinjene laboratorijske obrade izdvajaju se visoki upalni parametri, trombocitoza i anemija. Opsezna mikrobio-
loska obrada ostala je negativna, a empirijska kombinirana antimikrobna terapija antibioticima $irokog spektra
bez ucinka. Kolonoskopski je vizualizirana granulirana sluznica kolona bez vidljivih ulceracija i upalnih pro-
mjena. Zbog progresije perianalne fistule uz gnojnu sekreciju ucinjena je kolostomija, a biopsija sigmoidnog
kolona nije pokazala tipi¢ne histoloske znacajke za IBD. Zbog sumnje na autoinflamatornu bolest u¢injeno je
sekvenciranje panela gena kojim se detektirala patogena varijanta nastala kao rezultat velike delecije u egzonu 3
gena koji kodira za beta podjedinicu B receptora za interleukin 10 (IL1I0RB). Dodatno, pronadena je i varijanta
nesigurna znacenja u egzonu 6 istog gena, c.705C>A, koja kodira protein p.His265GIn. Mutacije ILR10B pove-
zane su s autosomno recesivnim VEO-IBD-om. Uz primjenu glukokortikoida u pulsnim dozama dolazi do regre-
sije simptoma, ali se pri pokusaju smanjivanja doze simptomi ponovno javljaju. U skladu s nalazom genske ana-
lize pokusana je i terapija anakinrom koja je zbog razvoja nuspojava obustavljena. Planira se lijecenje transplan-
tacijom krvotvornih mati¢nih stanica.

Sekvenciranje sljedece generacije vazan je dijagnosticki alat u djece s IBD-om s teskim fenotipovima bolesti.
VEO-IBD je fenotipski i genski razli¢ita bolest od IBD-a u kasnijoj dobi, koja zahtijeva druk¢iji pristup u dijagno-
stici i lijecenju.

Klju¢ne rijeci: upalna bolest crijeva s vrlo ranim pocetkom, autoinflamatorne bolesti, sekvenciranje panela gena
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

AUTOINFLAMATORNI SINDROM S VARIJANTOM U GENU PLCG2
USPJESNO LIJECEN TOCILIZUMABOM

Sasa Jaksi¢', Ivan Padjen?, Branimir Ani¢?
'Odjel za hematologiju, onkologiju i klini¢ku imunologiju, Sluzba za interne bolesti, Opéa bolnica Varazdin

2Zavod za klini¢ku imunologiju i reumatologiju, Klinika za unutrasnje bolesti Medicinskog fakulteta Sveucilista u Zagrebu,
KBC Zagreb, Referentni centar za SLE isrodne bolesti Ministarstva zdravstva RH

U velikim kohortama bolesnika s autoinflamatornim bolestima u kojima je ucinjena genetska analiza na panel
autoinflamatornih gena u manje od 50% bolesnika utvrdena je jasna povezanost s odredenom genetskom muta-
cijom odnosno varijantom.

Bolesnica u dobi od 21 godine pocela je razvijati epizode visokog febriliteta naglog nastupa s urtikarijskim osi-
pom i pozitivnim Koebnerovim fenomenom, uz epizode limfadenopatije vrata. Ekstenzivnom obradom u vise
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navrata nije dokazana infektivna, maligna ni limfoproliferativna bolest. Patohistoloskom analizom tkiva limfnih
¢vorova vrata u tri razli¢ita navrata opisane su reaktivne promjene. Bolesnica u meduvremenu razvija artritis
malih zglobova Saka s pozitivnim anti-CCP protutijelima, ali s opetovanim epizodama artritisa, a ne perzisten-
tnog tijeka koji bi bio karakteristi¢an za reumatoidni artritis. U febrilnim epizodama u laboratorijskim nalazima
biljeze se poviSene vrijednosti upalnih parametara uz vrijednosti feritina >3000 ng/ml. Bolesnica se u jesen 2020.
prezentira recidivom febrilnog stanja, uz visoke parametre upale i hepatosplenomegaliju, §to je regrediralo na
visoke doze glukokortikoida. Uz naknadno snizavanje doze glukokortikoida bolest je privremeno pod kontrolom
uz punu terapijsku dozu metotreksata 20 mg tjedno. Na proljece 2021. ponovno dolazi do relapsa uz febrilitet i
poviSene parametre upale, zbog Cega je zapoceto lijecenje primjenom tocilizumaba 162 mg s.c. jednom tjedno. Na
primijenjenu terapiju postignuta je kompletna remisija tegoba uz normalizaciju upalnih parametara i feritin<30
ng/ml. Naknadnim sekvencioniranjem klinickog egzoma utvrdena je heterozigotna intronska varijanta u genu
PLCG2 (fosfolipaza-C-gama-2).

Zadovoljavajuci terapijski odgovor na tocilizumab u skladu je s dostupnim podacima iz literature i ranijim isku-
stvima iz nase ustanove. Utvrdena intronska varijanta nejasnog je znacaja te ¢e se daljnjim pracenjem literature
utvrditi nalazi li se ista varijanta u drugih bolesnika s istim klini¢kim fenotipom.

Kljucne rijeci: autoinflamatorni sindrom, tocilizumab, gen PLCG2
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

NOVA VARIJANTA NLRP12 U BOLESNIKA S AUTOINFLAMATORNOM BOLESCU
IZAZVANOM HLADNOCOM

Daniel Victor Simac, Srdan Novak

Zavod za reumatologiju i klini¢ku imunologiju, Klinicki bolnicki centar Rijeka, Rijeka

Patogeneza i genetika sustavnih autoinflamatornih bolesti (SAIB) danas postaje sve jasnija i opseznija. Obiteljska
mediteranska groznica je medu najc¢es¢im i najpoznatijim SAIB. Otkri¢em varijanti NLRP3 gena koja dovodi do
poremecaja sekrecije interleukin (IL)-1f prati se napredak u razumijevanju obiteljskog kriopirinom povezanog
periodi¢nog sindroma (CAPS, prema engl. cryopyrin-associated periodic syndrome), ukljucujuci i obiteljski
autoinflamatornisindrom izazvan hladno¢om (FCAS, prema engl. familial cold-induced autoinflammatory syn-
drome) U podskupini CAPS-a bez uzro¢nih NLRP3 varijanta, pokazalo se da vaznu ulogu ima NLRP12 gen, koji
ima protu- i proupalnu ulogu. Uobicajeni simptomi ukljucuju vrudicu, misi¢no-kostane i trbusne simptome, te
urtikariju, izazvanu hladno¢om. Lijec¢enje ukljuc¢uje nesteroidne protuupalne lijekove, antihistaminike i gluko-
kortikoide.

Prikazan je slu¢aj muskog bolesnika srednje Zivotne dobi s novom varijantom NLRP12 gena koji je razvio sliku
CAPS-a. Muskarac u dobi od 40 godina unatrag 3 godine manifestira rekurentne vrudice, uz nadrazajni kasalj i
poviseni C-reaktivni protein tijekom kasne jeseni i zime. Visekratnom infektoloskom obradom iskljuceni su
infektivni uzro¢nici tegoba. Nakon $to je upucen na na$ Zavod postavlja se sumnja na SAIB, te je u¢injeno genet-
sko testiranje koje je otkrilo novu varijantu u NLRP12 genu, ¢.850C>G, koja do danas nije opisana ni u jednoj
bazi podataka niti u literaturi, a mogla bi biti uzro¢na u nasem slucaju, makar in silico ispitivanje nije dokazalo
o$tecenje proteina i funkcijske studije nisu dostupne. Unato¢ tome pretpostavili smo da pacijent ima SAIB pove-
zanu s NLRP12 ili FCAS 2. Zbog dobi pacijenta razmatrala se istecena SAIB, ali obzirom na klinicku sliku koja
ukazuje na CAPS i na varijantu NLRP12 gena, smatramo da je ona manje vjerojatna. Moguce objasnjenje zasto
pacijent nije ranije razvio simptome je blaze vrijeme u regiji u kojoj pacijent zivi, gdje temperatura rijetko pada
ispod 0°C, u kombinaciji sa “starenjem” imunoloskog sustava.

Prikaz slucaja opisuje pacijenta s klinickom slikom koja je karakteristi¢cna za CAPS ili FCAS 2, uz novu varijantu
NLRP12 gena, c.850C>G, koja je moguce uzro¢na. Nove varijante stalno se otkrivaju te kod karakteristi¢ne kli-
nicke slike treba na njih posumnjati i istraziti ih.

Klju¢ne rijeci: sustavna autoinflamatorna bolest, kriopirinom povezanom periodi¢ni sindrom, obiteljski autoin-
flamatorni sindrom izazvan hladno¢om, NLRP12 gen
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa
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USPOREDBA KLINICKIH, LABORATORIJSKIH I RADIOLOSKIH ZNACAJKI IZMEPU
BOLESNIKA S HLA-B44+ SPONDILOARTRITISOM I HLA-B27+ SPONDILOARTRITISOM

Gordana Laskarin', Ana-Marija Lagkarin?, Vedrana Drvar’, Viktor Persi¢', Tatjana Kehler!
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“Ambulanta dentalne medicine, Dom zdravlja Otolac, Otocac

*Klinicki zavod za laboratorijsku dijagnostiku, Klinicki bolnicki centar Rijeka, Rijeka

Uvod. Spondiloartritis (SpA) je skupina autoimunih / autoinflamatornih bolesti, koje dijele zajednicke etiopatogene
mehanizme i klinicke manifestacije podrzane slozenom genetskom predispozicijom. SpA je najc¢es¢e udruzen s
izrazajem mutacije HLA-B27 gena. Mutacije drugih gena koje upravljaju predoc¢avanjem ili provodnjom signala u
limfocite T mogu uzrokovati bolest, poput HLA-B44 gena. Cilj ovog istrazivanja je bio usporediti klinicke, laborato-
rijske i radioloske znacajke bolesnika sa SpA i izrazajem HLA-B44 gena s bolesnicima s HLA-B27+ SpA-om.
Ispitanici i metode. Ukljucili smo 96 bolesnika sa SpA dijagnosticiranim po ASAS (od engl. Assessment of
SpondyloArthritis International Society) kriterijima. Na reumatoloskom pregledu utvrdio se broj bolnih od 68 i
otecenih od 66 zglobova, sveukupna bol i aktivnost bolesti po vizualnoj analognoj ljestvici i trajanje jutarnje
zakocenosti(minute). U¢inili smo HLA tipizaciju, laboratorijske nalaze (sedimentacija, C-reaktivni protein, anti-
strepotolizin, vitamin D, fekalni klaprotektin i salivarni IL-12 / IL-23 p40), BASDAI (od engl. Bath Ankylosing
Spondylitis Disease Activity Index), magnetsku rezonanciju sakroilija¢nih zglobova i torako-lumbalnog prijelaza
s ciljem analize edema kosti ili kroni¢nih promjena (masne metaplazije ili erozija), te ultrazvuk perifernih zglo-
bova i tetiva/enteza s ciljem dijagnoze sinovitisa i entezitisa.

Rezultati. Od 96 bolesnika sa SpA 24 je imalo izrazaj B27 (25%), a 11 izrazaj B44 (11,45%). Klinicke manifestacije
SpA u nosioca B44 gena pojavljuju se statisticki znacajno kasnije (37 g, raspon 28-45) u odnosu na nosioce B27
gena (24,5 g, raspon 14-41), p = 0,0005. Ostali nalazi klini¢kih, laboratorijskih i slikovnih metoda nisu se stati-
sticki znacajno razlikovali izmedu skupina.

Zakljucak. Rezultati ukazuju da se bolesnici sa SpA, koji su nosioci B44 gena pojavljuju dvostruko rjede nego
bolesnici nosioci B27 gena, a bolest se kasnije pojavljuje, iako su joj ostale klinicke, laboratorijske i radioloske
znacajke iste kao u bolesnika nosioca B27 gena.

Financiranje: Sveucili$na potpora br. Uni-ri-biomed-18-110 i Uni-ri-biomed-18-160.

Kljucne rijec¢i: HLA-B27, HLA-B44, interleukin-12, interleukin-23, spondiloartritis
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

UVEITIS KAO PRVI ZNAK SPONDILOARTRITISA - NASE ISKUSTVO

Ksenija Mastrovi¢ Radonc¢i¢, Vlatka Brzovi¢ Sari¢
Klinicka bolnica Sveti Duh Zagreb

Uvod. Upveitis je najcesca ekstraartikularna manifestacija aksijalnog spondilatritisa (axSpA). Javlja se u tre¢ine
bolesnika, ¢esc¢e zena, HLA-B27+, kao akutni, anteriorni i unilateralni. Prezentira se naglom pojavom boli, zamu-
¢enja vida uz crvenilo oka. Vode¢i simptom SpA je krizobolja upalnog tipa, cesto kasno prepoznata, a dijagnoza
axSpA kasno postavljena. Najveci gubitak funkcije kod ovih bolesnika nastaje u prvih 10 godina, a vjerojatnost
pojave uveitisa se povecava duzinom trajanja SpA. Akutno manifestni o¢ni simptomi razlog su ranog javljanja
oftalmologu. Poznato je da 40% bolesnika s akutnim anteriornim uveitisom imaju nedijagnosticiran SpA.

Cilj rada je prikazati bolesnike koji su se primarno javili oftalmologu zbog o¢nih simptoma, a dijagnosticiran im
je recidivirajudi uveitis te su zbog pozitivne anamneze na upalnu krizobolju upuceni reumatologu.

Ispitanici i metode. U razdoblju od rujna 2019. do rujna 2022. evaluirano je 10 bolesnika prosjecne dobi 39.8
godina (20-57), 60% Zena i 40% muskaraca koji su dosli na pregled oftalmologu zbog zamucenja vida pracenog
bolovima i crvenilom oc¢iju. Oftalmoloskom obradom ustanovljen je uveitis. Bolesnici s pozitivnom anamnezom
na upalnu krizobolju upuceni su na HLA tipizaciju te im je ucinjena reumatoloska obrada. Dijagnoza SpA je
postavljena na temelju ASAS klasifikacijskih kriterija.

