4

ANEMIE

Dr. Kissova
Oddéleni klinické hematologie




Anémie

m Anémie (chudokrevnost)- chorobny stav,
charakterizovany snizenim hemoglobinu pod
fyziologickou mez pro dany vek a pohlavi

m Anemicky syndrom- priCinou anémie nemusi
byt porucha krvetvorby, ale cela rada
nejriznéjsich chor. stavl- sekundarni
anémie




Normalni hodnoty KO

HGB M 130-176g/l Z 120-160g/|

Ery (RBC) M 4,0-54d.0%/ > 3.8-5,4x1012/|
Hematokr. (HCT) M O0,39-0,51 % (5 35.046

Stredni objem ery (MCV) 84-96 fl

Hemoglobin v ery (MCH) 28-34 pg

Koncentrace HGB v ery (MCHC) 320-370 g/l
Distribucni Sie ery (RDW) 10,0-15,2%

Trombocyty (PLT) 150-35107I
Stredni objem trombocwt(MPV) 7,8-11,0 fl
Leukocyty (WBC) 4,0-10,0x107/I




Krevni obraz - cervena rada

Parametr [anémie norma polyglobulie

RBC I (N,1) N 1

HGB ! N

HCT l \
Mozné ovlivhéni
e dehydratace / hyperhydratace
e odbér z kanyly
e zvyseny objem plazmy (téhotenstvi,
splenomegalie)




Vyskyt anémie

+

m nejcastejsi chorobny stav

m dle WHO -nutricni anémie u 30% lidstva




Klinické priznaky anémie

+

m souvisi s poruchou prokrveni tkani a jejich
nedostatecnym zasobovanim kyslikem

m intenzita priznakd zavisi na rychlosti vzniku

m vznika-li anémie pomalu, uplatnuiji se
kompenzacni mechanismy




Kompenzacni mechanismy
anémie

posun disociacni krivky doprava
(1 2,3 difosfoglyceratu v ery)

presun krve z tkani méne citl.na nedostatek
O, (ledviny, klze)
t min. vydej, umoz. | viskozitou krve

1 erytropoezy - 1t erytropoetin




Klinické priznaky anémie

+

- subjektivni: Unavnost, slabost, dusnost,

palpitace, zavraté

. objektivni: bledost sliznic a kiize (Zjistitelna
pri poklesu hb pod 90 g/I), ikterus,

splenomegalie, otoky atd.




Diagnosticky pristup

Jl-’Anamnéza: RA: aném., ikterus, splenect.

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

- Fyzikalni vys: lymfadenopatie, organomegalie,
nemoragicka diatéza

. Hematol. vys: KO, ev. KD, morfologie erytrocytt




+

Laboratorni vysSetreni anemii

. KO, diferencialni rozpocet , retikulocyty

. morfologie erytrocytl

- SP, trepanobiopsie s barvenim Fe

- Fe v séru, sat.transferinu, feritin, transferin

. kys. listova, vit. B,,, bi, LD, EPO, ev.

vstreb. krivka Fe, SOK




Diferencialni rozpocet bilé rady

absoluipoet
Neutrofilni segmenty 50-70% 2,0-7a 0
Neutrofilni tyce 0-4% 0,0-0 X1/
Lymfocyty 20-40% 0,8-4A.07I
Monocyty 2-12% 0,08-1 2.7/
Eozinofily 0-5% 0,05-0,%107/I
Bazofily 0-1% 0,0-0,x107I




Morfologie erytrocytl

m zmeny velikosti
- mikrocyty
- makrocyty
- anizocytoza- pritomnost nestejne velkych
erytrocytl
m zmeny barvitelnosti ery
- hypochromie
- anulocyty
- polychromazie- prit. mladych ery se zbytkovym
obsahem RNA, modrofialoveé zbarveni




Morfologie erytrocytl

+

m zmeny tvaru ery
- terCovité erytrocyty - drepanocyty
- sferocyty - slzickovité erytrocyty
- stomatocyty
- ovalocyty
- poikilocyty
- schistocyty
- echinocyty-neostré, kratké, az 20 vybézki
- akantocyty- ostré, delsSi, do 10 vybézkl




Morfologie erytrocytl

+

m bunécné inkluze v erytrocytech
- bazofilni teckovani- nahromadeéni ribozomd
- Howell-Jollyho téliska- fragmenty DNA
- Cabotovy prstence- mikrofilamenta?

