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ÚvodÚvod

HEMATOLOGICKÉ PROJEVY HEPATÁLNÍCH A RENÁLNÍCH ONEMOCNĚNÍ

• žádné

• abnormální hematologický laboratorní nález  (krevní obraz, koagulace…)

• abnormální klinický/fyzikální nález (krvácení, trombózy, splenomegalie, 

  anemický sy…)

• chronické změny

• akutní komplikace 

• manifestace / prohloubení v závažném stavu
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BUNĚČNÉ ABNORMALITYBUNĚČNÉ ABNORMALITY

• IZOLOVANÉ / BI-CYTOPENIE / PANCYTOPENIE

příčiny:

Qamar A, Clin Gas Hep 2009
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BUNĚČNÉ ABNORMALITYBUNĚČNÉ ABNORMALITY

Adghal N, J Hepatol 2008
Morse EE,  Ann Clin Lab Sci  1990

www.eclinpath.com

TROMBOCYTOPENIE  - nejčastější nález
      - většinou lehký nebo středně těžký stupeň (75%/13%)
      - slabá korelace s krvácením (zvl. Tr  50x109/l)
      - limitující faktor invazivních vyšetření  

ANEMIE - multfaktoriální etologie (vč. krvácení, terapie HCV)
     - porucha lipoproteinového metabolismu (cholesterol - membrána ERY)
     - zvýšení MCV - poikilocyty (terčovité Ery, akantocyty) - hemolýza

LEUKOPENIE - rozvoj v pozdějších fázích choroby
  - souvislost s těžkou PH, snížená tvorba G-CSF, léky

 



BUNĚČNÉ ABNORMALITYBUNĚČNÉ ABNORMALITY

Qamar A, Clin Gas Hep 2009

TERAPEUTICKÝ PŘÍSTUP – KOMPLEXNÍ

• substtuce Tr při krvácení, před výkony
• suplementace Fe, příp. foláty
• TPO-Ag - indikace u HCV a terap. režimech s INF
• EPO - okrajově (léčba HCV)
• G-CSF vede k vzestupu Leu, redukce infekčních rizik ???
 



PORUCHY HEMOSTÁZYPORUCHY HEMOSTÁZY

Ahmad S, Coagulopathy of Liver Disease, Springer 2016 

• velmi častý nález

• možné ovlivnění všech fází hemostázy

• laboratorní nález velmi pestrý

• výrazná individuální variabilita 

• laboratorní nález nekoreluje s rizikem krvácení

• některé abnormity mohou být prohloubeny u alkoholiků při defcitu vitaminu K

• imitace obrazu DIC

• prodloužení aPTT/INR  ≠  přirozená antkoagulace

• zvýšené souběžné riziko krvácivých i trombotckých komplikací

LABORATORNÍ ZMĚNY
    predisponující ke krvácení        predisponující k trombóze 

snížení faktorů II, V, VII, IX, X, XI vzestup faktoru VIII, vWF
   (prodloužení aPTT, PT/Quick) redukce proteinu C, proteinu S
defcit vitaminu K redukce anttrombinu
trombocytopenie redukce 2-makroglobulinu a HCII
trombocytopate pokles ADAMTS-13
snížení 2-antplasminu, FXIII, TAFI    snížená hladina plasminogenu
dysfbrinogenemie    zpomalení žilního toku
elevace t-PA
zvýšená produkce NO, prostacyklinu  
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• hemostatcká rovnováha nestabilní a vulnerabilní 
• individuální stanovení hemorhagického / trombotckého rizika 

KONCEPT REBALANCE HEMOSTATICKÉHO SYSTÉMUKONCEPT REBALANCE HEMOSTATICKÉHO SYSTÉMU

• nejednoznačný význam typu jaterní choroby (cholestatcké poruchy/NAFLT – prokoagulační)

• akutní jaterní selhání - pokles pro- i ant-koagulačních faktorů                
              - trombocytopenie méně častá 

TROMBOCYTY – KOAGULACE – PORTÁLNÍ HYPERTENZE 
 ANATOMICKÉ RIZIKO – KOMORBIDITA – MEDIKACE
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PORUCHY HEMOSTÁZY / HYPOKOAGULACE - klinické aspektyPORUCHY HEMOSTÁZY / HYPOKOAGULACE - klinické aspekty

• velmi malá výpovědní hodnota standardních testů

• prodloužení PT/INR není často spojeno s rizikem krvácení

• nepodávat ČZP u asymptomatckého prodloužení aPTT/INR 

• řadu invazivních výkonů lze bezpečně realizovat bez přípravy

• běžné výkony lze provádět při INR 2-2,5

• pro většinu zákroků bezpečná hladina Tr ˃ 50x109/l

• hladina Fbg ˃ 1-1,5 g/l

• u část pacientů užitečná suplementace vit. K

• odlišení DIC a AICF (akcelerovaná intravaskulární koagulace a fbrinolýza)

• velmi užitečné využit globálních testů (TEG, příp. TGT) 



