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Intezivni osetrovatelska péce v
hematologii

Cast Il — trombocyty, koagulace, anémie



Co nas dnes ceka

_Itrombocyty

_ltrombocytopenie
_Itrombocytopatie
“ltrombocytémie

'koagulopatie

lvrozené
[1ziskané
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Co nas dnes ceka

_lanemie
“1zakladni diferencialni diagnostika
Climunitni hemolytické anémie
Imikroangiopatické hemolytické anémie
Janémie z nedostatku B12
“laplasticka anémie
Janémie z utlumu kostni drene
‘Ipoztratova anémie

_Ipolyglobulie
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Trombocyty - uvod

“Imormalni pocCet 150-400 x 1079/l
- 1>400 - trombocytemie
- 1<150 trombocytopenie

1zasadni role v krevnim srazeni

“lv misté poranéni po aktivaci tvori primarni trombus tzv. agregaci trombocytu
[Isvoji aktivaci dale aktivuji dalSi srazeni a koagulaci
"Ina jejich povrchu probiha koagulacni kaskada

_Ipfi poruse funkce nebo nedostateCném poctu krvacivy stav
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Trombocytopenie - grading

150-100 I
100-50 Il
50-25 1

25-0 \Y,
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Trombocytopenie - projevy

_Iprojevy az pfi grade |V, obvykle az pri poctu <10x109

1zejména drobngjSi, méne zavazna krvaceni

"lkozni - petechie, sufuze

IslizniCni - krvaceni z dasni, z dutiny ustni, hematurie, z rodidel,
difuzné ze zaludecni sliznice

“lvyrazné zesilené krvaceni z jiného duvodu

“lvelka krvaceni malo (ale mozna)
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Trombocytopenie a vykony

“lkazdy typ vykonu vyzadujici urCitou hladinu trombocytu

Neurochirurgicke, kardiochirurgické, oCni >100
operace

Hrudni, cévni operace >70
BriSni operace >50
Dorbné operace (kozni, periferni uzliny) >30-40
CVK, trepanobiopsie, lumbalni punkce, >30

drenize apod.
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Trombocytopenie a antihemorhagika

_ldicynone (etamsylat) a Exacyl (kyselina tranexamova)

_loboje Ize pouzit

"lu dicynone ocekavat mensi efekt (funkce zavisla na destiCkach)
“lexacyl neurychli zastavu krvaceni (uvodni faze srazeni porusena

trombocytopenii)

—
—
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Trombocytopenie - deleni

"Inékolik mechanismu vzniku
“Idle toho IéCebna strategie a odhad smysluplnosti substituce

_1ze snizene tvorby

“linfiltrace kostni dfené chorobou
“Jutlum kostni drené po terapii
“laplasticka anémie

“deficit B12

_lzvysena destrukce

Climunitni trombocytopenie
“lkonzumpce (mikroangiopatickeé hemolytické anémie, masivni tromboza, diseminovana
intravaskularni koagulopatie
MUN I et
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Trombocytopenie ze snizené tvorby

_Inejcastejsi z utlumu kostni drene po lécbe

“lu novodiagnostikovanych pacientu ¢asto v dusledku infiltrace
drene chorobou

_laplasticka anémie - viz prislusné slidy

“Ideficitu B12 — viz slidy o prislusné anemii
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Trombocytopenie z utlumu terapii

_Inejcasteji po chemoterapii

i po revlimidu, rituximabu, bispecifickych protilatkach (obvykle v
mensi mire)

ltrombocytopenie znatelna cca po 5 dnech od podani CHT

“Inejhlubsi utlum po stredne toxickych rezimech 8.-10. den, pote

opéet nastoupani

—
—
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Trombocytopenie z utlumu terapii

Ipo velmi toxickych rezimech (indukce akutni leukemie, zachranneée
rezimy) utlum tvorby i nékolik tydnu

_Jautologni transplantace restituce desticek obvykle 10-14 po
podani stepu

_lalogenni transplantace restituce desticek 3-4 tydny od startu

pripravného rezimu

—
—
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Trombocytopenie z utlumu terapii

“Isubstituce trombocytu pomuze a neskodi

_Ipreventivne

‘Isnaha o trombocyty > 10 x 1079/1 (pri vetsim riziku krvaceni >15-20)
“Inarust trombocytu individualni, obvykle po 1 trombonaplavu o 5-10
“Inutna frekvence substituce silné individualni, u velmi toxickych rezimu i (nékolikrat) denné

_Ipri krvaceni

“ldo zastavy krvaceni
“Inarust trombocytu velmi ¢asto nulovy (spotfebuji se v misté krvaceni)
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Trombocytopenie z infiltrace drene

