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e Muzi<130g/L(130-175 g/L)
e Zeny<120g/L(120-155g/L)*
* V téhotenstvi je diagnostickd hodnota Hb < 110 g/!I.

sniZzeni mnozstvi cirkulujicich cervenych krvinek
v’ pocet ¢ervenych krvinek (RBC)
v’ koncentrace hemoglobinu (Hb)
v" hematokrit

» projev zakladniho problému
» dalsi vysetrovani ke zjisténi zakladni pficiny



Klasifikace
anémie

etiologické morfologické
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Colours of anaemia I\

Klasifikace
anémie

J produkce

etiologické morfologické normocytarni

ztrata krve

makrocytarni



muz, 30 let, zdrav
RA: babicka poruchy srazlivosti krve, déedecek leukémie
3 dny trvajici krvacivé projevy na kUzi a v dutiné ustni

hospitalizace IHOK FN Brno 26.9.—-29.9.2014
nove zjisténa imunitni trombocytopenie

aplikace Kiovig 75 g/den. 26/27.9. s vyraznym narlstem
poctu trombocytd (PIt 3..140)

ambulantni sledovani



e pravidelné kontroly

* bez potizi, bez krvaceni
* bez hematologické medikace



e 12.1. trénink taiboxu, mapovité skvrny, ustup po horké koupeli
e 13.1. alkohol
e 14.1. tmavsi moc, vystup na Snezku, dusnost

e 15.1.-16.1. pretrvavajici tmava moc, skvrny na vsech
koncetinach

 16.1. Vojenska nemocnice:

v’ klidové neni dusny, bez teploty,
nekasle, nema bolesti

v’ vySetien

v’ z odbéri nelze stanovit
krevni obraz

v odesldn ad IHOK FN Brno




TK 130/70, sp0O2 98%, afebrilni, aniktericky, bez klidové
dusnosti, nesvédiva makuldzni mapovita loziska na vsech
koncetinach

rozsahlé laboratorni vysetreni k Sirsi dif.dg (paroxysmalni
chladova hemoglobinurie)

hemolyticka anémie zatim blize neurcena,
hyperbilirubinémie (36), elevace LD (17), DD (4,5),
schistocyty O

febrilie nejasné etiologie, tC bez fokusu infekce (emp ATB
in cursu)

pozitivni tepelné i chladové protilatky
krevni transfuze t.C. jen z vitalni indikace
kortikosteroidy odmita



* opakovane a srozumitelneé poucen o moznych rizicich:

v odklad dokonceni diagnostiky

v odklad/nemoznost zahajeni cilené |é¢by

v’ riziko tézkého anemického syndromu, ktery muze vést
az ke smrti

e souhlas s navrzenou medikaci vcetné KS a s kontrolou na
hematologické ambulanci

» start kortikoterapie v davce 1 mg/kg/den do
definitivhiho uzavreni diagnozy

 domu je propustén afebrilni, HD stabilni, bez krvaceni a
bez klidové dusnosti (Prednison, Helicid, Fraxiparine, ATB,
probiotika, vit)



e 17.-19.1. domaci péce, aplikace léku, zhorSovani potizi,
febrilie, dusnost, v moci krev, v chladu vyrazka po celém
téle, vertigo

* NUP: souhlas s hospitalizaci, TK 135/70, TF 97/min, tt
39.1, sp02 93 %, po celém téle mapovity exantém tmave
fialové barvy, moc makroskopicky tmave hnédocervenée
(U-CB 3, Udus 1, Uketo+-, UUrobil 1, Ubilir 0, Ukrev 3,
ery-mikr 108, Leu-mikr 114)

* Bi-celk 63, ALT 2,12, AST 1,78, LD 46,23, CRP 18,5,
anémie ery 0,35, Hb 58.9, htk 0,03, PLT 272



* AIHA, blize neurcena, nejspise chladova

* doplnéni odbéru

e kortikoidy, LMWH, ATB

e progrese elevace LD a bilirubinu pri hemolyze
haptog 0,1 g/I, laktat 17 mmol/l, Hbftes 338 mg/I, ferit
948, B12 307, folat > 45,4 nmol/l, Fe 37,9 umol/I,
RBC 0,14, Hb 18 g/I, hct 0,01, PLT 188

e rituximab z vitalni indikace

* tachypnoe, tachykardie, zhorseni stavu védomi,
somnolence, neklid

* alarmujici projevy anemického syndromu - po
premedikaci SoluMedrolem podany ERD

e schvacenost, slabost, hyposaturace, volano KARIM



* floridni AIHA s tepelnymi i chladovymi protilatkami
e progrese respiracniho selhani, UPV

e 20./21.1. plazmaferéza, aglutinace erytrocytd v
centrifugacni smycce

* MODS, 21.1. SLED iHD, 2x ERD
Kr 125.. 601, bil 63..218, ALT 2,12..137, AST 1,78..209,

LD 46..306, amoniak 78, RBC 0,35..1,29, Hgb 58.9..113
DD 4,25..>20

e progrese, asystolie, KPR 3x, exitus letalis



e zivotnost normalnich erytrocytt - 120 dnu
* zniceni makrofagy v RES (hlavné slezina)
* erytropoéza v kostni dreni (u dospélych), erytropoetin

Hemolyza je predcasna destrukce cervenych krvinek (RBC)
pred jejich typickou zivotnosti.

v v krevnim obéhu (intravaskularni hemolyza)

v v retikuloendotelidlnim systému (extravaskularni
hemolyza)

nedostatecna kompenzace ztraty cervenych krvinek



l Haemolysis

.

