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Definice anemie

= Anemie(chudekrevnost) chorebny stav, charakterizovany
spizenm hemoglobinu pod fyzielegickou mez pro darsk\a
pohlam

Vetsinou doprovedny syndrem [inych ocnemenn

= Anemicky.syndrompricinou anemie nemuisyt porucha
krvetvorby, ale c&rada nejiiznejsich chor. star




Noermmani hednoety KO

HGB M 130-176g/l Z 120-160g/I
Ery (RBC) M 4,0-540%/1 3 3 g.5 4x1012/
Hematokr. (HCT) M O0,39-0,51 (35046

Stredni objem ery (MCV) 84-96 fl
Hemoglobin v ery (MCH) 28-34 pg
Koncentrace HGB v ery (MCHC) 320-370 g/l
Distribucni Sire ery (RDW) 10,0-15,2%

Trombocyty (PLT) 150-35G107I
Stredni objem trombocwt(MPV) 7,8-11,0 fl
Leukocyty (WBC) 4,0-10,0x10V/I




Distribuchl Sire’ eryirocyi
RDW. red cell distribution width

norma < 15 %

Prameér ery




Interpretace hodnoet KO

Dehydratace (hemokoncentrace) falesne zlepsuje
hodnety KO

Hypervelemie (gravidita, rozsahla infuzni terapie) zhorsuje
hodnoty KO

Akutni krevni ztrata muze mit v uvodnich hodinach
normalni hednoty KO

Nespravny odbérz kanyly- zhorsuje hodnoty KO
Indexy erytrocytu [seu prumernymi hodnetami vsech ery

= mikrocytoza nemusi byt patrna pri soucasnem deficitu
folatu (je vsak vysoka hodnotas RDW)




Klinické priznaky anemie

= SOuVisi s poruchou prokrveni tkani a jejich
nedostatecnym zasobovanim kyslikem

m intenzita priznaku zavisi na rychlosti vzniku

= vznika-li anemie pomalu, uplatniuji se
kompenzacni mechanismy




Kompenzacni mechanismy anemie

lepsii vwuzivani kysliku- pesun disociacni
Krivky deprava (1 2,3 difosfoglyceratu v ery)
presun krve z tkani mene citl. na nedostatek
O, (ledviny, kuze)

. min. vydej, umoz. ! viskozitou krve

1 erytropoezy (zvysenim produkce

erytropoetinu)




Diagnosticky pristup

. Anamnéza: RA: anemie, ikterus, splenektomie

OA: krevni ztraty, operace GIT, alkohol, NSA,
menses, aborty, gravidity, toxicke latky

- Fyzikalni vys:lymfadenopatie, organomegalie,
hemoragicka diatéza

. Laboratorni vySetreni




Laboratorni vySetreni pri dif.dg.anemii

. KO, diferencialni rozpocet , retikulocyty
- morfologie erytrocytu v periferni krvi
~e v seru, sat. transferinu, feritin, transferin

Kys. listova, vit. B,,, bili, LD, EPO, ev. vstreb.
Krivka Fe, SOK

. SP, trepanobiopsie (barveni Fe)




MVoriclegie enyirecyi

- mikrocyty.

- makrocyty.

- anizocytozapritomnost nestegivelkyeh
erytrocyi

- hypochromie

- anulocyty

- polychronazie- prit. mladych ery se zbytkovym
obsahem RNA, modrofial@zbarvem




MVoriclegie enyirecyi

- tercovite erytrocyty. - drepanocyty (srpkove)
- sferocyty. - slzickovité erytrocyty.
- SteMatocyty

- ovaloecyty

- poikilocyty

- Schistocyty

- echinocyty neoste, kratke, az 20 vykezk
-'akantoecyty ostie, deki, do 10 vyiezki




MVoriclegie enyirecyi

- bazofiln teckovani- nahromacénil rboezen

- Howell-Jollyho €liska fragmenty. DNA

- Cabotovy prstencebytek jadere membgeny
erytrocyi

- Heinzova &liska: agre@ty hemoglobinu, kiexse
dotykaj vnitrni membany erytrocytu




Klasifikace aemii obecr

-

!