_Iprakticky vzdy u akutnich leukemii, u CLL pri pokrocilé chorobe, u
CML nebyva

_Ju mnohocetného myelomu netypicka, ale mozna

“lu lymfomu v pfipadé infiltrace kostni dfené, jinak ne

“lu myelodysplastickych syndromu velice ¢asto

"lu myeloproliferaci prvne ne, ve fazi myelofibrézy Casta

—
—
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Trombocytopenie z infiltrace drene

“lvznik utlumem fyziologickeé krvetvorby chorobou - produkovanymi
cytokiny i utlakem zdravych bunek

1zavaznost dle miry infiltrace drene a typu choroby - nejvetsi
obvykle u akutnich leukémii a agresivnich lymfomu

_ltrvani dokud je choroba pritomna v kostni dreni

—
—
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Trombocytopenie z infiltrace drene

“Isubstituce trombocytu pomuze a neskodi

_Ipreventivne

‘Isnaha o trombocyty > 10 x 1079/1 (pri vetsim riziku krvaceni >15-20)
“Inarust trombocytu individualni, obvykle po 1 trombonaplavu o 5-10
“Inutna frekvence substituce silné individualni, u agresivnich chorob i (nékolikrat) denné

_Ipri krvaceni

“ldo zastavy krvaceni
“Inarust trombocytu velmi ¢asto nulovy (spotfebuji se v misté krvaceni)
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Trombocytopenie ze zvysene destrukce

_limunitni trombocytopenie
_Imikroangiopaticka hemolyticka anemie — viz prislusné slidy
_lkonzumpce pri diseminovane intravaskularni koagulopatii (viz

prislusny slide) Ci prfi masivni tromboze

—
—
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Imunitni trombocytopenie

_lautoimunitni choroba
_Idesticky normalne tvoreny, ale niceny protilatkami
_Iprimarni - bez jasne vyvolavajici priciny

_Isekundarni - pri nejakem jiném procesu, casto u CLL
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Imunitni trombocytopenie

_klinicke projevy obvykle mirne
“Ipetechialni vyrazka, epistaxe, krvaceni z dasni, zvyraznéné menstruacni krvaceni, modriny
| po malych traumatech

_ldiagnostika

“1zakladni z krevniho obrazu - izolovana trombocytopenie (Casto <10x10%9)
“lvylouCeni jinych pricCin
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Imunitni trombocytopenie

_lleCba akutni ataky imunosupresi

_kortikoidy
(v pripade aktivniho krvaceni IVIG v imunosupresivni davce
‘Idruha linie Rituximab

1co hlidat

“lznamky aktivniho krvaceni
zhorSeni petechii, epistaxe, krvaceni do dutiny ustni
pozor na pfiznaky vnitfniho krvaceni (slabost, toCeni hlavy, prekolapsy, bolest bficha, meléna) nebo intrakranialniho
krvaceni (rychle vznikajici neurologické pfiznaky)
Inezadouci ucinky lécby
reakce na podani IVIG/rituximabu
zejména rozvoj infekci - obvykle bézné infekce s tézSim pribéhem, mohou byt i mykédzy
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Imunitni trombocytopenie

“Isubstituce trombocytu

“Ipreventivni nema smysl (trombocyty na chvili nastoupaiji, ale jsou brzce zni€eny)
“Ipfi aktivnim krvaceni (vitalni indikace)

CIpfi nutnosti pripravy pacienta k vykonu (nutno tésné pred)

“Inarust muze byt i o desitky (obvykle mensi), ale trvani jen nékolik hodin

“1lécba zavazného krvaceni

“lvelice obtizna

“Isubstituce trombocytu, korekce pripadné koagulopatie
Ipodani etamsylatu

Cintrakranialni krvaceni prakticky neresitelné
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Ostatni typy trombocytopenie

_lkonzumpce pri masivnich trombozach
_lobvykle trombocytopenie gr. I-ll, bez nutnosti klinickych projevu €i FeSeni

_ltrombocytopenie pri sepsi

Jkombinovana etiologie - konzumpce v misté zanetu, utlum krvetvorby produkovanymi
cytokiny

“lobvykle bez klinickych projevu Ci vyznamnosti, vétSinou gr. Il - [l -> neni potfeba
substituce

“Ispontanni uprava pfi uspésné lecbé infekce

_Ipri jaterni dysfunkci

‘Isnizena tvorba (+ spolupodil deficitu vitaminu)
“lobvykle gr. ll-1ll, malokdy vyzadujici substituci
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Trombocytopatie

“ldorucha funkce trombocytu i pfi normalnim podtu
_Iprojevy prakticky totozne jako u trombocytopenie, jen obvykle

mene vyjadrené
“InejCastéji jen vétSi nachylnost k tvorbé, prodlouzena doba krvaceni po fiznuti apod

“ldiagnostika ¢asto komplikovana (a neni pro nas dulezita)
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Trombocytopatie

lvrozené - vzacne

1ziskané

‘lzejména iatrogenné polékove
ASA (Anopyrin, Stacyl, Godasal)
Clopidogrel (Trombex)
Ticagrelor (Brilique)
Nesteroidni antiflogistika (Veral, Ibuprofen...)

