NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: DEFINICIE

Niedokrwistosc
- zmniejszenie stezenia HEMOGLOBINY (Hb), hematokrytu (Ht) i liczby erytrocytéw
(RBC) we krwi o >2 odchylenia standardowe w stosunku do wartosci prawidtowych

wartosci prawidtowe u dzieci réznig sie od przyjetych dla oséb dorostych i
wybitnie zaleza od wieku
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SMIEDOKRWISTOSCI HEMO ATYCZNE

Niedokrwistosci hemolityczne

heterogenna grupa choréb cechujacych sie nieprawidtowym i przedwczesnym
rozpadem erytrocytow/{(skrocony okres przezy: RBC)

postaci wrodzone, genetycznie uwarunkowane (ch. rzadkie i ultrarzadkie)

postaci nabyte samoistne (same w sobie; niewspotistniejace lub niewiktajace
Dr n. med. Marek Karwacki ; L MR S, np. ATHA)
Klinika Onkologii, Hematologii Dzieciecej, 2 objaw semiotyczny (zjawisko), skladowy okreslonej choroby ogéinej (np. SLE,
Transplantologii Klinicznej i Pediatrii WUM, TTP, HUS, PNH)
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KIEDY MYSLIMY O HEMOLIZIE?

NIEDOKRWISTOSCI
HEMOLITYCZNE

= Kardynalna triada objawow:

POZAKRWINKOWE
= _Niedokrwisto$¢ mikrocytarna (czesciej u dzieci)
NIEIMMUNOLOGICZNE I = ¥
lub normocytarna (rzadziej u dzieci)
- Mechaniczne niszczenie RBC
(zastawki serca)
ALLOIMMUNOLOGICZNE ~Mikroangiopatyczne NH
- Ch.hemolityczna noworodkéw (WAHA): HUS, TTP, DIC

- Konfikt serologiczny - d;‘p‘:;;e’::z’f:

AUTOIMMUNOLOGICZNE - NH polekowe | chemiczne
- Nocna napadowa hemoglobinuria
-AH z p-cialami t. cieplego (WAIHA)
- AH 2 p-ciatami t. zimnego (CAIHA)
w przebiegu ch. zakanych
(mykoplasmoza i mononukeoza)

napadowa zimna hemoglobinuia > hiper)
choroba zimnych aglutynin hiper-LDH

ILOSCIOWE JAKOSCIOWE postaci mieszane | Ab dufazowe = 0 réznym i zmiennym nasileniu

~Talasemie ~HbS i warianty Hb

MEMBRANOPATIE MIKROANGIOPATYCZNE =

o réznym i zmiennym nasileniu

-z
- Elitocytoza wrodzona (eHUS)
- Stomatocyloza wrodzona () - 22krzepona planica maioplykowa
i (TTP)

ENZYMOPATIE

Retykulocytoza

- Niedobdr G6P

- Niedobér KP
Methemoglnemia

= zawsze: wzgledna (odsetek) i bezwzgledna (liczba)

NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: WYKRYWANIE NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: KLINIKA

HEMOLIZA WEWNATRZNACZYNIOWA pozanaczyniowa

v L4 st HEPCYDYNY
v 1 st wolnej hemoglobiny (! toksycznos¢ narzadowa)
' HEMOGLOBINURIA (=> => => hiperbiiubineia)

HEMOLIZA ZEWNATRZNACZYNIOWA

Rodzaj hemolizy

ZAWSZE OCENA ROZMAZU KRWI OBWODOWEJ PRZEZ CYTOLOGA: r
v e e e © W-AIHA = C-AIHA
v ciatka Heinza w niedoborze G-6-P | methemoglobinemii
v enytrocyly sie Howela Jolly'eg
¥ echir iedoborze PK . . s . .
7 eeinoatyun e " ‘ Wrodzone niedokrwistosci hemolityczne (CHA)
sty
v fragmenty erytocytow (schistocyty) w NH mikroangiopatycznych (TTP. HUS) [
¥ erytroblasty w ciezki, qwaltownie posiepuiacel iedoknisioic hemoltycznel niezalezrie od przyczyny « ENZYMOPATIE
v => ROZM EMA; i testy opomosci i b. molekulame * MEMBRANOPATIE
v = molekulame
+ HEMOGLOBINOPATIE: => ROZMAZ; CHROMATOGRAFIAHb; B. MOLEKULARNE + HEMOGLOBINOPATIE
v AHA: g o RBC




NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: KONSEKWENCIE

-+ Zwiekszony rozpad RBC na obwodzie
s iF lub ostry y
- KRYZY: hemolityczne => i megaloblastyczne
=> niedokrwistos$¢ z hipoksemia i hipoksja (=> ¢
= => odpowiedz cytokinowa i hormonalna (nEPO)
=> zywa odnowa erytroblastyczna w szpiku
=> odsetkowa i bezwzgledna retykulocytoza (>2% i >100 K/pL)

Przewlekta hemoliza => rozplem ukiadu erytroblastycznego

od prawidfowego stosunku utkania ikowego do erytroblastycznego => 3:1

poprzez 2:1 (hiperplazja) a nawet do 1:1 (hiperplazja z konsekwencjami)

= ekspansja szpiku w przewlektej, ciezkiej hemolizie majacej poczatek w wieku
dziecigcym (WRODZONE!) prowadzi do powigkszania przestrzeni jam szpikowych i

deforma osci ptaskich pokrywy czaszki (specyficzna dysmorfia) i kosci dtugich
oraz kosci dtoni i palcéw

NIEDOKRWISTOSCI HEMO CZNE: HEMOGLOBINOPATIE

Wrodzone niedokrwistosci hemolityczne (CHA)

HEMOGL OBINOPATIE

dokrwistos¢
sierpowatokwinkowa |
* Zespoly niestabilnych hemoglobin |

* Talasemie

= zaburzenie stopnia EKSPRESJI
* zaburzenia STRUKTURY p-globiny poszczegélnych faricuchéw
(HbS) lub innych globin (warianty globinowych hemoglobiny,
hemoglobin) spowodowane mutacjami spowodowane genetycznie
w genach kodujacych to bialko uwarunkowanymi zaburzeniami ich
syntezy

NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: TALASEMIE

Talasemie powodujg mutacje w genach kodujacych czesé biatkowa hemoglobiny
(GLOBINY) badz w ich elementach regulatorowych

Dotychczas znaleziono kilkaset mutacji, ktérych konsekwencja jest
ZMNIEJSZENIE EKSPRESJI poszczegdlnych faricuchéw globin (B* talasemia) lub
jej CALKOWITY BRAK (a.(-) lub B talasemia)

w a-talasemii najczesciej wystepujg mikrodelecje jednego lub wigcej gendow
kodujacych globine « (>100 wariantéw genetycznych)

globine « koduja DWA geny nieznacznie rézniace sie budowa: HBA2 i HBA1 (4 loci)
wigkszo$¢ mutacji w B-talasemii to mutacje punktowe (>250 wariantéw genetycznych)
=+ gen kodujacy B-globing ma tylko JEDNA kopie na kazdym chromosomie (2 loci)
Rzadko pojawiaja sie takze mutacje w innych genach
Konsekwencja kazdej mutacji jest zachwianie proporcji pomiedzy poszczegdlnymi typami

globin, w wyniku czego nadmiar taricuchéw globiny zostaje skumulowany w erytrocytach
(np. ciatka wtretowe)

NIEDOKRWISTOSCI HEMOLI ZNE: KONSEKWENCIJE
Odlegte powiktania ciezkich, petnoobjawowych NH

[T st fosiatydyoseyny
-1 cspresi caymikon

ZdeformowanyRBC F—
st Fe)
] - pasidovane utoonch magaznow

arzzpowych
 ieprawidowy metabolz |
ysiybucia NO

Fo zaotne of leczenia (KKC2)

