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Charakterystyka przewlek ej choroby GVH
Rozpoznanie

Objawy

Nowa klasyfikacja

Rokowanie

. Wskazania do w czenia leczenia
systemowego

Zasady leczenia systemowego




Przewlek a choroba GVH

Plejotropowy zespd dotycz cy ro nych

narz dow, przypominaj cy choroby z
autoagresii

Wyst puje u oko o0 40-60% chorych po HSCT,
pojawia si zwykle mi dzy 3 a 24 miesi cem:
(mediana MRD: 201, MUD: 133 dni)

Stanowi najcz stsza przyczyn miertelno ci

oko o-przeszczepowe] (30-50%) nie zwi zane]
ze wznow choroby podstawowej (3-4 X )

Mniejsze ryzyko wznowy choroby podstawowe]




Czynniki ryzyka rozwoju przewlek ej
choroby GVH

Od dnia O
- Wiek chorego
- Dawca kobieta dla biorcy m czyzny

- Niezgodno w HLA lub dawca
niespokrewniony

- Podanie limfocytow dawcy lub komorek krwi
obwodowe] mobilizowanych G-CSF

- Przeszczep bez deplecji limfocytow T

Od dnia 80-100

- Wyst pienie ostre] choroby GVH
- Kontynuacja leczenia sterydami




Hipoteza rozwoju choroby GVH

Ostra GVHD: rumie , przewod pokarmowy, Przewlek a GVHD: sk ¢ra, oczy,

skora jama ustna, przewod pokarmowy
w troba, mi snie i stawy, p uca,
narz dy p ciowe

Alloreactivity >
Autoimmunity
Immunodeficiency >

- Przewlek a klasyczna

- Przewlek a mieszan

Dzie O 100 ly 5y
Aktywno » Zniszczenie
(inflammation) injury repair (zw Oknienie)




Rozrd nienie pomi dzy ostr
| przewlek chorob GVH

Mit dnia 100

- Objawy ostre] GVH mog wyst powa
po dniu +100.

- Objawy patognomoniczne przewlek ego
GVHD mog si zacz przedi po dniu
100




Typy ostrej | przewlek g]
choroby GVH

Czas od Objawy Objawy
HCT lub ostrej przewlek e
DLI GVHD GVHD

Ostra GVHD

Klasyczna £100 dni
Przetrwa a, nhawrotowa, pia >100 dni

Przewlek a GVHD
Klasyczna Bez znaczenia NIE
Mieszana Bez znaczenia TAK




Rozrd nienie pomi dzy ostr
| przewlek chorob GVH
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SUI\QDMPQLHM MHBQHIK RE
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3. Wykluczenia innych przyczyn stwierdzanych

Zmian




Definicja objawow

patognomoniczne DQJ GLDJQ&vaL ha
jednoznaczne rozpoznanie cGVHD bez konieczno ci
wykonywania jakichkolwiek dodatkowych bada

wskazuj @e (ang. distinctive) - z du ym
prawdopodobie stwem wskazuj Cna obecno EcGVHD,
ale same pozwalaj] Cna postawienie rozpoznania
cGVHD bez wykonania dodatkowych bada np. badania
histopatologicznego, radiologicznego lub obecno ci
przynajmnie] jednego patognomonicznego objawu w
Innym narz @lzie,




Definicja objawow

Inne - mniej specyficzcne - ZVND]XMC QD REHF
F*9+' DOH PRJC E\E Z\ZR DQH LQQ\PL ¢

wspollne - Z\WWUSXMC ]JDUUZQR Z RVWUH
SRVWDFL FKRURE\ *9+




Owrzodzenia w jamie ustnej
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ZespoO suchego oka

Dystrofia paznokci

Stwardnienie skory

B

Twardzina
g boka

/Zapalenie zarostowe

Utrata kanalikdw 0 ciowych

Infekcje
Sprawno

Jako ycia
Uk ad dokrewny
Matabolizm

Od ywianie

Bol

Owrzodzenia skory
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Zmiany skorne w przebiegu cGVHD

twardzina

e Zmiany
liszajowate



Zmiany skorne w przebiegu cGVHD



Polimorfizm zmian skornych
w cGVHD




Zmiany grudkowe w GVHD—(A) N iewielkie oraz zlewne zmiany grudkowo (3-
4mm) plamiste cz ciej wyst pujace w ostrej chorobie GVH, ale tak e widoczne
poé niej, szczegolnie po infuzji limfocytéw dawcy; (B) Drobne wykwity, 7 miesi cy
po transplantacii.
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Zmiany liszajo-podobne — Nadmiernie zabarwione(sine) grudki, ktore
mog czycsi wokr ge plamy o powierzchni lekko z uszczaj cej si .
Przypominaj] zmiany jakie wyst puj w liszaju p askim
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Zinay grudkowo-z uszczaj
p ytkami.