“lantiagregace cilené u pacientu po CMP, infarktu apod.
“Inesteroidni antiflogistika — nevhodné podavat pacientum s aktivnim krvacenim nebo
velkym rizikem krvaceni (navic velké riziko tvorby zaludeCnich viedu)
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Trombocytemie

“1zvySeni trombocytu nad 400x1079/|

_klinicky vyznam

“Ipfi hodnotach 500-1000 x 1079 zvysené riziko trombozy

“Jtrombozy v atypickych lokalizacich - v. portae, v. lienalis, mozkové splavy, horni
koncCetiny...

“Ipfi hodnotach >1000 x 10*9 naopak krvacivost (relativni nedostatek von Willlebrandova
faktoru)
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Trombocytemie

_Iprimarni x sekundarni
IrozliSeni vySetfenim kostni dfené a prukazem klonalniho puvodu desti¢ek

_lprimarni

“Inadorova pricina, zvysena proliferace v kostni dreni
“lesencialni trombocytémie

Isekundarni

[Ipfi aktivaci kostni drené nécim - infekci, revmatologickym procesem, nadorem,
traumatem...

“Ipfi akutnich procesech prechodné a vetSinou neskodné

Ipfi chronickych procesech muze pusobit potize (ale obvykle méné nez primarni)

MUNT e
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Trombocytémie - terapie

_Ipodpurna terapie
“lantiagregace/antikaogulace

"ICilena terapie

“Isekundarni obvykle neléCena jako takova - nutné dosSetreni a IéCba vyvolavajici priciny
_lesencialni trombocytémie vylécCitelna jen alogenni transplantaci
lleky snizujici poCet destiCek
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Koagulopatie obecne

Istav zvySené krvacivosti zpusobeny poruchou v koagulacni
kaskade
“lchybéni nebo dysfunkce nékterého z faktoru

_Iprojevy

_Ikrvaceni i po mensich inzultech (velké modfiny po malém uderu, masivni ztraty pfi
invazivnich vykonech)

[Ispontanni krvaceni - kozni (hematomy), krvaceni do svalu, krvaceni do kloubu, vzacnéji
krvaceni do oci, retroperitonealni hematom, krvaceni do travicici trubice
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Koagulopatie a vykony

I maly vykon pri koagulopatii rizikovy
_Inutnost korekce koagulopatie nebo vysazeni antikoagulace

_lakceptovatelne parametry:

JINR <1,5
1aPTT-r<1,5
_Ifibrinogen >1,5¢/I

_lvysazeni antikoagulace

ILMWH nepodat v den vykonu

“1Xarelto, Eliquis, Pradaxa 1-2 dny pfed vykonem dle preparatu a velikosti vykonu

IWarfarin vysadit 5-7 dni pred a pouziti LMWH ,
MUNIT I st
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Omezeni pri koagulopatii

_Inepodavat intramuskularni injekce
_Ipri tezkych koagulopatiich vhodny omezeny pohybovy rezim
Ipfi tezkych koagulopatiich i drobné vykony (zavedeni flexily) tezka

krvaceni

—
—
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Koagulopatie - deleni

"lvrozené nebo ziskane (Castgjsi)

lvrozené

Ivon Willebrandova chorova
" ITHemofilie B a C

1ziskané

“1ziskana hemofilie A

“Ipfi hepatopatii

CIpfi sepsi

“ldiseminovana intravaskularni koagulopatie
Cliatrogenni
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Morbus von Willebrand

_InejCastejsi vrozena koagulopatie
_'nedostatek nebo nedostateCna funkce von Willebrandova faktoru
_I->porusena aktivace desticek a aktivace koagulace

lvéetsSinou nezavazna choroba
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Morbus von Willebrand

_ICasté epistaxe, zvysena tvorba modrin, silnejsi menstruacni
Krvaceni, hematurie, krev ve stolici, krvaceni do kloubu u tézkych
forem

“1lécba krvaceni

Imalo zavazna Etamsylat
_Ipfi vetsich Ize desmopressin
CIpfi velkem krvaceni substituce vVWF+FVIII (Willate)
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Hemofilie