Stan tombof |
Gysinkcia PLT

Traypenwotre
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Przelekia
niedokrwistost

pcvzani olaza w Wiome powikania
narzagech HEMOSYDEROZY.

|

NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: HEMOGLOBINOPATIE

= HEMOGLOBINA (Hb)
== jest TETRAMEREM z grupy hemoporfiryn

~' sklada sie z czterech podjednostek zbudowanych z czasteczki globiny
(biatko) i-hemu

sktad ilosciowy globin umozliwia wyréznienie kilku typéw Hb u ludzi
zdrowych, ktérych zawartos¢ w krwince jest rézna w zaleznosci od etapu
rozwoju organizmu

=" Rodzaje hemoglobin wystepujace u 0oséb dorostych:

(HbA: 2a2B) => stanowi 96-97%

(HbA2: 20:28) => stanowi 2-3%

(HbF: 2a2y) => stanowi do 2%
5w do 2% >2 r.z. (1)

= hemoglobina A
=% _hemoglobina A2
= hb ptodowa
0d 80% HbF u nowor

NIEDOKRWISTOSCI HEMO

POSTACI KLINICZNE TALASEMII ALFA i BETA

iczba zmutowanych loci Genotyp enotyp Kl

TALASEMIA ALFA
1 (-Jolaar niemy nosiciel
2 ()N fub (-)ou/(-)or CECHA talasemii alfa
3 () choroba HbH
4 ()6 zespot Hb Bart
1 BIB() lub BIB() talasemia minor (CECHA Thy3)
2 B(YB() lub [BYBO)] talasemia B-INTERMEDIA
2 [BCYBO)] lub BVB() talasemia B-MAJOR



NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: TALASEMIA o NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: TALASEMIA B

=+ Postaci bez (nieme nosicielstwo) lub skapoobjawowe (cecha alfa-talasemii) = U wiekszosci pacjentéw z B-TALASEMIA MINOR
= mniejsze niz prawidiowe st. Hb, mikrocytoza, niewspéimiernie duza liczba RBC (+/- zazwyczaj brak jest objawdéw klinicznych (cecha
retykulocytoza, ale czesto graniczna) TH-B)
= W przypadku mutacji trzech loci kodujacych a-globine (--/-a) dochodzi do rozwoju - czasem moze pojawic sie tagodna niedokrwistos¢
tzw. choroby hemoglobiny H (HbH = BB/pB) mikrocytarna i niedobarwliwa (=/- retykulocytoza)
rozpoznanie najczesciej w kr aplastycznej (zakazenie) lub nasilonej hemolizie - Pacjenci 2 B-TALASEMIA INTERMEDIA wykazujq
w eFytrocytach z HbH widoczne sg liczne ciatka inkluzyjne szerokie spektrum objawow klinicznych
u chorych pojawia sie gleboka niedokrwisto$¢, nawet znaczna splenomegalia, .. od tagodnej niedokrwistosci po ciegkie przypadki z
przewlekfa zéttaczka i kamica z6iciowa oraz opéznienie wzrastania (a czasami rozwoju opdznieniem wzrostu i rozwoju
psychoruchowego i niepetnoprawnoséé intelektualna) = B-TALASEMIA MAIJOR jest najcigzszq postacia
tacje czterech loci o globiny (--/--) powoduja brak ekspresji biatka sposrod wszystkich typow B-talasemii
zastapieniem a-globiny taficuchami y powoduje powstanie HEMOGLOBINY BART'a = objawy kliniczne u pacjentzovgz tym typem tjlaserwi
5 L pojawiaja si¢ zazwyczaj 3-6 m-cy po urodzeniu
glzjr’:\g! gior.\(\)ewglgvduonv(;\oﬁ\cmego obrzeku ptodu i zgonu wewnatrzmacicznego do zgonu w (W przeciWIERStMle do/6-talasemil).ilSalprzyczyna
P i Y zaburzer rozwoju
coraz czestsze proby leczenia najpierw transfuzjami doptodowymi, a po narodzinach Konieczne sa regularne transfuzje i terapia chelatujaca
tdez'\’:cli(a r:ggl‘smyml transfuzjami i przeszczepieniem komorek macierzystych szpiku i/lub ktéra chronliorganizm przed przefadowaniem Zelazem
Pia g a spowodowanym czestymi transfuzjami

NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: TALASEMIE Niedokrwistosc syderopeniczna czy cecha talasemii?