Rezultati. U 8 bolesnika dijagnosticiran je anteriorni uveitis, a u 2 pacijenta intermedijarni uveitis s vitritisom te
je u svih 10 potvrdena dijagnoza axSpA. U 6 bolesnika dijagnoza je postavljena unutar manje od godine dana od
prve epizode uveitisa, dok u ostalih 4 unutar 2 godine. Od prve pojave upalne krizobolje do postavljanja dija-
gnoze axSpA u prosjeku je proteklo 10 godina (3-22). Osmero bolesnika nositelji su HLA-B27 antigena. 60% ih
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je imalo radioloski axSpA. U 5 bolesnika uvedena je bioloska terapija, kod 2 bolesnika zbog oftalmoloske, a u 3
bolesnika zbog reumatoloske indikacije, koja je bolest uvela u remisiju. Budu¢i da je kod ostalih 5 SpA nedavno
ustanovljen, jos uzimaju NSAR.

Zakljucak. Aksijalni simptomi cesto prethode pojavi uveitisa, a ciljani probir bolesnika s uveitisom omogucit ¢e
rano otkrivanje bolesnika s nedijagnosticiranim axSpA. Izuzetno je vazan interdisciplinaran pristup za postavlje-
nje rane dijagnoze axSpA i rani pocetak ucinkovitog lijecenja u cilju sprecavanja ireverzibilnih promjena koje
utje¢u na kvalitetu Zivota bolesnika.

Klju¢ne rijeci: uveitis, spondiloatritis
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

OBOSTRANI SAKROILEITIS U BOLESNIKA S REUMATOIDNIM ARTRITISOM
- PRIKAZ SLUCAJA

Adelmo Segota, Viviana Avancini-Dobrovié, Tea Schnurrer-Luke-Vrbani¢

Zavod za fizikalnu i rehabilitacijsku medicinu, Klinicki bolnicki centar Rijeka

Reumatoidni artritis (RA) je kroni¢na bolest koja se prezentira perifernim simetri¢nim artritisom. Zahvaéenost
kraljeznice je relativno rijetka i najées¢e se manifestira atlanto-aksijalnom subluksacijom. Dok je zahvacenost
sakroilijakalnih zglobova iznimno rijetka i prvenstveno je karakteristika spondiloartritisa (SpA). U daljnjem tek-
stu prikazat ¢emo bolesnika sa RA kod kojeg je utvrden obostrani sakroileitis, odnosno neradiografski aksijalni-
spondiloartritis (nraxSpA).

Muskarcu u dobi od 38 godina je u 07/2018. godine postavljena dijagnoza RA i sekundarnog Sjogrenovog sin-
droma. Obzirom na visoku aktivnost bolesti i(engl. Disease activity score 28 (SE)) DAS28(SE)=5,61, u terapiju je
uz prednizon u dozi od 20 mg dnevno, uklju¢en i metotreksat (MTX) u tjednoj dozi od 15 mg. Na sljede¢im
kontrolama pratise remisija bolesti(DAS(28)=2,1) na terapiji MTX-om u tjednoj dozi od 15mg, dok je prednizon
postepeno iskljucen. Obzirom na upalnu krizobolju, vizualno analognu skalu (VAS) boli 8/10 i uredne radio-
grame, pacijent je u 10/2018. godine upucen na magnetsku rezonanciju torako-lumbalnog prijelaza i sakroilija-
kalnih zglobova (MR Th-Li SIZ), kojom je utvrden obostrani sakroileitis i edem trupova Th8, Th9, Th10, L3 i L4
kraljeska, te je postavljena dijagnoza nr-axSpA, (humani leukocitni antigen) HLA-B35+, uz umjerenu aktivnost
aksijalne bolesti:(engl. The Ankylosing Spondylitis Disease Activity Score) ASDAS=1,8, (eng. The Bath Ankylo-
sing Spondylitis Disease Activity Index) BASDAI=34, jutarnja zakocenost (JZ)=15 min. Tada je u terapiju uve-
den i celekoksib u dnevnoj dozi do 200 mg. U 04/2019. godine iz klinickog statusa: VAS boli=1/10, broj bolnih
zglobova/broj otecenih zglobova (BBZ/BOZ)=0, DAS28(SE)=2,4, JZ=0, ASDAS=0.9, BASDAI=2. Do 07/2022.
godine pratise remisija aksijalne i periferne bolesti. Tada je radi akutizacije upalne krizobolje lije¢en deksameta-
zonom 4 mg i dikofenakom 75 mg intramuskularno kroz 5 dana. U 08/2022. godine iz klinickog statusa: VAS
boli=4/10, JZ=15 min, ASDAS=1,2, BASDAI=2.6, BBZ/BOZ=0. U daljnjoj terapiji je preporu¢en MTX 15mg
tjedno i naproksen-natrij u dozi 1100mg dnevno, te re-evaluacija aksijalne bolesti kontrolnim MR Th-Li SIZ.

U slucaju pojave krizobolje kod bolesnika s RA valja promisljati o postojanju sakroileitisa, kao manifestacije
osnovne ili druge preklapajuce upalne reumatske bolesti.

Kljucne rijeci: neradiografski aksijalni spondiloartritis, obostrani sakroileitis, reumatoidni artritis
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

PROCIJEPLJENOST PROTIV VIRUSA SARS-COV-2 MEDU BOLESNICIMA OBOLJELIMA
OD SUSTAVNOG ERITEMSKOG LUPUSA (SLE)

Miroslav Mayer!, Matea Martini¢', Angela Ribi¢?, Branimir Ani¢'

1Zavod za klini¢ku imunologiju i reumatologiju, Referentni centar Republike Hrvatske za sustavni eritemski lupus,
Klinika za unutrasnje bolesti Medicinskog fakulteta u Zagrebu, Klinicki bolnicki centar Zagreb, Zagreb
2Specijalna bolnica za medicinsku rehabilitaciju Varazdinske Toplice

Uvod. Sve relevantne reumatoloske organizacije preporucuju cijepljenje protiv preventabilnih zaraznih bolesti
oboljelima od SLE i ostalih upalnih reumatskih bolesti. Cilj naseg istrazivanja je bio utvrditi stanje procijepljeno-
sti protiv virusa SARS-CoV-2 medu oboljelima od SLE kojisu praceni na nasoj klinici u razdoblju od sije¢nja
2020. do svibnja 2022.
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Ispitanici i metode. Nasumic¢no je odabrano 100 pacijenata s dijagnozom M32 od kojih je 83 ispunilo uklju¢ne
kriterije. Podatci o tijeku bolesti, preboljenju COVID-19, stupnju edukacije, cijepljenju te razlozima eventualnog
necijepljenja su prikupljeni iz medicinske dokumentacije, telefonskim razgovorom i nacionalnog registra cijeplje-
nja. Procijepljenost u nasoj studiji je usporedena s procijepljeno$¢u opée populacije Republike Hrvatske prema
dobnim skupinama i regiji boravka.

Rezultati. Ukupno je cijepljeno 47 (56,6%) bolesnika u nasoj studiji $to je neznatno veci udio cijepljenih u odnosu
na op¢u populaciju RH. Medutim, stratifikacija bolesnika prema dobnim skupinama pokazao je vrlo mali udio
cijepljenih u odnosu na opc¢u populaciju u dobnim skupinama od 20 do 29, od 30 do 39 i od 60 do 69 godina.
COVID-19 je preboljelo 44 (53%) bolesnika od ¢ega 6 dva puta. Zabiljezene su regionalne razlike u procijeplje-
nosti prema mjestu boravista pacijenata. Visi stupanj edukacije nije korelirao s boljom procijepljenosc¢u. Nije
zabiljezeno da cijepljenje protiv SARS-CoV-2 utjece na pogorsanje SLE.

Zakljucak. Kod bolesnika sa SLE je zabiljezena niza stopa procijepljenosti u odredenim dobnim skupinama od
ocekivane. Potrebna je ciljana edukacija bolesnika i medicinskih djelatnika u svrhu povecanja procijepljenosti
osjetljivih skupina poput bolesnika sa SLE.

Kljucne rijeci: SLE, lupus, procijepljenost, COVID-19, SARS-CoV-2
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

COVID 19 INFEKCIJA/CJEPIVO - POTENCIJALNI INDUKTORI SARKOIDOZE
KOSTANE SRZI - PRIKAZ SLUCAJA

Tanja Tatalovi¢!, Ita HadzZiseji¢?, Srdan Novak!

'Zavod za reumatologiju i klini¢ku imunologiju Klinike za internu medicinu KBC Rijeka;
Medicinski fakultet Sveucilista u Rijeci
Klinicki zavod za patologiju i citologiju KBC Rijeka; Medicinski fakultet Sveucilista u Rijeci

Sarkoidoza je sistemna granulomatoza nepoznate etiologije koja je karakterizirana pojacanim imunim odgovo-
rom u zahvacenim organima i tkivima. Pluca su najces¢e zahvacen organ u sarkoidozi (u 90% slucajeva), dok su
ekstrapulmonalne manifestacije znatno rjede. Incidencija granuloma u kostanoj srzi je od 0,3-2,2%.

Prikaz pacijentice s rijetkim oblikom sarkoidoze — sarkoidozom kostane srzi.

Pacijentici je u 43. godini Zivota postavljena dijagnoza sarkoidoze na temelju nodoznog eritema, artitisa i povise-
nog ACE. Lijecena je malim dozama glukokortikoida i redovito se kontrolirala do 2017. godine. Tada je verifici-
rana i monoklonska gamapatija IgM lambda. Trajno je uzimala metilprednizolon 2 mg. U 12/2020. godine pre-
boljela je SARS CoV 2 infekciju, a u proljec¢e 2021.godine primila je dvije doze Pfizer cjepiva. U laboratorijskim
nalazima verificira se izraZena neutropenija (0.22 x 10°/L), ubrzana SE i poliklonski porast IgG te monoklonski
porast IgM. PET-CT bio je uredan, a biopsija kosti ukazuje na granulomatoznu bolest koja govori u prilog sarko-
idoze. Ucini se i scintigrafija cijelog skeleta na kojoj se verificira povecanje patoloske prokrvljenosti i pregradnje
u ramenim, koljenim i zglobovima kuka. Doza metilprednizolona povisi se na 16 mg te dolazi do znacajnog
poboljsanja. U kontrolama, broj neutrofila je u granicama normale, kao i vrijednosti ACE, SE i IgG. U 06/2022.
godine ucinjena je i kontrolna scintigrafija kosti na kojoj je vidljiva regresija patoloske prokrvljenosti. Aktualno
je dobro, urednih nalaza, uz metilprednizolon 8 mg.

Iako diferencijalna dijagnoza neutropenije prvenstveno upucuje na limfoproliferativnu ili autoimunu bolest,
potrebno je pomisliti i na rijedak oblik sarkoidoze kostane srzi. Ulogu preboljele COVID 19 infekcije, kao i pri-
mjene cjepiva protiv iste, u pojavi pogorsanja, odnosno novih manifestacija sarkoidoze, svakako bi u budu¢nosti
trebalo istraziti.

Kljucne rijeci: sarkoidoza, sarkoidoza kostane srzi, neutropenija, COVID-19 infekcija
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa
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POST-COVID SYNDROME: ONSET OF SERONEGATIVE RHEUMATOID ARTHRITIS
FOLLOWING CORONAVIRUS SARS-COV-2 INFECTION

Danijela Moskovi¢!, Petra Murkovi¢!, Paula Kili¢?, Antonija Grac¢anin', Marina Iki¢ Matijasevi¢?,
Vedran Ostoji¢?, Ana Gudelj Gracanin®

'Faculty of Medicine, Zagreb, Croatia
“Section of Clinical Immunology, Rheumatology and Pulmology, Department for Internal Medicine,
Faculty of Medicine Zagreb, University Hospital Sveti Duh, Zagreb, Croatia

Coronavirus SARS-CoV-2 is an RNA virus responsible for COVID-19 disease that has rapidly become a major
public health concern. In addition to viral pneumonia, which is the most common manifestation of the disease,
infected patients increasingly presented with post-COVID-19 syndrome. Post-COVID-19 syndrome is charac-
terized by various general symptoms and multi-organ manifestations 4 to 12 weeks after acute phase. Rheumatoid
arthritis is a systemic and chronic inflammatory disease that causes joint damage, and it can occur as a part of
post-COVID-19 syndrome. A 62-year-old male presented with symptoms of rheumatoid arthritis after moderate
COVID-19 infection. Patient complained of morning joints stiffness, pain and swelling in bilateral radiocarpal
joints, then in bilateral metacarpophalangeal joints and in right knee and right talocrural joint. His laboratory
findings revealed negative rheumatoid factor, anti-CCP negative, negative antinuclear antibody, anti-dsDNA
negative and C-reactive protein slightly elevated. Ultrasound revealed synovial effusion, synovitis and hypertro-
phy of affected joints. Diagnosis of seronegative rheumatoid arthritis was established. Glucocorticoids and meth-
otrexate therapy was initiated. The patient responded well to therapy and reported a reduction of symptoms.
Rheumatoid arthritis, which is thought to occur in genetically predisposed individuals when exposed to an exter-
nal factor, such as viral, bacterial disease or stress, may occur as a manifestation of the post-COVID-19 syn-
drome. Ultrasound of the locomotor system plays an important role in the diagnosis. Rheumatoid arthritis is
successfully treated with disease modifying therapies in addition to regular monitoring by a rheumatologist.

Keywords: post-COVID-19, seronegative rheumatoid arthritis, ultrasound
Conflict of interest statement: The authors declare no conflict of interest.

TEMPOROMANDIBULARNI ZGLOB U PACIJENTICE S ANKILOZANTNIM
SPONDILITISOM I MOZDANIM UDAROM ZBOG COVID-19 INFEKCIJE

Tomislav Badel', Dijana Zadravec?, Vanja Basi¢ Kes®, Ladislav Krapac*, Sandra Ani¢ Milo$evi¢’,
Mia Smoljan Basuga?, Matea Prenc?

