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Sziaegruridd tlll foralzisnlingar

Till var MR-kamera kommer det barn och
ungdomar med rubbningar i blodet. De kommer
fran BONKEN - Barnonkologiska mottagningen
(UAS).

Min nyfikenhet vacktes da jag insag hur viktigt MR
kan vara fér dessa barn. Aven om VI kanske bara
har 7 stycken barn som vi foljer sa kdnns det
viktigt att dessa undersokningar utfors korrekt.

Vi traffar hela familjen och far personlig kontakt.
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JZrn) A5 3L SO FAIINS

Normalt 4 gram i kroppen, merpart i Hb
20 % deponerat i lever, benmarg och
mjalte

Hjalper syretransporten

Transporterar bort koldioxid



Olilkz sjulcdormnstillstzind

Det finns manga sjukdomstillstand dar
blodtransfusioner behovs t ex

Nar man ger upprepade transfusioner
kan kroppen ha svart att gora sig av
med jarnet om man har rubbningar i blodet

Pyruvatkinasbrist — enzym vid
glukosbildning

Sicklecellsanemi - skador pa
hemoglobinets cellvagg



Olliz formear - J,JmmJ,UrmJ

Hemokromatos  Adadirning
Jarnabsorptionen 6kar i tunntarmen \'1 ¥
Tva/tre/flera...genmutationer / |

\

Blodtappning/Flebotomi anvands

Sekundar hemokromatos pga
blodtransfusioner

Hereditar hemolytisk

anemi

Minskad produktion av jarnhaltiga
proteinet hemoglobin (Hb)

Onormal uppbyggnad av hemoglobin

AIfa-c:chaIassemi och Beta-thalassemi ar
tva varianter
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Trzlzassarn]

Hemoglobin bestar av Hemdelen, tva
Beta-globiner och tva Alfa-globiner

Vid Alfa- och Beta-thalassemi ar
produktionen upphavd, nedsatt eller
felbyggt



VILMA DRABEADY
Beta-thalassemi major ar vanligt
| [anderna runt

Medelhavet och osterut
- 26 000 barn fods varje ar



Namnet Thalassa
kommer av ett

. (0]
havsvasen fran

Antika Grekland |

Cypern aug 2013




Frisk, Frisk,
anlagsbérande kvinna anlagsbarande man

-~ -

Foraldrar

':M' Kromosom med
- normal gen

\J

'; <" Kromosom med

. -

- -

Frisk, Friska, anlagsbarare Sjuk,.
€] anlagsbarare anlagsbérare

Kalla: Socialstyrelsen

Figur. Autosomal recessiv nedarvning

2013-09-24 11




Satz-~tnzlassarnl major

Ca 50 patienter i Sverige har svar variant
Barn under 3 man ofta symtomfria

Diagnos med Hb-fraktionering,
elektroferes och HPLC

Genprov



Bleka, trotta

Latt icterus

Tillvaxtretardation

Hyperplastisk marg, osteoporos
Pseudotumorer i rorben

Okad jarnupptag i tarm och levercirrhos
Stor mjalte, expansion av plasmavolym
Kardiell insufficiens

Lagre syrgaskonc i blodet - kardiell dod



Satz-inalassarnlz mjor
Behandlas med

Regelbundna blodtransfusioner med
koncentrat av roda blodkroppar fran
mycket tidig alder var tredje, fjarde vecka
livet ut

Transfusionerna kombineras med
behandling som binder jarn (kelering)

Stamcellstransplantation



Vid BLODTRANSFUSION
(Leukocytfattigt erytrocytkoncentrat)

Bastest, prover (t ex Hb och Ferritin) och
sjukskoterskebeddmning

Hb bor ej understiga 95-100 g/L men
kliniken bestammer (hur mar patienten?)

Under 70 g/L behandlas alla och mjalten
tas bort



3 manaderskontroll:

Prover — Hb, Ferritin, Krea, ASAT, ALAT, LD
Langd, vikt och sitthojd

1 arskontroll:

25 olika undersdkningar/provtagningar
Tar en hel dag. Avslutas med MR.



Ger ocksa komplikationer!

_evercirrhos

Hjartarytmi, hjartsvikt

Diabetes

Sen pubertes

Parastesier (stickningar, domningar)




MEre JErnnlvan 1 lavarn s
llrzicidlge stor lagras Jzrn 10 ]
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LAKEMEDEL

KELATBEHANDLING
Efter WHO’ s rekommendationer

Bl'cgr ges efter 10-15 blodtransfusioner
a

Ferritinkoncentration over 1000 pg/L
(avspeglar jarndepaernas storlek)

Fran 5 ar (I nodfall fran 2 ar)
Ger biverkningar (vad ar varst?)



