
121

SHORT REPORTS

CTT JOURNAL | VOLUME 7 | NUMBER 3 | SEPTEMBER 2018

хронической РТПХ – 57% в группе с треосульфаном и 
50% в группе с бусульфаном. Кумулятивный риск раз-
вития экстенсивной хронической РТПХ составил 27,6% 
в 1-й группе и 43,3% во 2-й группе. При анализе других 
поздних осложнений обнаружено снижение частоты 
развития эндокринных нарушений в группе с треосуль-
фаном – 27% против 43% в 1-й группе, при этом не заре-
гистрировано ни одного случая развития гипергонадо-
тропного гипогонадизма (кумулятивный риск развития 
32,8% в 1-й группе против 0% во 2-й, р = 0,012). Пато-
логия щитовидной железы в структуре эндокринных 
нарушений также преобладала в 1-й группе детей – 29% 
против 13%. Патология центральной нервной системы 
в группе с треосульфаном носила в большей степени 
функциональный характер в отличие от преобладания 
органических нарушений в 1-й группе: не зарегистриро-
вано ни одного случая энцефалопатии, вторичной эпи-
лепсии. Также отмечались качественные различия в раз-
витии кардиоваскулярной патологии – 16% в 1-й группе 
с преобладанием вторичной кардиомиопатии против 
10% во 2-й группе. В обеих группах зарегистрировано 

по одному случаю вторичных неоплазий на поздних 
сроках после ТГСК. Cреди детей с незлокачественными 
заболеваниями (первичными иммунодефицитами) 5 
получили бусульфан-содержащее кондиционирование, 
а 8 – треосульфан-содержащее. Общая 5-летняя выжи-
ваемость составила 87,5% в 1-й группе против 60% во 
2-й. Существенных различий в частоте поздних ослож-
нений алло-ТГСК не выявлено.

Заключение
Треосульфан-содержащее миелоаблативное кондици-
онирование позволяет снизить риск развития поздних 
осложнений со стороны эндокринной системы (осо-
бенно гипогонадизма), центральной нервной системы 
и кардиоваскулярных нарушений после алло-ТГСК у 
детей по сравнению с классическими бусульфан-содер-
жащими режимами. 
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Introduction
Objective of this work was to demonstrate a case report of 
Epstein-Barr virus (EBV)-associated lymphoproliferative 
disease (LPD) in a patient with severe combined immune 
deficiency (SCID) before hematopoietic stem cell transplan-
tation (HSCT).

Methods
The patient at the age of 3 months has been admitted to our 
hospital and was clinically examined. Detailed analysis of 
the data was carried out, and diagnosis made. Appropriate 
treatment targeted at underlying disease as well as the com-
plications diagnosed.

Results
The diagnosis of SCID was confirmed at our clinic. CT scan 
and lung biopsy showed EBV-associated LPD of the lung. 
Treatment before HSCT included dexamethasone for cy-
toreduction, and rituximab administration. CT scan 2 weeks 
after starting the therapy showed partial reduction in size of 
the tumor mass. Transplantation of peripheral blood stem 
cells was the next therapeutic step. Moreover, infusion of 
CD45-RA depleted lymphocytes was performed on D+5 
post-transplant, as an experimental antiviral therapy based 

on infusion of EBV-specific cells after HSCT in patients with 
posttransplant LPD (PTLD). At the day +180, a CT scan 
showed complete resolution of the pulmonary mass, along 
with immune reconstitution achieved by this time.

Conclusion
The present case demonstrates a rare opportunity for 
EBV-associated LPD (PTLD-like) developing in a SCID pa-
tient within first months of life before HSCT. LPD in SCID 
patient and PTLD may have similar mechanism, i.e., loss of 
T-cell control. Treatment options included rituximab, as well 
as cell therapy, i.e., transfer of active cellular immunity from 
donor to the recipient. Incidence of LPD in SCID patients is 
less common than LPD in patient with other primary im-
mune deficiencies, due to high mortality rates among SCID 
patients before HSCT, or at following months. This case 
shows importance of correct diagnosis and differential diag-
nosis in a patient with combined immunodeficiency during 
his preparation for HSCT, despite of age and other multiple 
clinical problems.
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Случай ЭБВ-ассоциированного лимфопролиферативного заболе-
вания у пациента с тяжелой комбинированной иммунной недо-
статочностью до ТГСК
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Введение
Цель работы: демонстрация клинического случая раз-
вития Эпштейн-Барр вирус (ЭБВ)-ассоциированного 
лимфопролиферативного заболевания (ЛПЗ) у пациен-
та с тяжелой комбинированной иммунной недостаточ-
ностью (ТКИН) до трансплантации гемопоэтических 
стволовых клеток (ТГСК).

Методы
Пациент, поступил в клинику в возрасте трех месяцев; 
было проведено обследование, детальный анализ лабо-
раторных и клинических данных, установлен диагноз; 
терапия была направлена не только на основное заболе-
вание, но и диагностированные осложнения.

Результаты
Проведенные исследования подтвердили диагноз 
ТКИН и выявили (КТ, биопсия) ЭБВ-ассоциированное 
ЛПЗ с поражением средостения. Терапия до ТГСК вклю-
чала дексаметазон для снижения опухолевого объема 
и ритуксимаб. На КТ через 2 недели отмечалась поло-
жительная динамика. Учитывая основное заболевание 
далее была проведена трансплантация периферических 
стволовых кроветворных клеток. Также, в качестве экс-
периментальной противовирусной терапии, основан-
ной на инфузии ЭБВ-специфических клеток после ТГСК 
у пациентов с посттрансплантационным ЛПЗ (ПТЛПЗ), 
на +5 сутки выполнена инфузия CD45-RA деплетиро-

ванных лимфоцитов. Полное нивелирование очагов в 
легких (КТ) – на +180 день после ТГСК, что совпало с 
иммунореконституцией.

Заключение
Данный случай демонстрирует редкое развитие ЭБВ-ас-
социированного ЛПЗ у пациента с ТКИН на первых 
месяцах жизни до проведения ТГСК. ЛПЗ у пациентов 
с ТКИН и ПТЛПЗ имеют схожий механизм развития – 
потеря Т-клеточного контроля. Терапевтические опции 
в обоих случаях включают применение ритуксимаба и, 
основанную на передаче активного клеточного иммуни-
тета от донора к реципиенту, клеточную терапию. ЛПЗ 
регистрируется у ТКИН реже, чем у других первичных 
иммунодефицитов ввиду их высокой смертности или 
проведения ТГСК в первые месяцы жизни, что подво-
дит нас к важности правильного диагностического и 
дифференциально-диагностического поиска у пациента 
с комбинированным иммунодефицитом, готовящегося 
к ТГСК, независимо от возраста и комплекса иных кли-
нических проблем.
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Introduction
Nutritional support is an established approach, along with 
other treatment procedures for patients with malignancies. 
According to the ESPEN’s report, incidence of nutritional 
deficiency among oncology patients varies from 46% to 88%. 

Since 2011, automatic compounding technology is used to 
prepare parenteral nutrition, antibiotics, and chemotherapy 
medications. Objective of the study was to compare auto-
matic compounding of parenteral nutrition (PN) with “the 
flask method” providing separate infusions of distinct nutri-
ents, and with manual PN mixing.