,GEOGRAFIA” TALASEMII

Frédeéric B, Piet The Present and Future Global Burden ofthe Inhered Disordersof Hemoglbin .
HematologylOncology Clinics, 2016; 30(2):327-341: DOI: htps:/doi.org/10.1016/hoc. 2015.11.004 + niedokrwistos¢ mikrocytarna z 1TRBC * elektroforeza Hb
retykulocytoza . 1>2rz
+ nawet rozmaz z poikilo- i anizocytoza lub « droga i malo swoista
-patologicznymi” krwinkami

+ ocena gospodarki FE
Cechy wyrozniajace ceche TH + uwaga na st. ferrytyny u malych dzieci —
niemiarodajne!

warto opiera¢ sig na TIBC
zawsze przed podjgciem leczenia FE(1)

. §¢" anemii
+ obciazenie rodzinne — podobne do dzieciece]
morfologie jednego rodzica
+ wyjatkowo obu lub dziecko rodzica z TH objawowa
w Polsce (malzeristwa mieszane) « badania molekularne (IHIT W-wa)

a-Thalassemia

Y ohalassemia
Y, o -thalassemia

B-Thalassemia

a zawsze warto oznaczyé tzw. INDEX MENTZER’a:

[MCV (fL) : RBC (M/uL)]
Warto$¢ > 13 Swiadczy raczej o sideropenii, a <13 — o nosicielstwie TH

NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: JAKOSCIOWE Hb-PATIE

= AR NIEDOKRWISTOSC SIERPOWATOKRWINKOWA (SCA)

~* spowodowana mutacja punktowa w genie tancucha'B globiny _
=* Hemoglobina S ma nizsze powinowactwo do tlenu.niz HbA,

przy matych stezeniach tlenu polimeryzuje

erytrocyty (DREPANOCYTY) przyjmuia sierpowaty ksztatt ‘

= nastepstwem jest ich sktonnos¢ do rozpadu, ale i agregacji

NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: JAKOSCIOWE Hb-PATIE

= RZADKIE WARIANTY HEMOGLOBIN
opisano ponad 1000 réznych wariantéw hemoglobin

powstajq najczesciej na skutek réznych mutacji punktowych w genie
fancucha p-globiny

istniejg warianty hemoglobin nie wptywajace na funkcje RBC
= np.: Hb Handsworth czy Hb Oxford
= ale takze klinicznie istotne warianty hemoglobin patologicznych

Przez pierwsze 6 m-cy zycia przed objawami chroni duza zawarto$¢ HbF u niemowlat

= najbardziej rozpowszechnionych na $wiecie hemoglobiny patologiczne to: > filozofia LECZENIA! + HSCLet-ter. genowe? APIA OBJAWOWA)

= hemoglobina S (HbS)

Pdzniej dochodzi do KRYZ heémolitycznych, aplastycznych, kostnych (z martwica
awaskularng i zlamaniami patologicznymi), bélowych (zatorowos¢ z venookluzjq i
martwica tkanek), splenomegalii (powiktania) z hipersplenizmem, VRE z
nadcisnieniem ptucnym, ostrymi epizodami ptucnymi, zab. odpornosci i
nadwrazliwosci na S. pneumoniae i SS, zab. wzrastania i rozwoju z endokrynopatia,
niewydolnoscig wielonarzadowq (watroba, serce, nerki, rozlegta martwica skory,
waskulopatia oczna, osrodkowa neuropatia pozatorowa, hypertermia itp.)

