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PRZYPOMNIENIE

* Po urodzeniu szpik jest podstawowym narzagdem wytwarzajgcym krew.

« Aktywny czerwony szpik wypetnia kosci dtugie do 5 r.z., potem
zastepowany jest szpikiem ttuszczowym.

* Ok 19 r.z. czynny szpik znajduje sie w kregach, zebrach, mostku, kosciach
czaszki, miednicy, przynasadach blizszych kosci ramiennych i udowych.

« U dorostych mozliwo$¢ przeistoczenia sie szpiku ttuszczowego w aktywny,
czerwony (okresy duzego zapotrzebowania na krew).

* U niemowlat i dzieci brak ,rezerwy przestrzeni”, uruchamianie ognisk
hematopoezy pozaszpikowej (watroba, $ledziona) w przypadku
zwigkszonego zapotrzebowania na krew.

PRZYPOMNIENIE

* Objetos¢ krwi krazacej u donoszonego noworodka ok 85ml/kg mc.
* 2 m.z. llos¢ krwi krazacej wynosi 73-77 ml/kg mc ( jak u dorostych).
« Erytrocyty zawierajace HgbF zyjg 45-80 dni, bez HgbF ok 120 dni.

* Erytrocyty wczesniakéw zyjg ok 10-20 dni.

« Stezenie Hgb u wczesniakéw po urodzeniu 14-18 g/dl.

« Stezenie Hgb u noworodka donoszonego 14-22 g/dl.

« Dolna granica normy stezenia Hgb u donoszonego noworodka 13 g/dl.

ODREBNOSC HEMATOPOEZY U
WCZESNIAKOW

* Wystepowanie tzw. niedokrwistosci fizjologicznej.

* Poczatek 5-7 dzien zycia, trwa do 5-8 tygodnia zycia.
* Najwieksze nasilenie 7 tydzien zycia.

Przyczyny

* Niedobdr erytropoetyny

« Skrocenie czasu przezycia krwinek czerwonych

* Szybki przyrost masy ciata

* Niedobdr witaminy E

FIZJOLOGICZNA NIEDOKRWISTOSC PIERWSZEGO
KWARTALU ZYCIA U DONOSZONYCH

* Od 2 tygodnia zycia systematyczny spadek stezenia hemoglobiny.

* Najnizsze wartosci 2-3 miesigc zycia (9,4 g/dl u donoszonych, 8 g/dl u
weczesniakow)

Przyczyny

* Niedobor erytropoetyny

« Skrécenie czasu przezycia erytrocytow
* Wzmozona hemoliza

0Od 3 m.z. wzrost wytwarzania krwinek czerwonych bez zwiekszenia
stezenia hemoglobiny- wyczerpanie rezerw zelaza (5-6 m.z- 2 r.z)

NIEDOKRWISTOSC

« Stan chorobowy, ktéry cechuje zmniejszenie stezenia hemoglobiny
lub/i krwinek czerwonych w poréwnaniu z normami przyjetymi dla
okreslonego wieku rozwojowego.

 Zaburzenia ogdlnoustrojowe zwigzane z niedokrwistoscig polegajg na
uposledzeniu zdolnosci przenoszenia tlenu przez krwinki czerwone i
zmniejszeniu ilosci tlenu w tkankach.

* Najczestsze schorzenie krwi i uktadu krwiotwdérczego u dzieci

* Objawy zaleza od stopnia niedokrwistosci, szybkosci jej narastania,
chordb towarzyszgcych oraz mozliwosci adaptacyjnych ustroju.
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NIEDOKRWISTOSC OBJAWY

« Blados$¢ skory

* Uposledzone taknienie, przyjmowanie duzej ilosci ptynéw
* Tachykardia

* tatwe maczenie sig, bole i zawroty glowy

* Uczucie sennosci

* Uposledzona koncentracja

NIEDOKRWISTOSC PODZIAL

1. Niedokrwistosci spowodowane utratg krwi:
* Ostra utrata krwi
* Przewlekfa utrata krwi

2. Niedokrwistosci
hemoglobiny

« Zaburzenia czynnosci szpiku zwigzane z niedoborem czynnikdw niezbednych do
prawidtowej erytropoezy:

- Stany niedoboru zelaza

- Niedobdr kwasu foliowego, witaminy B12

- Niedobor witamin B2, B6, PP, C, E

- Niedobdr pierwiastkéw sladowych (Cu, Mg, Kobalt)
- Niedobér biatek i aminokwaséw

zaburzeniami wyt ia erytrocytow i

NIEDOKRWISTOSCI PODZIAL

* Niedokrwistosci hipo i aplastyczne wrodzone i nabyte

- Wrodzona niedokrwisto$¢ hipoplastyczna Blackfana i Diamonda

- Niedokrwistosci aplastyczne wrodzone

- Niedokrwistosci aplastyczne nabyte:

* Uwarunkowane dziataniem czynnikéw fizycznych i chemicznych

* Spowodowane wyparciem prawidtowej erytropoezy

« Niedokrwistos¢ hipo i aplastyczna wywotana czynnikami zakaznymi

* Niedokrwistos¢ hipo i aplastyczna uwarunkowana zaburzeniami
endokrynologicznymi

« Zespoty mielodysplastyczne
« Stany niewydolnosci szpiku zwigzane z hipersplenizmem

NIEDOKRWISTOSCI PODZIAL

3. Ni istosci zwigzane ze zwi padem krwinek czerwonych (hemolityczne)
+ Zespoly hemolityczne wrodzone

- niedokrwistosci dyserytropoetyczne
- Enzymopatie

- Talasemia

- Nieprawidfowe hemoglobiny

+ Zespoly hemolityczne nabyte

- na podiozu odpornosciowym

- Wywotane czynnikami zakaznymi, pasozytniczymi, fizycznymi i chemicznymi

- Hemoglobinemia i hemoglobinuria

- Niedokrwistosci
chorobach rozrostowyc

, wiérne w jiewydolnosci nerek,

ROZPOZNANIE

1.Podstawa jest dobrze zebrany wywiad (kwalifikacja do jednej z trzech grup).

2. Przy podejrzeniu niedokrwisto$ci spowodowanych zaburzeniem wytwarzania
pytamy o :

« Zywienie dziecka

* Przyrost masy ciata i wzrostu

* Tempo rozwoju psychoruchowego

* Przebyte choroby (zaburzenia wchtaniania, choroby pasozytnicze)

* Wywiad okotoporodowy

* Przebyte lub wspdtistniejace choroby

* Zazywane leki

* Kontakt z czynnikami fizycznymi (promieniowanie) i chemicznymi(farby, lakiery)

ROZPOZNANIE

3. Badania dodatkowe podstawowe
+ Morfologia krwi obwodowej z rozmazem

+ Liczba retikulocytéw (duza liczba- hemoliza, mata liczba- zaburzenia wytwarzania)
. Badania dodatkowe uzupefniajace

« Stezenie zelaza w surowicy (norma 80-120 ug/dl)

+ Catkowitazdolno¢ wiazania zelaza TIBC (norma 240-400 ug/d)

+ Ferrytyna we krwi (norma 6m.2-15 lat 7-140 ng/mi)

+ Bilirubina cafkowita (norma 0,3-1,0 mg/dl) i jej frakcje

+ Odezyn Coombsa (bezposredni i posredni)

+ Enzymy krwinek czerwonych

+ Stezenie witaminy B12 (norma 125-1100 pmol/mi)

+ Stezenie kwasu foliowego (norma 38 nmol/|)

* Mielogram (w ytropoezy lub niedokrwistosci hemolitycznej)

IS
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NIEDOKRWISTOSC Z NIEDOBORU ZELAZA

* Najczesciej spotykana w grupie zaburzen wytwarzania krwinek
czerwonych.

* Moze wystapi¢ w kazdym wieku ,ale gtéwnie obserwowana jest w
okresach intensywnego wzrostu czyli w dwdch pierwszych latach zycia
i okresie pokwitania.

* Niewielki niedobdr zelaza zwykle bezobjawowy.

* Przy wiekszym niedoborze zelaza obserwujemy: ostabienie, apatie,
sennos$¢, rozdraznienie, opdznienie rozwoju psychoruchowego, bdle
gtowy.