Zavod za mobilnu protetiku, Stomatoloski fakultet u Zagrebu

2Zavod za dijagnosticku i intervencijsku radiologiju, KBC Sestre milosrdnice
*Zavod za neurologiju, KBC Sestre milosrdnice

*Akademija medicinskih znanosti Hrvatske

sZavod za ortodonciju, Stomatoloski fakultet u Zagrebu

U ambulantu stomatoloske protetike dolazi 57-godi$nja bolesnica otezane motorike tijela (hemiplegije) i govora
(disfazije) kao posljedice mozdanog udara iz studenog 2020. Stomatolog ju je poslao na specijalisticki protetski
pregled zbog otezanog Zvakanja i smanjenog otvaranja usta te bolova u preaurikularnoj regiji.

Iz anamneze se saznaje da je pacijentica 8 dana prije mozdanog udara hospitalizirana na infektoloski odjel bolnice.
Zbog obostrane pneumonije uzrokovane COVID-19 infekcijom bila je na terapiji kisikom s visokim protokom.
Dugi niz godina boluje od ankilozantnog spondilitisa. Zadnjih 10 godina ima astmu, a zadnje 3 godine i ulcerozni
kolitis. Klinicki je uz otezanu funkciju Zva¢nog sustava utvrden poremecaj desnog temporomandibularnog zgloba
(TMZ-a). Radioloska dijagnostika, napose CBCT snimanje, pokazalo je izbrusene artikulacijske plohe zgloba sa
markatnim, oko 5 mm dugim, anteriornim osteofitom desnog kapituluma kondila. Klinicki znaci poremecaja
TMZ-a tesko je razlikovati sa motorickim deficitom desne strane lica i jezika, $to se ocituje i otezanim gutanjem, a
postoji i djelomic¢na hipostezija desne strane lica. Slijedi terapija okluzalnom udlagom kako bi se poboljsao status
zvacne i govorne funkcije stomatognatskog sistema. Zaklju¢no, ne treba zanemariti etiopatogenetsku pozadinu
upalnih reumatskih bolesti koje zahvacaju i TMZ, napose u post-COVID-19 zdravstvenoj skrbi kompleksnih poslje-
dica oblika infekcije s neuroloskim o¢itovanjem i tesko rehabilitiraju¢im posljedicama u ortofacijalnom podrudju.

Kljucne rijeci: temporomandibularni zglob, kompjuterizirana tomografija, mozdani udar, COVID-19
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa
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UTJECAJ TITRA ANTINUKLEARNIH ANTITIJELA NA AKTIVNOST BOLESTI
PACIJENATA OBOLJELIH OD SISTEMSKOG ERITEMSKOG LUPUSA

Angela Ribi¢, Darija Cubeli¢, Branimir Ani¢, Miroslav Mayer

Klinicki bolnicki centar Zagreb, Medicinski fakultet Sveutilista u Zagrebu, Klinika za unutarnje bolesti,
Zavod za klini¢ku imunologiju i reumatologiju, Zagreb

Uvod. Sustavni eritemski lupus (SLE) je multisistemska autoimuna bolest heterogene klinicke prezentacije, a tijek
bolesti karakteriziran je periodima remisija i relapsa. U bolesnika sa SLE karakteristi¢na je prisutnost anti-
nuklearnih antitijela (ANA) koja se odreduju indirektnom imunofluorescencijom (IIF) na HEp-2 stanicama. U
klinickoj praksi se u pracenju rutinski odreduje titar ANA uz opisivanje obrazaca imunofluorescencije te se pra-
tirazina anti-dsDNA antitijela koja se smatraju specificnima za SLE. Za klinicku procjenu aktivnosti bolesti kori-
ste se kompozitni indeksi kao $to su SLEDAI-2K (engl. Systemic Lupus Erythematosus Disease Activity Measure
2000) i ECLAM (engl. European Consensus Lupus Activity Measurement). Prikazat ¢emo rezultate pilot studije
na uzorku od 30 bolesnika sa SLE. Cilj ove studije je istraziti utjecaj visine titra ANA na klinicke i laboratorijske
pokazatelje aktivnosti SLE.

Ispitanici i metode. Analizirane su vrijednosti specificnih imunoloskih laboratorijskih pretraga te aktivnost bole-
sti validirana ECLAM I SLEDAI-2K skorom kod 30 uzastopnih pacijenata sa SLE u pracenju Zavoda za klini¢ku
imunologiju i reumatologiju KBC Zagreb. Podatci su dobiveni retrogradno temeljem dostupne medicinske doku-
mentacije s redovitih kontrola u prosje¢nom razmaku od 6 mjeseci.

Rezultati. Promjena titra ANA u intervalu od 6 mjeseci zabiljezena je u 14/30 (46,66%) bolesnika, pri ¢emu je
porast titra ANA zabiljezen kod 5/30 (16,67%) bolesnika, a pad kod 9/30 (30%) bolesnika. Kod 4 bolesnika iz
skupine s porastom titra ANA zabiljezen je porast ukupnog ECLAM skora, dok je kod 1 bolesnika zabiljezen pad,
uz napomenu da je taj pacijent tijekom promatranog razdoblja primio pulsne doze glukokortikoida. Kod istog
pacijenata je u sljedecoj kontroli zabiljezena pojava anti-histonskih protutijela de novo. U skupini bolesnika s
padom titra ANA kod 33,3% pacijenata je zabiljezen pad, kod 33.3% porast, a kod 33,3% ECLAM skor je ostao
nepromijenjen u promatranom intervalu. Kod bolesnika bez promjene u titru ANA kod podjednakog broja paci-
jenta (31,3%) zabiljezen je porast odnosno pad ECLAM skora, dok je kod 37,5% pacijenta ECLAM skor ostao
nepromijenjen.

Zakljucak. Rezultati ukazuju na vi$u prevalenciju klinicki i laboratorijski verificiranih promjena u pacijenata sa
SLE kod kojih je opisan porast titra ANA. Iz navedenog proizlazi potreba za detaljnijom analizom utjecaja pro-
mjene titra na aktivnost SLE.

Kljucne rijeci: sistemski eritemski lupus, antinuklearna antitijela, titar ANA, aktivnost bolesti, ECLAM
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

BICIPITORADIJALNI BURZITIS I TENDINITIS BICEPSA: SINDROM PRENAPREZANJA
ILI REUMATOIDNI ARTRITIS

Daniel Victor Simac!, Miroslav Mayer?

'Zavod za reumatologiju i klinicku imunologiju, Klinicki bolnicki centar Rijeka, Rijeka, Hrvatska
?Zavod za klinicku imunologiju i reumatologiju, Klinicki bolnicki centar Zagreb, Zagreb, Hrvatska

Bicipitoradijalni burzitis (BRB) je upala bicipitoradijalne burze, koja je smjestena u kubitalnoj fosi izmedu tetive
bicepsa i radijalnog tuberoziteta. Stanje je relativno rijetko i najcesce se pripisuje sindromu prenaprezanja, ali se
moze pripisati i drugim stanjama, uklju¢ujuci reumatoidni artritis (RA).

Prikazan je slucaj zene srednje Zivotne dobi s ranim reumatoidnim artritisom i BRB.

Zena u dobi od 52 godine, mesar, dolazi u ambulantu za rani artritis sa simetri¢nim bolovima i oteklinama te
znacajnom jutarnjom zakocenosti malih zglobova $aka, unatrag dva mjeseca s povisenim reuma faktorom (RF)
246,2 IU/mL i protutijelima protiv ciklickih citruliniranih peptida (CCP) preko 1200 IU/mL. Pacijentica navodi
i utrnuce desne Sake uz nalaz elektromioneurografije (EMNG) koji govori u prilogu sindroma karpalnog tunela
(SKT). Od pocetka zglobnih tegoba primjecuje obostrano oteklinu kubitalne fose, izrazenije desno. Osim opera-
cija SKT-a i hernije diskusa L5/S1, nije znacajnije bolovala. U sklopu obrade, ucinjen je ultrazvuk desnog lakta i
prikazana je tetiva bicepsa radiusa sa znacima tendinitisa, a uz nju i oko nje ogranicena kolekcija s karakteristi-
kama inflamirane burze. Posumnja se na BRB i eventualnu parcijalnu rupturu uz tendinitis distalne tetive bicepsa
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nadlaktice. U¢ini se slikanje magnetnom rezonancijom kojim se utvrdi BRB. Ostali laboratorijski nalazi, radio-
grami Saka i stopala, te ultrazvuk $aka su bili uredni, $to je moguce u ranom RA, gdje do 60% pacijenata ima
mirne upalne parametre, a 70% pacijenata uredne radiograme. Upalna aktivnost na ultrazvuku moze biti odsutna
u ranom artritisu. Uzimajuci u obzir klini¢ku sliku upalnih poliartralgija, povisen RF i anti-CCP protutijela, u
kombinaciji s BRB, postavi se radna dijagnoza RA. BRB je u pacijentice vjerojatno posljedica kombinacije RA i
sindroma prenaprezanja. BRB moze biti toliko velik da simptomatsko komprimira lokalne neuralne strukture $to
moze objasniti nalaz EMNG-a u prilogu SKT-a, uzimajuci u obzir da je pacijentica ranije operirana i da relaps
SKT nije uobicajen.

Iako je rijetko stanje, naj¢esce pripisano prenaprezanju, BRB se moze javiti i u drugim stanjima ukljuc¢uju¢i RA
kao $to je opisano.

Kljucne rijeci: bicipitoradijalni bursitis, reumatoidni artritis
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

ANGIOM LITORALNIH STANICA SLEZENE
U BOLESNICE S REUMATOIDNIM ARTRITISOM

Mislav Cai¢!, Goran Augustin?, Snjezana Dotli¢?, Marko Baresi¢!

'Zavod za klinicku imunologiju i reumatologiju, Klinika za unutrasnje bolesti Medicinskog fakulteta,
Klinicki bolnicki centar Zagreb

*Klinika za kirugiju Medicinskog fakulteta, Klinicki bolnicki centar Zagreb

*Klinicki zavod za patologiju i citologiju, Klinicki bolnicki centar Zagreb

Angiom litoralnih stanica rijedak je primarni vaskularni tumor slezene podrijetla stanica crvene pulpe. Ve¢inu
opisanih slucajeva ¢ine benigni tumori asimptomatskog klinickog tijeka. Etiologija tumora nije sasvim jasna, no
pretpostavlja se kako je disregulacija imunoloskog sustava vazan ¢imbenik, uzevsi u obzir kako se ¢esto nalazi uz
pratece upalne i maligne bolesti kao i u bolesnika na terapiji imunosupresivnim lijekovima.

Prikazujemo tijek bolesti 58-godisnje bolesnice koja je tijekom Zivota u nekoliko navrata operirana zbog ileusa i
ureteralne stenoze uzrokovane endometriozom te joj je u potpunosti odstranjen i melanom. Utvrden joj je i sero-
pozitivni reumatoidni artritis te je inicijalno lije¢ena metotreksatom (oralna i supkutana formulacija) koji su
ukinuti zbog nepodnosenja i neucinkovitosti, te je nastavljen sulfasalazin, no najbolje je reagirala na prednizon.
U jednom navratu je imala pozitivna antinuklearna protutijela (bez utroska komplementa) i bez elemenata za
sustavnu bolest vezivnog tkiva. Zapocela je obradu zbog recidivnih abdominalnih bolova te joj je ultrazvu¢no
opisana fokalna lezija slezene karakteristika hemangioma te umjerena splenomegalija. U nastavku se biljezi trom-
bocitopenija (94x10°/L) uz urednu trombocitopoezu prema analizi kostane srzi. Zbog perzistirajuce trombocito-
penije, progresije dimenzija slezene (CT), te perzistentnih bolova pod lijevim rebrenim lukom podvrgnuta je
elektivnoj splenektomiji. Patohistoloskom analizom radilo se 0 umnozenim vaskularnim prostorima okruzenim
velikim endotelnim stanicama dualne diferencijacije, odnosno imunohistokemijskih biljega endotela i histiocita
(CD31+, ERG+, CD4+, CD68+, CD163+) te je postavljena histolodka dijagnoza angioma litoralnih stanica.
Postoperativno se prati oporavak broja trombocita te bolesnica viSe ne navodi abdominalne bolove. Zbog progre-
sije aktivnosti osnovne bolesti bolesnica je zapocela lijecenje upadacitinibom.

Prema dostupnoj literaturi, angiom litoralnih stanica ¢e$ce se nalazi u bolesnika s konkomitantnom autoimuno-
snom ili malignom bolesti te je iz tog razloga predloZena etioloska povezanost s imunoloskom disregulacijom.

Kljucne rijeci: angiom litoralnih stanica, reumatoidni artritis, imunoloska disregulacija
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

GASTRICNA ANTRALNA VASKULARNA EKTAZIJA U SISTEMSKOJ SKLEROZI
- PRIKAZ BOLESNICE

Kristina Kova¢ Durmis, Iva Zagar, Nadica Lakta$i¢ Zerjavic’, Mislav Pap, Porin Peri¢

Klinika za reumatske bolesti i rehabilitaciju, Klinicki bolnicki centar Zagreb

Gastri¢na antralna vaskularna ektazija (GAVE) je rijetka gastrointestinalna (GI) manifestacija sistemske skleroze
(SSc). Kod vecine bolesnika stanje se klinicki prezentira sideropeni¢nom anemijom, a rijetko moze nastupiti
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tesko akutno GI krvarenje. Lijecenje ukljucuje endoskopsku ablaciju vaskularnih ektazija te simptomatske mjere.
Sedamdesetjednogodisnja bolesnica s dugotrajnom opcom slabosti, bolnim i difuzno zadebljanim $akama,
dispepsijom, novonastalim Raynaudovim fenomenom i visoko pozitivnim protutijelima na centromere hospita-
lizirana je radi dodatne obrade i lijecenja.