Pracovni +

predbézna diff. dg \
Nezbytna pro

l zahajeni cilene

Vysetreni terapie




Morfologicka klasifikace

VIC\/: VICH:

I 84 1l - mikrocytarni 28-34 pg
84-95 fl - normocyanmni nermoechrommn
t 96 1l - makrocyarni

RDW::

> 15,2 - s anizocywzou

<28 pg hypochromm

< 15,2 - homogenn

Friedmann, 1994




Mikrocytarni hypochromni anemie

sideropenické

fragmentacni HA

[3-talasemie homozygot

RDW>1S5,2

ACD

3-talaseémie heterozygot

sideroblastické

RDW<15,2




Normocytarni normochromni anemie

Incipientni sideropenicke

RDW>15;2

sy myelofibrozy

hereditarni sférocytoza
aplasticka anemie
ACD v pocinajicich stadiich

akutni poztratova RBDW<15,2

sideroblastické




Makrocytarni normochromni anemie

PEerniciozni anemie
tehotenske megaloblastove a.

sideroblasticke a.
AIHA

RDW>15;2

AA
\IDN

Ci jater, hypotyredza

RDW<15,2




Patofyziologicka klasifikace

1. Anemie z poruchy: tvorby erytrocytu
2. Anemie ze zvySene ztraty erytrocytu

3. Akutni posthemorhagicka anemie




Anemie z poruchy tvorby erytrocytu

4/l1\>

Cista aplazie ery MDS

e
Z nedostatku Fe Sideroblast.anémie

«— \>

Talasémie Struktur.varianty Hb




Anemie ze zvysene ztraty ery

- |

T

PNH

Membr.def.

Nestab.Hb

Enzym.def.

o

Imunitni

\>

Neimunitni




Prevalence ruznych typu anemie u
dospelych

Siderepenicka anemie
Anemie chronickych chorob
AKutni' pesthemoeragicka a.
Megaloblasticke-anemie
Hemolyticke anemie

Selhani kostni drené




Sideropenickaanemie




Rozlazen Ee v lidsiem organismu
celkovy obsah 4'g

Fe v enzymech 10% transportni Fe 0,1 %

zasobni Fe
%

Fe v HGB
65 %




Prijeny Ee ve strave

Denni prijem Fe ve strave 10-20 mg
REesorbovane mnozZstvi 101 %

Faktory pedporujici vstrebavani anorg. Fe

s Vitamin C

= bilkeviny masa

Faktory inhibujicr: vstrebavani' Fe

= fytaty: cerealie, orisky, lusteniny
= polyfenoly : caj, zelenina, lusteniny.

= rostlinne bilkoviny : soja, orisky

= vapnik : mléko, syry, kalcium




Homeostza e

Enterocyte
Red blood cells

.j-. :

Nyamp2/DMTa Fe(ID)  Ferroportin
] G- T A

}‘ Sactin Fe(IiI

() % ® 3
L) Ferritin Apo-Tf

Fq_(fI
Fe

b 4

Erythrophagocytosis of
senescent RBC

Ceruloplasmin N ~
bl Feldl

Intestinal villus Macrophage

(spleen, bone marrow, liver)

(Beaumont C. et al. Iron homeostasis. 2009)




Homeostza Fe

Iron loss Increased erythroid demand || Fe
1-2 mo/day Hypoxia Infiammation

A :
Bone marrow
~300 mg

20-25 Fe - Transferrin
mg/day ~3mg

Eryirucytes ‘ Iron uptake
~1800 mg : 1-2 mg/day

\

Macrophages ~600 mg

(Kemna E.H.J.M. et al. Hepcidin: from discoveryditerencial diagnosis. 2008)




