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Komentarz do prac

Prezentowany numer ,Postepédw Nauk Medycznych” poswiecony zostat onkologii i hematologii dzieciece;j.
Jest to znakomity przyczynek do obchodzonego w ubiegtym roku 50-lecia istnienia instytucjonalnego onkolo-
gii dzieciecej, zwigzanego z powstaniem z inicjatywy prof. dr. J6zefa Bozka w 1962 roku odpowiedniej kliniki
w Instytucie Matki i Dziecka. Artykut redakcyjny autorstwa prof. Michata Matysiaka przedstawia w tym nume-
rze historie warszawskich klinik hematologii dzieciecej, w ktérych leczono dzieci z biataczkami i nienowotwo-
rowymi schorzeniami uktadu krwiotwérczego. Dzieki duzej aktywnosci i zaangazowaniu prof. Marii Ochockiej
i prof. Romy Rokickiej-Milewskiej mozliwe byto wprowadzanie w Polsce coraz bardziej skutecznego leczenia
biataczek u dzieci, a takze diagnozowania i leczenia skaz krwotocznych i réznych postaci wrodzonych niedo-
krwistosci.

Ostra biataczka limfoblastyczna (ALL) u niemowlat wystepuje stosunkowo rzadko, ale przysparza wiele pro-
blemoéw terapeutycznych i w przeciwienstwie do tej postaci biataczki u dzieci powyzej pierwszego roku zy-
cia, daje w dalszym ciggu mniejsze szanse na wyleczenie. W wieloosrodkowej publikaciji przestawiono analize
36 niemowlgt z ALL. W badanym materiale stwierdzono szereg cech klinicznych, immunofenotypowych i ge-
netycznych charakteryzujgcych te grupe chorych, takich jak: znacznie wieksze zaawansowanie choroby przy
rozpoznaniu w poréwnaniu do ALL u starszych dzieci, cze$ciej stwierdzang hepatosplenomegalie i wstepne
zajecie osrodkowego uktadu nerwowego. W niemowlecej ALL bardzo czesto wystepujg aberracje genu MLL, co
odzwierciedla immunofenotyp pro-B-ALL. ALL u niemowlat charakteryzuje sie w poréwnaniu do ALL u starszych
dzieci znamiennie wiekszg opornoécig na stosowane leczenie.

Profesor Jan Styczynski z zespotem przeprowadzit analize 241 zabiegdw transplantacji komérek krwiotwor-
czych przeprowadzonych u dzieci w osrodku bydgoskim. Po przeszczepieniach autologicznych zmarto 28,5%,
a po allogenicznych 41,2% pacjentéw. Na podstawie analizy autorzy stwierdzaja, ze najczestszymi przyczynami
niepowodzen po przeszczepieniu komorek krwiotwoérczych sg nawroty choroby nowotworowej i powiktania in-
fekcyjne.

Druga praca z tego osrodka przedstawia analize 79 dzieci poddanych transplantacji allogenicznych komo-
rek krwiotwoérczych, u ktérych zastosowano palifermin, rekombinowany ludzki czynnik wzrostu keratynocytéw,
zmniejszajacy ryzyko wystgpienia zapalenia sluzéwek jamy ustnej. Stwierdzono, ze palifermin jest bezpiecznym
lekiem do stosowania u dzieci i mtodziezy poddanych transplantacji allogenicznych komoérek krwiotwoérczych.
Zastosowanie tego leku wigze sie z istotnym zmniejszeniem powiktan zwigzanych z uszkodzeniem bton $luzo-
wych oraz zmniejszeniem ryzyka rozwoju ostrej i przewlektej choroby GVHD.

Dwa kolejne artykuty oryginalne pochodzg z o$rodka lubelskiego i dotyczg réznych aspektdéw neuropsycho-
logicznych u dzieci leczonych z powodu choréb nowotworowych. W pierwszym z nich przedstawiono dwa przy-
padki zaburzen psychicznych u nastoletnich chtopcéw w przebiegu leczenia ALL, ktére stanowig studium obra-
zu zaburzen wyindukowanych glikokortykosteroidami, jak i podejmowanych préb leczenia. Jednocze$nie praca
jest wstepem do opracowania standardéw postepowania wobec zaburzen psychicznych w przebiegu leczenia
nowotwordw u dzieci i mtodziezy w warunkach polskich. Celem drugiej pracy byto zbadanie styléw radzenia
sobie rodzicéw (ojca i matki) w sytuacji choroby nowotworowej dziecka oraz leku jako cechy i stanu. Dobér tych
parametrow badania pozwolit podja¢ probe okreslenia interakcji pomiedzy lekiem jako cecha i stanem a stylami
radzenia sobie rodzicéw w sytuaciji trudnej. Funkcjonowanie psychospoteczne rodzicéw dzieci chorych na no-
wotwor jest zwigzane z modyfikacjg i poszukiwaniem strategii zaradczych, ktére sg warunkowane preferowanym
stylem radzenia sobie w sytuacji trudnej oraz poziomem leku jako stanu i cechy. Dodatkowymi czynnikami wa-
runkujgcymi funkcjonowanie systemu rodzinnego jest jego spdjnosé, adaptacyjnos$é oraz komunikacyjnos$e.

