PODSTAWOWE
OBJAWY | ICH
ROZNICOWANIE W
CHOROBACH

UKLADU
KRWIOTWORCZEGO

Lek.med Anna Szmydki-Baran




O CZYM BEDZIEMY MOWIC

® - krotko o
® - 0 wywiad
aspekcie ¢

Krwiotworzeniu
Zie i badaniu przedmiotowym w

horob ukt. krwiotworczego

® - 0 gtownych objawach chorobowych
majacych przyczyne w chorobach
hematologicznych




KRWIOTWORZENIE

czyli hematopoeza to proces wytwarzania

wysoce wyspecjalizowanych komorek
krazacych we krwi:
erytrocytow, leukocytow i ptytek

z macierzystych komorek krwiotworczych




NARZADY ZAANGAZOWANE W
PROCES KRWIOTWORZENIA:

® Szpik kostny

Ale znaczaca rola takze:
® Sledziony

® Watroby

® Weztow chtonnych

@ Skora!!




NARZADY KRWIOTWORCZE

0-2 m.z.
® ptod 2-7 m.zZ.
5-9 m.z.

@ dziecko do 5 r.z.

® dorosty

pecherzyk zottkowy
watroba, sledziona
szpik

szpik - wszystkie
kosci

mostek, zebra,
czaszka, kregostup,
miednica,

nasady kosci dtugich




MORFOLOGIA KRWI OBWODOWEJ
ZAKRES NORMY

_
b (g/d)

14-20 10-11 11,5-14 13,5 15,5
E(x10/ul)  4,5-5,8 3,4-4,5 3,8-4,5 4,0 5,0
MCV(fl) 100-120 78-90 80 80 80

L(x103/ul)  6,0-25,0 6,8-17,0  4,2-10,0 4,5-10,0 4,5-10,0

Plt(x103/ul  150-400 150-400 150-400 150-400 150-400




BADANIE PODMIOTOWE

Wiek, wywiad dot. przebiegu cigzy, wywiad rodzinny

Dieta dziecka, matki, infekcje, szczepienia, leki,
rozwoj psychoruchowy

Objawy ogolne - ostabienie, meczliwosc¢, dusznosc,
kotatanie serca, zawroty gtowy

Zmiana zachowania dziecka, apetyt, utrata masy ciata
Goraczka, infekcja

Bole (gtowy, brzucha, plecow, kosci)

Objawy na skorze

Krwawienie




BADANIE PRZEDMIOTOWE

Skora - bladosc, zazotcenie, zaczerwienienie,
sinica obwodowa, wybroczyny, wylewy
podskorne, zmiany zapalne, zmiany przydatkow

Spojowki - bladosc, zazotcenie

Sluzéwki - blados$¢, wybroczyny, nadzerki bt $luz
Wezty chtonne obwodowe - powiekszenie, pakiety
Hepatosplenomegalia

Tachykardia, szmer skurczowy, zmiany
opukowe/ostuchowe nad polami ptuc




NIEDOKRWISTOSC

Obnizenie stezenia hemoglobiny, liczby
erytrocytow i hematokrytu ponizej wartosci

prawidtowych dla wieku i ptci

Wynik morfologii krwi obwodowej dziecka mozna prawidtowo

zinterpretowac znajac jego wiek, a po 10 r.z. rowniez ptec

Parametry uktadu czerwonokrwinkowego zmieniajg sie wraz z
wiekiem dziecka, szczegolnie dynamicznie w | roku zycia




NIEDOKRWISTOSC - PRZYCZYNY | OBJAWY

. Utrata krwi
Ostra - krwotok
Przewlekta - najczesciej z ppok
Objawy : bladosc skory, ostabienie, tachykardia, dusznosc¢, cechy
wstrzasu hipowolemicznego, zmiany skory i przydatkow

Il. Zwiekszony rozpad erytrocytéw (hemoliza)

- Niedokrwistosci hemolityczne wrodzone i nabyte

Objawy : bladosc, zazotcenie skory i twardowek, ostabienie,
tachykardia, bol brzucha i plecow, goraczka, infekcja, ciemne
zabarwienie moczu

[ll.  Zaburzenia wytwarzania hemoglobiny i erytrocytéw

Niedobor czynnikow niezbednych do prawidtowej erytropoezy
Stany hipoplazji i aplazji szpiku

Objawy : bladosc, ostabienie, tachykardia, zmiany skory i
przydatkow, zaburzenia wzrastania i neurorozwojowe




NIEDOKRWISTOSC - PRZYCZYNY cd

Il.  Zwiekszony rozpad erytrocytow

1. Defekty wewnatrzkrwinkowe

. Defekt btony E ( , owalocytoza)
. Enzymopatie (niedobor G-6-PD, fawizm)
. Hemoglobinopatie (talasemie)