- Heinzova téliska- agregaty hemoglobinu,
které se dotykaji vnitrni membrany
erytrocytu




Klasifikace anemii obecné

TN

Morfologicka Patofyziologicka

!

Pracovni +
predbézna diff. v
dg l Nezbytna pro
zahajeni cilené
Vysetreni terapie




Morfologicka klasifikace

+

MCV: MCH:

| 84 fl - mikrocyt. 28 - 34 pg
84-95 fl - normoc. normochr.

1 96 fl - makrocyt. <28 pg
RDW :
> 15,2 — s anizocyt.

hypochrom.

< 15,2 — homogenni

Friedmann, 1994




Mikrocytarni hypochromni anémie

+

= sideropenicke

. fragmentacni HA

B-talasém. homoz.

RDW>15,2

- ACD

B3-talasém. heteroz.

RDW<15,2




Normocytarni normochromni anémie

+ = incipientni siderop.
sideroblastické RDW>15 2

sy myelofibrozy

hereditarni sférocytoza
AA po transfuzich
chron. hepatopatie
akutni poztratova

RDW<15,2




Makrocytarni normochromni anémie

‘}‘ = perniciozni anémie
téhot. megalobl. an. RDW>15,2

sideroblasticka an.
AIHA

AA bez transfuzi
MDS
ci jater, hypotyredza RDW<15,2




+

Patofyziologicka klasifikace

1.Anémie z poruchy tvorby ery

2.Anémie ze zvysené ztraty ery-HA

3.Akutni posthemorhagicka anémie

4.Anémie ze sdruzenych pricin a ACD




1.Anémie z poruchy tvorby ery

1.Porucha proliferace a diferencilace

*/1

\\s

\ 4

Cista aplazie ery

K

DA

WIDN

2 Porucha syntézy hemu

PR——

D

Z nedostatku Fe

Sideroblast.anémi

3.Porucha syntézy DNA: MA

4.Porucha syntézy globinu

P—
Talasémie

\>

Struktur.varianty HE




2.Anémie ze zvysene ztraty ery

Jr Korpuskularni HA

4/v LT

PN Membr.def. Nestab.Htﬁ Enzym.def.

Extrakorpuskularni HA
«— \>

Imunitni Neimunitni
— tepci chlad.protil.

— z mech.poskoz.erfynmela

— aloimun.HA novor. chlopa, pochod.

_ hemoglobinurie,
— Izoprot.HA po trans. MAHA)




3.Akutni posthemoragicka anémie
+

4.Anémie ze sdruz.pricin a ACD

+

Z patolog.pestavby KD fibréza,
thezaurismoza, nadory

chronické zaéty
hypersplenismus

snizena produkce EPQenal.insuf.




Sideropenicka anémie

anemicky syndrom vznikajici na zakladé
nedostatku zeleza

zelezo- jeden ze zakladnich stavebnich
kament molekuly hemu




Metabolismus zeleza

+

m v organismu dospéleho cloveka 3,5-5 g zeleza

m funkcni zelezo: hemoglobin(65-70%), myoglobin
(5%), cytochromy, peroxidaza, katalaza

m transportni a zasobni zelezo: transferinove zelezo
(0,1%), ferritin @ hemosiderin (25-30%)




Hodnoceni metabolismu zeleza

+

. zelezo v séru, transferin a saturace
transferinu

- serovy feritin
. sideroblasty a zasobni zelezo v kostni dreni

- solubilni receptory pro transferin

. exkrece Fe moci po chelatacnich latkach




Solubilni receptory transferinu

# jsou v rovnovaze s receptory vazanymi na
erytropoetickych bunkach

m ELISA (monoklonalni protilatky)
2,8 - 8,5 mg/L
m sandwich EIA (polyklonalni protilatky)
0,85 - 3,05 mg/L
m vyjadreni v pomeru: sTfR/log feritin
zvysuje sensitivitu i specifitu vysetreni




