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Obecny pristup k nove cytopenii




Obecny pristup k nové cytopenii




Falesna a “normalni” cytopenie

Chybny odbeér

Pseudotrombocytopenie
*laboratorni artefakt, agregace trombocytt s EDTA, 1-6/1000 odbér(
*Nejsou krvacivé ani trombotické projevy

Benigni etnicka neutropenie (BEN)
*etnika plvodem z afrického kontinentu.
*ANC> 1000x109/1,

*neni infekcni symptomatologie



Anémie vs. bi- a pancytopenie
casta vs. vzacna onemocnéni |

Myelodysplasticky syndrom: nékteré formy se mohou
projevit zpocatku jen monocytopenii, napr. trombocytopenii. Proto je u
pacientl s izolovanou trombocytopenii ve véku >60 let indikovano vysetreni

kostni drené

“Trivialni” anémie

SA (IDA): nékdy maze byt lehkd neutropenie, &astéji je trombocytdza
PA: byva ¢asto lehka neutropenie a trombocytopenie, nékdy i tézka

pancytopenie

Deficit folatu (vit B9): makrocytarni anémie, pti tézkém deficitu ¢ast&ji
pancytopenie. Priciny: kromé socidlnich pfipadt (malnutrice, abusus etanolu)
| tzv. organicka strava, IBD (Crohnova nemoc), celiakie? Medikace:
antiepileptika (Carbamazepin), Cotrimoxazol, Metotrexate




Anémie vs. bi- a pancytopenie
casta vs. vzacna onemocnéni Il

AIHA s tepelnymi protilatkami (WAIHA): u 5% pacientd nejsou
prokazatelné protilatky

AIHA s chladovymi protilatkami (CAD): 70-90% sekundérni

Fanconiho anémie: mirnéjéi formy mohou byt zastizeny v dospélosti.
Pancytopenie, mensi vzrist skeletalni abnormity

PRCA (¢ista aplazie ¢ervené Fady): v dospélosti ¢asto sekundarni (nap¥.
maligni lymfoproliferace — HL, CLL)

Korpuskularni a enzymopatické vrozené hemolytické
anémie: vétiinou diagnostikovany v détstvi

Talasémie: leh¢i formy mohou byt zastizeny aZ v dospélosti. Anémie
vétSinou lehka nebo hranicni, napadny je velmi nizky MCV (napr. 50fl) a
normalni RDW



Paroxysmalni nocni hemoglobinurie
(PNH)

Je nutné na ni pomyslet vzdy pfi jinak nevysvétlitelné hemolyze

Anémie muze byt mikrocytarni (nedostatek Fe po opak. ztratach v
moci), negativni Coombs

Casto pancytopenie (selhani k. dfené& nebo hypersplenismus)
Dalsi priznaky:

Vendzni trombdza, v atyp. lokalitach (mozkové zily, Budd-Chiari)
Renalni insuficience (14%)

“typicka” PNH versus prekryvné syndromy s AA a MDS



Anémie vs. bi- a pancytopenie
casta vs. vzacna onemocnéni IV

Malarie
Plasmodium falciparum vs. ostatni (pl. vivax, ovale, malariae, knowlesi)

5% pacientl mUze mit “severe” malaria v€etné tézké anémie a trombocytopenie,
nékdy pancytopenie.

Nejcastéji u infekci PI. falciparum.
Mira trombocytopenie urcuje riziko umrti
Klinicky mGze stav pfipominat AL, MDS, AA!

Diagnostika: pecliva anamnéza, laboratof hematologa: natér krve, event. k. drené.
Nalez prsténcitych plasmodii intraceluldrné (ery, normoblasty), ne vidy jednoduché!

Systémova (visceralni) Leischmanioza
Leischmania donovani: prenos komarem (napr. Chorvatsko, Sicilie...)

Hepatosplenomegalie, pancytopenie s leukoerytroblastickym obrazem (podobny
primarni myelofibréze). Dg: histologie KD nebo jiného organu (jater). Lécba:
Amfotericin B



(Izolovana) neutropenie



Stupnée neutropenie

Lehka neutropenie: ANC 1.5 - 1.0 x109/1

Stredni neutropenie: ANC 1.0 - 0.5 x109/1

Tézka neutropenie: ANC< 0.5 x109/1

Agranulocytoza: ANC< 0.2 x109/1



Stupnée neutropenie

Lehka neutropenie: ANC 1.5 - 1.0 x109/1

Stredni neutropenie: ANC 1.0 - 0.5 x109/1
<

Riziko infekce: nizké

Tézka neutropenie: ANC< 0.5 x109/1

Agranulocytoza: ANC< 0.2 x109/1

-

Riziko infekce: zejména bakterialni



Izolovana nove dg. neutropenie
u dospelych

U dospélych nejcastéjsi lehka neutropenie,
Tézka izolovana neutropenie, resp. agranulocytdza je vzacna
Lehka neutropenie:

-BEN (viz vyse)
-Infekce (virové: EBV, CMV, HBV, HCV, HAV, HIV, parazitarni on.)

