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Uvod

HEMATOLOGICKE PROJEVY HEPATALNICH A RENALNICH ONEMOCNENI

. zadné
. abnormalni hematologicky laboratorni ndlez (krevni obraz, koagulace...)
« abnormalni klinicky/fyzikalni nalez (krvaceni, trombdzy, splenomegalie,

anemicky sy...)

« chronické zmény
« akutni komplikace

. Mmanifestace / prohloubeni v zadvazném stavu




HEMATOLOGIE A JATRA

Etucseynté:a prntemﬁ
Metabolismus lipidd
Zisnl:nl' Feleza LEUKOCYTY

TROMBOCYTY

ERYTROCYTY ‘

HEPCIDIN

HEMATOPOETICKE
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- Trombopoetin

- Erytropoetin (1055:)

KOAGULACNI PROTEINY

- prokoagulatni
- antikoagulaéni




BUNECNE ABNORMALITY

* |ZOLOVANE / BI-CYTOPENIE / PANCYTOPENIE

jaterni léze

priciny:

suprese KD
hypoplazie

Qamar A, Clin Gas Hep 2009




BUNECNE ABNORMALITY

TROMBOCYTOPENIE - nejcastéjsi nalez
- vétSinou lehky nebo stredné tézky stupen (75%/13%)
- slabd korelace s krvacenim (zvl. Tr > 50x10°/1)
- limitujici faktor invazivnich vysetreni
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LEUKOPENIE - rozvoj v pozdéjsich fazich choroby
- souvislost s tézkou PH, snizena tvorba G-CSF, léky

Adghal N, J Hepatol 2008
Morse EE, Ann Clin Lab Sci 1990
www.eclinpath.com



BUNECNE ABNORMALITY |™
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TERAPEUTICKY PRISTUP — KOMPLEXNI

* substituce Tr pri krvaceni, pred vykony

* suplementace Fe, prip. folaty

* TPO-Ag - indikace u HCV a terap. rezimech s INF

* EPO - okrajoveé (Iécba HCV)

* G-CSF vede k vzestupu Leu, redukce infekEnich rizik ???

Qamar A, Clin Gas Hep 2009



PORUCHY HEMOSTAZY

LABORATORNI ZMENY

predisponuijici ke krvaceni predisponujici k tromboze
snizeni faktord I, V, VII, IX, X, XI vzestup faktoru VIII, vWF

(prodlouzeni aPTT, PT/Quick) redukce proteinu C, proteinu S
deficit vitaminu K redukce antitrombinu
trombocytopenie redukce o,-makroglobulinu a HCII
trombocytopatie pokles ADAMTS-13
sniZzeni a,-antiplasminu, FXIII, TAFI snizena hladina plasminogenu
dysfibrinogenemie zpomaleni zilniho toku

elevace t-PA
zvysena produkce NO, prostacyklinu

Ahmad S, Coagulopathy of Liver Disease, Springer 2016



PORUCHY HEMOSTAZY

KONCEPT REBALANCE HEMOSTATICKEHO SYSTEMU

« hemostaticka rovhovaha nestabilni a vulnherabilni

* individualni stanoveni hemorhagického / trombotického rizika

TROMBOCYTY — KOAGULACE — PORTALNI HYPERTENZE
ANATOMICKE RIZIKO — KOMORBIDITA — MEDIKACE

. nejednoznacny vyznam typu jaterni choroby (cholestatické poruchy/NAFLT — prokoagulaéni)

* akutni jaterni selhani - pokles pro- i anti-koagulacnich faktoru
- trombocytopenie méne Casta



PORUCHY HEMOSTAZY / HYPOKOAGULACE - klinické aspekty

* velmi mala vypovédni hodnota standardnich testu

* prodlouzZeni PT/INR neni ¢asto spojeno s rizikem krvaceni

* nepodavat CZP u asymptomatického prodlouzeni aPTT/INR

* fadu invazivnich vykonu Ize bezpecné realizovat bez pripravy

* bézné vykony lze provadét pri INR 2-2,5

* pro vétSinu zakrokl bezpecnd hladina Tr > 50x10%/I

* hladina Fbg > 1-1,5 g/I

Hyperfibrinalysis

* u Casti pacientu uzitecna suplementace vit. K

* odliseni DIC a AICF (akcelerovana intravaskularni koagulace a fibrinolyza)

* velmi uzitecné vyuziti globalnich testu (TEG, prip. TGT)




PORUCHY HEMOSTAZY / HYPERKOAGULACE

OR pro HZT/EP visceralni trombdza (v. portae, VMS, VL)
-1,74% u cirhosy / 1,87% ostatni incidence 1% - 16% - 40 %

* riziko trombotickych komplikaci zavislé na radé faktort (v€. typu a pokrocilosti choroby)
* antikoagulacni lécba symptomatickych splanchnickych trombéz (SVT) bez krvaceni