"Inejcastejsi hemofilie A (deficit fVIII), méné Casto B (deficit fIX) a C
(deficit £XI)
_pomerne vzacne, pacienti soustredeni do specializovanych center

_ldiagnostika

“Iprodlouzeni aPTT
‘Isnizena aktivita chybéjiciho faktoru pod 10%
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Hemofilie - tize

Lehka 5100,
Stredni 5,
Tézka 1%
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Hemofilie - projevy

lu tezkych forem Casto a opakovane zavazné krvacive projevy

“Ikloubni krvaceni (pak kloubni deformity)
"lobrovskeé kozni hematomy

“Ikrvaceni do svalu

“Iretroperitonealni krvaceni

_Ikrvaceni do travici trubice

_hematurie

“Imasivni genitalni krvaceni

37 Interni hematologicka a onkologicka klinika Fakultni nemocnice Brno a Lékafské fakulty Masarykovy univerzity

MUNT e
:



Hemofilie prakticky

"1co hlidat

“Iprojevy krvaceni — CAVE! Projevy vnitfniho krvaceni (slabost, toCeni hlavy, prekolapsy,
bolesti bricha...)

“ldodrzovani lé€ebného rezimu pacientu (Casto slaba compliance)

“lu zmatenych pacientu sklony k sebeposkozovani, selfextrakce katetru apod.

"nutna obezretnost

i malé drobné vykony provazeny velkym krvacenim (zavedeni flexily, odbér krve...)
‘Ina veétsi vykony nutna priprava (kanylace arterie, zavedeni PMK, CVK...)
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Hemofilie - lécba
‘lléCba substituci chybéjicich faktoru

_Ipreventivni

“Judrzovani dostatecné hladiny k prevenci spontanniho krvaceni
Isubstituce chybéjiciho faktoru (nejcastéji rizné formy rekombinantniho fVIII)
_lefekt pomérné dobry, ale i menSi zranéni staci k velkému krvaceni

Ipfi krvaceni

“Ipfi menSich krvacenich neohroZzujicich zivot substituce chybéjiciho faktoru

_Ipfi zavaznych krvaceni aktivovany faktor VIl

_lefekt rdzny — zavislé na moznosti oSetfeni krvaceni, mife traumatu, dalSich parametrech
koagulace...

“lléCba hemofilie obecne nejdrazsi cast mediciny
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Ziskana hemofilie A

_Jautoimunitni onemocneni
CIprimarni x sekundarni (pfi revmatologickém procesu, nadoru...)

_Ipritomnost protilatky (inhibitoru) snizujici funkCnost a mnozstvi
fVIII

_Iklinicke projevy stejné jako bézna hemofilie (ale vznik v
jakémkoliv véku)

40 Interni hematologicka a onkologicka klinika Fakultni nemocnice Brno a Lékarské fakulty Masarykovy univerzity

MUNT e
:



Ziskana hemofilie A

_hlavnim praktickym rozdilem lecCba

“1zakladem silna imunosuprese
kortikoidy + cyklofosfamid/mykofenolat, pfipadné Rituximab

‘Isubstituce zejména béhem krvaceni

"1co hlidat:

_Iprojevy krvaceni jako u vrozené
“lvelka opatrnost pfi invazivnich vykonech
“Iprojevy infekci - velmi Casté, i oportunni infekce, té€zké prubéhy, pneumonie, sepse...

_Iprogndza pomerne spatna - starsi pacienti, Casto komorbidni,
tezka imunosuprese, obvykle smrt na infekci
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Koagulopatie pri jaterni dysfunkci

v jatrech produkovano nékolik srazecich faktoru a fibrinogenu
_Ipri jaternim selhani nedostateCna produkce

"ldominantne hypofibrinogenémie, prodlouzeni INR

—
—
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Koagulopatie pri jaterni dysfunkci

_Ispontanni krvaceni malo Casté

_Ispise nutna korekce pred invazivnimi vykony, obtizné zvladnuti
jinak vzniklého krvaceni

_Ipreventivni lecba vitaminem K

_Ipri krvaceni substituce plazmou nebo koncentraty koagulacnich

faktoru
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Koagulopatie pri sepsi

Isepse Casto doprovazena koagulopatii

_letiologie kombinovana

“Iporucha funkce jater pfi sepsi (snizena produkce koagulaénich faktoru)
Jkonzumpce v misté zanetlivé reakce

_Juprava pfri uspesne terapii sepse
_Isamotnou koagulopatii obvykle nutno resit jen pri zavaznejsich

stavech

44 Interni hematologicka a onkologicka klinika Fakultni nemocnice Brno a Lékarské fakulty Masarykovy univerzity

MUNT e
:



Diseminovana intravaskularni koagulopatie

_Iproces, kdy dochazi k systemove aktivaci koagulace
Itvorba mikrotrombu a postupné konzumpci koagulacnich faktort a desti¢ek a krvacivosti

_lvzdy sekundarni

CIpfi infekcich, tumorech, revmatologickych procesech, pfi embolizaci plodovou vodou,
traumatech, Sokovych stavech...

