Veronika Kantorova kontakt:
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HEMATOLOGIE



CO JE TO HEMATOLOGIE?

Lekarsky obor, ktery se zabyva chorobami
postihujici bunecné slozky krve a koagulacni
a hemostaticky system



CO JE TO KREV?

Kapalna, vazka a vizkozni cirkulujici tkan
Sklada se z plazma

Krevni elementy

- cervene Krvinky
- bilé krvinky

- krevni destiCky




Z CEHO SE KREV SKLADA?

Z vodné slozky a bunecne slozky
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FUNKCE KRVE

Transportni - dopravit ziviny (glukozu a
Kyslik) do tkani a odvadet z tkani odpadni
latky (oxid uhliCity a kyselina mlecna)
Imunitni funkce

Rozvadét pusobky (hormony a vitaminy)
Udrzovat stalost vnitrniho prostredi - pH

Udrzovani stalého objemu



KRVETVORBA

Probiha v kostni dreni v plochych kostech
(kost hrudni, panevni kosti)

Multipotentni hemopoeticka kmenova bunka

Rizeni krvetvorby hormony

ERYTROPOETIN (tvoren v
ledvinach)

TROMBOPOETIN
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ERYTROCYT - CERVENA KRVINKA

Bezjaderna bunka bikonkavniho tvaru
Vznikajici v kostni dreni

Jeji vznik (erytropoéza) je stimulovana hormonem
ERYTROPOETINEM, ktery je tvoren v ledvinach

Preziva v obehu 120 dni
Zanika ve sleziné

2.2 pm
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ERYTROCYT - CERVENA KRVINKA

Funkce: prenos kysliku z plic do tkani a
oxidu uhliciteho z tkani zpet do plic
V cytoplazme maji barvivo —
HEMOGLOBIN
HEM — obsahuje zelezo
GLOBIN — bilkovina
- schopnost vazat plyny
(kyslik, oxid uhliCity, ox. uhelnaty)



Polypeptide

Hame
Hemoglobin (Fe-protoporphyrin 1X)




Hemoglobin
molecule

Oxygen from Oxygen bonded Oxygen released
pulmonary alveolus to hemoglobin to cells



BiLE KRVINKY

Jaderné bunky nepravidelneho tvaru

Tvori se v kostni dreni a vyzravaji v
lymfatické tkani

Délka zivota ruzna (nekolik hodin i nékolik
dnu)

Nejpocetnejsim druhem bilych krvinek jsou
neutrofily (pres polovinu celkoveho poctu) a

lymfocyty (zhruba tretina). Zbyle druhy jsou
meéne pocetne.



BiLE KRVINKY

Funkce: - uplatnuji se pri obrane organismu
- iImunitni reakce

vice druhu:
Lymfocyty
Monocyty
Granulocyty
Neutrofily

Basofily
Eosinofily

- NejpocetnegjSim druhem bilych krvinek jsou neutrofily
(pres polovinu celkového poctu) a lymfocyty (zhruba
tretina). Zbylé druhy jsou méne pocetné



Granulocyty: Agranulucmf ,
Obsahuji riizné se barvici zrnka-granula | Neobsahuji zadna zrnka
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TROMBOCYTY - KREVNI DESTICKY

Mala zrnita teliska bez jadra

Vznikaji v kostni dreni odstepovanim od
megakaryocytu

Funkce: umoznuji srazeni krve
uzavreni porusene cevy



Megakaryocyte

Platelet

neaktivovane desbiiy aktivovane destCky
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PLASMA

Tekuta slozka krve nazloutlé barvy

Slozeni
1) voda — 93%
2) organicke latky 6% - bilkoviny
Albumin — transportni funkce

Globulin - protilatky
fibrinogen

3) anorganicke latky — mineraly, vitaminy
Funkce:
udrzuje objem
Transport latek



LABORATORNI DIAGNOSTIKA V HEMATOLOGI!

