anémie

morfologicka klasifikace: KO bioch
Hb 3135 g/l 2120 g/l Fe, B12, folat,

mikro y. HTC 20,44 20,39 bilirubin, laktat dehydrogenaza,

hypo & RTC: 0,5-15% haptoglobin
normo . X L Hb elfo
normo ERY: pocet objem mnozsti
makro .
/chromni

[cytarni

etiopatogeneticka klasifikace:
poruchy tvorby ery
poruchy tvorby ery zvysené ztraty hem Fe (sideropenicka, chron onem)
(destrukce) . .
(globin)
krvaceni chron x akut DNA (B12, folat)
kmenové buriky (dyspl apl)




sideropenicka anemie sideropenicka anemie
| privod: rozvojové zemé mikrocyt hypochrom

| absorpce

1 ztraty: krvaceni

1 spotfeba: rlst, téhotenstvi

chron zanét
anemie chronickych onemocnéni cytokiny
infekce autoimunita nadory

redistribuce Fe

megaloblastové anemie BIZ
porucha syntézy DNA: B12 folat THyRIDIN

neefektivni erytropoéza X syvTh
ery: malo velké B12 + folat:
| prijem
RVA 3 3 | vstiebavani (perniciézni a.,
ok malabsorpce, stp resekci
@ Zaludku, cytostatika




zvySené ztraty: destrukce

perniciézni anemie G P
hemolytické anémie

| B12: protilatky x vnitfni faktor
korpuskularni
extrakorpuskulami
snizeni retikulocytd imunitni

posun doleva, erytroblasty: megaloblasty neimunitni
chronicka gastritida, ca zaludku

Hunterova atroficka glositida, neuroanemicky
sy,

hyperbilirubinémie extravaskularni h: hereditarni sférocytéza AD

ikterus intravaskularni h: splenomegalie,

HETERRITE hemosideroza nejéast&jsi (15/100 tis)

pigmentové kameny

sférocyty

hereditarni sférocytéza AD

spektrin ankyrin

P o
A




hereditarni sférocytéza hlavni lécba:

Klin.: forma néma x t&zka novorozenecka splenektomie
splenomegalie (500-1000 g) mikro nechar, ¢ pulpa
hemolyticka krize pfi virézach

aplasticka krize parvovir B19

(erytropoéza 0 — transfuze)

alfa 2x2 16¢ch
beta 1x2 11ch

L 4
(alfa-th., beta-th.) — - =
y_(@

heterozygoti nosici

AR poruchy syntézy fetézcu

thalassémie HBA o
z P

homozygoti nemocni .

beta talasémie B-th major BOpY  prpO
mutac

B-th minor Bp* BB

b-th major: homozygoti

b-th minor: heterozygoti




beta th. major
kojenci

kompenzace kartaova lebka, retardace
rustu, HSmegalie, téZka hemosideréza
(cirhéza, KMP)

doziti 2.-3. dekada
transfuze (Fe!)

TxKD

beta th. major _
alfa talasémie

kojenci .
rovnik Asie Tichomofi

kompenzace ac ka, ret
ristu, HSmegalie mosidert
(cirhdza, KMP) 16. chromosom

delece

4 alely
doZiti 2.-3. dekada 4: fetalni hydrops
i ze (Fe!)
mie

beta th. minor
bez lécby Bartiv Hb y4 HbH B4

afinita O

srpkovitéa anémie

AD beta — HbS drepanocyty

rovnikova Afrika —
svétové nejcastéjsi Hb-patie

heterozygoti malarie 40%




koncentrace HbS

homo hetero
dehydratace

Cas prutoku kapilarou
(inflam)

vazookluzivni krize AT (ored i S
(kosti, kuze, slezina, hemolyticka krize paroxyzmalni no¢ni hemoglobinurie

CNS) (infekce, prochlazeni) (PNH)

infarkty plice slezina - krize ze sekvestrace somaticka mutace genu PIG-A
autosplenektomie ve sleziné (fosfatidylinozitol glykan A)

citlivost ke komplementu « pH
hemolytické krize (infekce, zatéz)
L — renalni selhani
aplasticka krize (B19)

krvetvornba - klonalnf proliferace
ther: HU (x DNA syni
Tx KD
progn: 50 50

komplikace: MDS AML

PIGA: fosfatidylinositol
glykan katalyticka
jednotka A

fosfatidylinositol N-
acetylglukosaminyl
transferaza

glykosyl fosfatidy!
inositolu (GPI kotva)

CD55 (DAF)
CD59 (MIRL)
C6-C9 (MAC)




PNH autoimunitni: AIHA

od dg doziti 10-15 let nadory: lymfomy, CLL,
myelom, CML, ca
|6cba: autoimunita: SLE, RA,
by ulcerézni kolitida
transfuze
Iéky: antihistaminika, icili
blok komplementu Eculizomab ey- antihistaminika, peniciin

TxKD

alloimunitni hemolytické neimunitni hemolytické
anemie anemie
potransfuzni tox véeli jed olovo
IgM, rychla, DIC
malarie

plod Rh inkompatibilita HUS

utlum kd vrozené:
Fanconiho anemie

ziskané - pfi¢: nezjisténa
autoimunita (SLE, RA, PNH) oprava DNA

hiuchota, pigmentace, dysmorfie
obliceje (Siroky kofen nosu,
infekce (B19, EBV, CMV, virova hepatitida) epikantus, mikrognacie)

intoxikace, léky (chloramfenikol, cht)

nadorova infiltrace kd, karcinomatéza MDS, AML, ca

aplasticka anémie