Solubilni receptory transferinu

m nedostatek Fe vede k rychlému zvyseni syntézy -
diagnoza sideropenie

m neni ovlivnéni reakci akutni faze a rozpadem
bunek

umoznuje diferencialni diagndzu anémie
chronickych onemocnéni, vcetné diagnozy
sekundarniho nedostatku Fe u téchto stavt




Solubilni receptory transferinu

+

odrazi celkovou masu erytrocytarnich
prekurzor(

m zvyseni: hemolytické anémie, talasémie,
polycytémie

m snizeni: hypoplastické anémie, anémie u
renalniho selhani




Nedostatek zeleza

3 stupné nedostatku Fe:

m Prelatentni sideropenie- neni ovlivnéna
dodavka Fe do erytroblastti KD

m Latentni sideropenie- zasoby Fe jsou
vycerpany, snizena dodavka pro
erytropoezu, neni anémie

m Sideropenicka anemie- rozvoj anémie




Sideropenicka anémie
- etiopatogeneze

+

m Nadmeérne ztraty- déletrvajici denni ztraty 6
ml krve, iatrogenni ztraty krve- odbeéry,
darcovstvi krve

m Nedostatecny privod- nedostatek Fe v
potrave, porucha vstrebavani Fe ze streva
pri on. travici trubice

m ZvysSena potreba- téhotenstvi, rlst




Sideropenicka anémie
- klinickeé priznaky

+

m Nespecifické: unava, zavraté, podrazdenost,
palpitace, dusnost, bolesti hIavy

m Specifické priznaky:

- poruchy neuromuskularni- ztrata pozornosti,
ztrata zajmu...

- postlzenl epltellalnlch tkani- trepeni, lamani
nehtd, koilonychie, paleni jazyka, angularnl
stomatltlda ysfagle asympt. gastrltldy

- postizeni rdstu u déti
- poruchy imunity na zakl.snizené bun. imunity
- pika — pojidani neobvyklych substanci




Sideropenicka anémie
-diagnostika

+

m Nejprve normocytarni anémie

m pri poklesu Hb pod 110 g/l mikrocytarni a.,
anizocytoza a mikrocytoza

m v naterech periferni krve az anulocyty
m pocet trombocytl zvysen

m pocet retikulocytll n. nebo zvysen

m vysetreni KD neni nezbytné

m barveni na Fe v KD- chybi Fe v makrofazich,
snizen pocet sideroblastt v KD




Sideropenicka anémie
- diagnostika

+

m shizeni plazmatického Fe v séru
zvysena celkova kapacita pro zelezo
snizena saturace Fe
snizena hladina ferritinu
zvyseni solubilnich receptort transferinu
nutné zjistit pricinu sideropenie!!!!




Sideropenicka anémie
- lecba

+

m odstraneni priciny krevnich ztrat

m substituce zeleza- dlouhodoba lécba (3-6
mésicl po vymizeni anémie)

m parenteralni Fe- absolutni intolerance
p.o.preparatl, porucha vstrebavani Fe




Sideroblasticka anémie

+

m zmnozeni sideroblastt v kostni dreni

m pritomnost prstencitych sideroblastt v
kostni dreni (vyzralejsi jaderné prekurzory
erytroidni rady, v jejichz mitochondriich
dochazi ke kumulaci zeleza)

m pri barveni pruskou modri pozitivni granula
usporadana kolem jadra normoblastu




Sideroblasticka anémie

O Dedlcne sideroblasticke anémie- vrozené defekty
enszu ktere se ucastni syntézy hemoglobinu,
azi k poskozeni mitochondrialnich enzymu

m Ziskané sideroblasticke anémie
- anémie z nedostatku pyridoxinu
- alkoholismus (20-30% alkoholik()
- leky —izoniazid, pyrazinamid, cykloserin
- anémie pri otrave olovem- bazofilni teck.
- chronické zanétlivé choroby, tu
- myelodysplasticky syndrom
reverzibilni x irreverzibilni