DeSrErRAL

INTRAVENOS eller SUBCUTAN BEHANDLING

Startbehandling
Ges i samband med blodtransfusion

Utsdndras via urin och faeces

Lang erfarenhet — 35 ar .
Billigt — 25.000 kr + material/ar
Bra resultat — patient under uppsikt
Besvarligt for barnet — tar 10-12 tim

Kan bl a ge svullnad i huden, muskel- och
ledsmarta




FERRIPROX ocn EXXUADE

ORAL BEHANDLING
Nar DESFERAL ej hjalper eller ar kontraindicerad

FERRIPROX tas 3 ggr/dag

15 ars erfarenhet — 34 000 kr/ar

Lagre compliance. Glommer...

Utsondras via urin

Kan ge neutropeni - infektionskanslighet

EXJADE 1 gang/dag

5 ars erfarenhet

Dyrt. 5 ggr dyrare an Ferriprox — 156.000 kr
Utsondras via faeces

Buksmartor, huvudvark, kreatininhdjning



rlarnztonoatlsi
stzimesgllsiransolaniatlorn

HSCT ar idag det enda som kan bota
thalassemi

Kontakt med transplantationscentra
Genotypisk identisk familjedonator bast
Obeslaktad givare andrahandsval

HSCT ger bést resultat pa valbehandlade



) | )

Svar vz vanzndling




LdomplliEtlonsr

Tyvarr forekommer manga komplikationer

Dels pga sent insatt behandling, dalig
foljsamhet av patienten och svarighet att
fa bra balans mellan blodkonsumtion och
kelatbehandling



DIAGPOSTI iz MrT
MRT koérs varje ar pa svara fall.
Annars 2-5 ar mellan us

Metoden bor vara
Kvantitativ (matbar)
Reproducerbar (kan upprepas likadant)
Stabil ( vad galler sekvenser)
Passa olika aldrar och patientgrupper



rlur gor vi?

Jarn har superparamagnetiska egenskaper som gor
att T2 relaxationen minskar.

Gradientsekvenser ar nodvandiga eftersom de ar
kansliga for inhomogeniteter i organen

En minskad signal gor att levern blir moérkare pa
bilden.

Vi borjar med kort TE och Okar



PHILIPS Achieva 1,5T Rel.3.2.3

Enligt GANDON 0,5T / 1T / 1,5T
Ej 3T

—



VART NUYVARANDE PROTOKOLL

Leverundersokning och Hjarta (om BH)

LEVER - protokoll — Cardiac spole

Dual/FFE_BH Cor Diagnostik
T1/Dual FFE_BH Tra Out och In!
T2 TSE_RT Tra

GRE T1, GRE PD, GRE T2, GRE T2+, GRE T2++
Utrakning av Jarninlagring

m-FFE Matning av T2*



I Hospital (1) | £ 130325_MR01 (15) | LI Projekt (13) | CdBuk (1<) | CdIronload (2) | B 3Srninlagring 101116 (22) 15:42.1 | IS mFFE_BH 00-14.0 =

