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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.

Hlavni imunologické abnormality zapojené v patogenezi AIHA
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Imunologlicky Cinltel

Autoprotilatky

- lgi (vsechny podtridy)/lgA (vazba: Fc fragment protilatky + Fc
receptor na efektorove bunce)

- g5, a Ig{E-j

- g

Patog eneticky mechanlsmus/abnormalita

- na protilatce zavisla bunécna cytotoxicita (CDB+ cytotoxicke
T Iymfocyty, NK bunky ); fagocytoza autoprotilatkou opsonizovanych

aerytrocytd (extravaskulami hemolyza, slezina)
- aktivace komplementu

- silna aktivace komplementu

L0

Komplement

- CEb-C9 Iyticky komplex (intravaskularni hemolyza)

- fagocytoza C3b opsonizovanych erytrocytd (extravaskulami

hemolyza, jatra)

Antigen prezentujici bunky

nedostatecne efektivni prezentace autocantigenu v procesu navozeni

T bunécné tolerance

MNK bunky

Zvysena cytotoxicita

o0

TaB ymfocyty

- aktivace autoreaktivnich CD4+ Thi

- narust poctu Thl7
- snizeni poctu cirkulujicich CD4+ Treg

- polyklonalni aktivace (tezke virove/parazitami infekce, chronicka

GVHD)
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Cytokiny

sercve hladiny:

zvysene [L-lao, IL-2/1L-2R, IL-6, [L-21

v experimentalnich kulturach:

zvysena produkce Thl cytokind IL-2, IL-12

snizena produkce [FN-y

zvysena hladina ThZ cytokind IL-4, IL-13

zvysena produkce [L-10, [L-&

zvysena produkce TGF-B u pacientd s aktivni hemolyzou
zvysena hladina IL1/

Vysvetlivky: AIHA — autoimunitni hemolyticka anémie, Ig — imunoglobulin, CD — cluster of differentiation, diferenciacni skupina, NK — natural
killer, Th — pomocny T lymfocyt, Treg — T regulaéni lymfocyt, GVHD — reakce Stépu vUci hostiteli (graft versus host disease), IL — interleukin, INF —

interferon, TGF — transforming growth factor.
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Imunitni trombocytopenie radime mezi autoimunitni onemocnéni. Choroba je
definovana snizenim poctu krevnich desticek s naslednym zvysenym rizikem
krvaceni. Je-li nutna |écba imunitni trombocytopenie, zahajuje podanim
kortikosteroidu Ci intravendznich imunoglobulint (IVIg).

Hemolyticka anemie vznika, jestlize kostni dren neni schopna kompenzovat
zvyseny zanik cervenych krvinek. Anémie vznikne jestlize je hemolyza tak
vyznamna, ze kostni dren neni schopna zvyseny zanik kompenzovat, nebo
v pripade kdy pri mirné hemolyze nedojde k ocekavanému zvyseni produkce
cervenych krvinek, nebo je-li dokonce tato produkce snizena, jak je tomu
u nekterych infekci.

Autoimunitni hemolytické anémie AIHA jsou heterogenni skupinou onemocnéni
podminénych tvorbou autoprotilatek proti nejruznéjsim povrchovym antigenum
exprimovanym na vlastnich erytrocytech. Zakladnim momentem pri vzniku
autoimunitni hemolytické anémie je zrejmeé porucha kooperace mezi pomocnymi a
supresorickymi T-lymfocyty a B-lymfocyty, jez se uplatiuje v procesu imunitniho
dozoru.

V krevnim obraze vidime rtzné hlubokou normocytarni az mirné makrocytarni
anémii. Laboratorni vysSetreni cilime na prukaz hemolyzy zvySeny neprimy bilirubin
a laktat -dehydrogenaza LDH, snizeny haptoglobin, retikulocytoza. Zakladnim
testem slouzicim k prukazu protilatek je primy a nepfimy antiglobulinovy
(Coombsuv) test

AIHA jsou klasifikovany obecné podle teploty, pri které jsou prislusné protilatky
optimalné ucinné na AIHA s tepelnymi a AIHA s chladovymi protilatkami. Tepelné
protilatky maji tepelné optimum ucinnosti pri 37 °C, chladové pri 0—4 °C, ale jejich
reaktivita se muze rozsirit az do 37 °C.

Pokud se prokaze, ze se jedna o AIHA, nutno co nejdrive prokazat — a to
i s ohledem na terapeuticky pristup — zda jde o AIHA s tepelnymi, nebo
s chladovymi protilatkami, a dale zjistit, zda jde o AIHA idiopatickou (primarni),
nebo AIHA sekundarni sdruzenou s jinym zakladnim onemocnénim.
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