2. Defekty zewnatrzkrwinkowe

. (np.konflikt matczyno-
-ptodowy, niedokrwistos¢ autoimmunohemolityczna)
niedokrwistos¢ wywotana przez leki, preparaty chemiczne
niedokrwistosc na tle mikroangiopatii

zespot hemolityczno-mocznicowy




NIEDOKRWISTOSC - PRZYCZYNY cd

Ill. Zaburzenia wytwarzania hemoglobiny i erytrocytow

1. Niedobor czynnikow niezbednych do prawidtowej erytropoe

kwasu foliowego, wit. B12
innych witamin , pierwiastkow sladowych
biatek i aminokwasow

2. Stany hipoplazji i aplazji szpiku

. wrodzone (zespot Blackfana-Diamonda,
anemia Fanconiego)

. nabyte
. , przerzuty

« anemia aplastyczna




NIEDOKRWISTOSC - OBJAWY KLINICZNE

Zmiana zachowania (dzieci mtodsze)
- Zmniejszenie ruchliwosci

- Sennosc, apatia lub rozdraznienie

- Brak taknienia

= Spaczony apetyt

- Zahamowanie przyrostu masy ciata
Objawy ogolne (dzieci starsze)

- Bole, zawroty gtowy

- Nadmierne zmeczenie

= Gorsza tolerancja wysitku




NIEDOKRWISTOSC - OBJAWY KLINICZNE

Skora blada, woskowo-blada, zazotcona
Witosy szorstkie, tamliwe, bez potysku
Paznokcie kruche, tamliwe

Btona sluzowa jezyka, przetyku zmieniona,
zajady w kacikach ust

Serce - zaburzenia rytmu, szmer skurczowy,
tachykardia

Hepato-/splenomegalia




NADKRWISTOSC
(POLICYTEMIA, POLIGLOBULIA)

Skora o zabarwieniu czerwonym
Sinica obwodowa
Nadmierne ucieplenie skory i sluzowek

Bole gtowy i nudnosci

Hb>17g/dl, Ht>50%




Uktad biatokrwinkowy u dzieci
Limfocyty i neutrofile - |i Il skrzyzowanie
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Fizjologiczne zwiekszenie liczby leukocytow

Moze wystapic po wptywem:

wysitku fizycznego
=  stresu
=  podwyzszonej temperatury otoczenia

=  spozycia potraw o wysokiej zawartosci biatka




Zwiekszona liczba leukocytow (leukocytoza
granulocytarna, limfocytarna, blastyczna) -

przyczyny

E (bakteryjne, wirusowe)

(biataczki, chtoniaki)
- Krwotoki
" Urazy
- Ostra hemoliza
: Terapia (np. glikokortykosteroidy)




Zmniejszona liczba leukocytow (leukopenia)
ze wzgledng limfocytoza = neutropenia
przyczyny

U Zakazenia

— wirusowe (grypa, wzw, CMV, EBV)
— bakteryjne (krztusiec, dur brzuszny, gruzlica,
brucelloza)

= Choroby uktadu krwiotworczego

— anemia aplastyczna
—  choroby rozrostowe (biataczki)

= Zespot hipersplenizmu
= Niedobor kwasu foliowego i wit. B6




Leukopenia (neutropenia) - objawy kliniczne

Zakazenia:

2 Zapalenie jamy ustnej, dziaset, tkanek przyzebia
2 Zapalenie okolicy odbytu

o Zapalenie tkanki podskornej, ropnie, czyracznosc
: Zapalenie ptuc

: Zapalenie ucha srodkowego

o Zakazenie uogolnione




Matoptytkowos¢ - przyczyny

|. Spadek produkcji

=  Aplazja szpiku
= Nieefektywna trombopoeza (np. MDS)
=  Amegakariocytoza

Il. Sekwestracja

= Splenomegalia - hipersplenizm
lll. Nasilona destrukcja
Zakazenia

Leki
Nadmierne zuzycie (DIC, HUS, TTP)




Matoptytkowosc¢ - objawy

=  Skora - wybroczyny , wylewy podskorne

3 Krwawienia samoistne

- ze sluzowek jamy ustnej

-z nosogardta

- z przewodu pokarmowego

- z drog moczowych

— do osrodkowego uktadu nerwowego




BADANIE PODMIOTOWE

Wiek, wywiad dot. przebiegu cigzy, wywiad rodzinny

Dieta dziecka, matki, infekcje, szczepienia, leki,
rozwoj psychoruchowy

Objawy ogolne - ostabienie, meczliwosc¢, dusznosc,
kotatanie serca, zawroty gtowy

Zmiana zachowania dziecka, apetyt, utrata masy ciata
Goraczka, infekcja

Bole (gtowy, brzucha, plecow, kosci)