Anémie chronickych onemocnéni

+

m pritomna porucha hemoglobinizace-
nezvyznamnejsi patogeneticky mechanismus

m Y2 anemickych syndrom( ve vyspélych
zemich




Anémie chronickych on.
- etiopatogeneze

+

m ShiZzena erytropoeza v dlsl. nedostatecné
produkce EPO

m snizena odpoved’ KD na ucinek EPO

m shizené uvolnovani Fe z makrofagu kostni
drene- ve tkanich je Fe dostatek, ale
nemuze byt vyuzito pro tvorbu hemoglobinu

m prezivani ery v periferni krvi je lehce
zkraceno

m | zmnozeni objemu cirkulujici plazmy




Rozliseni sideropenie a ACD

+

sérové TIBC/ saturace
Fe transferin transferinu

sideropenie | li

ACD U UneboN

ACD + U  UneboN U pod 0,10
sideropenie




Barvitelne zelezo v kostni dreni -
rozliseni sideropenie a ACD

+

Sideropenie:
m pocet sideroblastt snizen; pod 10%, primér 2,5%
m zasobni zelezo v makrofazich je snizeno;

0 - 1/6 pozitivnich makrofagl

Anémie chronickych onemocnéni:

m pocet sideroblastl je snizen méné; 6-20%, primér
13%

m zasobni zelezo v makrofazich je v norme nebo zvyseno;
2 - 6 pozitivnich makrofagt




Megaloblastoveé anémie

Jr skup.anem.sy rizné patogeneze
vyznacujicl se megaloblastovou
prestavbou v KD
Etiologie:
- porucha metabol. vit. B;, nebo kys.list.
- porucha syntézy DNA-pUsobeni lékl
(antimetabolity, cytostatika)
- porucha v genet.vybaveni bb. (MDS)




Makrocytarni anémie - schema

Jr RETIKULOCYTY

1 N-1
|

krvaceni

KD

hemolyza MEGALOB. NORMOBL.

—» hedost.B, —>hypotyredza

ofi , —jat.poruchy
th.vit.B12 o CE —>alkoholismus

+kys.list. __, porucha —>hypoplast.an.
synt.DNA




Metabolismus vitaminl obecnée

VITAMIN B12 KYS. LISTOVA

T : _

kofaktor homocystein-

; substrat pro vznik tetra-
metyl-transferazy -

hydrofolatu

katal.homocystein -
methionin \ /

t metabol.bb. a setrv. v S fazi

v
kratke OKAZAKIHO fragm . DNA- porucha zrani jadra




Metabolismus vit. B;,

+- maso, mléko, vejce

- denni spotreba 1,6- 4,0 pg

« hladina v krvi 160-9500 pg/I

. zasoba v organismu 2-4 mg

- vstrebava se v ileu

- pro jeho resorpci - vnitrni faktor

. vnitf.f. + zevni f. (vit. B;, ) = KOMPLEX
(vazba na spec.receptory ilea)




Metabolismus kys.listovée

. vit.skup.B, rozpustny ve vodeé

. list.zelenina, maso, kvasnice, vnitrnosti
- denni spotreba 1 mg, + pri déleni bb.

» hladina v krvi 3 - 20 ug/I

. zasoby v org.: 6 - 10 mg

. vstrebava se v tenkém streve




Morfologie megaloblastoveé
anémie

- Erytrocyt. rada:
- plazmojader. asynchronie
- jadro méne hutné, bohata cytoplazma
- nejl. u polychromniho NBL
. Granulocyt. rada:
- velké tyce, metamyelocyty
- Trombocyt. rada:
- hypersegmentace, bizarni jadra




Priciny MA I- deficit vit. B;,

Malabsorpce:
+ Zaludek - pernic.anémie, vroz.defekt
vnitr.faktoru
- Cast.nebo total.gastrectomie

strevo - celiak.sprue, selekt.malabsorpce
vit. By, s proteinurii
- sy stagnujici klicky
- resekce ilea nebo Crohnova ch.
- nakaza skulovcem
- leky - metformin
Dieta: vegetariani




