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Poruchy srazeni krve*

= lokalni poruchy obéhu

* predrazeno ze Specialni patologie (Hematopatologie) kvuli castému
nalezu hemodynamickych poruch na pitevné



Poruchy srazeni krve

1) P = trombotické diatézy 2) I = hemoragické diatézy

(hyperkoagulacni stavy) (krvacivé choroby)
- tromboza - trombocytopenie
- embolie

- trombocytopatie
- koagulopatie
- vaskulopatie

- infarkt

+3)$ =DIC



Hemostaza (srazeni krve)

porucha celistvosti cévy
J, endotelin

reflexni vasokonstrikce
\l/ von Willebrandtv faktor

adheze trombocytl (desticek)

\[, uvolnéni destickovych granul
primarni srazenina (agregaci desticek)

\l, aktivace koagulacni kaskady
hemokoagulace (vznika fibrinova zatka)

\/

definitivni srazenina (fibrin + desticky)



Hemoragické diatézy



Hemoragické diatézy

- krvacivé choroby (haemorrhagia = lat. krvaceni)
- abnormalné krvaci = neadekvatné intenzivni az spontanni



Hemoragické diatézy

- existuji ruzné manifestace patologickych krvaceni:
1) povrchové (kuze a sliznice):

>

petechie = teckovita ’ purpura = Cetné petechie

ekchymozy / sugilace = plosné sufuze = splyvajici

+ epistaxe = nosni sliznice



Hemoragické diatézy
2) hluboké

- do lumen dutych organu (gastroragie, enteroragie,
metroragie, hematurie...)

- do serdznich dutin (hemothorax, hemoperikard,
hemoperitoneum = hemascos, hemartros...)

- do intersticia / parenchymu (hematomy, apoplexie)



Hemoragické diatézy

- fada podskupin a nozologickych jednotek:

Trombocytopenie Trombocytopatie
ITP vrozené
HUS ziskané
TTP
Koagulopatie Vaskulopatie
vrozené vrozené

ziskané ziskané



1) Trombocytopenie



1) Trombocytopenie

- shizeni poctu desticek (trombocytl) pod 150 x 107/
e norma 150-400 x 10°/I
e inadekvatni krvaceni po traumatu u 30-50 x 10%/I

e spontanni krvaceni pod 30 x 10°/I



1) Trombocytopenie

- vznika z nékolika pricin:
1) & produkce desticek

¢ infiltrace KD malignitou (leukemie, metastazy)
e selhani KD ("aplasticka anemie", RT, CHT)

e myelodysplazie

e virové infekce (CMV)

e toxicita (léky)



1) Trombocytopenie

- vznika z nékolika pricin:

2) I destrukce desticek

e qutoimunitni zanét (ITP)
e virové infekce (CMV, HIV, EBV)

e toxicita (Iéky = heparin, sulfonamidy, antiepiteptika)



1) Trombocytopenie

- vznika z nékolika pricin:
3) I konzumpce (spotieba) desticek

e trombotické mikroangiopatie (HUS, TTP)
¢ DIC (pozdni faze)



1) Trombocytopenie

- vznika z nékolika pricin:
4) 1 sekvestrace (oddéleni / "pooling") desticek

e hyperplenismus (splenomegalie)

e Kassabach-Merritové syndrom (cévni nadory / malformace)



1) Trombocytopenie

- vznika z nékolika pricin:
5) diluce (naredéni) krve

e opakované transfuze (malo viabilnich desti¢ek v transfuzi)



1) Trombocytopenie

- zminéno néekolik nozologickych jednotek:

1) ITP
2) HUS

] trombotické mikroangiopatie
3) TTP



ITP

@ Definice

- idiopaticka (autoimunitni) trombocytopenicka purpura
(morbus maculosus Werlhofi)

- autoimunitni destrukce desticek

- vzacna



ITP

@ PriCina (etiologie)

- pricinou tvorba autoprotilatek
e proti destickovym / megakaryocytarnim Ag

e vliv pfedchozich virdz (zkfizena reakce) / systémovych autoimunit (SLE) /
malignit (CLL)



ITP

Vyvoj (patogeneze)

- navazani autolg na desticky / megakaryocyty s destrukci
e prostfednictvim opsonizace a aktivace komplementu -> destrukce v
krvi / fagocytdza makrofagy v jatrech a sleziné

e vznika imunitné podminéna destrukcni trombocytopenie



ITP

O Klinika

- akutni ITP
 hlavné déti po virdze
e asymptomaticky az petechie se spontanni upravou v ramci tydnu

e vzacné riziko hemoragické CMP

- chronicka ITP

e hlavné dospéli s autoimunitou / malignitou
e epizody mirnych povrchovych i hlubokych krvaceni

e vzacneé riziko fatalniho krvaceni



@ Definice

- hemolyticko-uremicky syndrom ("hamburger-disease")