Objawy na skorze

Krwawienie




BADANIE PRZEDMIOTOWE

Skora - bladosc, zazotcenie, zaczerwienienie,
sinica obwodowa, wybroczyny, wylewy
podskorne, zmiany zapalne, zmiany przydatkow

Spojowki - bladosc, zazotcenie

Sluzéwki - blados$¢, wybroczyny, nadzerki bt $luz
Wezty chtonne obwodowe - powiekszenie, pakiety
Hepato-/splenomegalia

Tachykardia, szmer skurczowy, zmiany
opukowe/ostuchowe nad polami ptuc




BLADOSC

Jest najczesciej spowodowana niedokrwistoscia, czyli
stanem polegajacym na obnizeniu stezenia

hemoglobiny, liczby erytrocytow i hematokrytu

ponizej wartosci prawidtowych dla wieku i ptci.

Dla potwierdzenia niedokrwistosci konieczne jest
wykonanie laboratoryjnych badan dodatkowych, tj.
morfologii krwi obwodowej.




BLADOSC FIZJOLOGIA

Nie musi swiadczyC o niedokrwistosci i moze zawodziC
W ocenie jej stopnia.

Niektore zdrowe osoby maja bladg cere.

Przyczyng tzw. bladosci ,konstytucjonalnej” jest
wrodzony gtebszy przebieg naczyn wtosowatych.

Krotkotrwata bladosc¢ pojawia sie np. pod wptywem:
- zimna
- strachu i innych bodzcow psychicznych




BLADOSC PATOLOGIA

Blados¢ moze byc wynikiem:
» Zmniejszenia przeptywu wtosniczkowego (wstrzas)

» Zmniejszenia objetosci minutowej serca
(niewydolnosc krazenia)

» Obnizenia cisnienia tetniczego

» Pogrubienia warstw tkankowych skory i jej obrzekow
(niedoczynnosc tarczycy, zespot nerczycowy,
marskosc watroby)




BLADOSC DIAGNOSTYKA ROZNICOWA

BLADOSC jako objaw niedokrwistosci
+ zazotcenie skory, splenomegalia= anemia hemolityczna
+ tachykardia = ostra anemia pokrwotoczna

+ objawy skazy krwotocznej, limfadenopatia,
hepatosplenomegalia= anemia z zaburzen wytwarzania
(wyparcie utkania szpiku przez rozrost)




SKAZA KRWOTOCZNA OBJAWY KLINICZNE

SKAZA KRWOTOCZNA TO ZWIEKSZONA SKLONNOSC DO KRWAWIEN.
OBJAWY KLINICZNE:

aPodskorne wylewy krwi:

drobne-wybroczyny, wieksze - zasinienia

aKrwawienia samoistne:

-Ze sluzowek jamy ustnej

-Z nosogardta

-/ przewodu pokarmowego

-Z drog moczowych

Do osrodkowego uktadu nerwowego













SKAZA KRWOTOCZNA OBJAWY KLINICZNE
DIAGNOSTYKA ROZNICOWA

skaza OSOCZW

Wylewy podskorne

skaza matoptytkow
Wybroczyny \

skaza naczyniowa




SKAZA KRWOTOCZNA - PRZYCZYNY

Matoptytkowosc (skaza matoptytkowa)

w przebiegu np. matoptytkowsci samoistnej,
biataczki, aplazji szpiku

Niedobor osoczowych czynnikow krzepniecia
(skaza osoczowa)

w przebiegu np. hemofilii, choroby krwotocznej
noworodkow, DIC)

Uszkodzenie sciany drobnych naczyn krwionosnych
(skaza naczyniowa)

w przebiegu choroby Schonleina-Henocha




LIMFADENOPATIA - BADANIE PRZEDMIOTOWE

Cechy powiekszonych weztéw chtonnych (wezet czy guz?):
»>Lokalizacja - miejscowe, ograniczone, uogolnione

(rtg klatki piersiowej, usg jamy brzusznej)
»>Rozmiar - wielkos$¢ (Srednica w cm)
>»Pojedyncze, pakiety
>Konsystencja (ew. ogniska rozmiekania, przetoki)
>Bolesnos¢, napiecie skory, obrzek tkanki okotoweztowej
>Przesuwalnos¢ w stosunku do skory i podtoza
>Wyglad skory nad weztem (miejscowe objawy zapalne)
»0cena okolic ciata i narzadow drenowanych przez