VySetreni krevniho obrazu
Hodnoty v krevnim obrazu
diferencialni rozpocet
Mikroskopické vysetreni
KoagulacCni vysetreni
Funkéni vySetreni jednotlivych parametrl krevniho srazeni a
fibrinolyzy (proces rozpousténi krevni srazeniny)

Sedimentace

Aspiracni vysetreni kostni drene
Trepanobioptické vySetreni kostni drene
Imunologické vysSetreni (imunofenotypizace)

Prutokova cytometrie — stanoveni povrchovych antigenu na
leukocytech

Molekularne biologickeé a cytogeneticke metody



ODBER PERIFERNI KRVE




HODNOTY KREVNIHO OBRAZU

Parametr

Cervené krvinky (Ery)

Hodnota — dospéli lidé
3.8-5.8 x 10" na litr

Pozn.

38-522,40-58 ¢

Hemoglobin (Hb) 120-175 g/l 120-160 ¥, 135-175 &£
Hematokrit (Hct) 0,35-0,49 (35-49%) 0,35-0.45 2, 0,38-0,49 £
Sti‘edni objem ery (MCV) 82-98 femtolitr (1)

Variabilita velikosti ery (RDW) 11,5-14.5%

Prumérna hmot. Hb v Ery (LIICH}

27-34 pikogramu (pg)

Bilé kn-'iﬁlq-' (Leukocyty)

| 320-360 gramii na litr (g

' 4-10 x 10° na litr

- _neutrofilni granulocyty 2-7 x 10° na litr (40-75%)

- _bazofilni granulocyty 0-0,2 x 10° na litr (0-1%)

- eozinofilni granulocyty 0-0,5 x 10° na litr (0-3%)

- _lvmfocyty 0.8-4 x 10° na litr (20-45%)

- _monocyty 0,08-1,2 x 10° na litr (2-12%)
Krevni desticky (Trombocyty) 150-400 x 10° na litr

© Stefajir.cz




HEMOGLOBIN - CERVENE KREVNIi BARVIVO
HEMATOKRIT - POMER ERYTROCYTU NA CELKOVEM
OBJEMU KRVE

Hemoglobin Zena 125 - 160, muz 135 - 175 g/l
Hematokrit Zena 0,35- 0,47, muz 0,40 — 0,50
Leukocyty 4-10x10°/l

Trombocyty 150 — 400 x 102 /I




Hematologie celkové

Leukocyty 109 4,00- 10,00 768 (*) 583 (*)
Erytrocyty 10~12/1 4,00- 5,80 | 465 (*) @ 4,52| (%)
Hemoglobin gl 135- 175 125 = ) 124 *=( )
Hematokrit 0,400- 0,500 0,47 (*)| 0,411] (*)
MCW fi 82,0- 98,0 89,7 () 90,3 (*)
MCH pg 28,0- 34,0 26,9 # ) 274 # )
MCHC gfl 320- 360 300 ¥ ) 302 ¥ )
RDW-CV 0,100- 0,152 0,192 ( )*| 0,187 [ )*
RDW-5D fi 37,00- 54,00 59,70 | ( )* | &0,70 [ *
Trombocyty 1094 150- 400 24| (*) 26| (%)
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DIFERENCIALNiI ROZPOCET

zastoupeni jednotlivych druhu bilych

krvinek v procentech i v absolutnim
mnozstvi

Doplneni a upresneni krevniho obrazu

V normalnim krevnim obraze je nejvice
NEUTROFILU




Rozpocet leukocytu

Doporuéeni CHS — www. hematology.cz/doporuceni-chs-meze.php

Absolutni pocet Relativni pocet

Neutrofily 2,00-7,00. 10%/I 45—70 7%
Lymfocyty 0,80 —4,00. 10%/I 20-45%
Monocyty 0,08 —1,20. 107/l 2-12%
Eozinofily 0,00 -0,50. 10%/I 0-5%

Bazofily 0,00 -0,20. 10%/I 0-2%



KOAGULACNI VYSETRENI = vYSETRENI KREVNI SRAZLIVOSTI

- KDAG -interpretace - prectéte si (T) ]
— PT - INR {Quick INR.) 0,00- 3,50 o9a ] (=)
1 PT - R (Quick -R) 0,80- 1,20 0,99 (*)
| APTT -R 0,80- 1,20 1,100 (*)
— Fibrinogen gfl 1,80- 4,20 270 ()
— Antitrombin % 80,00-120,00 81,00 (*)
— D-Dimery mag/l 0,00- 0,50 a,54| ( )*
— Trombinovy test - R - 0,80- 1,20 1,11 (*)