- patfni mezi trombotické mikroangiopatie
e poruchy s formaci fibrinovych (destickovych) tromb v kapilarach organd
e vznik konzumpce desticek - trombocytopenie - mikroangiopaticka

hemolyticka anemie (destrukci erytrocytu pfi pichodu mikrotromby)

- vzacny, ale potencialné letalni



HUS

@ Pricina (etiologie)

- infekce E. coli (sérotyp O157:H7) / Shigella dysenteriae
(sérotyp 1) / pneumokoky
e produkuji shiga toxin (verotoxin)

e alimentarni prenos (syrové maso a mléko)

- atypicky HUS = 10 % pripadu bez infekce
e téZ D-negativni (D = diarrhea, tj. prGjem)

e pacienti s vrozenou poruchou regulace alternativni
cesty komplementu



HUS

Vyvoj (patogeneze)

- toxin / komplement poskozuje endotel renalnich kapilar

e nasledna aktivace desticek a tvorba mikrotrombu - tromboticka
mikroangiopatie s destrukci erytrocytu



O Klinika

- déti s postizenim ledvin ("organoveé omezena TTP")
* nejc¢astéjsi pricina ARI u kojencl a batolat (cca 5 % fatdlni / atypicky 50 %)

- trias = ARl + hemolyticka anemie + trombocytopenie
e u D+HUS predchazi epizoda akutni hemoragické enterokolitidy
* doprovazeno horeckou a purpurou

e v krvi schistocyty (rozstépené erytrocyty)



IFP

@ Definice

- tromboticka trombocytopenicka purpura, Moschcowitzuv s.

- patfni mezi trombotické mikroangiopatie
* viz HUS

- vzacna, ale potencialné letalni



IFP

@ PriCina (etiologie)
- vliv nedostatecné aktivity metaloproteinazy ADAMTS13

e fyziologicky brani trombotizaci v mikrocirkulaci Sstépenim ultravelkych
multimer( vWF ukotvenych na endotelu

e multimery VWF vychyavaiji desticky z krve a tvznik mikrotrombu

- vrozena = mutace a vrozeny deficit ADAMTS13
- ziskana = autolg proti ADAMTS13



AP

Vyvoj (patogeneze)

- mechanizmus trombotické angiopatie obdobny jako u HUS

e kromé ledvin, ale postizeni i CNS



TTP

O Klinika

- spis dospéli
e vrozena / ziskand (+ SLE, nadory...)

e cca 10 % fatalni

- obraz HUS + neurologické priznaky
e poruchy védomi, afazie, epilepsie
* doprovazeno horeckou a purpurou

e v krvi schistocyty (rozstépené erytrocyty)



2) Trombocytopatie



Trombocytopatie

@ Definice

- porucha destickovych funkci
e normalni pocet

e kvalitativni porucha, nikoli kvantitativni



Trombocytopatie

@ PriCina (etiologie)
- ziskané = Castéjsi
e vliv Iékli = ASA (aspirin), NSA (ibuprofen), ATB (penicilin, cefalosporiny)

¢ vliv uremie = CHRI

- vrozené = velmi vzacné s familiarnim vyskytem
e Bernard-Soulierliv syndrom = mutace adhezivnich glykoprotein(
e thrombasthenia Glanzmann-Naegelli = mutace agregacni glykoproteiny
e a- / &-storage pool disease = mutace struktury granul trombocytd

e Hefmanského-Pudlaktiv syndrom = dtto + albinismus



Trombocytopatie

Vyvoj (patogeneze)

- porucha adheze / agregace / degranulace trombocytd

e vznika defektni homeostaza a krvacivé projevy



Trombocytopatie

O Kiinika

- obdobna jako u trombocytopenii

e rUzné zavazné krvacivé projevy (povrchové i hluboké)



3) Koagulopatie



Koagulopatie

@ Definice

- porucha 1, ¢i vice koagulacnich faktoru

e syntetizovany v jatrech a uvoliovany do krve

¢ kvantitativni = snizena hladina

e kvalitativni = porucha funkce



Koagulopatie

@ PriCina (etiologie)
- ziskané = Castéjsi
e choroby jater = hepatitidy, otravy, cirhdza

e vliv Iékli = antikoagulancia (heparin, warfarin)

- vrozené = vzacné s familiarnim vyskytem / de novo mutace
e defekt genu pro libovolny faktor
* hemofilie A = X-vazany deficit faktoru VIlI
* hemofilie B ("Christmas disease") = X-vazany deficit faktoru IX

e deficit vWF = nejcastéjsi, AD, mirny, tyka se spis desticek



Koagulopatie

Vyvoj (patogeneze)