=* hemoglobina C (HbC)
= HbE (wspotistniejaca z ThB i obecnie zaliczana do tej grupy)

ale istnieje takze wiele innych (jak np. bardziej znane: Hb KélIn, Hb Helsinki, Hb
Kansas)




NIEDOKRWISTOSCI HEMO|

ZNE: JAKOSCIOWE Hb-PATIE

,,GEOGRAFIA” JAKOSCIOWYCH HEMOGLOBINOPATII

Frédéric B. Piet The Pre:
cl

and Fuiure Global Burden of the Inherited Disorders of Hemoglobin
1 7.341; DO 1016/;hoc.2015.11.004

NIEDOKRWISTOSCI HEMOL.

ZNE: ENZYMOPATIE

Symptomatologia tych defektéw jest bardzo réznorodna, od bardzo cigezkiego
fenotypu do stosunkowo tagodnego przebiegu, a objawy moga pojawiaé sie w
kazdym wieku

~* objawy pozahematologiczne obejmuja najczesciej zaburzenia nerwowo-
miesniowe, miopatie i niepetnosprawnos¢ intelektualng

Sa_skutkiem genetycznie uwarunkowanych btedéw metabolizmu RBC
(i/lub ogdlnoustrojowego)

Hemoglobin § \' M S =+ glikolizy (szlak Embdena-Meyerhofa-Parnasa)
Bl <o V‘ = 3 ? = niedobdr kinazy pirogrénianowej (PKD)
I >10% > = izomerazy glukozofosforanowej i heksokinazy
Hemoglobin C ' A 1 = metabolizmu nukleotydow

— ' = niedobér 5-nukleotydazy pirymidynowej
Hemoglobin E

NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: ENZYMOPATIE

NIEDOBOR G-6-PD (mikro[sfero]cytarna CHA z ciatkami wtretowymi)

czestos¢ wystepowania waha sie znacznie w réznych, populacjach, ale czesto
wystepuje w krajach malarycznych, a w rasie kaukaskiej nie przekracza 1%

prawidiowe stezenie NADPH chroni RBC przed stresem oksydacyjnym => zapewnia
prawidfowe stezenie zredukowanego glutationu (GSH)

zminiejszenie aktywnosci GSH prowadzi do denaturacji hemoglobiny (=> ciatka Heinza i
inne wtrety w blonie komérkowej RBC) i rozpadu krwinki w specyficznym érodowisku

wyrdznia sie 5. klas niedoboru enzymu, przy czym klasy I-1II sa objawowe

tylko w KLASIE I. (<1% akt. enzymu) obserwuje sie statg, utrwalong hemolize
i ciezki przebieg (NOWORODKI!)

KLASA II. (1-10% akt. enzymu) charakteryzuje si¢ napadowymi

przetomami hemolitycznymi (fawizm, zakazenia, leki => 1-3 dni po fakcie)
oraz problemami okresu noworodkowego (niedokrwisto$¢ z hiperbilirubinemia)

KLASA III. ma jeszcze tagodniejszy przebieg

=+ szlak pentozofosforanowego (fosfoglukonianowego)
= niedobér G-6-PD

NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: MEMBRANOPATIE

=" Uwarunkowane genetycznie defekty btony komérkowej erytrocytow

powstajace wskutek niedoboréw lub dysfunkcji biatek cytoskeletonu
lub dysproporcji w sktadzie lipidowym btony komérkowej