Priciny MA II — deficit kys.listové

+

Dieta: chudoba Malabsorpce:
spec.diety gluten.enteropatie
vroz.defekt

1 Ztraty: 1 Spotireba:
méstnave srd.selh  gravidita, HA
dialyza nezraly plod, nadory
Léky: barbituraty Smisené:
antikonvulziva alkoholismus
jater.poruchy




\A A4

Priciny MA III - abnormality

metab. B12: svntézy DNA:
+ defic. oroticka
transkobalaminu Il  acidurie, KDA |
anestezie NO hydroxyurea,
cytosinarabinosid,

metab. kys. listové: 6-merkaptopurin,
vrozenedefic. 5-azacytidin
5-methyl THF

transferazy

ZiIskanéMTX,

pyrimetamin




Ostatni MA z nedostatku vit. B,

+

. Postresekcni: stav po totalni
gastrektomii (vnitr.f.- 0); | Fe

- Primarni malabsorpce: u 1/3 MA | vit.
B,, + folat + Fe

» Porucha resorpce v term. ileu (bakter.

Kolonizace)




Ostatni MA z nedostatku kys. list.

+

- Nutricni MA: nevhodna strava, stari lide,
alkoholici (1 folat)

- MA ze 1 spotreby folatl: gravidita, adolescence,

HA, MPS (th.: 1 mg/d., u malabs. az 5 mg/d.

- MA u jaternich ch.: | schop. poskozen. jat. bb.
vazat kys. list a vit. sk. B

- MA polekove: cytostat.- MTX, anest. NO




Perniciozni anémie - m.Addison-
Biermer

+

Z hedostatku vit. B, na
autoimunit.podkiade, v dusledku
autoprot.= porucha resorpce vit. z GIT.

Epidemiologie:
- starsi lidi, 1 v sev.Evropa (Skandinavie,
GB)

- Zzeny Castéji: 1,4-1,6 :1




+

Perniciozni anémie
-etiologie a patogeneze

 nedostatek vnitf. f. pro resorpci vit. B,
- protil.proti pariet. bb., vnitr. f. nebo ,blokujici

protil." - brani navazani komplexu na receptor
v tenkém streve

- pritomny i antithyreoidalni protilatky
- atroficka gastritis a « HCI
= | vit. B, - k nedostatku A —adenosyl-

methioninu (zdroj metylovych skupin) - pro
syntézu myelinu



+

Perniciozni anémie
-klinicke priznaky

1.Celkovy vzhled: bledost az ikterus, sucha klize,

hyperpigm., | hmot., febrilie
2.GIT potize: vyhlazeny jazyk, paleni,

nechutenstvi, prijmy
3.Hepatomegalie: kongest.srd.selh.,

splenomegalie u 20%
4.Postizeni nerv.syst.: _u { vit. By, bez anémie,

postiz.bilé hmoty, dorz.a lat.provazci a kdry
mozk.; parest., nestab., spasticita, hyporeflexie,
porucha paméti, deprese, halucinace



Perniciozni anémie
-laboratorni nalezy

+

- MCV> 100fl, leu-, trombopenie, | retik.

- morfologie KD: megal.prest. -~ mené zralé
formy — modra dren, terytropoéza, velke tyce,
mmyel., hyperseg. mgk., bizarni tv.

- periferni krev: makroovalocyt., hyperseg.

- barv.na Fe: 1 sideroblasty, makrofagy+

- 1 Bi konjug.,tLD

. Lvit. By, , | prezivani ery, Schillingtiv test+
- protil.proti pariet.bb+ nebo vnitr faktor+




Diff.dg pernicozni anémie vs.
cytopenie

nematol. on.: Hematol.on.:

nepatopatie - MDS, AML M6
nypersplenismus - ITP, AIHA (Evans)

nypotyreoza - HCL

infekce (vir., TBC) » aleukem. f. AL
SLE aj. syst. ch. - sy myelofibrozy
nador. infiltr. KD - AA, Fanconi a.