_ICasto velmi zavazné poruchy, nutné reseni
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Diseminovana intravaskularni koagulopatie

" 1Lécba krvaceni

Inutna substituce “co chybi”

_Ifibrinogen pfi jeho nizkych hladinach

“Jkoagulacni faktory/plasmu pri prodlouzeni INR a aPTT
“trombocyty pri trombocytopenii gr. lll a nize

"1LéCba mikrotrombu
“Ipokud neni zavazné krvaceni nebo velké riziko, vhodna mala davka LMWH

"1zasadni IéCba vyvolavajiciho faktoru
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latrogenni koagulopatie

_Ipri antikoagulacni lecbe
_Ipfi spravné aktivité a davkovani Sance na spontanni krvaceni mala (ale je)
[Istran spontanniho krvaceni vyrazné nebezpecCné zejména predavkovani Ci kumulace
CIpfi normalni aktivité hlavné velka, Spatné resitelna krvaceni z jiného duvodu

v praxi LMWH, Warfarin, Xarelto, Pradaxa, Eliquis, Lixiana
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Warfarin

"ldnes uz pouziti minimalne (alespon v idealnim svete)
_Ifungovani analogicke jaterni dysfunkci

_Isnadna otrava - pri zmene diety, Caste | spontanni kolisani efektu
_Ipri krvaceni podani vitaminu K, plasmy nebo koncentratu

srazecich faktoru
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LMWH

ICasté vyuziti, | profylakticky po vykonech

Iriziko kumulace pri renalni insuficienci

_lznacna interindividualni variabilita v hladine

"Imonitorace aktivita pomoci anti Xa (odbér 3-4 hodiny po aplikaci)
_Ipri krvaceni protamin, pripadne substituce koncentraty

koagulaCnich faktoru/plasmu
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Xarelto, Eliquis, Pradaxa, Lixiana

“Ifungovani primou inhibici koagulacniho faktoru (Il nebo X)
_Ipro kazdy lek test monitorujici jeho aktivitu

1V praxi casto spontanni krvaceni do zaludku

_IPradaxa - antidotum Praxbind

_lu ostatnich antidota t.C. nejsou k dispozici
‘Isubstituce plasmou nebo koncentraty koagula¢nich faktoru

50 Interni hematologicka a onkologicka klinika Fakultni nemocnice Brno a Lékarské fakulty Masarykovy univerzity

MUNT e
:



Anémie

“Inormalni hodnoty Hb 130-160 g/l u muzu, 120-160 g/l u Zzen

[IpocCet erytrocytd maly vyznam pro diagnostiku

Ifunkce prenos kysliku do tkani a udrzovani onkotického tlaku

Inormalni hodnoty erytrocytu:

“velikost 84-96 fl
lobsah Hb 28-34 pg
“Jkoncentrace Hb v ery 320-360 g/l

v periferni krvi fyziologicky 0,5-1,5% retikulocytu, 25-100 x 1079/
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Anémie - grading

Hodnota Hb (g/l) “

120-100 I
100-80 ’

80-60 "

<60 v
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Anéemie - projevy

_Isubjektivni priznaky

Islabost, dusnost, motani hlavy, mzitky pfed oCima (zejména pfi zméné polohy), huCeni v
usich, unava fyzicka i psychicka, pocit zpomaleného mysleni

_lobjektivni priznaky

"Ibledost kuze, bledost sliznic (viditelnost na spojivkach a v dutiné ustni), tachypnoe,
tachykardie, hypotenze, bradypsychismus, otoky

_lkomplikace
“Ikolapsy a s tim spojena rizika padu, kardialni ischemie (az infarkt)
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Zakladni diferencialni diagnostika anémie

korpuskularni

hemolyza ‘
extra-
korpuskuldrni

2vylené ztraty

ery

hemoglobin
<120 (130) g/l

snifend syntéza
DNA/snitené
deleni bunék

makrocyty

snifend
regenerace ery

sniZend syntéza
hemu/globinu

zasobni
ielezo

mikrocyty

morfologie

renalni onemocnén

dangmie
chronickych
nemoci systémovd malignita

aplasiefsuprese
kostni diené

NOrMOCYTy

autoimunity

mUNI B St
MED
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Anéemie na pracovistich intenzivni péece