dang grupe weztow

>Inne odchylenia w badaniu przedmiotowym




Kryterium limfadenopatii

Wezty szyjne - srednica >1cm
Wezty nadobojczykowe - kazde powiekszenie

Wezty pachwinowe - srednia >1,5cm

v WV WV V¥V

Wezty brzuszne - srednica >1,5cm

W codziennej praktyce niektore wezty (szyjne, pachowe,
pachwinowe) moga byCc wyczuwalne u znacznego odsetka
badanych dzieci szczegolnie w wieku przedszkolnym i
szkolnym (w niektorych badaniach u 50% dzieci). U dzieci do
12 r.z. masa weztow obwodowych jest 2 razy wieksza niz w
pozniejszych latach
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#ezty chtonne Wezty chitonne

potyliczne przyusznicze
Wezty chtonne Wezty chionne
zamd4zowinowe policzkowe
Wezty chionne __ Wezet chtonny

szyjne gtebokie \ kqtowy
4 ™

\ et Wezty chtonne
Wezty Chtonne ¥ %1 G
ot AL el o ‘ q&y &; podbrodkowe
chowne \ Wezty chtonne
#ezty chtonne A podzuchwowe
nadobojczykowe \

I Wezty chtonne
& 7 1 szyjne giebokie
/ dolne




W przypadku zakwalifikowania stanu weztow
jako patologii nalezy ustali¢ przyczyne
limfadenopatii

Odczyn na infekcje (80%) miejscowa lub uogolniong
Przyczyny jatrogenne (szczepienia, leki)

Choroby uktadowe (alergiczne, metaboliczne, tkanki
tacznej)

Choroby nowotworowe (biataczki, chtoniaki, przerzuty)

Stany nasladujace powiekszenie weztow chtonnych




1
2

3.

4
5
6

7

Cechy powiekszonych weztéw chtonnych
sugerujgce charakter odczynowy

. Gtownie w okolicy szyjnej, podzuchwowej, pachwinowej
. Srednica do 2,5cm

Szybki wzrost lub:

« zmniejszajace sie po antybiotykoterapii

* zZmniejszajace sie w ciggu 5-6 tygodni

« dochodzace do normalnych rozmiarow w ciagu 10-12 tygodni

. Miekkie, tkliwe, bolesne, chetboczace
. Przesuwalne wzgledem skory i podtoza

. Skora nad weztami moze byc nadmiernie ucieplona,
zaczerwieniona — zapalenie weztow

. Objawy towarzyszace: goraczka, objawy zakazenia
zlokalizowanego lub uogolnionego




4

5
6

Cechy powiekszonych weztéow chtonnych
sugerujace charakter nowotworowy

. Wytacznie lub dominujaco powiekszone w okolicy nadobojczykowej,
w dolnym odcinku szyi i okolicy pachowej

. Srednica >2,5cm

. Szybki wzrost lub: nie zmniejszajace sie przez 2-3 tygodnie po
antybiotykoterapii
* nie zmniejszajace sie w ciggu 5-6 tygodni
« nie dochodzace do normalnych rozmiarow w ciggu 10-12 tygodni

. Twarde, niebolesne (niekiedy przy bardzo szybkim wzroscie tkliwe),
niechetboczace

. Nieprzesuwalne wzgledem skory (niezmienionej) i podtoza
. Tendencja do zrastania sie ze sobg - tworzenie pakietow

. Objawy towarzyszace: epizody niewyjasnionej goraczki, przewlekajace sie
lub nieleczace sie typowo infekcje, spadek masy ciata,
hepatosplenomegalia, ... .










SPLENOMEGALIA - OBJAWY KLINICZNE

Miekka sledziona moze byc wyczuwalna (1cm
ponizej tuku) u ok. 15% noworodkow, u ok.
10% niemowlat i ok. 5% nastolatkow.

Wyczuwanie sledziony ponizej tuku nie jest

rownoznaczne z jej powiekszeniem.

Kazde powiekszenie sledziony poza okresem

niemowlecym powinno byc wyjasnione.




SPLENOMEGALIA - PRZYCZYNY

Infekcja

Niedokrwistosc hemolityczna

Pozaszpikowa hematopoeza (u dziecka do 5 r.z.)
Choroby metaboliczne, spichrzeniowe

Choroby uktadowe tkanki tacznej

Choroby rozrostowe uktadu krwiotworczego

Nadcisnienie wrotne




BADANIA POMOCNICZE

@ Morfologia krwi, rozmaz mikroskopowy krwi

@ Badania biochemiczne - wyktadniki hemolizy
(bilirubina, LDH, retikulocyty), CRP, gospodarka
Fe (Fe, ferrytyna, TIBC), biatko catkowite i
albuminy, witaminy (B12, kw foliowy), parametry
nerkowe, hormony tarczycy

@ Badania serologiczne i hematologiczne (np. test
EMA)

@ Badanie ogolne moczu

@ Badania obrazowe - usg j.b, weztow chtonnych,
rtg kl.p
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