Nedostatek zeleza

3 stupné nedostatku Fe:

g | postupné snizovani zasob Fe,
neni ovlivnéena dodavka Fe do erytroblastu KD

o zasoby Fe jsou vycerpany,
snizena dodavka pro erytropoezu, neni anemie

rozvoj anemie z nedostatku Fe




Rozliseni stadil deficitu e

Fe  umol /I
CVK-EFe
Salcyk.re 70

Zasobni Fe Iehcel stredné l vyraznél
Fe v ery norm. Iehcel Vyrazne 1




IRdexy’ eryirecyi
podie stupe deficitu Ee

norm. 178 - 83

norm. norm.

norm. 25 - 28




Eermtin a diagneza deficitu Ee

Koncentrace fermtinu V. Serulje nejvyznamnejsi
nodnoetou pro diagnozuldeficiiu; Fe

—erritin je vsak také protein akutni faze!
= Nemusi byt snizeny U chrenickeho zanetu

= ferntini > 100 ug/l cini deficit Fe nepravdepodobnym
s Diagnoza deficitu Fe pri zanetu nebo naderu

= Snizena saturace transferinu

= VySetreni kostni drene

= terapeuticky test: lecba Fe po dobu 3 tydnu




Hodhocemnehemoeho Ee

Siderocyty

Sideroblasty.

prstencite
Sideroplasty

siderofagy

extracel. Fe

\/ KOst dreni

erytrocyty se zelenomodrymi
granuly v eyteplazme

erytroblasty. (polychromni)
1-3 granula’ (norma 20-60%)

cetna zrnka vytvareji kolem
jadra prstenec

makrofagy.

pritomno, ojedinele neho
nepritemno




Slderocyiy.
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zasopn Fe (ACD)




Prstencit e siderehlasty




Extracelularni Fe
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Dalsilaberatern zeamky
Slderopenickanemie

= Anizocytoza, poikilocytoza, anulocyty
= Pocet retikuloecytu normalni / mirne zvyseny

s \/ kostni dreni snizeny pocet siderofagu |
sideroblastu

s Zvysena hladina solubilnich receptoru transferinu
(neoviivnena reakei akutni faze)

= Pocet trombocytu byva zvysen (cca 400x1.0°/1)




SeluplnrtAanSTernneVE receptory.

transferinovy receptcina memiane erytreidach prekurzoi
- prenos komplexuyFe- transferirt do nitra buaky.

- vice nez 80% hladiny sTIR veru z erytroidmch prekurzeir (vyse odezi
Intenzitu erytropeezy)

- U ACD srizen exprese TTR na povichu eryireich prekurzaoi
ST TR nejsou oviiveny: zanetem, raderem
neumanuje spolehlie odlisen ACD a sideropenicanemie

tcelnejsit je vypaeet tzv. transferinreceptor/ferrtinovy index (TTR/A=
index = SsTiR/log Sferritin)...senzitivii a specificky ukazatel stavu
funkeniho zeleza

(Fitzsimons a kol. Erytroblasts iron metabolisnmadaerum solole transferin receptor values in the anaemia od
rheumatoid arthritis. Arthritis Rheum, 2002)

Index nalo senzitivii a specificky, upednosiiovana Perlsova reakee v KD

(Wians a kol. Discriminating/ between iron deficigmmaemia ananaemia of chirenic disease using traditional
indices of iron status vs. transferrin receptor centration. An J Clin Pathol, 2001)




Priznaky: sideropeni@anemie

Unava, zavraté, palpitace, dusnost, bolesti hiavy,
ospalest, zZImemrivost

Poruchy chovani
- [ritabilita, ztrata pozernests, zajmu

Poruchy Imunity.
- nachylnost k infektum

Pika (tendence k pojidani neobvyklych substanct)
- led, hlina, omitka
- potravineva pika : syrove brambory, celer, petrzel




General Symptoms of Iron Deficiency and Iron Deficlency Anemia

Tiredness, exhaustion Nervousness, impaired concentration,
forgetfulness, amnesic aphasia