_lanemii vyzadujicich hospitalizaci na JIP malo

Climunitni hemolyticka anémie
Imikroangiopaticka hemolyticka anémie
Janémie z nedostatku B12

“laplasticka anémie

Janémie z utlumu kostni drene
‘Ipoztratova anémie

_Idalsi typy spise jako vedlejsi problem
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Autoimunitni hemolyticka anémie (AIHA)

_Jautoimunitni onemocneni
“Iprotilatky proti erytrocytum pfimo zpusobuijici jejich rozpad

12 typy protilatek

‘Itepelné a chladové

CIprimarni x sekundarni (pri tumoru, revmatologickém procesu, pfi
infekci...)

_lvznik v jakemkoliv veku

—
—
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Chladova vs tepelna AIHA

_Irozdily v |leCbe a opatrenich pri odbérech a iv medikaci
“Itepelna AIHA (cca 75)

“ldobra reakce na kortikoidy
“ICasto primarni
Claktivni i pfi normalni télesné teploté -> muzeme zachazet s odbéry i transfuzemi normalné

“Ichladova AIHA (cca 3)

“kortikoidy vetSinou bez efektu, nutny rituximab

Ipodezrelé ze sekundarity

Claktivni pri teploté pod 32°C -> odbery nutno dopravovat do laboratore v teplée lazni,
podavani medikace pres ohrivacku
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AIHA - klinicke projevy

"lobvykle rychla progrese pfiznaku “zni¢ehonic”
“ldusnost, slabost, kolapsy, vertigo
[1zezloutnuti kuze i sklér

“llaboratorné

1KO: anémie (Casto Hb kolem 50-60 g/l), obvykle v poCatku normocytarni normochormni,
retikulocytoza

IBCH: elevace bilirubinu, bez elevace GGT, ALP, elevace LD, zvyseny volny hemoglobin a
snizeny haptoglobin (znamky hemolyzy)

CIpozitivni PAT a NAT
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AlIHA - terapie

_kortikoidy ve vysokych davkach

‘Ju tepelné |Ize stabilizace Cekat do cca tydne
Ju chladové Casto neni efekt - po par dnech podani rituximabu

_'nezadouci ucinky
“lu kortikoidu dekompenzace glykémii, infekce
“lu rituximabu infuzni reakce, infekce

_Isubstituce
‘ljen z vitalni indikace
zavazné pfiznaky
obava z tézkych komplikaci (nechavame Hb klesnout pod 50-55 g/l)

59 Interni hematologicka a onkologicka klinika Fakultni nemocnice Brno a Lékarské fakulty Masarykovy univerzity

MUNT e
:



AIHA - prakticke veéci

"1co hlidat:

_IpFiznaky progrese anémie (dusnost, kolapsy, bolesti na hrudi - CAVE ST elevace nebo
deprese na EKG) a hemolyzy (vétSi zazloutnuti)

‘Ipriznaky infekce

“Imozny rozvoj hemodynamicke nestability

_Iriziko rozvoje trombozy

Ibed-side test

"Ikrev pacienta muze vychazet nesmysiné (vSe aglutinuje)
_Ikrevni konzerva by meéla sedét kompatibilni skupiné
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Chladova AIHA - praktické veci

“Ichladova AIHA

"lodbéry vzdy dopravit do laboratore v teplé lazni (jinak hemolyza)
Ipokud hlasi z laboratore nesmysiné nizké hodnoty Hb, pak opakovat odbér
"Ipodavat medikaci, zejména transfuze, pfes ohfivacku - jinak muze aktivovat hemolyzu
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Mikroangiopaticke hemolyticke anemie
(MAHA)

" lkombinace hemolytické anemie, konzumpcni trombocytopenie,
postizeni CNS a ledvin

_Iprimarni (atypicky hemolyticko-uremicky syndrom a tromboticka
trombocytopenicka purpura) vs sekundarni

_Iporucha na urovni mikrocirkulace
“Itvori se mikrotromby v kapilarach -> spotfebovani destiCek, mechanické rozbiti erytrocytu
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Sekundarni MAHA

Isekundarni MAHA

_lterapeuticky obvykle velmi obtizne ovlivnitelne
‘Jjedinou Sanci dosetreni a léCba zakladniho onemocnéni

_Juspesna lecba a zvladnuti onemocneni malo pravdepodobne
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Tromboticka trombocytopenicka purpura
(TTP)