Klinickim pregledom utvrdena je difuzna oteklina $aka uz artritis proksimalnih interfalangealnih zglobova i
razvijene fleksijske kontrakture te teleangiektazije koze lica i donjih udova. Pri prijemu je dijagnosticirana teska
mikrocitna sideropeni¢na anemija s vrijednostima eritrocita 3,58 x 10'%/Li hemoglobina 60 g/L uz odrzanu
bubreznu funkciju i uredan nalaz sedimenta urina. Ezofagogastrodudenoskopijom (EGD) su utvrdene promjene
antruma Zeluca koje odgovaraju GAVE-u. Nalazi kolonoskopije i stolice na okultno krvarenje bili su uredni. U¢i-
njena je kompjutorizirana tomografija prsnog kosa, trbuha i zdjelice kojom je verificiran minimalni perikardi-
jalni izljev i diskretne periboronhalne lezije tipa zrnatog stakla u srednjem reznju desnog plu¢nog krila. Nalazi
testova plu¢ne funkcije bili su bez znac¢ajnih odstupanja. Bolesnica je lijecena transfuzijama koncentrata eritro-
cita, parenteralnim pripravkom zeljeza, inhibitorom protonske crpke i ostalom simptomatskom terapijom. Po
provedenom lijecenju nastupilo je poboljsanje opceg stanja uz oporavak crvene krvne slike. Postavljena je dija-
gnoza lokaliziranog oblika SSc i uvedeni hidroksiklorokin i amlodipin. Tijekom boravka na odjelu bolesnica je
trajno bila stabilnog opceg stanja, opskrbljena je hodalicom i provodila je ciljanu fizikalnu terapiju. Naknadno je
ambulantno u¢injena EGD i argon plazma koagulacija dostupnih vaskularnih ektazija.

Prilikom zbrinjavanja bolesnika sa sideropeni¢nom anemijom i SSc potrebno je razmotriti rjede, ali potencijalno
teSke GI manifestacije kao $to je GAVE sa svrhom ranijeg prepoznavanja i uspjesnijeg lijecenja.

Kljucne rijeci: sistemska skleroza, anemija, gastri¢na antralna vaskularna ektazija, GAVE
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

LUPUSNI MIOKARDITIS I NEFRITIS USPJESNO LIJECENI IMUNOADSORPCIJOM
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Klinika za bolesti srca i krvnih Zila Medicinskog fakulteta, Klinicki bolnicki centar Zagreb, Zagreb

Lupusni miokarditis (LM) manifestira se kod 5% do 10% bolesnika sa sistemskim eritemskim lupusom (SLE).
Klinicki tijek moze biti fulminantan, uz nedovoljno brz odgovor na postojece terapijske opcije.

Prikazujemo slucaj 45-godisnje bolesnice koja je u razdoblju od pola godine postupno razvijala progresivnu into-
leranciju napora, uz razvoj perifernih edema. Nakon $to je hospitalizirana u regionalnoj bolnici u slici nefrotskog
sindroma s akutnim bubreznim zatajenjem i zaduhe uz narusenu ejekcijsku frakciju (EF) lijeve klijetke (45%) i
obostranih pleuralnih izljeva bolesnica je premjestena u nasu ustanovu radi nastavka obrade. Biopsijom bubrega
utvrden je lupusni nefritis tip IV, uz seroloske nalaze uklopive u aktivni SLE. Aplicirani su pulsevi metilprednizo-
lona i ciklofosfamid po Eurolupus protokolu. Usprkos navedenome, tijek bolesti se ubrzo komplicirao progresi-
jom sréane dekompenzacije i anasarke. Ultrazvukom srca utvrdena je znacajna dilatacija lijeve klijetke uz EF
lijeve klijetke 28%. Isto je potvrdeno i magnetskom rezonancijom miokarda, s nalazom koji je uklopiv u miokar-
ditis. S obzirom na deterioriranje stanja bolesnice, u konziliju reumatologa, kardiologa i nefrologa postavljena je
indikacija za imunoadsorpciju (IA)(ukupno 9 postupaka), uz primjenu intravenskih imunoglobulina i nastavak
lije¢enja po protokolu Eurolupus. Mjesec i pol dana nakon lijecenja IA gotovo je u potpunosti oporavljena sréana
funkcija (EF LV >55%), uz regresivnu dinamiku proteinurije. Inicijalno pobolj$anje u daljnjem pracenju je odr-
zano te je bolesnica na terapiji odrzavanja mikofenolatom.

Prikazan je prvi slu¢aj lijecenja lupusnog miokarditisa postupcima IA. IA moze posluziti kao brza i uc¢inkovita
alternativa plazmaferezi u bolesnika u kojih tezina bolesti iziskuje dodatnu terapiju uz ve¢ etabliranu indukcijsku
terapiju.

Kljucne rijeci: sistemski eritemski lupus, lupus nefritis, lupus miokarditis, imunoadsorpcija
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa
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POVEZANOST KIKUCHI-FUJIMOTO BOLESTI SA SISTEMSKIM ERITEMSKIM LUPUSOM
- PRIKAZ BOLESNICE

Ana Marija Masle'?, Stefan Mrdenovi¢??, Zeljka Kardum'?, Ivana Kovacevi¢!, Kristina Kovacevi¢ Stranski,
Dora Ursi¢!?, Ivana Madunovi¢!, Antea Marosevic¢!, Jasminka Milas-Ahi¢!?

1Zavod za reumatologiju, klinicku imunologiju i alergologiju, Klinika za unutarnje bolesti, KBC Osijek, Osijek, Hrvatska
2Zavod za hematologiju, Klinika za unutarnje bolesti, KBC Osijek, Osijek, Hrvatska
*Medicinski fakultet Osijek, Sveuciliste Josipa Juraja Strossmayera u Osijeku, Osijek, Hrvatska

Kikuchi-Fujimoto bolest (KFD) ili histiocitni nekrotiziraju¢i limfadenitis, rijetka je i benigna bolest koja uglav-
nom pogada mlade Zene. Karakterizirana je cervikalnom limfadenopatijom, koznim lezijama, vru¢icom i leuko-
penijom, te se moze zamijeniti ili pak moze prethoditi razvoju sistemskog eritemskog lupusa (SLE). Prikazujemo
slucaj 28-godisnje bolesnice koja je prvi puta u svibnju 2010.g. pregledana po pedijatru radi cervikalne limfade-
nopatije, vrucice i koznih lezija. Biopsijom limfnog ¢vora postavljena joj je dijagnoza KFD. Tada u¢injenom
obradom nije imala elemenata za sistemske bolesti vezivnog tkiva. Lije¢ena je antimikrobnom terapijom i neste-
roidnim protuupalnim lijekovima (NSAR) na §to se pratilo klinicko poboljsanje. Bolesnica je bila dobro do lipnja
2022.g., kada je razvila vrudicu (38,6°C), eritematozne plakove po licu, uskama i vlasi$tu, blaze opadanje kose,
artralgije, cervikalnu i aksilarnu limfadenopatiju. Po obiteljskom lije¢niku lijecena amoksicilinom, potom i azi-
tromicinom, §to je prekinuto radi razvoja urtikarije po kozi pracene svrbezom. Radi pogorsanja klinickog stanja
upucena je hematologu. Obradom je verificirana pancitopenija, poviseni reaktanti upale i laktat dehidrogenaze te
blaza jetrena lezija. Serologija na EBV upucivala je na mogucu reaktivaciju, ali nalaz EBV DNA PCR je pristigao
negativan. Imunoloskom obradom verificiran je pozitivan antinuklearni faktor (1:1000) s tockastim uzorkom,
pozitivan anti-ds DNA (63), anti-SS-A (73), anti-ribosomi (87) isnizen C3 (0.54). Postavljena je sumnja na SLE i
bolesnica je upucena klinickom imunologu na daljnju obradu i lijecenje. Obzirom na vrucicu, artralgije, disko-
idni osip, alopeciju, te pozitivan titar antinuklearnog faktora i dvolanc¢ane DNA, te snizenu razinu C3 kompo-
nente komplementa uz pancitopeniju potvrdena je dijagnoza SLE. Bolesnica je lije¢ena prednizonom u dozi 20
mg dnevno uz postupnu redukciju doze, hidroksiklorokinom u dozi 200 mg navecer i NSAR-om. Nakon 2 mje-
seca od uvedene terapije prati se klinicko i laboratorijsko poboljsanje. KFD je benigna samoogranicavajuca bolest,
ali s obzirom na mogu¢nost razvoja dodatnih drugih autoimunih i autoinflamatornih bolesti, takve je potrebno
nadzirati.

Kljucne rijeci: Kikuchi-Fujimoto bolest, histiocitni nekrotiziraju¢i limfadenitis, sistemski eritemski lupus
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

RAZLIKE IZMEDU DVIJE VRSTE KRIOGLOBULINEMIJE
U BOLESNIKA SA SISTEMSKIM AUTOIMUNIM BOLESTIMA

Margareta Topolovec!, Katarina Tesija', Ivan Padjen?, Dragana Segulja’, Ana Kozmar?,
Marija Bakula?, Miroslav Mayer?, Branimir Ani¢?

Sveuciliste u Zagrebu, Medicinski fakultet, Zagreb

*Zavod za klini¢ku imunologiju i reumatologiju, Klinika za unutrasnje bolesti Medicinskog fakulteta,
Klinicki bolnicki centar Zagreb, Zagreb

*Klinicki zavod za laboratorijsku dijagnostiku, Klinicki bolnicki centar Zagreb, Zagreb

Uvod. Krioglobulinemija tipa IT i tipa III opisana je u bolesnika s razli¢itim sistemskim autoimunim bolestima te
nije nuzno povezana s pojavom krioglobulinemijskog vaskulitisa. Detekcija tipa II ili tipa III krioglobulina moze
imati implikacije za daljnje pracenje bolesnika.

Ispitanici i metode. Analizirani su svi bolesnici iz imunolo$ko-reumatoloske ambulante kojima je u razdoblju
pracenja od 18 mjeseci utvrdena prisutnost krioglobulina u serumu tijekom rutinske obrade. Usporedeni su oda-
brani klini¢ki i laboratorijski parametri izmedu bolesnika s krioglobulinemijom tipa II i tipa III u vremenskoj
tocci odredivanja krvnih nalaza.

Rezultati. Krioglobulinemija je utvrdena u ukupno 38 bolesnika (krioglobulinemija tip 2 — 10 bolesnica; tip 3 -
24 bolesnice i 4 bolesnika). U 21 bolesnika postavljena je dijagnoza sistemskog lupusa (SLE) (8 bolesnika s tipom
IT vs. 13 bolesnika s tipom III, p=0,082), a u 8 dijagnoza Sjéegrenovog sindroma (6 bolesnika s tipom II vs. 2
bolesnika s tipom III, p=0,017). U bolesnika s krioglobulinemijom tipa II u odnosu na bolesnike s tipom III utvr-
dena je znacajno visa vrijednost krioprecipitata (medijan 385,5, interkvartilni raspon /IKR/ 201,25 mg/Lvs. 119,5,
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IKR 73,25, p<0,001) i reumatoidnog faktora (360, IKR 208 IU/ml vs. 20, IKR 44 IU/ml) te niZa vrijednost C4
(0,04, IKR 0,018 g/Lvs. 0,13, IKR 0,122 g/L, p=0,025) i gama globulina (9,5, IKR 3,7 g/Lvs. 12,5, IKR 8,5 g/L,
p=0,029).

Zakljucak. U analiziranoj skupini bolesnika krioglobulinemija je utvrdena najcesce u bolesnika s kolagenozama
- SLE-om i Sjéegrenovim sindromom. Iako je tip II krioglobulinemije rjedi nalaz, utvrdena je povezanost sa
Sjoegrenovim sindromom i izraZenijim utroskom komplementa.

Kljucne rijeci: krioglobulinemija, krioprecipitat, SLE, Sjoegrenov sindrom
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

ANEMIJA - JEDAN OD KLJUCNIH CIMBENIKA TEZINE BOLESTI I KLINICKIH ISHODA
U BOLESNIKA S ANCA -VASKUITISIMA S BUBREZNIM ZAHVACANJEM

Matija Crnogorac', Ivica Horvati¢!, Patricia Kacinari', Luka Tori¢', Miroslav Tisljar*, Dino Kasumovic¢!,
Lea Salamon’®, Majda Golob?, Nikola Zagorac!, Danica Gales$i¢ Ljubanovi¢*, Josko Mitrovi¢?, Kresimir Gale$i¢!

'Zavod za nefrologiju i dijalizu KB Dubrava

“Department od internal medicine; Galway University hospital

*Zavod za klinicku imunologiju, reumatologiju i alergologiju; KB Dubrava
*Klini¢ki zavod za patologiju; KB Dubrava

Uvod. Literaturni podaci ukazuju da je anemija cesta klini¢ka prezentacija u bolesnika s vaskulitisima vezanim
uz ANCA protutijela (ANCA-vaskulitisi) s bubreznim zahvac¢anjem. Ovim radom zZeljeli bismo pokazati ulogu
anemije kao ¢imbenika klini¢kih ishoda u bolesnika s ANCA-vaskulitisima.

Pacijenti i metode. U istrazivanje je ukljuceno 106 bolesnika s ANCA vaskulitisom i bubreznim zahvacanjem
dokazanim perkutanom biopsijom bubrega. Klinicki je bilo 66 (61,1%) MPA, 20 (18,5%) GPA, 20 (18,5%) RLV.
Seroloski bilo je 14 (13%) PR3-ANCA pozitivnih, 57 (52,8%) MPO ANCA pozitivnih, 5 (4,6%) dvojno PR3-
-ANCA+MPO-ANCA pozitivnih i 32 (29,6%) ANCA negativnih bolesnika. Prosje¢ni serumski kreatinin (SCr)
jeiznosio 316,5 umol/l (IQR 207,0-548,5), medijan 24-satne proteinurija je iznosio 1,7g/24h (IQR 0,8-2,8). Histo-
loski (Berden klasifikacija) je bilo 43 (39,8%) bolesnika s polumjesecastim razredom, 19 (17,6%) s fokalnim, 34
(31,5%) s mijeSanim i 12 (11,1%) sa skleroziraju¢im razredom. Osim usporedbe medu klini¢kim skupinama
analizirana je anemija kao prediktor klinickih ishoda (kombinirani ishod smrt i/ili postizanje ESRD - ESRDD,
pojedinac¢no za ishode smrti i postizanja ESRD te stope relapse). Statisticka univarijantna analiza prezivljenja je
Kaplan-Meier metodom i log-rank (Mantel-Cox) testom. Varijable s p<0,1 u univarijantnoj analizi uz dob i spol
ukljuceni u multivarijantni Cox proporcijsku model rizika.