Depressive moods,
psychic lability

Increased sensitivity to cold, Loss of appetite Reduced performance
increased susceptibility to
infection




Klinick e priznaky’ sideropeni@:
anemie

Ryhované nehty, lemive nehty, kollonychie
\/ypadavani viasu

Recidivujici afty ustnii sliznice

Sucha kuze, pruritus

Plummer-Winsonuy syndrom
= atrofie sliznic jazyka, pharyngu, jicnu
= paleni jazyka, odynofagie

Ragady ustnich koutku




Klinick e priznaky’ siderepenicle anemie
- Obrazem

Clinical Signs of Iron Deficiency Anemia (source: Hoffbrand et al. 2003)

Dirty brown
skin color

Pallor of conjunctiva

Smooth tongue

Typical spoon nails




Gastreintestiani priciny.
Slderopenice anemie

Léky

= nestereidni antireumatika, salicylaty, antikoagulancia
Nadory zaludku,, streva, jicnu

Crohneva cheroba, ulcerozni kolitida

Celiakie

ESefagitida, pepticky vired

= |SOU béznymi pricinami manifestniho krvaceni

= ale neobvyklymi pricinami okultniho krvaceni

Teleangiektazie v oblasti GIT




Risk Groups for Iron Deficiency

Small Girls after start of

to 2 years old (in menstruation,
wider sense up to young women
preschool age)

(Especially femle competitive athletes Vegetarians

People with diseases in which iron absorption is reduced or which are accompanied by a chronic
loss of blood, e.g.

Chronicinflammatory  Celiac Gastroduodenal ulcer Chronic blood loss
bowel disease disease (Helicobacter pylori) (gastrointestinal,
hematuria)




Anemie chronickych chorob




Definice anemie chrenickych
@REMOCIEnr

ACD (anaemia ofi chronic disease)

oznaen pro specifickou skupinuiskanych anemvyskytujicich se
u rady chronickych onemoeéni (trvajicich ddle ne& 1-2 mésice)

nezahrnuje aamie z krevich ztiet, hemolyzy infiltrace kostri
dienc

obvykle nejsolrazeny-aemie provazejici chroniclajaterm,
ledvinra ¢i endokrinrion.  (multifaktoralni etiologie, ACD je jen
jednou z kaudnich @icin)




ARemie Chrenickychrenemocknl

popne pepsna v 30. letech 20. stoiet

plne charakierzogna & v 50letech Cartwrightem a Wintrobem
nexasgjsityp anemie u hospitalizovanych pacigatnemocnych v
pokrecilem veku

vysolkaincidence, druhy neast|Sityp anemie po sideropenick
anemii

vyskyt U vice ne 1/2 nemocnychi s ca, @tlivych stavi
incidence klea

mezioborovy prol&Em
casto zamgnovana za sideropenickou anemii a nespe lecena




Eticlegie anemie chrenickych
eRemocren|

(osteomyelitida, chronickyanct ledvin a
mocovych cest, infekce HIV, chronieleznil procesy dekubity,
bercove viedy...)

(sysEemoeve enemockeni

pojiva, nespecifiicé strevm zancty, glomeruloneiritidy..)

(solidn’ nadory a hematologi@malignity)

(poskozerni teplem, stavy po
transplantaci or@ni, chronicle rejekce)




Palogeneze anemie Chronickych
eRemocren|

(INE o, IL-1, IL-4, IL-6, IL-10'a
IENI)

(cent@ni regulzni’ protein; pro
metabolismuzeleza)

vazbou zvs. mnazstvil hepeidinu na fereporting | na bamil vrstve
enterocyi resp. monocytanakrofgoveho sysému je blekowan prenos Fe
pres tyto bugcne membeny a vznilkajeho relativii nedostatek pro
erytropoezu

suprese erytroidsch progenitoit (BFU-E) I prekurzoti (CFU-E) pod
viivem IL- 1, TNFo, IENy aa-1 antitrypsinu (ale i viiv sizene dostupnosti
=)

je redukovana tvorba endogenimo erytropoetinu, resp. vzraleho
relativii nedostatek IL-1, TNFo

vznika parcielng inefektivii erytropoeza a erytrofago©za: TNFa,
prezivani erytrocyii je obvykle zkaceno