ce Si

— Grudki z ma ymi uskowatymi
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ZANIK PSTRY SKORY- POIKILODERMA — wsp6 istnienie zmian
siateczkowatych i zanikowych naskoérka (zmarszczenie), rumienia i
br zowego zabarwienia odgraniczaj cego skor zabarwiona od odbarwionej
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Rogowacenie mieszkowe w przebiegu cGVHD—  Skora zarumieniona z
obecno ci oko omieszkowych grudek z charakterystycznym czopem rogowym w
uj ciu mieszka w osowego
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Liszaj twardzinowy
Lichen sclerosus-
like chronic GVHD
— Wymaga
uwa nego-
bliskiego badania

— Pomarszczenie,
cie czenie skory
przypominaj ce
bibu k
papierosow
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Klikniecie na zdj cie aktywuje ruch
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http://www.cellagon.de/d01.htm



pa1oa10.d 1yBuAdoD a1y sabew ||V

Klikniecie na zdj cie aktywuje ruch
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Pofa fdowanie/rippling

Podskdrna
twardzina/zapalenie

powi zi




Podskorna
twardzina/zapalenie
powi Zzi

,Objaw bruzdy”
“Groove sign”
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rzewlek a GVHD — p




Stawy, tkanka czna,
powil zieimi nie

Laboratoryjnie CPK, aldolaza, EMG mi  ni



Choroba GVH dotycz ca stawow
Objaw ,Buddy”






Rumie

Liszajopodobne

Owrzodzenia

Torbiele luzowe
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Nasilone zmiany
liszajopodobne
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Choroba GVH dotycz ca oczu
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Bardziej charakterystyczne dla zmian PRZEWLEK YCH, ale mo e pojawi si
wcze nie de novo lub po zapalaniu spojowek pseudob onowym
(pseudomembrane conjunctivitis)



Przewod pokarmowy

Klinicznie

*b ona poprzeczna
prze yku.

ZW eniami dzy
gorn | rodkow
cz ci prze yku



Zmiany w prze yku w przebiegu cGVHD

nie



nie do odré nienia.

odrd nienie ostrej od przewlek ej



P uca

Zapalenie zarostowe oskrzelikow
(Broncholitis obliterans, BO)



P uca

BOOP

BO



Zapalenie zarostowe
oskrzelikow (BO)

l



Ocena narz dowa nasilenia
cGVHD




Jak ocenila narz dowe
nasilenie cGVHD ?
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Zasady oceny skory w pzebiegu
cGVHD



pa19910.1d 1yBuAdoD a1y sabew ||V

Uogodlniony rumie
Bez skory
niezmienione]

Bez twardziny
Bez owrzodze
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100% of back = 18% total BSA







40% Anterior torso
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Zmiany sklerotyczne tkanki podskérnej —  _skdra ruchoma, wyra ne
zmarszczenie, pofa dowanie, obecne w miejscach bogatych w tkanke

podskdérn takich jak brzuch. ramiona.
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ocena zmian w p ucach uwzgl dnia ocenia duszno oraz
badania czynno ciowe uk adu oddechowego: spirometrii
podstawowej oraz badania zdolno ci dyfuzji gazow (DL).
LFS- konwersja wynikow FEV,i DL, (dostosowanego do
hematokrytu) wyra onych jako procent warto ci
przewidywanych do warto ci numerycznych od 1 do 6
zgodnie z podanym wzorem: >80%=1, 70-79%=2, 60-
69%=3, 50-59%=4, 40-49%=5, <40%=6.



FORMULARZ A (KLINICYSTY)



FORMULARZ A (KLINICYSTY)



FORMULARZ A (KLINICYSTY)




FORMULARZ B (CHOREGO)



FORMULARZ B (CHOREGO)
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Wskazania do w czenia
leczenia systemowego




Probability

1.00

0.75

0.50

0.25

0.00

PS =0

 PS <2

pPS3 2

Johns Hopkins

Years



Leczenie systemowe




Schemat redukcji dawki sterydow u
chorych z cGVHD




Rola cyklosporyny




Leczenie wspomagaj ce




Redukcja Immunosupresii




Leczenie |l rzutowe

nie

jest



Leczenie |l rzutowe




Activities Scale for Kids (ASK):

Child Health Ratings Inventories (CHRIs) Health Related



Podsumowanie