_lextremne nebezpecna choroba, smrtelna i behem hodin

“Jautoimunitni onemocneni blokujici funkci proteazy ADAMTS13

“Iporucha ve stépeni agregatu von Willebrandova faktoru ->
aktivace destiCek -> tvorba mikrotrombu

v jJakemkoliv véku, nastesti vzacna

—
—
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TTP - diagnostika

_klinicke priznaky

“Ineurologicke, Casto atypicke, nespecificke

“lzmatenost, bolest hlavy, kolapsy, epi zachvaty, parézy, poruchy citlivosti, kvantitativni
poruchy védomi

“Ipetechialni vyrazka, dalsi krvaceni z trombocytopenie

“llaboratorni nalez

IKO: trombocytopenie, anémie, elevace schistocytu

IBCH: elevace bilirubinu, normalni ALP a GGT, LD, snizeny haptoglobin, zvySeny volny
hemoglobin, renalni insuficience

‘Inegativni PAT

‘Isnizena aktivita ADAMTS13 (Casto <5%)
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TTP -lecbha

_Inutné okamzite zahajenil!

‘Ipodani plasmy + zahajeni imunosuprese (kortikoidy)
"Ico nejrychlejsi presun na specializované pracovisté

_Iplazmaferézy opakované + podani cilené leCby (caplacizumab)
_Iprogndza pri vcasnem zahajeni terapie dnes pomerne dobra
“Isubstituce erytrocytu pfi symptomech

“Isubstituce trombocytu jen z vitalni indikace
Imuze zhorSovat postizeni
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TTP - co hlidat

_Ipfiznaky progrese anemie
‘v pocCatku velice rychla

“Iprogrese neurologickych pfiznaku (nejzradnéjsi rozvoj kvalitativni
poruchy vedomi)
Imuze byt i béhem hodin

_Ipriznaky TRALI pri substituci plasmy

ldusSnost, tachypnoe, dyspnoe, kasel, hyposaturace, horecka...

_Ikrvaceni a priznaky infekce
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Atypicky hemolyticko uremicky syndrom

_Ivelice podobne TTP
“Iporucha na urovni komplementu -> posSkozeni endotelu, dale
patofyziologie stejna jako TTP

_Ipodobne riziko zvratu stavu jako TTP

—
—
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Atypicky hemolyticko uremicky syndrom

_Iklinicke priznaky a diagnostika podobna TTP

“aktivita ADAMTS13 ale normalni, neni shiga toxin ve stolici

“lobvykle méné vyrazné neurologické priznaky, naopak velka renalni insuficience
“ICasto trombozy, postizeni GIT a srdce

‘Ipo vylouCeni TTP diagnostika obtizna (genetika, aktivita komplementu...)

_llecba:
“lekulizumab (protilatka proti komplementu)
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Anémie z nedostatku B12

"Ina JIP Casto pro uvodnée velmi nizke hodnoty Hb a soucCasnou
trombocytopenii a neutropenii
_Ichybeni B12 -> nedostatek materialu pro stavbu nukleovych

Kyselin v bunkach kostni drene -> pancytopenie

—
—
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Anémie z nedostatku B12 vs TTP

Imozna (a Casta) misdiagnoza za TTP

Ipodobnosti

pritomny BCH znamky hemolyzy, mohou byt i neurologickeé priznaky, soucasne i
trombocytopenie, schistocyty

_jak rozlisit
“Ineurologické priznaky obvykle méné akcentované
“ltrombocytopenie “jen” grade lI-IlI
“lobrovska krvinka, chybi retikulocytéza

"Inormalni aktivita ADAMTS13, snizena hladina B12
"IPotize nékolik tydnu
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Anémie z deficitu B12

_Ipriznaky

"Inékolik tydnu progredujici slabost, dusnost, motani hlavy
“Ikrvaceni a infekce malo Casteé
Clikterus mozny

_ldiagnostika

“Imakrocytarni makrochromni anémie, Casto gr. IV
“ldeficit B12
“Inutno pomoci GFS vyloucit atrofickou gastritidu -> pak nazyvano perniciozni anémie
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Anémie z deficitu B12 - lécba

“Isubstituce B12

“lintenzivne zpocatku, pfi atrofické gastritidé nutno dozivotné

“Isubstituce erytrocytu smysluplna a pomuze

“Isubstituce trombocytu obvykle neni tfeba
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Aplasticka anémie

TJautoimunitni onemocnéni kostni drené

“ldestrukce prekurzoru myeloidni fady vilastnimi T-lymfocyty

Inejen tezka anémie, ale i leukopenie, trombocytopenie
“Ivelmi snizena bunécénost kostni drené

_pacienti v pocCatku silné imunosuprimovani a rizikovi

_Idiagnostika:

“IJpomoci trepanobiopsie (prakticky vzdy nutna priprava)
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Aplasticka anémie - lécba

"Imladi pacienti alogenni transplantace (idealne od sourozence)

_Istarsi pacienti/pacienti bez darce kombinovana silna
Imunosuprese

"lefekt substituce obvykle maly a doCasny (podavani ozarenych

transfuznich pripravku)
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Aplasticka anémie — co hlidat

_lu novodiagnostikovanych:

‘Ipfiznaky anémie
_Ikrvaceni
“linfekce - prakticky jakeékoliv, riziko i reaktivaci virovych infekci, sepsi apod.