- porucha jakéhokoli faktoru koagulacni kaskady
e vznika defektni hemokoagulace a krvacivé projevy

e tizi urCuje rezidualni aktivita deficientniho faktoru



Koagulopatie

O Klinika

- vznikaji hlavné hluboka krvaceni (i spontanni)
» do dutin = hemarthros s destrukci velkych kloubt (organizaci ankyldza)
* do intersticia = hematomy mékkych tkani i organut (CNS, GIT, mocové)

e zpravidla bez povrchovych typu petechii



4) Vaskulopatie



Vaskulopatie

@ Definice

- porucha cévni stény

e pfipadné podpurného aparatu cévy

- Casté, ale mirné



Vaskulopatie

@ PriCina (etiologie)
- ziskané = Castéjsi
¢ infek¢ni zanéty = meningokok, IE
e imunitni zanéty = Henoch-Schonleinova purpura (IgA depozita), |éky
e poruchy kolagenu = kurdéje (avitaminoza C), Ehlers-Danlosiv syndrom,

Cushinguv syndrom, senilni degenerace

e depozita patologického materialu = cévni amyloiddza

- vrozené = vzacné s familiarnim vyskytem

* hereditarni hemoragicka teleangiektazie (morbus Rendu-Osler-Weber)
= AD teleangiektazie s povrchovym krvacenim az anemii



Vaskulopatie

Vyvoj (patogeneze)

- vaskularni porucha cévni stény s krvacenim

e trombocyty i koagulacni faktory v normeé



Vaskulopatie

O Kiinika

- vznikaji hlavné povrchova krvaceni (mirna)

e petechie az purpura jako u trombocytopenii



DIC



@ Definice

- diseminovand intravaskularni koagulopatie / "koagulace"

- kombinace generalizované hemokoagulace - koagulopatie

e probiha ve fazich

- relativné casta a nebezpecna



DIC

@ PriCina (etiologie)

- zavazna komplikace rady zavaznych chorob

e existuji 2 cesty vzniku

1) uvolnéni tromboplastickych latek do krve
e tromboplastin = prokoagulacni tkanovy faktor (aktivuje zevni cestu koagul.)
e napf. (poly)traumata, komplikace porodu (abrupce placenty, embolie plodové

vody), sepse (z makrofagl), nadory (leukemie, generalizace ca)

2) tézké poskozeni endotelu
e tkanovy faktor a navic i VWF ze subendotelu (aktivace vnitfni cesty)

* napr. sepse, popaleniny, omrzliny, SLE



DIC

Vyvoj (patogeneze)

1) faze generalizované hemokoagulace

e systémova aktivace hemokoagulace - fibrinové mikrotromby -
ischemie - systémové mikroinfarkty + mikroangiopaticka hemolyticka a.

2) faze generalizované koagulopatie

e konzumpcni trombocytopenie a koagulopatie - masivni fibrinolyza -
rozsahlé hemoragie (profuzni i spontanni)



O Klinika

- déti i dospéli

 hlavné akutni (aZ fulminantni) / vzacnéji chronicka (nadory)

- zpocatku mikroinfarkty rady organt
e CNS, nadledviny, ledviny, GIT, plice

* + doprovod mikroangiopaticka hemolyticka anemie (destrukci erytrocytt)

- vystridano neztiSitelnym krvacenim
e profuzni povrchové i hluboké (parenchym, intersticidlni) az spontanni
e ze sliznic, kGzZe (vpichy az rany ploSné), hematomy az apoplexie kdekoli

e CNS (koma a epileptické zachvaty), plice (ARDS), ledviny (ARI)



Literatura:

- ZAMECNIK, Josef. Patologie 1-3. 1. vydani, LD, s.r.o. - PRAGER PUBLISHING, 2019.
- STEJSKAL, Josef. Obecna patologie v poznamkach. 2. vydani. Nak. Karolinum, 2005.
- POVYSIL, Ctibor; STEINER, Ivo. Obecné patologie. 1. vydani. Nak. Galén, 2011.

- https://ucebnice-patologie.cz/



	Snímek 1
	Snímek 2
	Snímek 3
	Snímek 4
	Snímek 5
	Snímek 6
	Snímek 7
	Snímek 8
	Snímek 9
	Snímek 10
	Snímek 11
	Snímek 12
	Snímek 13
	Snímek 14
	Snímek 15
	Snímek 16
	Snímek 17
	Snímek 18
	Snímek 19
	Snímek 20
	Snímek 21
	Snímek 22
	Snímek 23
	Snímek 24
	Snímek 25
	Snímek 26
	Snímek 27
	Snímek 28
	Snímek 29
	Snímek 30
	Snímek 31
	Snímek 32
	Snímek 33
	Snímek 34
	Snímek 35
	Snímek 36
	Snímek 37
	Snímek 38
	Snímek 39
	Snímek 40
	Snímek 41
	Snímek 42
	Snímek 43
	Snímek 44
	Snímek 45
	Snímek 46
	Snímek 47
	Snímek 48
	Snímek 49
	Snímek 50