-Léky (na davce zavisly mechanismus): Cotrimoxazol, Metamizol, Rituximab,
Alemtuzumab, chemo/radioterapie

-Sarkoidodza

-Revmatologickd onemocnéni (SLE)

-Néktera hematologickd onemocnéni (LGL)
-Nedostatek nutrientl (ale spiSe komplexni cytopenie)
-Autoimunitni neutropenie (AIN)

-Familidrni etnicka neutropenie (FEN)

-Chronicka idiopaticka neutropenie (CIN)



Tezka neocekavana neutropenie
a agranulocytoza

Nejcastéji je zpusobena léky
Clozapin, tricyklicka antidepresiva
Chloramfenikol, Makrolidy
NSA
Carbamazepin, Propylthiouracil
Heroin/kokain (pancovany levamizolem)
ATB: sufonamidy, linezolid, acetazolamid....



Autoimunitni neutropenie (AIN)
- primarni (idiopaticka) AIN nejcastejsi
u déti (5 - 15 mésicu)

- dospéli: casteji sekundarni AIN

- prekryva se casto s CIN

- urceni priciny lehke a stredni
neutropenie casto velmi obtizne



Sekundarni AIN - nejcéastéjsi

Systémovy lupus erytematodes:asto s
ACLA, LA, AIHA, marker aktivity onemocnéni. Riziko infékce

Feltyho syndrom: kromé protilatek utlum myelopoezy v
KD (IL-1, TNF-a, IFN-y) + LGL

Sjogrenuv sy, Revmatoidni artritida, SSc
Roztrousena skleréza

Proliferace LGL: lymfocytoza s LGL>0,5x109/1, klonalni
expanze lymfocytu CD3+, CD4-, CD8+, CD57+ a casto CD16+ a
klonalni rearangement TCRaB a casto lymfadenopatie +
splenomegalie + cytopenie

CVID, ALPS

INFEKCE: HIV, parvoB19, HBV, HCV, Helicobacter.p., MP
Polékové: ATB...Fludara...Rituximab

Malignity: MDS, LGL, HCL, HL, NHL, thymom, melanom



Izolovana trombocytopenie

Nejprve nutno vylouci pseudotrombocytopenii
v 90% jde o imunitni trombocytopenii (ITP)

Je nutno vyloucit zejména MDS (vysetreni KD u

nacientl >60 let)

Pokud je také anémie: nutno vyloucit MAHA!

V gravidité: gestacni trombocytopenie, HELLP,
(pre)eklampsie

Vzacné priciny: m. Gaucher, atd.



Petechie a purpura

Provided by personal communication from Dr David



Sliznicni krvaceni

Provided by personal communication from Dr David



Gigantickeé trombocyty (MPV
>12fL)

Provided by personal communication from Professor Michel



Pseudotrombocytopenie
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'—b Draw blood on citrate or finger stick

Provided by personal communication from Professor Michel
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Microangiopaticka hemolyza:
morfologie

Pre-eklampsie
TTP

HUS

HELLP

Provided by personal communication from Professor Gernsheimer



Primarni/sekundarni ITP
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SLE, systemic lupus erythematosus; APS. antiphospholipid antibody syndrome; CVID, common variable immunodeficiency;
CLL, chronic lymphocytic leukaemia; ALPS, autoimmune lymphoproliferative syndrome

Cines D et al. Blood2009;113:6511-6521



Izolovana trombocytopenie: zakladni vysetreni

Uplna klinicka anamnéza
— Urceni typu krvaceni a rodinna anamnéza

Vysetreni pacienta
— Stanoveni typu a zavaznosti krvaceni
— Dalsi stavajici priznaky
— Vylouceni dalSich pricin (im.) trombocytopenie

Zakladni laboratorni vysetreni:

Ko + dif mikr. + IPF (?) RTC + PT, APTT, jat. soubor, U/Kr,
mineralogram, anti HIV, anti HCV, H. Pylori, DAT, KS, IgG,A,
M, morfologie kostni drené

IPF (Immature Platelet Fraction): dg ITP? Riziko krvaceni?



Izolovana trombocytopenie: zakladni vysetreni

Uplna klinicka anamnéza
— Urceni typu krvaceni a rodinna anamnéza

Vysetreni pacienta
— Stanoveni typu a zavaznosti krvaceni
— Dalsi stavajici priznaky
— Vylouceni dalSich pricin (im.) trombocytopenie

Zakladni laboratorni vysetreni:

Ko + dif mikr. + IPF (?) RTC + PT, APTT, jat. soubor, U/Kr,
mineralogram, anti HIV, anti HCV, H. Pylori, DAT, KS, IgG,A,
M, morfologie kostni drené

IPF (Immature Platelet Fraction): dg ITP? Riziko krvaceni?

ITP: diagndza per exclusionem




ooV

Nove zjistena pancytopenie

“Lehka” vs “tézka” (ANC< 500, HB <80, PLT < 20)

v

Infiltrace KD,
fibroza
AL, (MDS),
PMF, HCL,

!

U

Periferni destrukce,
sekvestrace: Evans,
malarie,
hypersplenismus,

Insuficience
KD:

(MDS), AA,
PNH, infekce,
nutrienty, FA,
Sepse

sepse

|

Kombinace:
MDS,
“spent” faze
MPD




Pristup k pacientovi s nové dg. pancytopenii

Anamnéza (FA!) + fyzik. vySetreni (organomegalie,
lymfadenopatie, atd.)

Perif. krev pod mikroskopem: blasty, znamky
infekce nebo nedostatku nutrientt (vit B12), atd.

4

Vysetreni kostni drené: u AL postaci vétSinou aspirace
KD, v ostatnich pripadech trepanobiopsie




DEKUJI ZA POZORNOST
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