Terapie perniciozni anémie

+

= 300 pg/l vit. B 4, p.e., 6-7 dnld = 5.-7.den
retikulocyt.krize (ret.0,100 a 1)

® mozno i 1000 ug/l 14dni

® po uprave KO = vit.B,, 300 pg/l /mesic
" p.o.vit.B ;; = jen u nutricni PA

I | K* prith.kobalaminem = suplementace
I medikace jen kys.listovou je nevhodna

I transfuze ojed. pri klinic.projevech an.




Aplastické anémie

m heterogenni skupina anemickych syndromd,
char. cytopenii v periferni krvi

oricina tkvi v poruse normalni funkce
kmenove bunky

m porucha kmenové bunky ve funkci
sebeobnovy nez schopnosti diferencovat

m v kostni dreni- bunécné chuda dren nebo
snizeni erytropoezy




Aplasticke anémie
- déleni

m podle vzniku
- vrozené (Fanconiho, Blackfanova-
Diamondova)
- ziskané: idiopatické
sekundarni
m podle zavaznosti
- chronicka cytopenie
- teézka aplasticka anémie
- velmi tézka aplasticka anémie




Aplasticka anémie

m selhani hematopoetickych kmenovych
bunek v jejich proliferaci a/nebo
diferenciaci

m hypocelularita kostni drené
m periferni cytopenie

m imunitni mechanismy- inhibice T-
lymfocyty protilatkami nebo lymfokiny




Mozné vvolavajici vlivy
drenoveho utlumu

+

O Léky

m Chemickeé latky

m Virove infekce

m Fyzikalni vlivy- zareni




EEE D ER i CERENIE

+

m Chronicka cytopenie- Hb 100 g/I, leu
3,0, granulocyty 1,5, trombocyty 100

m SAA- Hb 100, leu 1,5, granulocyty 0,5,
trombocyty 20

s VSAA — Hb 100 g/, leu 1,5 G/I,
granulocyty 0,2 G/I, trombocyty 10 G/I




Aplasticka aneémie- diagnostika

+

= anémie makrocytarni, normocytarni

m trombocytopenie s nizkym MPV x rozdil
oproti perifernim trombocytopeniim

m leukopenie

m kostni dren hypoplasticka az aplasticka,
relativné zmnozeny zbylé lymfocyty, bunky
plazmatickeé a makrofagy

m Nutné overit trepanobiopsii |




N CERENIE

+

m za normalnich okolnosti preziva cervena
krvinka v obehu 120 dni

m intravaskularni destrukce- v krevnim obehu,
v cévach

m extravaskularni destrukce- predevsim ve
slezine

s hemolytické stavy- predcasna destrukce ery

m r0zvOj anémie pri nerovnovaze mezi
zvysSenou tvorbou a zanikem erytrocytl




N CERENIE

+

= je- li hemolyza tak vystupnovana, ze
zvysena erytropoéza nenahradi ztratu
erytrocytdl

m je-li omezena erytropoeticka kapacita drené
a krvetvorba nemuze byt zvySena tak, aby
to nahradilo ztraty

m vyrazem zvyseného usili KD kompenzovat
zkracené prezivani erytrocytt je
retikulocytoza




Pocet retikulocytd

+- manualni metody
0,002- 0,020; CV £ 33,9%

automatické metody (supravitalné)

0,005 - 0,016; ale i 0,008 - 0,025 u muzl a
0,008 - 0,041 u zen;

CV = 5%

absolutni pocet
25 -70. 10%/L




Retikulocytarni index

T ret% x (Hb pac./ Hb. norm.) : KF
KF (korekcni faktor) = 1,0 - 2,5 dle Hb
= normalni odpoved’ drene na anémii
RI =2-3
m Shizena odpoved’ dreneé na anémii
RI < 2
m zvysena odpoved’ drené na anémii
RI > 3