NIEDOKRWISTOSC Z NIEDOBORU ZELAZA

Objawy:

« Blados¢ skory i bton $luzowych jamy ustnej i spojéwek
* Szmer skurczowy nad sercem

* Zmiany troficzne nabtonkéw

* Kruchos¢ i tamliwos¢ paznokci

* Nadzerki w kacikach ust

* Przerzedzenie i tamliwos¢ wiosow

* Szorstka skéra

« Zahamowanie przyrostu masy ciata i wzrostu

* Wieksza sktonno$¢ do nawracajacych zakazen

NIEDOKRWISTOSC Z NIEDOBORU ZELAZA

Do i i jest

* Stezenia hemoglobiny ponizej 9 g/d|

* Hematokrytu ponizej 0,30/1

* Wskaznika barwnego ponizej 0,9

* Stezenia zelaza w surowicy ponizej 17 umol/I
« Stezenia ferrytyny ponizej 12 ng/ml

« Sredniego stezenia hemoglobiny w krwince MCHC
« Sredniej objetosci krwinki czerwonej MCV
Oraz zwigkszenie:

 Catkowitej zdolnosci wigzania zelaza TIBC

* Wchtaniania z przewodu pokarmowego

NIEDOKRWISTOSC Z NIEDOBORU ZELAZA

Leczenie

* Podawanie preparatéw zelaza doustnie, domigsniowo, dozylnie

* 4-6 mg/kg mc/24 godziny w 3 dawkach podzielonych

* Dawka dobowa dla niemowlat 50 mg, dzieci starsze 200 mg

* Kuracja wspomagana podaza witaminy C oraz B6 i dietq

« Ograniczenie spozycia maki, kasz, mleka (upos$ledzenie wchtaniania zelaza)
* Wzrost retikulocytozy miedzy 1 a 2 tygodniem leczenia do 20%0

* Wzrost stezenia Hgb 0 1,0-2,0 g/dl w ciggu 10 dni

* Brak wzrostu stezenia Hgb po 2-3 tygodniach leczenia- sprawdz
poprawnos¢ rozpoznania

* Kontynuacja podazy zelaza 6-8 tygodni a u wczesniakéw do 3 miesiecy

NIEDOKRWISTOSC Z NIEDOBORU ZELAZA

Zaopatrywanie ptodu w zelazo odbywa sie gtownie w 11l trymestrze cigzy.

Bezwzgledne wskazania do profilaktyki niedokrwistosci za pomoca zelaza:
« Dzieci przedwczes$nie urodzone

« Dzieci z cigz mnogich

« Dzieci ze zmniejszonym stezeniem Hgb w okresie noworodkowym

« Dzieci narazone na straty krwi w okresie ptodowym

« Dzieci matek z niedokrwisto$cig w cigzy

Zelazo w dawce 1-2 mg/kg mc/dobe od 3 miesigca zycia do koAca 1r.z.

NIEDOKRWISTOSC Z NIEDOBORU ZELAZA

Wzgledne wskazania do profilaktycznego podawania zelaza:

* Dzieci z nawracajgcymi zakazeniami uktadu pokarmowego i
oddechowego

* Dzieci w okresie szybkiego wzrostu (dziewczeta w okresie pokwitania)
* Dzieci z uposledzonym taknieniem
« Dzieci ze sktonnoscia do krwawien
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NIEDOKRWISTOSCI MEGALOBLASTYCZNE

Spowodowane niedoborem witaminy B12 lub kwasu foliowego.
Objawy:
+ Bladozéfte zabarwienie skéry

+ Uposledzone faknienie

Apatia, drazliwos¢
+ Powigkszenie watroby lub éledziony
+ Brak przyrostu masy ciata

« Zahamowanie dojrzewania
Obrzeki

Cechy skazy krwotocznej

« Zaburzenia troficzne jezyka

+ Objawy neurologiczne

NIEDOKRWISTOSCI MEGALOBLASTYCZNE

Przyczyny:
* Nieprawidtowa dieta

* Zaburzenia wchtaniania jelitoweio (celiakia, przewlekte stany zapalne w
przewodzie pokarmowym, niedobdr enzymow trawiennych, uszkodzenia btony
sluzowej przewodu pokarmowego w przebiegu niedozywienia, mukowiscydoza,
choroba Crohna, wrodzone lub nabyte nieprawidtowosci w przewodzie
pokarmowym, radioterapia

