Niedokrwistosci hemolityczne

niedokrwistosci hemolityczne = skrocenie czasu przezycia krwinek
czerwonych

« Podziat niedokrwistosci hemolitycznych (1):
— L. Nieprawidtowosci wewnatrzkrwinkowe

* A. dziedziczne
— 1. Defekty btony erytrocytow (sferocytoza, owalocytoza)
— 2. Defekty enzymatyczne erytrocytéw (niedobér -6-PD, kinazy
pirogronianowej)
— 3. Zaburzenia syntezy globiny (niestabilne hemoglobiny, talasemie, n.
sierpowatokrwinkowa)

« B. Nabyte
— 1. Nocna napadowa hemoglobinuria



Niedokrwistosci hemolityczne

Podziat niedokrwistosci hemolitycznych (2):

— Il. Nieprawidtowosci zewnatrzkrwinkowe

* A. czynniki immunologiczne
— 1. Niedokrwistosci autoimmunohemolityczne
» z przeciwciatami typu cieptego
» z przeciwciatami typu zimnego
— 2. 0dczyny poprzetoczeniowe

* B. Czynniki nieimmunologiczne
— 1. Srodki chemiczne
— 2. Bakterie, pasozyty, jad zmij
— 3. Uszkodzenie - czynniki fizyczne
» hipersplenizm

» zespot hemolityczno-mocznicowy (z. Gassera)
zakrzepowa skaza matoptytkowa(TTP, z. Moschkowitza)

» Sztuczne zastawki serca



Mechanizm hemolizy

- Srédnaczyniowy
« Zewnatrznaczyniowy



Hemoliza srodnaczyniowa (1)

* rozpad krwinek w tozysku naczyniowym
« stany kliniczne zwigzane z hemolizag srodnaczyniowg

— ostre reakcje poprzetoczeniowe

— ciezkie i rozlegte oparzenia

— nocha napadowa hemoglobinuria

— ciezka hemoliza o charakterze mikroangiopatycznym
— obecnos¢ sztucznych zastawek serca

— zakazenia bakteryjne lub pasozytnicze (posocznica)



Hemoliza srodnaczyniowa (2)

« Laboratoryjne wyktadniki hemolizy srodnaczyniowej:

— hiperbilirubinemia posrednia

— szpik: odczyn erytroblastyczny

— hemoglobinemia

— methemoglobinemia

— hemoglobinuria

— obnizone stezenie wolnej haptoglobiny w surowicy
— hemosiderynuria



Hemoliza pozanaczyniowa

» rozpad erytrocytow w ukladzie siateczkowo-srédbionkowym

- stany kliniczne zwigzane z hemolizg pozanaczyniowg
— reakcje autoimmunohemolityczne
— pobzne reakcje poprzetoczeniowe
— hemoglobinopatie
— dziedziczna sferocytoza
— hipersplenizm
— hemoliza w przebiegu choréb watroby
* laboratoryjne wyktadniki hemolizy pozanaczyniowej
— hiperbilirubinemia posrednia
— zwiekszone wydalanie bilirubiny z zé6tcia
— szpik: odczyn erytroblastyczny
— hemosyderoza



Cechy kliniczne niedokrwistosci
hemolitycznej

* blados¢ powtok i bton sluzowych,
« zazotcenie powlok i bton sluzowych,

« powiekszenie sledziony (u czesci chorych)



Pozostate wyniki badan w
niedokrwistosci hemolitycznej:

1. Badania laboratoryjne:
« niedokrwistos¢ normocytarna/makrocytarna, hiperchromiczna,
* retykulocytoza,
« stezenie zelaza podwyzszone
« odczyn Coombsa dodatni
« 2.Rozmaz krwi obwodowej:
* anizopoikilocytoza, sferocyty
» erytroblasty
» schizocyty (fragmenty erytrocytéw)
« 3. Rozmaz szpiku:
« odczyn erytroblastyczny



Rozpoznanie zespotu
hemolitycznego

* 1. Niedokrwistosc¢
« 2. Retykulocytoza

* 3. Hiperbilirubinemia posrednia



Niedokrwistosc
autoimmunohemolityczna z
przeciwciatami cieptymi:

* |. Mechanizm (zewnatrzkrwinkowa, czynniki immunologiczne)
* |l. Samoistna

 |ll. Wtoérna

— 1. Ostra:

« zakazenia (wirusowe)

« leki (Metyldopa, Penicylina, Chinina, Chinidyna)
— 2. Przewlekia:

* r.z.s., toczen ukltadowy,

« choroby limfoproliferacyjne (przewlekta biataczka limfatyczna, chtoniaki,
makroglobulinemia Waldenstréma)

* inne stany (choroby tarczycy, nowotwory)



Niedokrwistos¢
autoimmunohemolityczna z
przeciwciatami zimnymi:

I. Mechanizm (zewnatrzkrwinkowa, czynniki immunologiczne)
Il. Pierwotna choroba zimnych aglutynin

lll. Hemoliza wtérna do:
» zakazen mykoplazmatycznych
« zakazen wirusowych
« choréb limfoproliferacyjnych

V. Napadowa zimna hemoglobinuria



Rozpoznanie niedokrwistosci
autoimmunohemolityczneyj:

Dodatni odczyn Coombsa

LECZENIE:

— sterydy

— splenektomia

— Immunosupresja
— przetoczenia krwi



Dziedziczna mikrosferocytoza

1. Patologia:

— defekt biatek strukturalnych (niedobor spektryny) blony komoérkowej
erytrocytow (hemoliza pozanaczyniowa)

2. Wywiad rodzinny.
3. Badanie przedmiotowe:
— cechy konstytucjonalne (wiezowata czaszka, gotyckie podniebienie)
— splenomegalia
4. Badania dodatkowe:
— niedokrwistos¢ hemolityczna
— mikrosferocyty w rozmazie krwi obwodowej
— obnizona opornos¢ osmotyczna

— dodatni wynik testu autohemolizy
— zmniejszenie stopnia autohemolizy po korekcji glukozg

5. Leczenie
— splenektomia



Nocnha napadowa hemoglobinuria (1)

« 1. Patologia:
— hemoliza wewnatrznaczyniowa

— defekt nabyty btony komérkowej erytrocytow zwigzany z
niedoborem glikozylu fosfatydyloinozytolu odpowiedzialnego za
brak inhibitora btonowego lizy (biatko CD 59)

— zwiekszona wrazliwos¢ na komplement C5-C9 w srodowisku
kwasnym (test zakwaszenia surowicy)

« 2. Wywiad:
— oddanie ciemnego moczu w godzinach porannych



Nocnha napadowa hemoglobinuria (2)

« 3. Badania dodatkowe w NNH:

cytopenia

obnizenie poziomu zelaza

hemoglobinuria

hemosyderynuria

test Hamma dodatni (liza krwinek w zakwaszonej surowicy)

test sacharozowo-wodny dodatni (liza krwinek w ostodzonej
wodzie)

badanie immunofenotypu erytrocytéw (CD59, CD48, CD55)

e 4. Leczenie:

transfuzje
substytucja zelaza

w wybranych przypadkach - przeszczepienie szpiku
allogenicznego