Tradicni vyuziti stanoveni poctu
retikulocytl

+

m diagnostika hemolytickych anémii
m stanoveni léCebné odpovéds

—na podani vitaminu B,
—na substituci folatl
—na substituci zeleza




Hemolyticke anémie

+

m korpuskularni hemolytické anémie- pricina
zkraceného prezivani je v samotném ery

m extrakorpuskularni- pricina mimo krvinku
samotnou




Korpuskularni hemolytickeé

+

anémie

m vrozené a ziskané (jen PNH)

m podle povahy postizeni ery

DOrucC
DOrucC
DOrucC

Ny membrany ery
Ny metabolismu erytrocytt

ny struktury hemoglobinu




Hemolytickeé stavy s poruchou
membrany erytrocytl

+

m hereditarni sférocytoza

m hereditarni eliptocytoza

m hereditarni stomatocytoza

m hereditarni akantocytdza

m paroxysmalni nocni hemoglobinurie




Hemolytické stavy s poruchou
metabolismu erytrocytl

+

snizena aktivita enzymuU v ery- zkracené prezivani
ery
genetické odchylky- bodové mutace, inzerce, delece

defekty enzyml anaerobni glykolyzy- defekt
pyruvatkinazy, hexokinazy

defekty enzym{ glutationového metabolismu-
defekt G-6-PDH, glutaionsyntetazy a
glutathionreduktazy

defekty enzymd nukletidového metabolismu




Hemolyticke stavy z poruchy
struktury hemoglobinu

+

m vrozene geneticky podminené poruchy primarni
struktury hemogl. retezcu — hemoglobinopatie

Hemoglobinopatie S
Hemoglobinopatie C

Choroby z Hb D,E

Choroby z nestabilnich hemoglobinU
Hemoglobinopatie s hemoglobiny M

Hemoglobinopatie s hemoglobiny se zvysenou
afinitou ke kysliku

Talasemie alfa, beta




Talasemie

+

m anémie zpulsobené poruchou tvorby
jednoho nebo vice polypeptidovych
retézctl hemoglobinu

m vrozena dedicna on.
m poskozeni alfa retézce- alfa talasémie
m poskozeni beta retézce- beta talasemie




Talasemie- lab.nalezy

+

= mikrocytarni hypochromni anémie

m ahizocytoza

m poikilocytoza, bazofilni teckovani,
tercovité erytrocyty, Howell-Jollyho
teliska

= haptoglobin snizen, zvys. bili

m v KD lehka hyperplazie erytropoezy se
zvysenymi zasobami zeleza




Extrakorpuskularni hemolyticke
anémie

= Imunitni hemolytické anémie

- zpUsobené alloprotilatkami- protilatky
namirene proti antigennim strukturam ery

1. akutni (intravaskularni) hemolytické
potransfuzni reakce

. pozdni potransfuzni hemolyticka reakce
. Hemolytické on. novorozence




Extrakorpuskularni hemolyticke
ENIE

= Imunitni hemolytické anémie
- zpUsobené autoprotilatkami

1.

autoimunni hemolyticka anémie s
tepelnymi protilatkami

. autoimunni hemolyticka anémie s

chladovymi protilatkami

. paroxysmalni chladova hemoglobinurie
. polékove hemolytické anémie
. symptomaticke autoimunni hemolytické anémie




Extrakorpuskularni hemolyticke
+a nemie
s Neimunni hemolytickeé anémie
- z chemickych pricin-Cu, Pb, kyslik, jedy,
nedostatek fosfatu

- z infekcnich pricin- malarie

- z fyzikalnich pricin- popaleniny, umélé

chlopng, extrakorporalni obéh

- mikroangiopatické hemolyticke
anemie




Mikroangiopatické hemolyticke
anémie

+

s Hemolyticko-uremicky syndrom

m Tromboticka trombocytopenicka purpura
m HELLP sy v gravidité

m Katastroficky antifosfolipidovy syndrom
m Sekundarni MAHA




Anémie v gravidite

. optimalni pratok krve placentou = | visk.
krve = hemodiluce = objem plazmy 1+ o 40-
60%, obj. ery 0 20-30%

» Hb 100-110 g/l - II. trimestr gravidity

. Hb 1 ve III. trimestru na ptvodni hodnoty
. anémie megalobast. a sideropenicka

. profylaxe v gravidité