=* Najczestsza i najlepiej opisana membranopatia w_populacji Polskiej jest
SFEROCYTOZA WRODZONA (HS)

bardzo ztozony patomechanizm zwigzanym z wspétoddziatywaniem réznych biatek
cytoskeletonu erytrocytow

zmienny przebieg kliniczny z réznym wiekiem ujawnienia
jego cnezkosc zalezy od okreslonego defektu molekularnego, ktéry koreluje z wynikiem
opornosci osmotycznej RBC i liczba sferocytow
w okresie noworodkowym i wczesno nlemowlqcym naktadanie sig fizjologicznej
niedojrzatosci enzymow wewnatrzkrwinkowych, zakazen i szczepien powoduje znaczaco
ciezszy przebieg z koniecznoscia licznych przetoczern KKCz
pozniej objawy choroby najczesciej sie stabilizuja (p i)
= ,stacjonarnie” nieprawidlowe stezenie Hb, bilirubiny i zawsze wystepujaca, a roznie
nasilona retykulc TMCHC (!), ¥ do V4L EMA i 00-RBC
na przebieg HS moga naktadac sie objawy wspdfistniejacych defektéw krwinkowych
(talasemie i enzymopatie, ale nie anemia sierpowatokwinkowa)

NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: SFEROCYTOZA WRODZONA

NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: SFEROCYTOZA WRODZONA

- Nosiciele autosomalnej recesywnej postaci HS (tzw. zdrowe heterozygoty) = AD Umiarkowanie ciezka (10%) i AR ciezka HS (3-4%)

= maja prawidtowa morfologie, ale obserwuje sie'u nich.wyzszy odsetek =* charakteryzuje sie

retykulocytow

W AD tagodnej HS (15-25% chorych)

obserwuje sie niewielkq retykulocytoze, graniczna splenomegalie (USG!),
wyzsze stezenie nEPO

rozpoznanie mozliwe jest najczesciej tylko z powodu i podczas wystepujacych
kryz okotoinfekcyjnych (para-grypa, PVB19), ciazy lub podczas wysitku z
odwodnieniem (wyjatkowo - przewlekfa niedokrwistosc)

W fazie stabilnej AD umiarkowanej HS (60-75%)

stezenie Hb utrzymuje sie w granicach 8-11 g/dl, a retykulocytoza 28% i st.
bilirubiny 22 mg/dl, MCV n/{, TRDW, T-M1TMCHC/MCH
w rozmazie wystepujg pojedyncze sferocyty, cho¢ OO/EMA jest zmnie

rzadko zachodzi konieczno$¢ transfuzji, a chorzy nie wymagajq splenektomii

= stezeniem Hb 6-8 g/dI => w cigzkiej: <6

=+ stezeniem bilirubiny 2-3 mg/dl => w ciezkiej: =3

=~ retykulocytoza: =10%

= wyraznie zmniejszona OO i-nieprawidtowym wynikiem testu EMA

=" obecnoscig licznych sferocytéw w rozmazie

(w bardzo ciezkiej ~mikrosferocyty z poikilocytozq).

objawy moga wystapic¢

u ptodu (nieimmunologiczny obrzek)
w okresie okotoporodowym (ciezka zéttaczka z kernicterus)

do 2 rz. obserwuje sie czeste kryzy hemolityczne (ZAKAZENIA,
SZCZEPIENIA), zbttaczke, splenomegalie, zaburzenia rozwoju (hipoksja OUN)




NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE: SFEROCYTOZA WRODZONA

= Zapobieganie i leczenie:
zapobieganie kryzom hemolitycznym (infekcje, sczepienia do 1 r.z [p-
wskazanie wzgledne!], unikanie lekéw p-wskazanych.w G6PD do 6 m-ca Zycia)
przetaczanie UN(!)KKCz (w razie zagrozenia zycia lub jako ,suplementacja
po opanowaniu procesu sprawczego) => ale (!) wtérna hemochromatoza
Leczenie WSPOMAGAJACE krwiotworzenie w kryzach (wszystkie 3 rodzaje)
= kwasem foliowy (lub wyjatkowo - folinowym), witaminami grupy B (B6 i
B12) oraz miedzig i kobaltenm

terapia CHELATUJACA (ale moze pojawic sie takze sideropenia!)
zapobieganie kamicy pecherzyka zétciowego < cholecystektomie
SPLENEKTOMIA (czésciowa lub catkowita) o ograniczonych wskazaniach i

licznych powaznych powiktaniach bliskich (OPSI) i odlegtych (VRE i

i ptucne); przeciwskazana <10 rz (bezwzglednie <5)

w okresie niemowlecym (wielokrotnych, nawracajacych kryz hemolitycznych)
podaje sie czasami rHUEPO w duzych dawkach