Rezultati. Post hoc analiza pokazala je znacajne razlike u stupnju anemije medu klinickim fenotipovima: i MPA
(p=0,036) i GPA (p=0,01) su imali niZe vrijednosti hemoglobina u usporedbi s RLV. Medu histoloskim fenotipo-
vima skleroti¢ni razred i razred s polumjesecima imali su nizi hemoglobin od fokalnog i mijesanog razreda
(p=0,05). U univarijantnoj analizi anemija tj. koncentracija hemoglobina je bila znacajan prediktor za ESRDD
(HR 0,969 CI 0,949-0,99), smrtnost (HR 0,951 CI 0,919-0,983) i ESRD (HR 0,97 CI 0,946-0,995), a u multivari-
jantnoj analizi ostala je znacajni prediktor za ESRDD (p=0,022; HR 0,969; CI 0,943-0,996) i ukupnu smrtnost
(p=0,04; HR 0,952; CI 0,9-0,99).

Zakljucak. Anemija je ozbiljna i nerijetko teska u bolesnika s ANCA - vaskulitisima. Nasi rezultati ukazuju na
vaznost anemije na pocetku bolesti, a mozda bi bilo uputno ukljuciti stupanj anemije u procjenu tezine bolesti
kao i procjenu klinickih ishoda.

Kljucne rijeci: ANCA; vaskulitisi; anemija; glomerulonefritis
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa
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RAZNOLIKOST RADIOMORFOLOSKIH PREZENTACIJA ZAHVACANJA PLUCA
U BOLESNIKA S VASKULITISIMA VEZANIM UZ ANCA PROTUTIJELA
- KLINICKA VAZNOST

Matija Crnogorac', Ivica Horvati¢', Patricia Kacinari', Ivan Durlen', Marija Simié?, Darija Cvetkovic¢',
Renata Huzjan', Mirjana Vukeli¢!, Maja Crnogorac’, Lea Salamon!, Majda Golob?, Ana Brechelmacher',
Boris Brkljac¢i¢?, Josko Mitrovi¢®, Kresimir Galesi¢!

Zavod za nefrologiju i dijalizu; KB Dubrava

Klini¢ki zavod za dijagnosticku i intervencijsku radiologiju; KBC Zagreb

*Zavod za klini¢ku imunologiju, reumatologiju i alergologiju; KB Dubrava

Uvod. Plu¢ne manifestacije vaskulitisa vezanih uz ANCA protutijela (ANCA vaskulitisi) mogu biti nespecifi¢ne i
asimptomatske. Kompjuterizirana tomografija visoke razluc¢ivosti(HRCT) omogucava pravovremenu i detaljnu
dijagnostiku plu¢nih promjena u bolesnika s ANCA vaskulitisima. Analizirali smo skupinu bolesnika s ANCA
vaskulitisima kojima je u¢injen HRCT toraksa.

Ispitanici i metode. U istrazivanje je uklju¢eno 108 bolesnika s ANCA-vaskulitisima koji su imali biopsijom
bubrega dokazanu bubreznu bolest. Od ukupnog broja 29 bolesnika je imalo nespecificne disne simptome zbog
¢ega im je ucinjen HRCT toraksa koji je ocitavao iskusan radiolog te je u¢injena analiza u klinickih i seroloskih
karakteristika u navedenoj skupini bolesnika. Kategorijske varijable su analizirane Fischer-Exact testom.
Rezultati. U istrazivanoj skupini bilo je 108 bolesnika, 61 Zena (55.6%), median dobi 61 (Interkvartilni raspon-
IQR 51-70) godina. Od ukupnog broja bolesnika 29 (26,9%, mikroskopski poliangitis (MPA) =20, granuloma-
toza s poliangitisom (GPA) =9) je ucinjen HRCT toraksa na kojem su prikazane razli¢ite radiomorfoloske pro-
mjene u plu¢ima: plu¢na hemoragija, konsolidacije, ,ground-glass“ infiltrati, nodusi, kavitacije, fibroza. Svi paci-
jenti imali su zahvacanje bubrega osnovnom bolesti s tim da je samo 9/29 bolesnika imalo vrijednosti kreatinina
manje od 350 umol/L. Prosjecni BVAS zbroj uklju¢ujuci promjene opisane u nalazu HRCTa bio je 23 (IQR 13-33)
dok bi bez opisanih plu¢nih promjena bio znacajno nizi(median BVASa 15; IQR=11-20, p <0,001). U istrazivanoj
skupini vise bolesnika s MPA je imalo zahvacanje plu¢a u odnosu na bolesnike s GPA (p=0.008). Shodno tome,
seroloski, bolesnici s MPO-ANCA su ¢e$¢e imali zahvacanje plu¢a u odnosu na one s PR3-ANCA (p <0,001), a
zanimljivo je da niti jedan bolesnik s negativnim ANCA protutijelima, a klini¢ckim fenotipom MPA ili GPA, nije
ima zahvacanje pluca (p<0,001).

Zakljucak. Bolesnici s ANCA-vaskulitisima mogu imati neprepoznato, klini¢cki neupadljivo zahvacanje pluca.
Nasi podaci ukazuju da je klinicki neupadljivo zahvacanje pluca ¢es¢e u MPA bolesnika. HRCTom pluca, ako ga
ocitava iskusan radiolog, moze se postic¢i rano dijagnosticiranje zahvacanje pluca. Pitanje koje zahtijeva daljnje
istrazivanje i raspravu je rutinsko izvodenje HRCTa pluca bolesnicima s vaskulitisima malih krvnih zila.

Kljucne rijeci: ANCA; pluca; vaskulitis
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

GIGANTOCELULARNI ARTERITIS UNUTAR JEDNE OBITELJI - PRIKAZ SLUCAJEVA
DVIJU SESTARA

Lucija Simunié¢, Marko Baresi¢, Goran Sukara, Branimir Anié

Zavod za klinicku imunologiju i reumatologiju, Klinika za unutrasnje bolesti Medicinskog fakulteta,
Klini¢ki bolnicki centar Zagreb, Zagreb, Hrvatska

Gigantocelularni arteritis (GCA) najces¢i je vaskulitis starijih od 50 godina, 2-3 puta ¢e$¢i u Zena. Klasi¢na kli-
nicka slika ukljucuje glavobolje, okularne simptome, klaudikacije celjusti i palpacijsku osjetljivost uslijed zahva-
¢anja temporalne arterije, no bolesnici se mogu prezentirati i samo op¢im simptomima uslijed generaliziranog
zahvacanja velikih krvnih Zila. Prikazujemo slucajeve dviju sestara kojima je u razmaku od godine dana dijagno-
sticiran GCA. Bolesnica 1, u dobi od 67 godina, hospitalizirana je 2020. u na$ Zavod zbog vrucdice nepoznatog
podrijetla, uz nespecifi¢no slabiji (mutniji) vid na lijevo oko. U laboratorijskim nalazima biljezi se povisen CRP i
ubrzana SE bez drugih znacajnih patoloskih nalaza. Nije nadeno sijela infekcije, a unato¢ provedenoj antibiotskoj
rana, no opisane su suspektne upalne promjene aksilarne arterije i subklavije, a upalni signal je potvrden Color
doppler UZV-om. Bolesnica 2, u dobi od 63 godine, hospitalizirana je 2021. u drugom Zavodu nase Klinike zbog
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subfebriliteta, opce slabosti, gubitka na tjelesnoj tezini i temporalne glavobolje. Laboratorijskom obradom tako-
der verificirani povisen CRP i ubrzana SE, takoder bez drugih znacajnih patoloskih nalaza. CT-om nije nadeno
malignih tvorbi, a Color doppler UZVom opisani su znakovi upale u podruéju temporalnih arterija.

U obje bolesnice postavljena je dijagnoza GCA i zapoceto lijecenje intravenskim metilprednizolonom uz $to se
postize dobar klinicki odgovor. Obje su bolesnice u redovnim kontrolama naseg Zavoda, trenutno u remisiji uz
terapiju odrzavanja niskim dozama metilprednizolona.

Iako je genetska predispozicija vi$ekratno istrazivana, kao i komorbiditet s drugim autoimunim bolestima, pose-
bice reumatskom polimijalgijom, pojavnost GCA u obitelji opisivana je uglavnom na razini prikaza slucajeva.
Dostupna je studija iz 2020. kojom je utvrden konkordantni obiteljski rizik za oboljenje od GCA od 2,14. Za
usporedbu, obiteljski rizik za ankilozantni spondilitis iznosi 18,42, za sistemski eritematozni lupus 14,04, za Sjoe-
gren sindrom 8,63 te za reumatoidni artritis 3,03. Obiteljski rizik za razvoj GCA tek je blago poviSen, no treba se
uzeti u obzir u obradi bolesnika s nejasnom etiologijom tegoba i pozitivnom obiteljskom anamnezom.

Klju¢ne rijeci: gigantocelularni arteritis, genetska predispozicija, obiteljski rizik
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

UTJECAJ POLIMORFIZAMA GENA ZA GLUTATION S-TRANSFERAZU (GST)
U BOLESNIKA S IGA VASKULITISOM

Martina Held!, Ana Juras?, Mario Sestan!, Nastasia Kifer!, Sasa Sr$en?, Alenka Gagro*,
Marijan Frkovi¢', Sanda Huljev Frkovi¢!, Kristina Crkvenac Gornik®, Marija Jelusi¢!

Klinika za pedijatriju Medicinskog fakulteta Sveucilista u Zagrebu, Klini¢ki bolnicki centar Zagreb, Zagreb, Hrvatska
Klini¢ki zavod za laboratorijsku dijagnostiku, Medicinskog fakulteta Sveucilista u Zagrebu, Klinicki bolnicki centar Zagreb,
Zagreb

Klinika za pedijatriju, Medicinskog fakulteta Sveucilista u Splitu, Klinicki bolnicki centar Split, Split

‘Klinka za djecje bolesti Zagreb, Medicinskog fakulteta Sveuciliste Josipa Jurja Strossmayera u Osijeku, Zagreb, Hrvatska
*Klinicki zavod za laboratorijsku dijagnostiku, Medicinskog fakulteta Sveucilista u Zagrebu, Klinicki bolnicki centar Zagreb,
Zagreb

Uvod. U patogenezi IgA vaskulitisa (IgAV), najce$ceg vaskulitisa djecje dobi, vaznu ulogu imaju i razli¢iti genet-
ski ¢cimbenici. Glutation S-transferaze (GST) su velika obitelj metabolickih enzima uklju¢enih u stani¢ne procese
detoksikacije potencijalno toksi¢nih i karcinogenih spojeva. Delecije u GST smanjuju detoksikacijsku aktivnost
¢ime povecavaju sklonost raznim bolestima. Cilj je bio istraziti utjecaj genskih polimorfizama GSTA1, GSTM1 i
GSTT1 za sklonost oboljenju od IgAV-a.

Ispitanici i metode. Klinicki podaci prikupljeni su iz baze podataka bolesnika s IgAV-om iz tri hrvatska tercijarna
centra za pedijatrijsku reumatologiju. DNA je izolirana iz pune krvi, a prisutnost polimorfizama za GSTAI,
GSTM1 i GSTT1 utvrdena je metodama lancane reakcije polimeraze u bolesnika i kontrola.

Rezultati. Pilot istrazivanje obuhvatilo je 107 bolesnika s IgAV-om, medu kojima je bilo 56 djevojcicai 51 djecak,
s rasponom dobi od 6,25 (4,5-8,0) godina u trenutku dijagnoze te 75 kontrolnih ispitanika koji se po dobi ispolu
nisu razlikovali od bolesnika. Svi bolesnici imali su purpuri¢ni osip, 75,7% imalo je artritis i/ili artralgije, 36,5%
imalo je zahvacen gastrointestinalni sustav dok se kod 31,7% bolesnika razvio IgA vaskulitis nefritis (IgAVN).
Ucestalost nultog GSTM1 (=) i GSTT1 null(-) alela u bolesnika s IgAV-om bila je 56,1% i 26,2%. Ucestalost
GSTA1 C/C, GSTA1 C/T i GSTA1 T/T genotipova u IgAV-u je bila 36,5%, 44,8% i 18,7%. Nije bilo statisticki
znacajne razlike u ucestalosti genotipova izmedu bolesnika i kontrola (CI 0,83-3,00, OR 1,38, p=0,167; CI 0,33-
1,09, OR 0,60, p=0,09; CI 0,55-2,65, OR 1,20, p=0,639). Statisticki znacajno veca ucestalost nultog GSTM1 geno-
tipa uocena je u bolesnika s IgAV sa zahva¢enim gastrointestinalnim sustavom u usporedbi s bolesnicima bez
zahvacenog gastrointestinalnog sustava (CI 0,15-0,81, OR 0,35, p=0,014).

Zakljucak. Ispitivani polimorfizmi nisu bili povezanis ve¢com individualnom sklono$¢u za oboljevanje od IgAV-a.
Iako se pokazalo da je GSTM1 genotip ukljucen u patogenezu gastrointestinalnih manifestacija bolesti, za to¢niju
procjenu trebalo bi ukljuciti ve¢u populaciju. Ipak, ovo pilot istrazivanje daje neke vazne informacije za daljnja
istrazivanja.

Potpora: Hrvatska zaklada za znanost IP-2019-04-8822.