* Niepozadane dziafanie lekow (leki przeciwdrgawkowe, cytostatyki,
przeciwbakteryjne, przeciwgruzlicze) gtownie niedobor kwasu foliowego

* W przebiegu niedokrwistosci hemolitycznych

* Wzmozona utrata kwasu foliowego( dializoterapia, choroby watroby, WZW,
choroby serca, uposledzenie reabsorpcji cewkowej

* Wrodzone zaburzenia metabolizmu kwasu foliowego

NIEDOKRWISTOSCI MEGALOBLASTYCZNE

« Zaburzenia wchtaniania witaminy B12

- Wrodzony izolowany brak IF (dziecieca posta¢ choroby Addisona i
Biermera, dziedziczenie AR)

- prawidtowa czynno$¢ wydzielnicza zotadka, brak przeciwciat przeciw IF
- Brak IF ( mtodziericza posta¢ choroby Addisona i Biermera)

- zanik btony $luzowej zotadka, achlorhydia, zaburzenia endokrynologiczne,
przeciwciata przeciw IF

- Rodzinne selektywne zaburzenia wchtfaniania witaminy B12 (choroba
Imerslund, Naimana i Grasbecka)

- prawidfowy IF i btona $luzowa przewodu pokarmowego, biatkomocz, AR
* Niedobory tkankowe Witaminy B12 (wrodzony brak transkobalaminy 1)

NIEDOKRWISTOSCI MEGALOBLASTYCZNE

Rozpoznanie

W badaniach laboratoryjnych:

* Makrocytoza (wysokie MCV i MCH)

* Rdznego stopnia niedokrwisto$¢

* Zmniejszenie liczby retikulocytow

« Zmniejszenie liczby leukocytéw, granulocytow i ptytek krwi (cigzkie niedobory)
Zmniejszenie stezenia witaminy B12 i kwasu foliowego

Odczyn megaloblastyczny w szpiku

Zwigkszenie wydalania FIGLU w moczu ( niedobdr kwasu foliowego)

| I w moczu ( zwigkszone w niedoborze

Oznaczenie zawartosci kwasu met
witaminy B12)
Test Schillinga, okreslajacy wchtanianie jelitowe Witaminy B12

NIEDOKRWISTOSCI MEGALOBLASTYCZNE

Leczenie:

* Wprowadzenie odpowiedniej diety

* Suplementacja witaminy B12 i kwasu foliowego

Niedobér witaminy B12

* 100-250 ug 2x w tygodniu przez 2-4 tygodnie pozajelitowo
Niedobér kwasu foliowego

* 30 mg/dobe w pierwszych dniach, nastepnie 5-15 mg/dobe kilka tygodni
doustnie

Profilaktyka niedoboru kwasu foliowego
* Wczesniaki i dzieci z przewlektg niedokrwistoscig hemolityczng

NIEDOKRWISTOSCI Z NIEDOBORU WITAMIN
B6,B2IE

Niedobér witaminy B6
Witamina B6 bierze udziat w:
* inkorporowaniu hemoglobiny do krwinek czerwonych

« dziata jako koenzym w przebiegu dekarboksylacji i transaminacji
aminokwasow oraz syntezie prekursora porfiryny

Czysty niedobdr witaminy B6 jest bardzo rzadki.

Niedobdr u pacjentéw otrzymujacych leki przeciwgruzlicze.
Niedokrwisto$¢ mikrocytarna.

Leczenie pirydoksyng.




2014-09-21

NIEDOKRWISTOSCI Z NIEDOBORU WITAMIN
B6,B2IE
Niedobér witaminy B2 powoduje:

* Uposledzenie aktywnosci reduktazy glutationu- wakuolizacja i aplazja
prekursoréw krwinek czerwonych

Witamina E:
Niedobér witaminy E bardzo rzadki !!!

Witamina E petni role oksydanta, chroni btone komérkowg erytrocytéw
przed utlenieniem.

Wchtania sie z ttuszczami.