D-dimery — produkt degradace fibrinu
INR — zevni cesta koagulace

Fibrinogen — jeden z koagulacnich faktoru
aPTT — vnitrni cesta koagulace
Antitrombin — inhibitor krevniho srazeni

Trombinovy Cas — posledni faze koagulace,
stepeni fibrinogenu



SEDIMENTACE CERVENYCH KRVINEK

Je stav, kdy erytrocyty klesaji (sedimentuji)
ke dnu
Zavisi na.
Velikost Cervené krvinky
Hustota plasmy
Zvyseni — zanet, nador, anemie
Fyziologické hodnoty FW!'
Muzi  |2=5 mmfhnsl
Zeny 3-8 mm/hod



ASPIRACNI VYSETRENI KOSTNi DRENE

OBRAZKY VYPUJCENY Z HTTPS://WWW.COLLALLOC.COM/CS/BLOG/MARTIN-BOHMER-NA-KOLENA-ZPET




TREPANOBIOPSIE

= odber krvetvorne tkane z lopaty kosti




ZMENY V POCTU CERVENYCH KRVINEK

Normalni hodnota Cervenych krvinek
3,8 -5,8 X 10"/
HEMOGLOBIN
120 - 175 g/l
ANEMIE POLYGLOBULIE
pod 120 g/l -nad 175 g/l



Maorma Anémie Palycytémie
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ANEMIE

NejCastejsi hematologické onemocneni a
nejCastejSi onemocneni vubec
Pokles hodnoty hemoglobinu pod

zeny 120 g/l

muzi 135 g/l
1) nedostatecna nebo porusena tvorba
cervenych krvinek

2) zvyseny zanik cervenych krvinek



1) PORUCHA V KRVETVORBE

Porucha krvetvorné bunky
- nadorove onemocneni krvetvorby
Porucha v cervené krvince
- srpkovita anemie, thalasémie, enzym. poruchy

Nedostatek latek podilejicich se na vzniku
cerveneé krvinky

- nedostatek zeleza

- nedostatek vitaminu B12, kyseliny listove
- chronické onemocnéni



2) ZVYSENY ZANIK CERVENYCH KRVINEK

Krvaceni
Hemolyza = rozpad cCervenych krvinek
- defekt v krvince (thalasemie, srpkovita anemie)
- autoimunitni
- poléekova
- infekce
- mechanicke poskozeni krvinek

V krevnim obraze — bilirubin, haptoglobin, retikulocyty



ANEMIE Z NEDOSTATKU ZELEZA

A: Nadmeérné ztraty

GIT

Gynekologicke
VyluCovaci ustroji
Dialyza

Darci krve

Hemeroidy, hiatova hernie, viedy, polypy,
nadory, zanéty, Crohnova choroba,
ulcerozni kolitida, celiakie

Extrémné silna menstruace

B: NedostatecCny privod

Nedostatek v potrave
Porucha vstrebavani

Atroficka gastritida, resekce Zaludku,
parazité

C: ZvySena spotieba

Téhotenstvi a kojeni
Rustové obdobi




AnEMmiE z NeposTATku ZeLeza = SIDEROPENICKA ANEMIE

Anémie mikrocytarni hypochromni

V KO: snizeni Hb, snizeni MCV, MCHC,
Klinicky nalez:

- unava, slabost, huceni v usich, dusnost,
bolesti hlavy, palpitace

- bledost kuze a sliznic, paleni jazyka, tvoreni
Jkoutku“ (angularni stomatitida)

- zmeny v metabolismu zeleza a v krevnim
obraze



Lecba: preparat zeleza

Peroralni nebo parenteralni

+ ZJISTIT PRICINU NEDOSTATKU ZELEZA




LECBA SIDEROPENICKE ANEMIE

Zjistit, proC vznikl nedostatek zeleza
- krvaceni? Jina ztrata? Kde?
- Spatné vstrebavani zeleza? Kde? Proc?
- zvysena spotreba zeleza?