Kljucne rijeci: IgA vaskulitis, glutation-S-transferaze, polimorfizmi
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa
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1ZAZOVI U LIJECENJU GRANULOMATOZE S POLIANGIITISOM - PRIKAZ SLUCAJA

Dora Ursi¢"?, Ivana Kovacevié!, Zeljka Kardum'?, Ana Marija Masle'?, Kristina Kovacevi¢ Stranski', Ana Simac!,
Mirna Lucié!, Antea Maro$evic!, Jasminka Milas- Ahi¢!?

'Odjel za reumatologiju, klinicku imunologiju i alergologiju, Klinika za unutarnje bolesti, Klinicki bolnicki centar Osijek,
Hrvatska
’Medicinski fakultet Sveucilista Josipa Jurja Strossmayera u Osijeku, Osijek, Hrvatska

Granulomatoza s poliangitisom (GPA) ubraja se u vaskulitise malih krvnih Zila povezane s antineutrofilnim cito-
plazmatskim protutijelima (ANCA). O¢ituje se granulomatoznom upalom di$nog sustava te nekrotiziraju¢im
vaskulitisom malih do srednje velikih krvnih zila.

Prikazujemo 34 - godi$njeg bolesnika koji se inicijalno prezentirao migriraju¢im artralgijama, no¢nim preznoja-
vanjem, pojavom krusta u nosnicama uz opcu slabost i febrilitet. Pri prijemu verificirani su visoki upalni para-
metri uz hematuriju, radioloski su opisane nodozne promjene pluca nejasne etiologije. U kasnijem tijeku bolesti
dolazi do razvoja akutne bubrezne ozljede uz proteinuriju nefrotskog ranga. Biopsijom bubrega utvrden je pauci
- imuni glomerulonefritis izrazite aktivnosti te se uz naknadno prispjece visoko pozitivnih vrijednosti specifi¢nih
citoplazmatskih ANCA (c ANCA) postavi dijagnoza GPA. Lijecen je pulsnim dozama metilprednizolona uz plaz-
mafereze te je potom lijecenje nastavljeno ciklofosfamidom kroz 7 ciklusa uz klinicko poboljsanje. Medutim,
zbog perzistiranja proteinurije nefrotskog ranga uz povisene upalne parametre provedeno je lijecenje rituksi-
mabom kroz jedan ciklus. Kao terapija odrzavanja uveden je mikofenolat mofetil. Bolesnik je na provedeno lije-
¢enje subjektivno dobro, medutim i dalje nije postignuta remisija bolesti i stoga je u tijeku ponovna primjena
rituksimaba.

Pravodobna dijagnoza i rano lijecenje GPA klju¢no je u sprjecavanju napredovanja bolesti i o¢uvanju kvalitete
zivota bolesnika. Ovim prikazom Zeljeli smo ukazati kako i rano prepoznavanje GPA predstavlja terapijski izazov
kod izrazito aktivne bolesti.

Kljucne rijeci: granulomatoza s poliangiitisom, ciklofosfamid, rituksimab
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

KLINICKO ZNACENJE AUTOIMUNIH PROTUTIJELA U IDIOPATSKIM
UPALNIM MIOPATIJAMA

Hatidze Vejseli', Ana Marija Masle'?, Ivana Madunovi¢ Gugi¢?, Ana Simac?, Mirna Luci¢?, Jasminka Milas-Ahi¢'?

'Medicinski fakultet Osijek
?KBC Osijek

Uvod. Ciljevi su bili ispitati povezanost serolodkog profila autoimunih protutijela s klinickim obiljezjima i isho-
dima bolesti u bolesnika s [IM-om te vaznost MSA u postavljanju dijagnoze, zatim ispitati pojavnost malignih
bolesti u bolesnika s IIM-om te utjecaj terapije na tijek i ishod bolesti.

Ispitanici i metode. Presje¢na studija s povijesnim podacima. Ispitanici istrazivanja su pacijenti obaju spolova i
svih dobnih skupina, oboljeli od idiopatskih upalnih miopatija, koji su u razdoblju od 1. sije¢nja 2017. do 31.
prosinca 2021. godine lije¢eni na Odjelu za reumatologiju, klini¢cku imunologiju i alergologiju u KBCO. Podatci
su prikupljeni pregledom podataka o pacijentima u BIS-u. Zabiljezena je dob i spol pacijenata, podatci o dijagno-
stickim parametrima (CK, mioglobin, MSA, MAA), podatci o zahvacenim organima i organskim sustavima te
malignitetima uz miozitis.

Rezultati. Od ukupno 28 pacijenata s [IM-om, 71,43 % je Zenskih, a 28,57 % muskih pacijenata. Aritmeticka
sredina dobi svih pacijenata je 60,9 (SD=13,9), u rasponu od 24 do 78 godina. Vec¢ina pacijenata je uz miozitis
imala pridruzene bolesti ili zahvacene organske sustave (hipertenzija, zahvacenost koze i kostano-zglobnog
sustava). Pacijenti s pozitivhim Anti-Jo-1 protutijelom imali su zahva¢eno 0-4, dok su oni s pozitivhima ostalim
protutijelima (ENA screen) imali zahvaceno 4-9 organa. U 39,3% pacijenata, 21,4 % ih je dijagnosticirano s
malignom, a 17,9 % s benignom bole$¢u. 17 pacijenata je trenutno u remisiji, 10 pacijenata je postiglo remisiju uz
srednje visoku dozu glukokortikoida.

Zakljucak. Provedenim istrazivanjem dolazimo do sljedec¢ih zakljucaka: Postoji povezanost izmedu seroloskog
profila autoimunih protutijela s klinickim obiljezjima i ishodima bolesti u bolesnika s idiopatskim upalnim mio-
patijama. Odredivanje MSA i MAA povezana su s odredenim izvanmi$i¢nim manifestacijama bolesti ili drugim
povezanim komorbidnim autoimunim reumatskim stanjem te su od velike vaznosti u postavljanju dijagnoze i
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lije¢enju IIM-a. Pacijenti s dijagnosticiranim IIM-om mogu imati povecan rizik za maligne bolesti. Svi pacijenti
lije¢eni su glukokortikoidnom terapijom te nije utvrdena statisticki znacajna razlika doze glukokortikoida na
tijek i ishod bolesti u bolesnika s IIM-om.

Kljucne rijeci: idiopatske upalne miopatije, polimiozitis, dermatomiozitis, miozitis specifi¢na antitijela, gluko-
kortikoidi
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

PRIKAZ BOLESNIKA SA RECIDIVIRAJUCIM UVEITISOM U SKLOPU BEHCETOVE
BOLESTI - SEST GODINA PRIMJENE BIOLOSKE TERAPIJE

Frane Grubisi¢!, Ivanka Petri¢ Vickovi¢?, Hana Skala Kavanagh', Simeon Grazio'

Klinika za reumatologiju, fizikalnu medicinu i rehabilitaciju Medicinskog fakulteta Sveucilista u Zagrebu,
Referentni centar za spondiloartritis Ministarstva zdravstva Republike Hrvatske, KBCC Sestre Milosrdnice Zagreb
?Klinika za ocne bolest, KBC Sestre Milosrdnice Zagreb

Prikazujemo tridesettrogodi$njeg bolesnika kojem je 2014. godine postavljena je dijagnoza Behgetove bolesti.
Obzirom na klinicke simptome (oligoartritis, aftozni stomatitis, genitalne ulceracije i recidivi uveitisa), bolesnik
je lije¢en standardnim pristupom: glukokortikoid (prednizolon 10 mg dnevno), te konvencionalni bolest modifi-
cirajuci lijek — metotreksat (maksimalna doza 15 mg tjedno).

Na primijenjenu je terapiju nastupila regresija kostano-misi¢nih simptoma, te koznih i sluznickih promjena.
Unatoc¢ tome perzistirali su recidivi obostranog uveitisa $to je, s terapijske strane zahtijevalo povidenje doze glu-
kokortikoida i metotreksata, ali i intraokularnu primjenu glukokortikoida. Kao posljedica recidiviraju¢ih uveitisa
razvila se obostrano katarakta uz reduciranu o$trinu vida (na desnom oku 0,025, na lijevo 0,2). U studenom 2015.
godine, u mirnoj fazi bolesti, u¢injena je operacija katarakte s ugradnjom intraoperativne lec¢e. Postoperativno
vidna oStrina na desnom oku je bila 1,0. Tijekom sijecnja i veljace 2016. godine doslo je do recidiva uveitisa na
desnom oku uz smanjenje o$trine vida (0,3—0,1) i razvoja sekundarnog glaukoma na desnom oku.

Na reumatolosko-oftalmoloskom konziliju u ozujku 2016. godine preporuceno je lije¢enje bioloskim lijekom. U
pocetku je uveden TNF-alfa antagonist, adalimumab 40 mg s.c. svakih 14 dana. Kao parametar uspjesnosti nje-
gove primjene validirana je o$trina vida i broj recidiva uveitisa. Nakon inicijalno povoljnog uc¢inka na o¢ne simp-
tome (ukljucivo i oporavak ostrine vida), nakon 12 mjeseci primjene razvila se sekundarna neucinkovitost uz
visoka serumska razina antitijela.

Nakon toga je uveden tocilizumab i.v. (III/2017-V/2018), koji je iskljucen zbog prestanka djelovanja nakon 12
mjeseci. U srpnju 2018. godine uveden je ponovno TNF-alfa inhibitor, infliksimab (180 mg intravenski) kojeg i
danas redovito prima u Sestotjednim razmacima. Vidna ostrina obostrano je o¢uvana (VOD: 1,0, VOS: 1,0). Uz
antiglaukomsku terapiju (sol. Combigan 2x, sol. Truspot 2x, sol. Xalatan 1x) glaukom pod kontrolom, bez znakova
progresije bolesti (intraokularni tlak uredan, TOD=12 mmHg, TOS= 13 mmHg). Osim bioloskog lijeka, gospodin
i dalje uzima odrzavaju¢u dozu metotreksata 10 mg tjedno te terapiju po nadleznom oftalmologu. Cijelo vrijeme
primjene bioloske terapije, prati se i stabilizacija ostrine vida, te znacajno manji broj recidiva uveitisa.

Kljucne rijeci: uveitis, Behgetova bolest, bioloski lijekovi
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

CLINICAL PHENOTYPE OF BEHCET’S DISEASE IN CROATIA: TWO CASE REPORTS
WITH REVIEW OF LITERATURE

Marina Iki¢ Matijasevi¢', Paula Kili¢!, Lucija Iki¢?, Ana Gudelj Gracanin', Vedran Ostojic¢'

'University Hospital Sveti Duh, Zagreb, Croatia
2University of Applied Health Sciences, Zagreb, Croatia

Recent findings suggest that aetiology of Behget’s disease (BD) is between autoimmunity and autoinflammation.
In common with other autoimmune diseases BD shares class I MHC (HLA-B51) association, but BD has mostly
autoinflammatory clinical features. In BD different clinical phenotypes can be distinguished (Bettiol 2020).
Prevalence in Croatia is unknown, and far as we know, only 6 BD case reports (CR) have been published for our
population.
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Case 1. A 32-year-old-woman with a history of recurrent oral aphthae, migratory arthralgias, and acneiform
lesions was referred after being diagnosed with bilateral retinal vasculitis (RV). Workup showed positive HLA
B51. The ICBD criteria were fulfilled. After induction of 0.5 mg/kg/day of methylprednisolone (MP) and 2.5 mg/
kg/day of azathioprine (AZA) RV resolved.

Case 2. A 59-year-old-woman has been suffering from BD for the past 20 years. She was treated by her rheuma-
tologist with NSAR, topical and systemic MP in exacerbations of arthritis and uveitis. Now, after first examination
in our clinic, colchicine was administered due to orogenital aphthae, erythema nodosum and arthralgias with a
good clinical response. She is now without signs of uveitis. Discussion: Until now, as far as we know, a total of 6
CR (Tekavec 2015, Boban 2016, Bares$i¢ 2018, Bori¢ 2019, Krec¢ak 2020, Kardum 2021) and no research on BD
were published in last 10 years for our population. Analysing these 8 patients in total, we can conclude that in
Croatia dominates parenchymal neurological/ocular, followed by peripheral vascular phenotype. Recommended
therapy is high dose of MP and AZA for both ocular and parenchymal manifestations and anti-TNFa in case of
severe ocular and parenchymal CNS involvements. This recommendation is in accordance with therapy used in
published CR with a good response.

Often seen delay in BD diagnosis is due to lack of pathognomonic clinical findings, specific laboratory test and
the small number of BD patients. It would be useful to establish BD registry in Croatia because tailoring the treat-
ment on patient’s specific phenotype which is a consequence of the genetic background and the influence of
external factors, rather than on single disease manifestation, could be a valid strategy for a personalized therapeu-
tic approach to BD. Also, the registry would enable earlier detection of the disease.

Keywords: Behget’s disease, Croatia, clinical phenotype
Conflict of interest statement: The authors declare no conflict of interest.

AKUTNA ATAKA GIHTA S NAGLIM STVARANJEM TOFA ATIPICNE LOKALIZACIJE
- PRIKAZ SLUCAJA

Nino Zahirovi¢, Kresimir Vido, Adelmo Segota, Tea Schnurrer-Luke-Vrbani¢

Klinicki bolnicki centar Rijeka

Giht je kroni¢na upalna reumatska bolest koja nastaje kao posljedica hiperuricemije i talozenja kristala monona-
trijeva urata. Neadekvatno lijecenje hiperuricemije dovodi do razvoja kroni¢nog gihta s tofima. Najcesc¢a lokali-
zacija stvaranja tofa su ekstenzorne strane zglobova. Tofi se mogu pojaviti u najranijoj fazi bolesti gihta, $to ovisi
o jacini hiperuricemije i brzini formiranja kristala. Cilj ovog rada jest prikazati bolesnicu s atakom akutnog gihta
uz naglo stvaranje tofa na atipi¢nim lokalizacijama.