Intravascular Extravascular
h 4 A 4 h 4
Immune Non-Immune Immune Non-Immune
4 v 4 ‘ ' ! ¥
Auto/Allo Direct damage Oxidative Auto/Allo Intrinsic Extrinsic

Zdroj: Manning J. Causes of Haemolytic Anaemia




v’ vznikd v dasledku tvorby autoprotilatek namifenych
proti nékterému z membranovych antigenu erytrocytu

v vede k intravaskularni hemolyze aktivaci komplementu,
Ci k zaniku erytrocytl s navdzanou protilatkou
v monocyto-makrofagovém systému sleziny



Klasifikace

W

J produkce

makrocytarni

ziskané




METABOLIC Kiasifikace
ABNORMALITIES gy
o G6PD deficiency @ ol %
(protects RBC from
oxidative stress) '
HAEMAGLOBIN
ABNORMALITIES

o Sickle cell (RBCs sickle
at low O2 tensions)

o Thalassaemia (impaired
production of alpha or
beta Hb chains)

sosee®®®  MEMBRANE
pe00®®®®  ABNORMALITIES

o Hereditary
spherocytosis (results
in premature removal by

splenic macrophages)
Zdroj: https://app.pulsenotes.com/medicine/haematology/notes/anaemia-overview
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» Warm AIHA (e.q.
idiopathic, CLL,
lymphoma, SLE, drugs)

o Cold AIHA (e.g.
idiopathic, Mycoplasma

' pneumoniae, infectious
( NON-IMMUNE

l mononucleosis,

» Mechanical trauma (e.g. lymphomas)

metallic heart valves,
MAHA, TTP)
» Infections (e.g. malaria,
Clostridium perfringens)
o Hypersplenism (e.g.

Zdroj: https://app.pulsenotes.com/medicine/haematology/notes/anaemia-overview

liver cirrhosis)



AlHA s tepelnymi protilatkami

AIHA s chladovymi protilatkami

AIHA se smisenym typem protilatek
paroxysmalni chladova hemoglobinurie
hemolyticka anémie zplsobend léky



v’ porucha prezentace antigentl imunokompetentnim
bunkam

v’ porucha indukce tolerance T-lymfocytd vici
autoantigenum

v’ indukce tvorby protilatek B-lymfocyty



A

Diagnostika hemolyticke anémie \

* znamky anémie, tmava moc (intravaskularni hemolyza)

* zvysSeny obrat cervenych krvinek (nizky hemoglobin,
zvysena LDH, retikulocytdza, nekonjugovana
hyperbilirubinémie)

* |aboratorni testy: hemolyza prevazné intravaskularni

(nizké haptoglobiny, hemoglobinurie a hemosiderinurie)
nebo extravaskularni

 test periferni krve a primy antiglobulinovy test (DAT)
uzitecné testy ke zjisténi zakladni priciny hemolyzy

rutinni testy u vSech pacientu s podezrenim na hemolyzu




Primy Coombsiuyv test Ize pouZit k urCeni, zda ma hemolyticka

anémie 1imunitni pri¢inu.

Positive test result

Blood sample from a patient with The patient's washed RBCs agglutinate: antihuman
immune mediated haemolytic anaemia: RBCs are incubated with antibodies form links between
antibodies are shown attached to antihuman antibodies RBCs by binding to the human

antigens on the RBC surface. (Coombs reagent). antibodies on the RBCs.

Legend

Antigens on the
red blood cell's
surface

Human anti-RBC
antibody

Antihuman
antibody
(Coombs reagent)




AIHA s tepelnymi protilatkami:

- kortikosteroidy

- splenektomie Ci podavani rituximabu
- kombinovana imunosuprese

AIHA s chladovymi protilatkami:

- |ék volby rituximab



v' CR kvalitni péce

v’ ¢asova osa

e postupny rozvoj s fyziologickou kompenzaci

* fulminantni zacatek s hlubokou, zivot ohrozujici anémii

* komorbidity (imunitni trombocytopenie)

v’ rychlost a typ hemolyzy (vlastnosti autoprotildtky)

v’ Uéinnost erytroblastické odpovédi

v' 10 % atypické pripady, diagnosticky problém, opozdéni v
cilené terapii

X pacient: pristup k onemocnéni a |écbé
kritické zpozdéni dg a nasazeni cilené terapie
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