Imunohematologicka vysetreni
hemolytickych stav(




Hemolytickeé stavy
——

#* HON (hemolytické onemocnéni novorozence)

# AIHA (autoimunitni hemolytické anémie)

* PTR (potransfuzni reakce)



*

Hemolytické anémie (imunni)

—

Skupina onemocnéni charakterizovana zkracenym
prezivanim erytrocytd

Dg. kritéria:

*

*

Klinické a laboratorni znamky hemolyzy

Klinické a [aboratorni znamky anemie dle stupné
kompenzace kostni dfeni

Protilatky a/nebo aktivovany komplement navdzané na
erytrocyty a/nebo volné protilatky v plazmé/séru



Hemolytické onemocnéni

novorozence

—

* Onemocnéni plodu a
novorozence
charakterizované
urychlenym rozpadem
erys v dusledku
hemolyzy navozené
tvorbou protilatek
matky proti krvinkam
plodu



Hemolytické onemocnéni

novorozence
\

* hemolyza erytrocytd fetu/novorozence zpisobend materskymi protildtkami

* protildtky proti zdédénému paternalnimu antigenu fetu

* pri neshodé/inkompatibilité matky a ditéte v nékteré krevni skuping, nejcastéji
v antigenech ABOaD

* 1gG protilatky jsou klinicky vyznamné, prochazi placentou

* rdznd zavaznost onemocnéni (podle specifity, mnoZstvi a vlastnosti Ig, aktivity
monocytomakrofdgového systému fetu aj.)

* dalSi gravidita = riziko: v sekundarni imunitni odpovédi je vyssi produkce
protilatky

* riziko postiZzeni novorozence u dalSich gravidit az 70% (zvlasté Rh
inkompatibilnich)



Hemolytické onemocnéni

novorozence

—

# V dlsledku
*  ABQ inkompatibility
* Casté, obvykle nezavazné onemocnéni
* neni imunohematologicka prevence/ ABO titry neprediktivni
*  Rh inkompatibility
* pFi anti-D, -c¢ ¢asto zavazné onemocnéni
* existuje prevence imunizace antigenem D
* cilené vyhledavani RhD neg. téhotnych
* anti-D profylaxe
* Inkompatibility v jinych skupinach
# r{iznd manifestace HON, zdvazné Casto u protilatek proti

antigendm Kell systému (hemolyza, imunitni suprese
erytropoézy)



Prenatalni lab. vysetreni

—

# VySetFeni téhotnych Zen (1. a 2. téhotensky screening)
* urceni potencialné rizikovych téhotnych z hlediska HON
* ABO, RhD (RhD neg. zeny - anti-D profylaxe)

* Screening a identifikace protildtek (detekce klin. vyznamnych abs,
které mohou vést k postiZzeni plodu, predchdzi moznym problémdm pfi
predtransfuznim vysetrenf)

* Dalsi mozna prenatdlni vysetreni
* VySetfeni otce = stanoveni krevnich skupin (napf. Kk)

* VySetreni plodu = genotypovani RHD, RHCE po izolaci fetalni DNA
z krve matky

* VySetfeni umbilikalni krve = imunohematologické vysSetfeni krve
plodu



Postnatalni lab. vysetreni

—

Obvykle se provadi u novorozencl:

+ Zen RhD negativnich
* Stanoveni krevni skupiny, PAT
* Zen skupiny 0
* Stanoveni krevni skupiny, PAT, imunnich ABO protilatek
* U déti s klinickym nebo laboratornim nalezem pro HON

* Stanoveni krevni skupiny, screening protilatek, imunni ABO
protilatky, PAT ev. dalsi doSetreni

* V ramci predtransfuzniho vySetreni



Autoimunitni hemolvtické anémie

———

* Hemolytické stavy
zplsobené protilatkami
namirenymi proti vlastnim
erytrocytlim



AlHA patogeneze
e

* Patogeneze AIHA zUstava stale v mnoha ohledech nejasna:
* Vznikd pri poruse regula¢nich mechanismf, které zajist'uji imunologickou
toleranci — unik klonu lymfocytt z imunologického dohledu + autoreaktivita
B,T lymfocytl — vznik autoprotilatek proti vlastnim erytrocytim

* Protildtkovy typ reakce (IgG, IgM) s Ucasti nebo bez ucasti komplementu (C)