Bolesnica u dobi od 84 godine hospitalizirana je na Odjelu gastroenterologije zbog teske mikrocitne anemije.
Neposredno nakon prijema u bolnicu zapoceli su akutni bolovi u zglobovima desne Sake, ru¢nog zgloba i koljena
te lijevog gleznja, uz otekline i crvenilo koze. Takoder se na palmarnoj strani palca desne $ake i petoga prsta uoca-
vaju bijele vezikule za koje bolesnica tvrdi da su naglo nastale te da ranije nisu bile prisutne. Iz arhive nalaza
utvrdeno je kako je bolesnica prije cetiri godine obradivana zbog sumnje na giht, uz tada prisutnu bol i oteklinu
lijevoga gleznja, i serumskih vrijednosti urata 632 umol/L no lije¢enje gihta nije zapoceto, te nije bilo narednih
ataka akutnog uri¢nog artritisa. U aktualnoj hospitalizaciji radioloskom su obradom skeleta desne $ake i ru¢noga
zgloba utvrdene degenerativne promjene bez erozija tipi¢nih za uri¢ni artritis. Vrijednost serumske razine urata
iznosila je 360 umol/L. Mikrobioloskom analizom vezikula iskljuci se infektivna etiologija a patohistoloskom
dijagnostikom pod polarizacijskim mikroskopom dokazu se kristali urata. Uvedena je terapija za uri¢ni artritis
na koju dolazi do remisije akutne uri¢ne bolesti i do resorpcije tofa.

Giht je relativno ¢esta kroni¢na upalna reumatska bolest kod koje dolazi do ucestalih ataka artritisa te razvoja tofa
koji izazivaju destrukciju okolnog tkiva. Tofi se mogu pojaviti u najranijoj akutnoj fazi bolesti gihta, §to ovisi o
jacini hiperuricemije i brzini formiranja kristala a naslage tofa se mogu javiti gotovo u svim tkivima i organima.
Pri tome serumske vrijednosti urata ne moraju biti poviene, a zlatni standard u postavljanju dijagnoze gihta jest
potvrda kristala urata u uzorku zglobne tekucine ili tofa pod polarizacijskim mikroskopom.

Klju¢ne rijeci: giht, tofi, polarizacijski mikroskop
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa
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GNOJNI HIDRADENITIS U BOLESNIKA SA STILLOVOM BOLESTI ODRASLE DOBI
- PRIKAZ SLUCAJA

Antica Pasari¢, Josip Tecer, Stela Hrka¢, Majda Golob, Jadranka Morovi¢-Vergles, Josko Mitrovi¢

Zavod za klinicku imunologiju, alergologiju i reumatologiju,
Klinika za unutarnje bolesti Medicinskog fakulteta Sveuilista u Zagrebu, Klinicka bolnica Dubrava, Zagreb

Gnojni hidradenitis kroni¢na je upala apokrinih Zlijezda prvenstveno u podrudju aksila, prepona i drugih
podrucja bogatih ovim zlijezdama. U literaturi je opisana moguca autoinflamatorna etiopatogeneza ove bolesti i
utvrdena je povezanost s nekim sistemskim upalnim reumatskim bolestima.

U ovom radu prikazali smo bolesnika sa Stillovom bolesti koji se lijeci tocilizumabom (TZC) i kod kojeg je doslo
do nastanka recidiviraju¢eg gnojnog hidradenitisa. Prema nasim saznanjima, do sada u literaturi nisu opisani
slu¢ajevi nastanka hidradenitisa kod bolesnika sa Stillovom bolesti koji se lijece TZC-om.

Opisali smo 24-godisnjeg muskarca kojem je u 17. godini Zivota postavljena dijagnoza idiopatskog sistemskog
juvenilnog artritisa, a kasnije u kontrolama adultnog reumatologa Stillove bolesti odrasle dobi. Bolesnik je inici-
jalno lije¢en glukokortikoidima (GK) i metotreksatom (MTX), ali je tijekom vremena s obzirom na aktivnu
bolest bilo potrebno ukljuciti i biolosku terapiju TCZ-om.

Uz terapiju TCZ-om postignuta je remisija bolesti te su doze GK-a i MTX-a postupno reducirane do potpunog
ukidanja. Tijekom pracenja bolesnika doslo je do nastanka koznih promjena desne aksile koje su inicijalno ultra-
zvu¢no opisane kao inflamirani kozni adneksi, a u daljnjem klinickom tijeku prati se i pojava pilonidalnog sinusa
koji je lijecen kirurski. Kod bolesnika se u daljnjem tijeku prate recidivi gnojnih upalnih promjena u aksilama i
preponama te je postavljena dijagnoza gnojnog hidradenitisa.

S obzirom na istovremeno prisustvo dvije rijetke bolesti autoinflamatorne geneze kod bolesnika na terapiji TCZ-om,
postavlja se pitanje je li nastanak hidradenitisa povezan s osnovnom bolesti ili s bioloskom terapijom. U daljnjem
pracenju bolesnika razmatra se promjena bioloske terapije odnosno uvodenje lijeka drugog mehanizma djelovanja,
ali s upitnim ishodom na uspjesnost lijecenja i kontrolu osnovne bolesti.

Kljucne rijeci: Stillova bolest odrasle dobi, gnojni hidradenitis, glukokortikoidi, tocilizumab
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

PYODERMA GANGRENOSUM KOD BOLESNICE SA SINDROMOM PREKLAPANJA
NAKON REDUKCIJSKE KIRURGIJE DOJKI - PRIKAZ SLUCAJA

Josip Tecer, Stela Hrka¢, Lea Salamon, Josko Mitrovi¢

Zavod za klinicku imunologiju, alergologiju i reumatologiju,
Klinika za unutarnje bolesti Medicinskog fakulteta Sveucilista u Zagrebu, Klinicka bolnica Dubrava, Zagreb

Pyoderma gangrenosum (PG) kroni¢na je progresivna nekroza koze nepoznate etiologije koja se uglavnom javlja
u sklopu malignih (prvenstveno hematoloskih), autoimunih i autoinflamatornih bolesti, a moze biti povezana is
lijekovima. U literaturi je opisan manji broj slucajeva nastanka PG nakon operativhog zahvata na dojkama, a
prema nasim saznanjima do sada u dostupnoj literaturi nije opisan slu¢aj nastanka PG nakon redukcijske kirur-
gije dojki kod bolesnika sa sindromom preklapanja reumatoidnog artritisa i sistemskog eritemskog lupusa.

U naSem radu prikazali smo 56-godis$nju bolesnicu s anamnezom gore navedenog sindroma preklapanja te
$ecerne bolest tipa 2 kod koje su se Cetiri tjedna nakon ucinjene bilateralne redukcijske mamoplastike razvile
ulceracije obje dojke. Pokusaji lokalnog kirurskog lijecenja i debridmana rana nisu polucili pozitivne rezultate te
se pratilo dodatno pogorsanje uz nastanak velikih ulceracija s nekrozom tkiva. Pacijentica je bila febrilna, a u
laboratorijskim nalazima bile su prisutne povisene vrijednosti upalnih biljega te je inicijalno lijec¢ena i antibioti-
cima Sirokog spektra, ali bez znacajnog klinickog odgovora. S obzirom na daljnju progresiju ulceracija i pojavu
uzdignutih rubova na ranama koji su bili ljubicaste boje, postavljena je sumnja na PG. U¢injena je biopsija koznih
promjena koja nije bila specifi¢na te je zapoceta terapija metilprednizolonom u dozi od 1 mg/kg tjelesne tezine uz
nastavak lokalne terapije negativnim tlakom. Na primijenjenu terapiju doslo je do znacajne regresije koznih pro-
mjena, bolesnica je postala afebrilna, a u laboratorijskim nalazima zabiljezena je normalizacija upalnih biljega. U
daljnjem tijeku prati se uredno cijeljenje rane sa stvaranjem oziljka te je doza glukokortikoida kroz period od
godine dana postepeno reducirana do doze od 5 mg prednizona koja je bila potrebna za kontrolu osnovne upalne
reumatske bolesti.
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Mozemo zakljuciti da je kod bolesnika s upalnim reumatskim bolestima s novonastalim brzoprogrediraju¢im
koznim promjenama i fenomenom patergije nakon traume ili kirurskog zahvata, vazno u diferencijalnoj dijagno-
stici razmotriti PD radi potrebe pravovremenog imunosupresivnog lije¢enja kako bi se izbjegle moguce fatalne
komplikacija ove rijetke bolesti.

Kljucne rijeci: pyoderma gangrenosum; mamoplastika; reumatoidni artritis, sistemski eritemski lupus
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

IBUPROFEN INDUCIRANA TOKSICNA EPIDERMALNA NEKROLIZA

Indira Melezovi¢!, Mevludin Meki¢', Edin Begi¢?, Samir Mehmedagi¢', Emela Cvorak'

'Klinicki Centar Univerziteta u Sarajevu
2Opéa Bolnica Prim. dr Abdulah Nakas, Sarajevo

Tretman toksi¢ne epidermalne nekrolize u svijetu je i dalje predmetom rasprava i opre¢nih stavova. Obzirom da ne
postoji jedinstven stav i protokol za lijecenje iste, a letalni ishod u ovakvim stanjima se desava u oko 40% slucajeva,
svaki prezentirani slucaj je znacajan u pogledu razmatranja efikasnosti i poboljsanja terapijskog pristupa.

Pacijent 58 godina, hospitaliziran na odjelu, nakon prethodnog pregleda dermatovenerologa gdje se postavi sumnja
na razvoj toksi¢ne epidermalne nekrolize (TEN). Na prijemu kod pacijenta u podrucju lica, vrata, trupa, gornjih i
donjih ekstremiteta prisutne opsezne kozne promjene u vidu makulopapuloznog osipa s formiranim bulama (u
podrudju glave, leda, abdomena i Saka), te ranama u podrucju usne Supljine i hiperemijom obje konjuktive. Pro-
mjene kod pacijenta se pocele pojavljivati pet dana ranije, a heteroanamnesticki se naknadno dobiva podatak da je
tome prethodila per os primjena ibuprofena. Pacijent od ranije bez pridruzenih kronic¢nih oboljenja. U toku hospi-
talizacije tretiran visokim dozama metilprednizolona, Sirokospektralnim antibioticima, niskomolekularnim hepari-
nom, nadoknadom albumina, te infuzionim otopinama uz redovno primjenu topikalnih antiseptika. Osmog dana
hospitalizacije kod pacijenta dolazi do iznenadnog pogorsanja opceg stanja s porastom upalnih parametara, gdje
pod slikom septi¢nog $oka uz razvijenu tesku respiratornu insuficijenciju dolazi do egzitusa.

Iako se u literaturi toksi¢na epidermalna nekroliza naj¢e$¢e vezuje uz primjenu sulfa preparata, antiepileptika,
antibiotika i nekih pojedina¢nih lijekova poput alopurinola svakako se treba biti na oprezu i kod primjene neste-
roidnih antiinflamatornih lijekova, s obzirom na njihovu ¢estu upotrebu u ljekarskoj praksi. Lijecenje je simpto-
matsko, individualno prilagodeno i trebalo bi se provoditi u izolacionim jedinicama kako bi se maksimalno
smanjile mogucnosti nastanka infekcija koje najc¢esc¢e dovode do letalnog ishoda u ovakvim stanjima.

Kljucne rijeci: toksi¢na epidermalna nekroliza, ibuprofen, sepsa
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TESKA AORTNA STENOZA U SISTEMSKOJ SKLEROZI - STO UCINITI?

Mevludin Meki¢', Edin Begié?, Indira Melezovi¢!, Samir Mehmedagi¢', Emela Cvorak!, Amer Iglica'

'Klinicki Centar Univerziteta u Sarajevu
2Opéa bolnica Prim. dr Abdulah Nakas, Sarajevo

Involviranost sr¢ane patologije kod pacijenta sa sistemskom sklerozom predstavlja nepovoljan prognosticki fak-
tor. Tako je udruzenost miokardne bolesti incidence od 20 do 50% kod pacijenata sa sistemskom sklerozom,
patologija aortne valvule je rijetka.

Pacijentica, starosne dobi 68. godina, hospitalizirana na odjelu reumatologije zbog egzacerbacije osnovne bolesti. Na
prijemu se zali na ubrzano zamaranje i otezano disanje. Unazad 16. godina se vodi pod dijagnozom sistemske skle-
roze, tretirana D-penicillaminom. Dijagnoza tada postavljena na osnovu klinickih karakteristika bolesti: tipi¢cnog
zadebljanja; koze i otoka u podrucju $aka s pojavom ulceracija, prisustva telengiektazija te Reynaud fenomena i
pozitivnih antitjela iz skleroderma panela. S obzirom na okluziju kruralnih arterija i razvoj gangrenoznih promjena,
amputirana oba stopala prije pet godina. Unazad $est mjeseci, od kada se tretira na nasem odjelu, u terapiju ukljucen
ciklofosfamid. Tada se postavi sumnja na postojanje pridruzenog relapsiraju¢eg polihondritisa. Ehokardiografski se
u toku hospitalizacije verificira teSka aortna stenoza, s brzinom protoka iznad aortne valvule 4,0 m/s, srednjim gra-
dijentom 67 mmHg, te podrucju 0.69 cm?, uz umjerenu aortnu regurgitaciju, te umjerenu mitralnu stenozu (srednji
pritisak 6 mmHg) i umjerenu trikuspidalnu regurgitaciju Konzultira se kardiokirurski konzilij, koji indicira perku-
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tanu zamjenu aortne valvule. Pacijentica se terapeutski vodi pod terapijom ciklofosfamidom, metilprednizolonom,
acetilsalicilnom kiselom u dozi od 100 mg dnevno (eng. once a day, OD), ramiprilom u dozi od 5 mg dva puta
dnevno (eng. twice a day, BID), nebivololom u dozi 2,5 mg OD, aldizemom u dozi 90 mg BID, spironolaktonom
25 mg OD, furosemidom u dozi od 40 mg na drugi dan, te rosuvastatinom 20 mg OD.

Tretman aortne stenoze je imperativan s obzirom na rizik od iznenadne sréane smrti i kompenzatornih struktur-
nih i hemodinamskih kompenzatornih odgovora. Perkutana zamjena aortne valvule se namece kao terapeutski
modalitet, s kojim se izbjegava generalna anestezija, a smanjuje broj peri i postoperativna komplikacija.