¢ Hepcidin it Ban
| Ferroportin \ Pfezivani ervtrocytu

 mRNA T Mo-Ma systém,
p RN AV herytiogecyléss
senescentnich ery
+ |Fe - recyklace

-+ Hypoproliferace
VBFU / CFU-E
L proliferaceldiferenciacs e [- porucha Fe — homeostizy ]

| T apoptéza
m. exprese TR

« hypoferémie
« defekini Fe - recyklace

= i Fe retence/depozice
@ . &
relat. | eEPO produkce 1 aklivity Mo-Ma systému’

{ biologicka aktivita - 1 siderofagt, 1 ferritinu
lgenu a receptoru EPO I TR
rezistence na EPO _

Indukce DMT-1

« NO, H,0, (volné O, radikaly) \ |* ! Dostupnost
« cytokiny (Th1 a Th2) funienino Fe
pro erytropoezu
~ IL-1, TNF-q, IL-6 el
- |L-12, IFN-y * | biosyntéza hemu
* RAF - ANEMIE




IHepeidin
- Kklicevarele pri rezveji ACD

klicovy: dynamicky reguiior homeosizy zeleza
podliise na proecesu ryaategradace ferroportinu

(transmekenovy @enasec Fe) v buikach (makreagy, enterocyty,
hepatocyty)
produkezan v jatrech

- pri zanctu a U radony (pusebenm IL-6)

- pri vysokem privodu Fe
negativii-reguitor procesu absorpce Fe v enterocytech a
uvolnovani Fe v monocytanakroiagovem sysemu

pokles hladiny Fe v krvi fize byt @itom mechanismemiiiozere
Imunity - antimikrobglni peptid




7 L J
W,

cinek hepeidinu nagesuny: Ee

\/. erganismu

krev
Fe




Probkemy: diferencani’ diagnostikymezi
anemi sideropenickeu
a anemichronickych choerob

mikrocytarni noermecytarmi
hypochromni nermochromni

zpocatku maze byt 30% nemocnych
ma MCV <84 i

normocytarni

normochromni 50% nemocnych
ma MCHC<320 g/l




Diferencalni diagnostika

Mezi a.sideropenickoul a a.chren.choreh

Fe nizkeé nizke

CVK Vy/Soka Aorm./nizsr
Sat. velmi nizka snizena
Ferritin nizky norm./vysoKky
Siderobl.KD 0) 5-20%
Sol.rec.transt. VySoke norm./nizke




[Diagnoza deficitl’ Eema.Chlr.chor.

saturace transterinu Ee
resonpeni krivka Fe

enytrecytarni Zmn-proteporfyrin
marker Fe-deficitni erytropeezy.

hypoechremni ery v perif. Krvi
marker Fe-deficitni’ erytropoezy.

ferritin v-seru

solubilini‘receptory transferinu
problém standardizace metody

Fe v kostni dreni
zlaty standard

norma < 2,5%

< 50 g/l
ZVySene
pred lecbou EPO

Snizene




DalSiiznamky
anemie chrenickyech choreh

Neni vwWrazna anizecytoza
Dren je nermalné bunécna (nejsou-li metastazy)
= NEeni ZmnoZeni erytropoezy.