PORUCHY HEMOSTÁZY / HYPERKOAGULACEPORUCHY HEMOSTÁZY / HYPERKOAGULACE

• riziko trombotckých komplikací závislé na řadě faktorů (vč. typu a pokročilost choroby)
• antkoagulační léčba symptomatckých splanchnických trombóz (SVT) bez krvácení
• neléčit incidentální nálezy
• zvážení redukce intenzity antkoagulace při riziku krvácení (Tr)
• individuální posouzení a monitorace rizika krvácení, endoskopický screening
• preference LMWH před VKA a NOAC
• možnost využit monitorace ant-Xa
• posouzení long-term antkoagulace (cirhóza, malignita, autoimunity)
• profylaxe TEN v rizikových situacích
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Sogaart KK, An J Gastroenterol 2009. . Zocco MA, J Hepatol 2009. Ageno W, J Thromb Thrombolysis 2016

OR pro HŽT/EP 
- 1,74% u cirhosy / 1,87% ostatní 
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viscerální trombóza (v. portae, VMS, VL)
incidence 1% - 16% - 40 % 
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incidence 1% - 16% - 40 % 
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ANEMIE CHRONICKÝCH LEDVINNÝCH CHOROBANEMIE CHRONICKÝCH LEDVINNÝCH CHOROB

Kautz, Blood 2014.  Radtke HW, Blood 1979, adapted, Leung N, Sem in Hematol 2013  

• incidence 10 - 70% (dle pokročilost CHRI)

• klíčová  produkce EPO 

• defcit Fe

• proinfamatorní cytokiny

• metabolická dysfunkce ERY

• mechanická destrukce ERY

• suprese kostní dřeně

• rezistence k EPO

• krevní ztráty



ANEMIE CHRONICKÝCH LEDVINNÝCH CHOROBANEMIE CHRONICKÝCH LEDVINNÝCH CHOROB

• anemie normochromní, normocytární, RET N/
• krevní nátěr - poikilocyty 

• KD – normální / kompenzatorní rysy / hypocelulární 
    dysplastcké rysy

• EPO – normální
• Fe – parametry variabilní
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• substtuce ESA  ( Hb 100 – 120 g/l)
     (kvalita života, rizika – KV příhody, HN, PRCA)
• suplementace Fe (po, iv) (Ferritn 100 – 200 ug/l)
• suplementace folátu
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UREMICKÉ KRVÁCENÍUREMICKÉ KRVÁCENÍ

• hemostatcký defekt většinou lehký
• etologie multfaktoriální
• dominuje trombocytární dysfunkce
• abnormální interakce Tr-endotelie
• není hranice urea/kreatnin pro zvýšené riziko krvácení
• podíl anemie a zvýšené syntézy NO
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•  aghezivita/agregabilita
•  uvolnění ADP/serotonin
•  porucha agregace (kolagen..)

• krvácivost nespolehlivá
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 Leung N, Sem in Hematol 2013

• kožní a slizniční krvácivé 
projevy

• hematurie
• GIT krvácení
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• dialýza
• korekce anemie
• Desmopresin
• Estrogeny
• Kryoprecipitát..
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2-MIKROGLOBULINOVÁ AMYLOIDÓZA2-MIKROGLOBULINOVÁ AMYLOIDÓZA

DIALYZAČNÍ AMYLOIDÓZA
• pouze u pacientů s těžkým stupněm selhání / dialyzovaných
• amyloidogenní protein 2M akumulovaný při snížené clearance / zvýšená produkce

• incidence až 50-60% u dialyzovaných déle než 10 let
• nižší výskyt u high-fux biokompatbilních dialyzačních membrán 
• akumulace fbril 2M – kost, kloubní chrupavka, synovium, šlachy, ligamenta

• pestrá symptomatologie
• diagnostka - symptomy + zobrazovací metody                                        

- biopsie
• defnitvní řešení - Tx ledviny

• sy karpálního tunelu
• skapulohumerální periarhrits
• fexorové tendosynovitdy
• destruktvní spondylartropate
• kostní cysty
• viscerální postžení (GIT)
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TROMBOTICKÉ MIKROANGIOPATIETROMBOTICKÉ MIKROANGIOPATIE

SPEC. PATOLOGICKÉ LÉZE KAPILÁR A ARTERIOL VEDOU K MIKROVASKULÁRNÍ TROMBOTIZACI

• trombocytopenie
• mikroangiopatcká hemolytcká anemie  (MAHA)

 - negatvní Coombsův test -  bilirubin a LDH  - 
 volný Hb plasmy -  schistocyty

-  haptoglobin
• ADAMTS13 ≥ 5%
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HEMOLYTICKO-UREMICKÝ SYNDROM
HUS (STEC-HUS) 
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atypický HUS
aHUS  
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MALIGNÍ
HYPERTENZE
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KOMPLIKACE
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SEKUNDÁRNÍ ERYTROCYTÓZASEKUNDÁRNÍ ERYTROCYTÓZA

• Wilmsův tumor
• nefroblastom
• renální karcinomy
• metanefrický adenom
• polycystcké ledviny
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• NADPRODUKCE EPO

    POST-TRANSPLANTAČNÍ ERYTROCYTÓZA
• 10-15 % transplantací
• rozvoj 8-24 m po Tx 
• muži (80%)
• dysregulace systému RA a zpětné vazby 
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• dysregulace systému RA a zpětné vazby 

Vlahakos DV, Kidney Int 2003  

    
• udržování Hct pod 55 %
• ACE inhibitory / ARBs
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• ACE inhibitory / ARBs



DĚKUJI ZA POZORNOSTDĚKUJI ZA POZORNOST
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