Moze prowadzi¢ do niedokrwistosci hemolitycznej (wczesniaki, niska masa
urodzeniowa, 4-6 tydzien zycia)

Niedobér witaminy E moze wynika¢ z uposledzonego wchtaniania w
pierwszych tygodniach zycia, niskiej podazy NNKT

NIEDOKRWISTOSCI Z NIEDOBORU WITAMIN
B6,B2IE

Objawy kliniczne:

« Z6ftaczka

* Obrzeki

Objawy hematologiczne:

« Zwiekszenie liczby ptytek

* Makrocytoza, akantocytoza, pyknocytoza
Leczenie

Podaz Vit E 20 mg

Profilaktyka

Podaz Vit E wczes$niakom w pierwszych tygodniach zycia (nie razem z
zelazem)

NIEDOKRWISTOSC HIPOPLASTYCZNA

Niedokrwisto$¢ Blackfana-Diamonda
* Wybidrcze uszkodzenie jednej linii komorkowej.

* Niedokrwisto$¢ jako objaw pierwszoplanowy ujawnia sie w wieku
niemowlecym lub noworodkowym.

* Niedokrwisto$¢ normochromiczna lub makrocytarna, retikulopenia
* Liczba ptytek krwi i leukocytéw w normie.

* Szpik normocelularny, z wybiérczym brakiem prekursoréow krwinek
czerwonych.

* Dziedziczenie AD

* W ponad 50% przypadkéw mutacja w locus genu kodujgcego biatko
rybosomalne S19 na chromosomie 19

NIEDOKRWISTOSC HIPOPLASTYCZNA

* Czeste wspotwystepowanie anomalii somatycznych:

- Szerokie rozstawienie gatek ocznych, zez, retinopatia, wytrzeszcz gatek
ocznych

- Rozszczep wargi i podniebienia

- Niski wzrost, achondroplazja, wady zeber i kciuka
- Wady serca

- Wady ukfadu moczowego

* Predyspozycja do nowotworéw ( biataczki, MDS, choroba Hodgkina,
hepatoma)

NIEDOKRWISTOSC HIPOPLASTYCZNA

Leczenie
« Glikokortykosteroidy (sterydowrazliwo$¢ i sterydoopornosc)

- Poczatkowo prednizon 2mg/kg/dobe 4 tygodnie, ocena odpowiedzi,
gdy pozytywna redukcja dawki do minimalnie mozliwej, brak reakcji
patrz kolejne punkty

« Transfuzje KKCz, koniecznos¢ terapii chelatujacej
* Transplantacja szpiku kostnego

NIEDOKRWISTOSCI APLASTYCZNE

* Choroba jest spowodowana uszkodzeniem pluripotencjalnej komdrki
macierzystej szpiku a takze komdrek podscieliska lub
mikrosrodowiska.

* Dochodzi do pancytopenii we krwi obwodowej i zaniku elementéw
morfotycznych w szpiku.

* Wrodzone-ujawniajgce sie w réznym czasie po urodzeniu.
* Nabyte- gtéwnie u dzieci powyzej 6 lat
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NIEDOKRWISTOSC APLASTYCZNA WRODZONA

Niedokrwistos¢ aplastyczna typu Fanconiego

* Najczestszy wrodzony zespot niewydolnosci szpiku.
* Rozpoznawana najczesciej miedzy 6-8 rokiem zycia.
« Czesciej choruja chfopcey niz dziewczynki, 1,3:1.

« Dziedziczenie AR z genem o niepetnej penetracji.

* Petne objawy kliniczne wystepujg u homozygot.

« Czeste wady rozwojowe mogace naprowadzi¢ na wczesniejsze rozpoznanie
(niski wzrost, zmiany skérne- plamy i przebarwienia, catkowity lub
czesciowy brak kosci promieniowej, krétkie palce, hipoplazja kciuka,
niedorozwdj narzadéw piciowych, niedorozwdj umystowy, wady wzroku,
stuchu, nerek)

NIEDOKRWISTOSC APLASTYCZNA WRODZONA

* Niedokrwisto$¢ aplastyczna towarzyszy chorobie u ponad 90%
chorych.

« Czesto poprzedzona jest leukopenia i matoptytkowoscia.
* Aplazja z biegiem czasu nasila sie.