Fe v makrefazich kestni drene |e nermalni nebo I zvysene
(makrofagy vyplnene zelezem)

Na rozdil od anemie sideropenicke
= [esorpcni krivka Fe neni zvysena
= solubilni receptory transferinu nejsou zvysené

Je-li u anemie chronickych chorob ferritin < 50 ug/l, je
pravdepodobny soucasny deficit Fe




Noermechrommnoermocyaini anemie

normalni / snizené

/\

~

normalnl [ vysoké

<>




Makrocyiarni anemie




Reze|en makrecyamich anen
MCV. > 96 fl

- poerucha syntezy DNA
= deficit vitaminui B, / kyseliny listove
- 30-50% vsech makrocytarnich anemii
s Vrozeneé poruchy syntezy DNA
s |éky indukovana
- methotrexat, cytosin-arabinosid, cyklefosfamid
= toxicka porucha syntézy DNA (arsen)

- synteza DNA neni perusena




Megaloblastové anémie

Eticlegie:
- porucha metabolismu vit. B;, nebo kys. list.
- porucha syntezy DNA - pusobeni leku
(antimetabolity, cytostatika)
- porucha v genetickém vybaveni bh. (MDS)




Makrecylarni amemie- sciema

krvaceni

hemolyza

MEGALOB.

N[O]34\%(@] =]

pri
th.vit.B12+
kys.list

—» hedost.B,

. folatu

porucha
synt.DNA

—»-hypotyreoza
—jat.poruchy

—»alkoholismus

—*hypoplast.an.




Nemegaleblaste/makrecyarni a.

akcelerovana erytropoeza

- hemolytické anemie

- poesthemorrhagické anemie

ZVEISeny povreh erytrocytu

- Jaterni choeroby, ebstrukcni ikterus

- splenektomie

dysplasticke anemie

alkoholismus (makrocytoza I bez anemie)
hypothyreoza

CHOPN

artefakt (hyperglykemie, vysoka leukocytoza)




Perniciozm anemie

VYSOKY VWskyt ve Skandinawvii
- Incidence 10/ 100 tis. ohyv.

prumerny vek pri dg. 60 let
- ziridka pred 30.rokem veku

zeny /' muzi 1,4:1

prumerna doba od pocatku priznaku dordiagnozy
15 mesicu




KliRick e priznaky
PErnICIoZIl anemie

s Slabost

= polavy jazyk

= parestezie




Hlaviar klinicke priznaky.
P11 Z|IStenit dg permicioznanemie

priznaky anemie
parestesie
Zazivacl potize
bolavy jazyk / Usta
ztrata hmotnosti
poruchy chuze
ostatni

98%
13 %
11 %
7%
S
3 %
CRY




Objektivialnaez

Ul PEerniciozmanemie

s svetle zluta kuze
n [azyk vzhledu syreveno masa
= Neurologickeé projevy

- poruchy rovnovahy

- vyrazna slabost

- Spasticita




[Lalberatermnaez
Ul perniciozmanemie

makrocytoza predchazi anemi

- MCV 110-130 I (az 160 il)
- MICHC v norme

leukepenie, neutropenie
trombocytopenie

- abnormalni_tvary / velke trombocyty
[Fewv seru stredne zvyseneé
hyperplasticka kostni dren

- megaloblasticka erytropoeza









Protilatky’ U perniciozmanemie

= protl parietalnim bhb. 84 %
- \/ Seru
- v zaludecni stave
- zdravi muzi v seru 5-10%
- zdraveé zeny VvV Seru 15-20 %

= Proti vaitrnimu faktoru

= proti stitneé zlaze




IHemolyticke anemie




[Lalboratermznamky. hemely/zy.
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Roezaé:len hemolytickyehr anemi

RA, OA, cerveny KO mikroskopicky

o

osmoticka primy antiglobulinovy test

rezistence ery / PAT \
snizena

pozitivni negativni

DD




Korpuskul ami hemolyticke anemie

Vrozene a ziskane (jem PNH)

podle povahy postizeni ery
poruchy membrany ery

poruchy metabolismu erytrocytu
poruchy struktury hemoglobinu




IHemolytickeé stavy’ s poruchou
mMembrany enyirecyit

nereditarni sférocytoza

nereditarni eliptocytoza

nereditarni stomatocytoza
nereditarni akantocytoza
paroxysmalni nocni hemoglobinurie