= 500 jm/kg m.c. 3 x w tyg. lub 1000 jm/kg 2 x w tyg. (wskazanie poza ChPL)

IMMUNOLOGICZNE NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE (AIHA)

=~ DIAGNOSTYKA SPECYFICZNA DLA AIHA:

= WAIHA: dodatni wynik bezposredniego testu antyglobulinowego
(BTA) wykrywajacy IgG i C3b optaszczajace RBC
= wykrywanie autoprzeciwciat w specjalistycznych badaniach ex vivo w
temperaturze pokojowej

=+ problem diagnostyczny stanowig IHA z ujemnym BTA (IHiT)
=t CAIHA i z przeciwcialami mieszanymi: rzadko dodatni BTA, a
jezeli juz to wykrywarsie sktadowe dopetniacza na RBC

badania diagnostyczne w kierunku AIHA typu zimnego wykonywane sg
najczesciej w Regionalnych Centrach Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa przy
zastosowaniu procedur opracowanych w IHiT lub tylko w IHIT

Wystepuja takze alloimunizacyjna AIHA (ciaze, przetoczenia, ,braterstwo krwi”),
a unikalnie - takze samoistnie AIHA poprzetoczeniowe (SELEKCIJA DAWCOW)

IMMUNOLOGICZNE NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE (AIHA)

=" Spowodowane niszczeniem RBC zaleznym od przeciwciat (IgG vs. IgM) i/lub
sktadnikéw C3 (opsoniny) i kompleksu MAC dopetniacza

w klasycznej WAIHA dochodzi do hemolizy pozanaczyniowej

dominuje przewlekta niedokrwisto$¢ hemolityczna z kryzami hemolitycznymi
wywotywanymi zakazeniami lub zaostrzeniem proceséw zapalnych

w CAIHA - dominuje hemoliza wewnatrznaczyniowa (powiktania narzadowe!)

rzadko przewlekta (postaci wtérne), najczesciej napadowa NH

napadowa zimna hemoglobinuria (NZH) pierwotna i rzadziej wtérna

choroba zimnych aglutynin (ChZA) (watrobowa h. zewnatrznaczyniowa)
z MIESZANYMI PRZECIWCIALAMI obu typéw (hemoliza mieszana)

Z DWUFAZOWYMI HEMOLIZYNAMI najczesciej o hemolizie wew-naczyniwoej
(opsonizacja Ig+C3b w matej temp. => liza wywotana kaskadq MAC [C5-C9] w
temp. pokojowej)

IMMUNOLOGICZNE NIEDOKRWISTOSCI HEMOLITYCZNE (AIHA)
=+ Leczenie AIHA z przeciwciatami typu cieptego i postaci mieszanych, z
przeciwciatami typu cieptego i zimnego lub dwufazowymi

w zaleznosci od ciezkosci i gwattownosci przebiegu polega na:

=" stosowaniu IMMUNOSUPRESJI

od GKS do terapii wielolekowej, w tym agresywnej z rytuksymabem
=* w chorobie zimnych aglutynin GKS NIE s3a skuteczne (!)

+HAMOWANIU” FAGOCYTOZY erytrocytéw (splenektomia, MoAb
przeciwko receptorowi Fc na-makrofagach, sterydy, IVIG)

eksperymentalniestosuje sie terapie hamujace fagocytoze, produkcje przeciwciat,
powstawanie MAC (anty-C5 i anty-C3) oraz inne

dodatkowo w postaci mieszanej konieczne jest zapewnienie REZYMU
CIEPLNEGO z ogrzewaniem ptyn , @ w przetfomach - podawanie FA i B12
celem profilaktyki kryz aplastycznych i megaloblastycznych

czasami konieczne jest stosowanie terapii chelatuj h