W kolejnej pracy przedstawiono przypadek noworodka z przemijajacym zespotem mieloproliferacyjnym. Ze-
spot ten dosé czesto wystepuje u noworodkdw z trisomig 21, a tylko pojedyncze opisy przypadkéw dotycza
noworodkéw z prawidtowym fenotypem. Kilkutygodniowa obserwacja dziecka ze spontaniczng remisjg objawow
klinicznych i stopniowa normalizacjg liczby oraz rozmazu leukocytéw potwierdzita rozpoznanie przemijajacego
zespotu mieloproliferacyjnego. Wazne jest, aby pamieta¢ o mozliwosci wystepowania tego zespotu u noworod-
koéw réwniez z prawidtowym kariotypem, co pozwoli w wielu przypadkach na unikniecie mylnego rozpoznania
biataczki wrodzonej.

Nastepne dwie prace dotyczg zagadnieh zwigzanych z leczeniem najczestszego nowotworu u dzieci — ostrej
biataczki limfoblastycznej. Pierwsza z tych prac przedstawia analize czynnikéw prognostycznych majacych wptyw
na wyniki leczenia ALL u 395 dzieci w regionie kujawsko-pomorskim w latach 1976-2010. Aktualnie najwaznie;j-
szymi czynnikami prognostycznymi w ALL u dzieci sa: wiek, leukocytoza, immunofenotyp blastéw, odpowiedzZ na
leczenie oraz obecnos$¢ rearanzacji BCR-ABL, ktore staty sie podstawg stratyfikacji do grup ryzyka, a co za tym
idzie intensyfikacjg leczenia w grupach wysokiego ryzyka oraz kwalifikacji do przeszczepiania komoérek krwio-
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twérczych. Warto zwréci¢ uwage, ze kliniczna istotno$¢ niekorzystnych czynnikéw moze zmienia¢ sie w czasie:
niektore tracity swojg warto$¢ prognostyczng, natomiast inne nabieraly nowego znaczenia. W nastepnej pracy
zwrécono uwage na problem zakazen centralnych doj$¢ zylnych u dzieci z ostrg biataczkg limfoblastyczna.
Zakazenia zwigzane z cewnikami zylnymi stanowig ok. 44% epizodéw bakteriemii u dzieci z ostrg biataczka
limfoblastyczng. Na podstawie analizy 51 epizodéw goraczkowych u dzieci z zatozonymi zylnymi cewnikami
centralnymi autorzy pracy stwierdzili, ze jednoczesna ocena leukocytozy, CRP i prokalcytoniny sg dobrymi pa-
rametrami pozwalajgcymi na wczesne stwierdzenie infekcji odcewnikowej u dzieci z ostrg biataczka i pozwalajg
takze na wyodrebnienie pacjentdéw wysokiego ryzyka bakteriemii.

Istotnym zagadnieniem poruszanym w kolejnej pracy jest witasciwa diagnostyka sferocytozy wrodzone;.
Z uwagi na to, ze przebieg kliniczny sferocytozy wrodzonej bywa mato charakterystyczny, co jest szczegélnie
wazne w odniesieniu do pacjentéw w okresie niemowlecym, zdarzajg sie przypadki btednego kwalifikowania do
splenektomii. W pracy przedstawiono algorytm postepowania diagnostycznego, a takze wtasne wyniki stosowa-
nia erytropoetyny u niemowlat w celu unikniecia koniecznosci transfuzji koncentratow krwinek czerwonych.

Ostatni artykut dotyczy trudnego problemu zakrzepicy, ktéra wystepuje u dzieci znacznie rzadziej niz u doro-
stych. Na podstawie analizy 70 przypadkéw leczonych w osrodku warszawskim z powodu zakrzepicy autorzy
stwierdzili, Ze najczestsza lokalizacjg zakrzepicy u dzieci sg zyty gtebokie konczyn. Najczestsze przyczyny za-
krzepicy w tej grupie wiekowej to wrodzone trombofilie, zakazenia i zabiegi chirurgiczne. W zwigzku z tym auto-
rzy postuluja, zeby u wszystkich dzieci z zakrzepicg wykonywaé badania diagnostyczne w kierunku wrodzonej
trombofilii.

Niniejszy numer ,Postepéw Nauk Medycznych”, w ktérym zawarte sg prace przedstawiajgce ogromny postep
w diagnostyce i leczeniu nowotwordw i choréb uktadu krwiotwdrczego, a takze artykuty proponujace praktyczne
zasady postepowania, powinien wzbudzi¢ zainteresowanie lekarzy réznych specjalnoéci zajmujacych sie pa-
cjentami w wieku rozwojowym.

Prof. dr hab. med. Jerzy R. Kowalczyk
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