IHemolytické stavy’ s poruchou
metaboelismurernirocyiu

siizema aktivita enzyntv V. eny- zkraceme prezivani ery.
geneticle odchylky bodowve mutace, Inzerce, delece

defekty enzyn anaerobnglykolyzy- defekt
pyruvatkinazy, hexoekirazy.

defekty enzyni glutationexého metabolismudefekt
G-6-PDH, glutationsynteizy a glutathionredukzy

defekty enzyni nukletidevého metabolismu




IHemuolytickeé stavy z poruchy: strukitny
nemogloninu

VIozene geneticky podminene poruchy primarni struktury
hemogl. retézcu — hemoglebinopatie

IHemoglobinopatie S
IHemoglobinopatie C

Choroby z Hb D, E

Choreby z nestabilnich hemoglobinu
IHemoglobinopatie s hemoglobiny M

IHemoglobinopatie s hemoglobiny se zvysenou afinitou
ke kysliku

Thalasemie alfa, beta




Thalasemie

aremie zgisobere poruchou tvorby: jednoho nebo
vice polypeptidovycliettzci hemoglobinu
Viozeradedicnaon.

poskoezern alfarekzce alfa thalasemie
poeskezen betaretczce beta thalasemie




TThalasemielab.elezy

mikrecyiami hypochrommamemie
anizecyieza

polkilocytoza, bazofilinteckevani, tercovité
enytrocyty, HowekJollyhoe tliska

haptoglobin sizen, zvis. bili

vV KD lehka hyperplazie erytropoezy se zsenymi
zasobamizeleza




Extrakoerpuskularni hemolyticke
anemie

- Zpusohbeneé alloproetilatkami- protilatky namirene
proti antigennim strukturam; ery.

1. akutni' (Intravaskularmi) hemolyticke
potransfuzni reakee

. pozdni potransfuzni hemolyticka reakce
. hemolytické on. novorozence




Diierencialni diagnestikas anemi
Z POruchy synezy hemu

a.sideropenicka ACD a. sidero thalasémie
(IDA) blasticka
S-Fe 1 J T N- 1

saturace ! I-N ) N- 1
transferinu

S-ferritin (ug/l) 1 (<20) N- 1 0 0

KD- sideroblasty 1 (< 20%) 1 (£20%) 0 N- 1
(prstertité)

KD- siderofagy -0 N- 1 1 N- 1
S-sTiR 0 N- | 1 N- 1
Elfo Hb N N




Extrakoerpuskulami hemeolyticke anemie

- Zpusobeneé autoprotilatkami

1.

autoimunni hemolyticka anemie s
tepelnymi protilatkami (70%)

. autoimunnit hemolyticka anemie s

chladovymi:protilatkami (10%)

. paroxysmalni chladova hemoglobinurie (2%)
. polekove hemolytické anemie (12%)




Extrakoerpuskulami hemeolyticke anemie

- 7 chemickyehi a metabolickych pricin-Cuy, Pb,
kyslik, jedy, nedostatek fosfatu

- Z Infekenich pricin- malarie, leptespiroza

- 7z fyzikalnich pricin- pepaleniny, umelé chlopne,
extrakorporalni ebeh

- mikreangiopaticke hemolyticke anémie




IHeredigmi sierocyza

Prevalence 20 : 100.000

U 95% pripadu je pozitival redinna anamneza

Ikterus casty po naroezeni (30-50%), pozde
variabilni, pedebne jako anemie

- hemolyticke krize (ikterus, horecka, bolesti bricha)

Splenomegalie u 75 %

- pez hepatomegalie

Bilirubineva lithiaza v dospelosti u 40-80 %




Auteimunitar hemolyticka anemie
AIHA

1gG IgM
nejsou-monoklonalni casto monoklonalni

nevazi komplement vazi komplement
extravaskularni hemolyza Intravaskularni hemolyza




AlIHA' s tepelnymi pretiatkami

zakladn onemoeceni

= SyStemova zanétliva onemocnéeni

- SLE, RA, skleredermie, ulcerozni kelitida
= |ymioproeliferativial malignit choroeby.
= CLL, lymfomy, MM, Waldenstrom
= Choroby s poruchami imunity