~ mroPAe | GEOMETRY | CcowRAsT

Total scan duration 00:14.0 Coil selection SENSE-Cardiac Scan type Imaging
Rel. signal level (3&) 100 element selection 12345 Scan mode MS
Act. TR/TE1/delta TE (ms) 250 /0.67 /0.8 connection d technique FFE
Scan time /BH 00:14.0 Dual coil no Contrast enhancement no
ACQ matrix Mx P 124x 87 CLEAR yes Acquisition mode cartesian
ACQ voxel MPS (mm) 3.02/2.97/7.00 body tuned no Fast Imaging mode none
REC voxel MPS {(mm) 1.56 f 1.58 / 7.00 || FOV RL {mm) 375 Echoes 16
Scan percentage (%) 101.9608 AP (mm) 292.9688 partial echo yes
Packages 1 FH (mm) 167 shifted echo no
Min. slice gap {(mm) 0 Voxel size RL {mm) 3 TE first shortest
Max. slices 25 AP (mm) 3 echospacing shortest
Act. WFS (pix) / BW (Hz) 0.081 / 2688.2 Slice thickness (mm) 7 fiyback no
Min. WFS {pix) / Max. BW 0.080 / 2704.0 Recon voxel size (mm) 1.5625 Flip angle (deg) 45
Hz) Fold-over suppression no TR user defined
Min. TR/TE 1/delta TE (ms) 237/0.67/0.77 Reconstruction matrix 240 (ms) 250
SAR /‘I\'hO'E body < 19 % /0.8 W/kg SENSE yes Halfscan no
Whole body /level <0.83Wikg / P reduction (AP) 2 Water-fat shift minimum
B1rms [UT] nf;n;:lom P os factor 1 Shim auto
k-t BLAST no Fat suppression no
PNS [ level 72 % [/ normal .
Stacks 1 Water suppression no
Sound Pressure Level (dB) 26.5291 type paraliel MTC o
;I slices 17 Research prepulse no
Cardiac synchronization L slice gap user defined Diffusion mode no
Respiratory compensation breath hold gap (mm) 3 SAR mode high
Max slices per breath hold 25 slice orientation transverse B1mode default
User def. breath hold dur. L fold-over direction AP PNS mode high
Navigator respiratory comp no fat shift direction L Gradient mode maximum
Flow compensation L Minimum number of packages | 1 SofTone mode no
fMRI echo stabilisation no Slice scan order rev. central
NSA 1 PlanAlign no
I OVHARG | RzsT siebs 2
Angio / Contrast enh. no shared ves
Quantitative flow no aurrent 1
Dynamic study no type parallel
Arterial Spin labeling no thickness (mm) 50
[ POST/PROE | position head
Preparation phases auto gap default
Manual Offset Freq. no Interactive positioning no
MIP/MPR no Allow table movement no
Autoview image ™M Stacks 0 i
Calculated images T2, no, no, no Stack Offc. AP (P=+mm) -65.58523
T2% Alinwalia fme) 100 o~ - ————
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slices 17 Research prepulse no
Cardiac synchronization no slice gap user defined Diffusion mode no
Respiratory compensation breath hold gap (mm) 3 SAR mode high
Max slices per breath hold | 25 slice orientation transverse B1mode default
User def, breath hold dur. no fold-over direction AP PNS mode high
Navigator respiratory comp | no fat shift direction L Gradient mode maximum
Flow compensation ne Minimum number of packages | 1 SofTone mode no
fMRI echo stabilisation no Slice scan order rev. central
NSA 1 PlanAlign no
REST slabs 2
Angio / Contrast enh, no shared yes
Quantitative flow no current 1
Dynamic study no type parallel
Arterial Spin labeling no thickness (mm) 60
[PoST/PROCIII | positon hezd
Preparation phases auto aap default
Manual Offset Freq. no Interactive positioning no
MIP/MPR no Allow table movement no
nages M no.no,ne | ORFCANGI
Autoview image M Stacks 1
Calculated images T2, no, no, no Stack Offc, AP (P=+mm) -65.58528
T2* dipvalue (ms) 100 RL (L=+mm) -5.267559
Reference tissue Liver FH (H=+mm) -30.83946
Preset window contrast soft Ang. AP (deg) 0
Reconstruction mode real time RL (deg) 0
Save raw data no FH (deq) 0.6550012
Hardcopy protocol no
Ringing filtering default —
Geometry correction default
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HJARTA - protokoll - Cardiac spole

CINE 2ch, SA, 4ch Planeringsbilder
QF Aorta, Pulmonalis Floden
bFFE SA, 4ch Funktion

MTFE diastoliskt, systoliskt T2* / mapping
T1 BB SA Myokardsignal

T2 BB SA Myokardsignal



ERTER UNDERSOININGEDN
0zl lzvars

Vi laddar in GRE-sekvenserna i
Dim-View (som laser Dicom-format)

Lagger manuellt in fem ROI
(tre'i lever och tva i muskel)



Introduction
Context
Principle
Indications

Technigue
Resutts

5

pleen ...

References

Liver iron quantification by MRI (1.5 Tesla)

Patient:

Type in the mean values of MR signal given by ROIs, up to three for the liver and one or two for
the paraspinal muscles. Do not put decimal values, measure is not so precise |

TRITES PA® Liver (1) Liver (2) Liver(3) Muscie (1) Muscle (2)

T1: GRE 120/ 4/90°

PD:GRE 120/4/20°

T2:GRE 120/9/ 20°

T2+ :GRE 120/ 14/ 20°

T2++: GRE 120/ 21/ 20°

Use Internet Explorer if this function is not working with your web browser

Warning !

This algorithm calculates liver iron concentration (LIC) from every MR sequence and then try to
select the most appropriate result. Check the different values to validate the automatic
selection.

Usually the various LIC are close. However:

- in case of slight overload, 40 - 100 pmol/y, accuracy is better with the most sensitive MR
sequences which are selected to give the result. Less sensitive MR sequences (T1 and PD)
underestimate the overload.

- in case of moderate overload, 100 - 200 pmol/y, sensitives sequences (T2 and T24) are
saturated and underestimate the concentration. Less sensitive MR sequences (T1 and PD) are
then more precise,

- in case of major overload, less sensitive sequences become also saturated when the LIC
is above 300 pmolfy.

Updated: November 26, 2003
UNIVERSITE DE RENNES 1
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Vi gor en
patientbunden PDF
med Gandonresultat

och tre leverbilder
med ROI utsatt

Skickar allt till Pacs




>HYelras

Klinikerna far ett svar pa

Jarninlagring utifran

Gandon/”"Rennes universitets” utrakning

T2* i ms

vansterkammarfunktion i % och

om det finns tecken pa jarninlagring i
hjartat eller ej



rarriSeozr)

Ny metod dar man skickar ivag sina bilder
for matning.

Bygger pa samma metod som vi kér men
bilder tas under andning (2 min/sekvens)
vilket ger rorelseoskarpa.

Avgift for klinik bade for undersokning och
utvardering fran FerriScan.
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