« Zaburzenia chromosomowe (aberracje w postaci peknig¢, ztaman,
rearanzacji nasilajgce sie pod wptywem czynnikéw klastogennych-
mitomycyna C)

NIEDOKRWISTOSC APLASTYCZNA WRODZONA

Rozpoznanie

* Morfologia z rozmazem (makrocyty, poikilocytoza, anizocytoza).
* Zwigkszone stezenie EPO.

* Prawidtowy poziom witaminy B12 i kwasu foliowego.
* Zmniejszenie poziomu hormonu wzrostu.

« Badanie cytogenetyczne ( 5 mutacji FA od A do G)
Leczenie

« Jedyne skuteczne- przeszczep szpiku

* Sterydoterapia, surowica antytymocytarna

Duza wrazliwo$¢ na Cyklofosfamid i napromienianie
Duza sktonnos¢ do rozwoju choréb nowotworowych.

NIEDOKRWISTOSCI APLASTYCZNE

Przyczyny nabytej aplazji:

* Ponad 70% idiopatyczna

* Postaci wtdrne (w wywiadzie nalezy zwrdci¢ uwage na):
- leczenie cytostatykami

- Antybiotykami

- Lekami przeciwpadaczkowymi

- Kontakt ze $rodkami chemicznymi, insektycydami, toksynami (benzen,
toluen)

- Kontakt z promieniowaniem jonizujgcym
- Przebycie zakazen WZW A, WZW B, WZW C, HIV, EBV, grypa,swinka

NIEDOKRWISTOSCI APLASTYCZNE

Objawy kliniczne nabytej anemii aplastycznej:

« S uzaleznione od nasilenia pancytopenii w szpiku

« Niedokrwisto$¢ normocytarna (blado$¢ skéry, ostabienie, utrata
apetytu)

* Matoptytkowos$¢ (wybroczyny, wylewy podskérne, krwawienia z nosa i
przewodu pokarmowego)

« Leukopenia (zmiany zapalne, wigksza podatnos¢ na zakazenia)

 Nie stwierdza sie powigkszenia watroby, Sledziony i weztéw
chtonnych!!

NIEDOKRWISTOSCI APLASTYCZNE

Rozpoznanie

* Morfologia krwi z rozmazem

* Zmniejszenie odsetka retikulocytow

« Zwiekszenie stezenia HgbF

« Stezenie zelaza i TIBC podwyzszone

* Prawidtowy poziom Vit B12 i kwasu foliowego

* Kluczowe badanie biopsja szpiku/trepanobiopsja !

« wzalezno$ci od komadrkowosci szpiku, liczby retikulocytow, ptytek krwi i
granulocytow dzieli sie niedokrwisto$¢ aplastyczng na ciezka, bardzo ciezka
i umiarkowana
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NIEDOKRWISTOSCI APLASTYCZNE

Réznicowanie

* Matoptytkowos¢ immunologiczna

« Ostra biafaczka limfoblastyczna

Leczenie

« Transplantacja szpiku (postac ciezka i bardzo cigzka)

« Immunoterapia ATG — czynniki ukierunkowane przeciw komdrkom krwi i
szpiku w wtym progenitory)

* Leczenie immunosupresyjne
* Hemopoetyczne

* Androgeny

« Glikokortykosteroidy

OSTRA PRZEMIJAJACA ERYTROBLASTOPENIA

* Wystepuje w nastepstwie stanow toksycznych, alergicznych lub infekcyjnych.
* Czesciej dotyczy chtopcow, powyzej 1 roku zycia

* U 10% dzieci moze wystgpi¢ powyzej 3 roku zycia

* Poprzedzona 2 miesigce wczesniej infekcja wirusowa gdo lub przewodu pokarmowego
Objawy:

* Blados¢, tachykardia

* Wyrazne obnizenie stgzenia Hgb do ponizej 6 g/dI

* Niska retikulocytoza ponizej 1%

* Liczba leukocytéw w normie, odsetek neutrofiléw zmniejszony

Samoistne wyzdrowienie w ciggu 1-2 miesigcy

Niekiedy koniecznos¢ transfuzji KKCz