- AIDS




AlIHA' s tepelnymi pretiatkami

Klinicka manifestace

s Klinicke fermy ruzne
- mirna anemie ....
- az fatalni fulminantni hemolyza

= hevysvetlena horecka, bolest bricha, bolest
hlavy, anorexie, zmatenost

s tromboflebitida




AlIHA' s tepelnymi pretiatkami

laboratorn obraz

s PAT (Ceombsuv test) pozitival v 95 %
jen IgG 20-66 %
gG+C3 24-63 U

jen C3 7-14 %
PAT negativil 1-4 %

o IgA zprostredkevana hemolyza




Mikroangiepaticiahemolyticka
anemie, MAHA

[romboticka tromboecytopenicka purpura
TP, m.Moeschkowitz (1924)

s Hemolyticko-uremicky syndrom, HUS

s Syndrom HELLP u tehotnyeh zen




Patefyzielegie TP/ HUS

s Destickeve tromby v mikrocirkulaci
- VWE + trombocyty + malé mnozstvi fibrinu
terminalni arterioly a kapilary.
subendotelialnit hyalinni depozita

normalni hladiny keagulacnich faktoru
konzumpcni trembocytopenie

Mechanicka hemolyza, PAT negativni
- schistoeyty v periferni krvi maji snizenoul defermabilitu




Eaktor venWWillebrand (VAVE) U IR

= Multimerni pretein, syntetizovany a skladovany: v
endoetelialnich bunkach

= peskozeneé endotelialni bunky uvelnujr velke

multimery VIWWE do krve
- za normalnich ekolnoesti j[sou Stepene metaloproteazou
ADAMTS13

s deficit metaloproteazy (u vetsiny pac. s TTP)
- familiarni
- ziskany
o Inhibujici protilatka
o uvelnéni velkeho mnozstvi multimeru VWFE z peskozenych
endotelialnich bunék




TP/ HUS
pPriznakow peniada
= MAHA
= (romboecytopenie
= horecka

s akutni selhani ledvin

= Neurolegicka symptoematologie




TP/ HUS
charakteristika syndremu

mlady vek: prumer 42 roku (18-72)
drive zdravi jedinc

akutni zacatek choroby
fulminantni prubeh

choroba muze byt smrtelna
= Vetsina umrtl nastava do 48 hodin

Incidence stoupa




Aplastickaanemie




Aplasticka anemie

sellani hematopoetickych kmenovyeh lEkave s\e
Schopnosti sebeobnovy a vovani' kenstantme
D0Oolu kmenovych busk

nypocelularita kostindrens
perifern cytopenie

Imunitni mechanismyinhibice T-lymfocyty
protilatkami nebo lymfokiny




Aplasticka anemie
charakteristika

chronicke selhani kostni drene

- |ISi' se odl agranulocytozy.

- |iSi' se od Ciste aplazie:cervené rady
o pure red cell aplasia

prazdna / tukova kostni dren

7/

nizké procento CD34+ bunek v K

/7

nizky pocet kolonii pri kultivaciiC




Aplasticke anemie
- deleni

m
- viezere (Fanconiho, Blackianova
Diamoendeva)
- ZIskare: Idiepaticke

sekunerni

=
- chronicla cytopenie
- tczkaaplasticla anemie
- velmi €zka aplasticlaanemie




iezka ferma aplasticeianemie
nalezy v perifermit kv

= granulocyty < 0,5 x 109/

s retikulocyty < 1%
< 40 x 107/l

= trombocyty < 20 x 107/l




Diierencialnitdiagneza
aplasticke anemie

s akutnl leukemie

s myelodysplasticky syndrem

= PEerniciozni anemie

= paroxyzmalni nocni hemaoglobinurie
s Fanconiho vrozena anemie

= [MuNItni cytopenie




llelenematologie

http://telemedicina.med.muni.cz/telehematologie/