_/po podani imunosuprese

[Isoucasti antithymocytarni globulin (niCi T-lymfocyty)
pfi podani velké riziko infuzni reakce (¢asto napodobuje az sepsi)
silna imunosuprese, de facto odstranéni imunity na nékolik tydn(

“Iskoro jistota zavaznych infekCnich komplikaci
opakované febrilni neutropenie, sepse, plicni infekce, reaktivace CMV a EBV, tézké pneumonie

‘IsouCasné organova toxicita
Ledviny, jatra, GIT

“Ipfiznaky anémie a krvaceni (restituce KO az po nekolika tydnech)
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Anémie z utlumu kostni drene

_lobvykle nevyzaduje JIP pecCi sama o sobe, spise doprovazi jiné

komplikace z utlumu kostni drene

_Ivariabilni tize dle intenzity chemoterapie a hodnot pred zacatkem

chemoterapie
“lobvykle kolem 70 g/l
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Anémie z utlumu kostni drene

_Ipomaly vyvoj erytrocytarni rady

_Ipomalejsi restituce nez u neutrofilll a trombocytd
_Istabilizace poklesu po cca 2-3 tydnech po chemoterapii, narust do normalnich hodnot
pozdeji

_Isubstituce smysluplna

“lefekt obvykle jen na nekolik dni (podané erytrocyty Zziji, ale pomrou staré a nové se netvori)
‘Inarust Ize oCekavat o 5-10 g/l
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Poztratova anémie

v dusledku masivniho krvaceni, obvykle po traumatech, pfi
operacnich vykonech, z horniho GIT

_Irychly vznik (behem minut az hodin), casto u mladych lidi

1-> nejsou vytvoreny kompenzacni mechanismy
1-> symptomaticka anémie i pfi relativné vysokych hodnotach Hb

_Ipri ztratach vetsi nez 11 krve snadny rozvoj] hemodynamické

nestability
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Poztratova anémie

_1zakladnim kamenem leCby zastaveni krvaceni
Ine vzdy ale jednoduse a rychle mozné

_Isubstituce prakticky vzdy

Icilem substituce hemodynamicka stabilizace, poté odstranéni priznaku

‘Jefekt substituce dle moznosti zastavit krvaceni

[Ipfi zastaveném krvaceni dobry efekt i jediné erymasy

_Ipfi pokracujicim krvaceni Casto efekt nulovy, nutnost opakovanych substituci
pfi polytraumatech az desitky erymas
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Polyglobulie

“lzmnozeni erytrocytu a Hb v krvi

_lprimarni

Inadorové onemocnéni (polycytemia vera)
“Iklonalni proliferace erytrocytarni rady
‘ICasto extrémni hodnoty hemoglobinu vstupné - 220

Isekundarni

_Ireakce na hypoxii organismu

“Ipfi chronickych onemocnéni plic a srdce (nejcastéji u CHOPN), v nadmorskych vyskach,
abusus EPO

“1zvySeni Hb ne tak velké
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Polyglobulie

“Irozliseni primarni a sekundarni pomoci prukazu klonality a
vysetreni kostni drene

_Ipfiznaky (zejména u primarni)
“ldusSnost, vertigo, tupé bolesti hlavy, mzitky pred oCima, pocit tlaku na hrudi, silné zarudnuti
pokozky, svédéni kuze (zejména pfi kontaktu s teplem)
_|komplikace:

“trombdzy, hlavneé v atypickych lokalizacich (mozkoveé splavy, v. portae, v. lienalis, zily
hornich koncetin)
_Ikrvaceni (hlavné v menSich cévkach z duvodu pretlaku
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Polyglobulie - terapie

_lu sekundarnich samotna polyglobulie obvykle nelecena
‘lale vhodna profylakticka antikoagulace u vysokych hodnot

_Ipolycytemia vera vylécCitelna jen alogenni transplantaci

llecba venepunkci, interferonem a cytoredukcnimi latkami
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Dekuji za pozornost
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