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Izhodisca

Predstavljamo primer bolnika z redko
prirojeno okvaro imunosti (POl) - ARP-
C1B deficienco, ki smo ga pred pre-
saditvijo zaradi nenadzorovane EBV
limfoproliferativne bolezni zdravili z
veC infuzijami donorskih virusnospe-
cificnih limfocitov (VSL). Zdravljenje z
VSL pribolnikih s POI pred presaditvijo
je opisano le v redkih primerih.

Preiskovanci in metode

Druzinske ¢lane smo HLA-tipizirali in
preverili EB. seropozitivnost. Dan pred
imunoselekcijo smo pridobili mononu-
klearne celice in z EBV-peptivatorjem
osamili EBV-specificne limfocite, ki so
izlocali inferferon gama. Pred klinicno
uporabo smo izolirano celi¢no frakcijo
dodatno analizirali.

Rezultati

28-letni bolnik s Stevilnimi zapleti
ARPC1B deficience je zbolel z EBV+

limfoproliferativno boleznijo po 10
letih stabilnega stanja osnovne bolez-
ni. V prvem letu smo bolezen lahko
nadzorovali s protivirusnim zdravlje-
njem in monoklonskimi protitele-
si, usmerjenimi proti antigenu CD20.
Po preboleli okuzbi z novim korona-
virusom je prislo do relapsa bolezni,
ko smo za nadzor nad boleznijo pred
predvideno presaditvijo krvotvornih
maticnih celic kombinirali kemotera-
pijoin VSL.

Zakljucek

Predstavljamo redek primer zdravlje-
nja z VSL pred presaditvijo pri bolniku
s POL.

V nasem primeru smo dosegli delni
nadzor nad EBV limfoproliferativno
boleznijo z uporabo VSL pred presa-
ditvijo. Po uporabi je prislo do nevro-
loskih in oftalmoloskih zapletov. Pri
bolnikih z ARPC1B deficienco lahko
imunska disregulacija vodi do aloreak-
tivnosti na VSL.

Kljucne besede: pomanijkljivost ARP-
C1B, presaditev krvotvornih maticnih
celic, virus Epstein-Barr.
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