* nelécit incidentalni nalezy

* zvazeni redukce intenzity antikoagulace pfi riziku krvaceni (Tr)

* individualni posouzeni a monitorace rizika krvaceni, endoskopicky screening

* preference LMWH pred VKA a NOAC

* moznost vyuziti monitorace anti-Xa

* posouzeni long-term antikoagulace (cirhdza, malignita, autoimunity)

* profylaxe TEN v rizikovych situacich

Sogaart KK, An J Gastroenterol 2009. . Zocco MA, J Hepatol 2009. Ageno W, J Thromb Thrombolysis 2016



HEMATOLOGIE A LEDVINY
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ANEMIE CHRON. UREMICKE
LEDVINNYCH CHOROB KRVACENI
B,-MIKROGLOBULIN TROMBOTICKE SEKUNDARNI
AMYLOIDOZA MIKROANGIOPATIE ERYTROCYTOZA




ANEMIE CHRONICKYCH LEDVINNYCH CHOROB

* incidence 10 - 70% (dle pokrocilosti CHRI)

. kli¢ova 4 produkce EPO

. deficit Fe

« proinflamatorni cytokiny

. metabolicka dysfunkce ERY
. mechanicka destrukce ERY
. suprese kostni drenée

. rezistence k EPO

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




ANEMIE CHRONICKYCH LEDVINNYCH CHOROB

* anemie normochromni, normocytarni, RET N/4
* krevni natér - poikilocyty

* KD - normalni / kompenzatorni rysy / hypocelularni
dysplastické rysy

* EPO — normalni

* Fe — parametry variabilni

* substituce ESA ( Hb 100 - 120 g/I)
(kvalita Zivota, rizika — KV prihody, HN, PRCA)
* suplementace Fe (po, iv) (Ferritin 100 — 200 ug/I)

* suplementace folatu




Subendothehal matri vor Willebrand

UREMICKE KRVACENI 2

Gilycoprotein Ib Adhesion

* hemostaticky defekt vétsSinou lehky

] . . o 7/ ’ ‘;—
* etiologie multifaktorialni f Plateler _—
* dominuje trombocytarni dysfunkce . [ Aatregation
‘ i
* abnormalni interakce Tr-endotelie < TR

* neni hranice urea/kreatinin pro zvysené riziko krvaceni |

* podil anemie a zvysené syntézy NO | ’ B
* | aghezivita/agregabilita e ko3ni a slizni¢ni krvacivé * dialyza
« | uvolné&ni ADP/serotonin projevy * korekce anemie
* porucha agregace (kolagen..) * hematurie * Desmopresin
* krvacivost nespolehliva * GIT krvaceni * Estrogeny

* Kryoprecipitat..

Leung N, Sem in Hematol 2013




B,-MIKROGLOBULINOVA AMYLOIDOZA

DIALYZACNI AMYLOIDOZA

* pouze u pacientl s tézkym stupném selhani / dialyzovanych

« amyloidogenni protein 3,M akumulovany pfi snizené clearance / zvySena produkce
* incidence az 50-60% u dialyzovanych déle nez 10 let

* nizSi vyskyt u high-flux biokompatibilnich dialyzacnich membran

« akumulace fibril 3,M — kosti, kloubni chrupavka, synovium, Slachy, ligamenta

* pestrd symptomatologie sy karpalniho tunelu

* diagnostika - symptomy + zobrazovaci metody * skapulohumeralni periarhritis
- biopsie * flexorové tendosynovitidy
* definitivni reSeni - Tx ledviny * destruktivni spondylartropatie

* kostni cysty

* visceralni postizeni (GIT)




TROMBOTICKE MIKROANGIOPATIE

SPEC. PATOLOGICKE LEZE KAPILAR A ARTERIOL VEDOU K MIKROVASKULARNI TROMBOTIZACI

HEMOLYTICKO-UREMICKY SYNDROM atypicky HUS
HUS (STEC-HUS) aHUS
MALIGNI KOMPLIKACE
HYPERTENZE TRANSPLANTACE LEDVINY
* trombocytopenie o . Q ."
* mikroangiopaticka hemolyticka anemie (MAHA) b)
- negativni Coombsuyv test - T bilirubin a LDH - oo
T volny Hb plasmy -7 schistocyty ° 9 o
-4 haptoglobin & - A
* ADAMTS13 2 5% a P




SEKUNDARNI ERYTROCYTOZA

* NADPRODUKCE EPO

* WilmsQv tumor POST-TRANSPLANTACNI ERYTROCYTOZA
* nefroblastom * 10-15 % transplantaci

* renalni karcinomy * rozvoj 8-24 m po Tx

* metanefricky adenom * muzi (80%)

* polycystické ledviny * dysregulace systému RA a zpétné vazby

* udrzovani Hct pod 55 %
* ACE inhibitory / ARBs

Vlahakos DV, Kidney Int 2003
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