* Senzibilizované erytrocyty (1gG) reaguji s receptory makrofadgi — kompletni
nebo parcidlni fagocytdza- sférocyty — extravaskularni hemolyza

# Senzibilizované erys (C3) reaguji s receptory makrofagli — fagocytdza a
extravaskuldrni lyza nebo podléhaji kompletni aktivaci C a lyze intravaskularni

* Zakl. dg testem u AIHA: PAT a NAT



* AGH séra
polyspecificka
(anti-IgG+C3)

* AGH séra
monospecificka

* stanoveni
mnozstvi
protilatky
(titrace)

* event. dalsi
charakteristika

autoprotilatky
(podtridy)




e

+ AIHA s tepelnymi protilatkami (WAIHA)
+ AIHA s chladovymi protilatkami (CAS)
* Smiseny typ AIHA

« Polékovd AIHA (DIHA)



AIHA s tepelnymi protilatkami
e

* obvykle IgG autoprotilatky

* pFi saturaci autoantigenu se nachazejiivolné v séru
* reaguji v testech pri 37°C
*
*

dobre reaguji v enzymovych testech
komplikuji testy kompatibility

Charakteristika:
v PAT pozitivni pro 1gG a/nebo C3 (67% 1gG+C3, 20% pouze IgG, 13%
pouze C3)
v Screening protilatek 37°C pozitivni (obv. panspecificky, Rh-specifita)
v’ Testy kompatibility pozitivni.
v" Chladové protilatky nepritomny.
v Klinicky HA.



AIHA s chladovymi protilatkami
e

* pritomné patologicke chladové protilatky
# PAT+ pro komplement (C3 slozku)
# volné protilatky reaguji v solném testu pri 20°C a 4°C

Charakteristika :
v" PAT pozitivni pro C3.
v" Pritomné patologické chladové protilatky ve vysokém titru.
v" Problémy pfi vysetreni krevni skupiny.
v Klinicky HA.



Management pacientu s AIHA

—

* Imunohem. vys. téchto pac. slozité, casové narocné

vysetreni pri provedeni vsech doporucenych procedur
* Minimalné:

* precizni vySetreni krevni skupiny

% rozliseni PAT

# rozliSeni protilatek (chladové, auto- a aloprotilky)

x

x

fenotypizace dalSich krevnich skupin pacienta (Rh-K)

vybér vhodného transfuzniho pripravku (respektovat
aloprotilatky)



Potransfuzni hemolytické reakce
\

* [munitni hemolyza
(bé&hem ¢i po transfuzi)
vyvolana
antierytrocytarni
protilatkou obsazenou v
plazmé prijemce nebo v
transfuznim pripravku



Potransfuzni hemolyticke reakce

* Akutni \

* Béhem Ci po transfuzi < 24 hod.

Y e/

# V dasl. inkompatibility erys (nejcastéji v ABO)

* nejcastéji administrativni chyba pracovnik(i (zaména vzork(, chybny zapis
vysledku KS, chybna identifikace pacienta...

«  Uplatriuje se predevsim intravaskularni hemolyza (IgM; anti-A, anti-B;
poskozeniledvin!), mize byt i extravaskuldrni (IgG; miva lehci
prabéh)

* Pozdni

# Po transfuzi > 24 hod. (nejcastéji po 5-7 dnech, mlZe i po 14 dnech)

# V dusl. sekunddrniimunologické odpovédi organismu na setkani s
urcitym antigenem (po predchozi transfuzi, gravidité) — v
predtransfuznim vys. neprokazany protilatky

«  Uplatriuje se predevsim extravaskuldrni hemolyza (1gG; anti-Rh, anti-
K, -JK, -Fy, vzacné jiné)



Imunohematologicke vysetreni

potransfuzni hemolytickeé reakce
\

K vySetreni se zasila vzorek pac. po transfuzi a vak se zbytkem
erytrocytového TP (vzorek pac. pred trf je v laboratori)

Vys. KS ABO RhD ze vzorku pfijemce pred a po transfuzi (v¢.
aglutinin) a vysetreni krevni skupiny z vaku

Screening antierytrocytarnich protilatek prijemce ze vzorku
pred a po transfuzi

Test kompatibility ery TP se vzorky pfijemce pred i po transfuzi
PAT ze vzorku prijemce po transfuzi (v pripadé PAT pozitivity
dosetfit i PAT ze vzorku pred transfuzi, ev. u TP)