Kljucne rijeci: sistemska skleroza, aortna stenoza, tretman
Izjava o sukobu interesa: Nema sukoba interesa

REUMATOLOSKE MANIFESTACIJE AUTOIMUNOG HEPATITISA - PRIKAZ BOLESNICE

Iva Zagar', Nadica Laktasi¢ Zerjavi¢', Maja Sremac?, Kristina Kova¢ Durmi$', Porin Peri¢!

!Klinika za reumatske bolesti i rehabilitaciju, KBC Zagreb
“Klinika za unutarnje bolesti, KBC Zagreb

Autoimuni hepatitis je klasi¢na autoimuna bolest s predispozicijom kod Zena, cirkuliraju¢im autoantitijelima,
povisenim imunoglobulinima, udruzenoscu s drugim ekstrahepati¢nim autoimunim bolestima i brzim dobrim
odgovorom na imunosupresive. U radu je prikazana 56-godi$nja bolesnica hospitalizirana na nasoj Klinici radi
dijagnosticke obrade naglo nastale slabosti zdjelicne i ramene muskulature, artralgija malih zglobova $aka, tem-
poralne glavobolje, klaudikacija donje celjusti uz ubrzane upalne parametre. Mjesec dana prije hospitalizacije
zbog sumnje na polimialgiju reumatiku u lijecenje je uveden prednizon 20 mg u brzoj redukciji to je dovelo do
gotovo potpune regresije tegoba. Pri dolasku na hospitalizaciju bolesnica je bez bolnih i otecenih zglobova,
misi¢na snaga je o¢uvana, prisutan je sitnotockasti osip na kozi obje aksile. Iz u¢injene obrade se izdvajaju upalni
parametri u referentnim granicama, negativan reumatoidni faktor i protutijela na ciklicke citrulinirane peptide,
antinuklearna antitijela su citoplazmatska fibrilarna linearna. Temeljem ucdinjene obrade nije potvrdena dija-
gnoza upalne reumatske bolesti. Iz nalaza se izdvajaju s dvostruko povisene aminotransferaze, poliklonski porast
imunoglubulina M te pozitivna protutijela na glatku muskulaturu (AGLM). Prema preporuci gastroenterologa
ucinjena je biopsija jetre, patohistoloski nalaz odgovara hepatitisu visoke aktivnosti uz pocetno napredovanje
fibroze $to odgovara dijagnozi autoimunog hepatitisa. Zapoceta je terapija budezonidom 3x3 mg. Na posljednjoj
kontroli uredne su vrijednosti jetrenih enzima, reducirana je doza budezonida na 2x3 mg. Bolesnica je cijelo
vrijeme bez miSi¢ne slabosti, artralgija i drugih misi¢no kostanih manifestacija. Na temelju klinicke slike povise-
nih aminotransferaza uz negativna antimitohondrijska (AMHA) i pozitivna AGLM protutijela te patohistoloskog
nalaza biopsije jetre koji je ukazao na hepatitis visoke aktivnosti bolesnici je postavljena dijagnoza autoimunog
hepatitisa bez preklapanja s upalnom reumatskom bolesti. Autoimune bolesti jetre u 30% slucajeva koegzistiraju
s upalnim reumatskim bolestima ili mogu kao dio klinicke slike imati nespecifi¢ne reumatoloske manifestacije.
Koegzistencija autoimunih bolesti jetre i reumatoloskih bolesti idealan je primjer potrebe za personaliziranom
medicinom i multidisciplinarnim pristupom bolesniku.

Kljucne rijeci: autoimuni hepatitis, reumatolo$ke manifestacije, AGLM
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OBITELJSKA MEDITERANSKA VRUCICA I SISTEMSKI ERITEMSKI LUPUS
OD PEDIJATRIJSKE DO ADULTNE DOBI: PRIKAZ BOLESNICE

Paula Kili¢!, Alenka Gagro?, Marina Iki¢ Matijasevi¢', Vedran Ostoji¢', Ana Gudelj Gra¢anin'
'Odjel za klinicku imunologiju, reumatologiju i pulmologiju,

Klinika za unutarnje bolesti Medicinskog fakulteta Sveucilista u Zagrebu, Klinicka bolnica Sveti Duh
*Klinika za pedijatriju, Klinika za djecje bolesti, Zagreb, Zagreb, Medicinski fakultet Sveucilista u Zagrebu,
Medicinski fakultet Sveucilista u Osijeku

Obiteljska mediteranska vrucica (FME engl.) nasljedna je autosomno recesivna autoinflamatorna bolest obilje-
zena periodi¢nim febrilitetima i serozitisom. Sistemski eritemski lupus (SLE, engl.) autoimuna je bolest nepozna-
tog uzroka obiljezena imunoloskim abnormalnostima koja moze zahvatiti gotovo svaki organ u tijelu. U ovom
radu prikazali smo bolesnicu staru 21 godinu s FMF i SLE prac¢enu od pedijatrijske do adultne dobi.

Reumatizam 2022;69(Supl 1/Suppl 1):45-65 63



Sazeci / Abstracts Posteri / Posters

Bolesnica u dobi od 21 godinu s FMF i SLE u skrbi je adultnog reumatologa Klini¢ke bolnice Sveti Duh, a nakon
prijelaza iz skrbi pedijatra reumatologa kroz tranzicijsku ambulantu. Bolest je pocela u 11. godini zivota s obo-
stranim pleuritisom, perikarditisom, medijastinalnom limfadenopatijom i artralgijama uz febrilitet. Na osnovi
klinicke slike i laboratorijskih nalaza, dominantno jako povisenih vrijednosti ANA i pozitiviteta anti-dsDNA,
postavljena je po pedijatru reumatologu dijagnoza SLE te je zapoceto lijecenje antimalarikom i glukokortikoi-
dima. Nedugo nakon toga, bolesnica pocinje razvijati febrilne epizode trajanja do 3 dana uz visoke upalne para-
metre, bolove u prsistu, trbuhu i zglobovima. S obzirom na ponavljajuci obrazac povisenog serumskog amiloid-
nog proteina, isklju¢enje infektivnih uzroka te bez jasnih kriterija za relaps SLE, posumnjalo se na autoinflama-
torni sindrom, prvenstveno FMEF. U¢injenom genskom analizom dokazan je heterozigotni polimorfizam u eksonu
2 (R202Q), ranije ve¢ opisan u bolesnika s FMF-om. Na kolhicin, prvi izbor u lijecenju FMF, bolesnica je razvila
gastrointestinalnu nepodnosljivost. Stoga je zapoceto lije¢enje antagonistom IL-1 na koji se prati odli¢an dugogo-
di$nji klinicki i laboratorijski odgovor s remisijom bolesti. Takoder, tijekom kasnijih kontrola adultnog reumato-
loga prati se normalizacija titra ANA i anti-dsDNA uz uredan C3 i C4 te bez drugih znakova aktivnosti SLE.
Iako je SLE autoimuna, a FMF autoinflamatorna bolest te u tom pogledu obuhvacaju disregulaciju razli¢itih
sastavnica imunoloskog sustava, u literaturi su opisani slucajevi istovremene pojave FMF i SLE, ukljuc¢ujuci one
bolesnike s genskom varijantom FMF poput nase bolesnice. Kako je ve¢inom ipak rije¢ o bolesnicima djecje
zivotne dobi, prilikom njihovog prijelaza iz skrbi pedijatra reumatologa u skrb adultnog reumatologa kroz tran-
zicijsku ambulantu vazna je besprijekorna lije¢nicka suradnja.

Kljucne rijeci: obiteljska mediteranska vrucica, sistemski eritemski lupus, tranzicijska ambulanta
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VASKULITIS SREDISNJEG ZIVCANOG SUSTAVA U DJECJOJ DOBI - PRIKAZ BOLESNIKA

Sasa Sréen, Eugenija Marusi¢, Marija Jelusi¢
Klinika za djecje bolesti, Klinicki bolnicki centar Split

Vaskulitisi sredi$njeg zivéanog sustava (SZS) su rijetka bolest u djecjoj dobi, ali se smatra kako je njihova ucesta-
lost ipak podcijenjena i da odredeni broj bolesnika ostane neprepoznat. Jedna od najc¢es¢ih manifestacija pedija-
trijskih vaskulitisa SZS je cerebrovaskularni inzult (CVI). Za razliku od odraslih, kod djece kod djece su CVI
najcesce izazvani razli¢itim vaskulopatijama i ostecenjima krvnih zila, medu kojima je jedan od najcesc¢ih uzroka
vaskulitis SZS.

Sest-godisnji djecak je hospitaliziran zbog parestezija desne ruke i noge. Dijagnosti¢ckom obradom je dokazan
ishemijski CVI u podrudju straznje mozdane arterije desno. U daljnjem tijeku obrade postavljena je sumnja na
vaskulitis SZS, koji nije sa sigurnos¢u potvrden. Nije bilo znakova zahvaéenosti drugih organa, a svi simptomisu
se povukli i nije bilo rezidualnih ispada u neuroloskom statusu. Ambulantno je nastavljeno pracenje te se nakon
5 mjeseci ponavljaju simptomi parestezija desne ruke i noge uz osjecaj ,propadanja” desne noge. Ovaj put je
potvrdena dijagnoza vaskulitisa SZS digitalnom subtrakcijskom angiografijom. Dodatna obrada je pokazala kako
je rije¢ o primarnom angiitisu SZS. Zapoceto je lijecenje glukokortikoidima uz 6 ciklusa pulsnih doza ciklofosfa-
mida te se potom prelazi u fazu odrzavanja terapijom mikofenolat mofetilom. Djecak se oporavlja bez rezidua, a
kontrolne slikovne pretrage su bez novih lezija te se nakon 4 godine ukida medikamentozna terapija, a bolest i u
daljnjem pracenju ostaje u remisiji. U sklopu dijagnosticke obrade poslan je i uzorak za ispitivanje genskog panela
na vaskulitise i inflamatorne bolesti u Great Ormond Street Hospital u Londonu, koji nije pokazao postojanje
patoloskih genskih promjena ukljuc¢ujuc¢i i monogenskih vaskulitisa poput deficita adenozin deaminaze 2.

Kod djece koja dozive CVI diferencijalno dijagnosticki uvijek treba razmisljati o moguc¢nosti da su uzrokovani
vaskulitisom SZS. Ovim prikazom slu¢aja smo htjeli ukazati na vaznost genskog testiranja na rijetke monogenske
vaskulitise i inflamatorne bolesti SZS, koje se klini¢ki mogu manifestirati sli¢no kao i druge bolesti koje dovode
do vaskulitisa SZS (primarni angiitis SZS), ali se razlikuju po svom tijeku, kao i terapijskom pristupu. Stoga nave-

deno gensko testiranje moze olaksati pravovremeni izbor ispravnog nacina lijeenja i konac¢no bolji ishod kod
oboljelih.

Kljucne rijeci: dijete, vaskulitis, sredi$nji Zivcani sustav, gensko testiranje
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ULTRAZVUCNI PRIKAZ N. MEDIANUSA KOD BOLESNIKA SA SINDROMOM
KARPALNOG KANALA

Sonja Muraja, Branko Markulin¢i¢

Specijalna bolnica za medicinsku rehabilitaciju Stubicke Toplice

Uvod. Iako je elektromioneurografija (EMNG) zlatni standard za dijagnosticiranje sindroma karpalnog tunela,
sve se ¢esce koristi ultrazvucni pregled kojim se mogu prikazati strukturne promjene i edem Zivca, morfoloske
promjene okolnih struktura, a pri dinamickom testiranju i pomic¢nost zivca. Cilj naseg ispitivanja bio je ustanoviti
pouzdanost ultrazvu¢nih nalaza u dijagnostici sindroma karpalnog tunela.

Ispitanici i metode. U ispitivanje je bilo uklju¢eno 52 bolesnika (36 Zena i 16 muskaraca) prosjecne dobi 42
godine. Ispitanici su se klini¢ki prezentirali jednostranim sindromom karpalnog kanala. Glavni parametri prace-
nja bili su povrsina poprec¢nog presjeka zivca u proksimalnom karpalnom tunelu i EMNG nalaz. Pregled smo
izvréili linearnom sondom frekvencije 10,5 MHz. Kao kontrolna skupina posluzili su nalazi n. medianusa u kon-
tralateralnom karpalnom tunelu. Grani¢na vrijednost povrsine n.medianusa koja govori za edem zivca bila je
11,0 mm?* Naknadno je kod svih bolesnika uc¢injen EMNG pregled ruku.

Rezultati. Kod 48 bolesnika ustanovljen je edem n. medianusa s prosje¢nom povrsinom zivca 13,8 mm? i poziti-
van EMNG nalaz. 2. bolesnika su imala grani¢an ultrazvucni i pozitivan EMNG nalaz, a 2 bolesnika uredan
ultrazvucni i negativan EMNG nalaz. U kontrolnoj skupini 46 bolesnika imalo je uredan ultrazvué¢ni nalaz, dok
je kod preostalih 6 bolesnika ultrazvu¢ni nalaz bio grani¢an. Kod 5 ispitanika u kontrolnoj skupini EMNG nalaz
je ukazivao na pocetnu neuropatiju. Statisticka analiza je provedena t-testom na razini znacajnosti p<0,01 poka-
zala je staticki znacajno vecu povrsinu n. medianusa u karpalnom tunelu kod bolesnika s klinickim znakovima i
EMNG pozitivnim nalazom sindroma karpalnog tunela u odnosu na kontrolnu skupinu.

Zakljucak. Ultrazvu¢ni pregled je korisna i pouzdana dijagnosticka metoda pri utvrdivanju neuropatije n. medi-
anusa u karpalnom tunelu. Edem i strukturne promjene, promjene u vaskularizaciji, mobilnost zivca pri dinamic-
kom testiranju, podijeljenost Zivca, stupanj i mjesto kompresije korisni su podaci u planiranju lijecenja.

Kljucne rijeci: sindrom karpalnog tunela, muskuloskeletni ultrazvuk, elektromioneurografija
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