Zakladni leCba je dosetreni pacienta, proC ma
nedostatek zeleza

- Dosetreni GIT (endoskopie), RTG S+P, sono
bricha, urologickeé vysetreni (muzi),
gynekologickeé vysetreni + mamograf (zeny),
zakladni onkomarkery



KAZUISTIKA C.1
PANS.,

Prichazi na prijimovou interni ambulanci pro
unavu a dusnost

u sveho obvodniho lIékare odebran KO a
telefonicky ho odeslal na prijimovou ambulanci
do nemocnice pro nizky hemoglobin

OA: ICHS, stp. stent , hyperlipidéemie, DM na
diete, hepatopatie v minulosti sledovan, nyni ne

FA: Anopyrin, statin, antihypertenzivum
AA: neguje \
PSA: v duchodu, predtim pracoval jako OSVC



KAZUISTIKA C. 1

PAN S.

Biochemie celkové 09,08.2022 09.08.2022 09,08.2022 09.08.2022 10.08, 2022 10.C

11:45 TV 15:30 T*V 20:00 TV 20:30 TV 06:30 TV e
INT-urgent  |INT-N3 INT- N3 INT- N3 INT- N3 INT-

- Hematologie celkové

— Krevni obraz s diff. na 3200

— krev.obraz + diff. + erytroblasty

- Leukocyty 1081 4,00- 10,00 469 (*) 3496 = ) 475] (*)

| Erytrocyty 104121 4,00- 5,80 | 3,50 | ==( ) 3,47 | = ) 3,71 = )

_| Hemoglobin gl 135- 175 82 | == ) 84 | == ) 83 | == )

| Hematokrit 0,400- 0,500 0,250 | =% ) 0,279 | =X ) 0,306 *( )

JMcy i 82,0- 98,0 80,01 = ) 80,4 = ) 82,5] (*)

- MCH pg 28,0- 34,0 23,4 == ) 74,2 | *( ) 23,7 = )

| MCHE gl 320- 380 293 = ) 01| % ) 288 | = )

| RDW-CV 0,100- 0,152 0,182 ( )* 0,154] () 0,182 ( )*

| RDW-5D fl 37,00- 54,00 52,50 | (*) 53,80 | (*) 5440 | ( )*

| Trombocyty 109/  150- 400 a5 (T) “”ﬂ 80 | ==( ) 81| = )

Trarmbmerb w mibrSho

B i I ) O = T PO i T 3 |




S_Mag (hordk)

mmold 0,71- 1,05

5_Fe (Zelezo)

pmalfl  10,6- 28,3

5 Vaz. kapacita Fe

pmolfl 44,8- 71,6

—5_UIBC prmolfl
- 5_transferin gfl 2,000- 3,600
— saturace Trf % 20,0- 55,0

S_sTR-solubilni transferrinowy re

mgfl 0,76- 1,78

- 5_Ferritin pgd 20,00-250,00
- index sTHR log(ferritin)
5 _haptoglobin gfl 0,30- 2,00

| = Thalactarnl

|rnrnn|.ﬂ 24 £

i "
5,11 )

5701 (%)

51,3

2650 (*)
L7 ()

2496 [ )
11,85 | == )
2,291



KAZUISTIKA C.1
PAN S.

Dosetreni: ProC ma pan S. malo zeleza?

Gastroskopie 2019 — bez prukazu vredu
Kolonoskopie 2022 — polypy v ceku



KAZUISTIKA C.1
PAN S.

Gastroskopie 9/2022:

Vicecetneé malé az hranicné velké erodovane
hyperplastické polypy sliznice tela zaludku,
které se pravdéepodobné podili na anemizace
(nejsou-li primo vylucnym zdrojem). Vzhledem k
vicecetnosti polypu je mozna i jejich asociace s
portalni hypertenzi, ktera dle literatury muze
stimulovat jejich tvorbu

Th: Provedena polypektomie 5 nejvétSich polypu




KAZUISTIKA C.1
PAN S.

Lecba: podani preparatu se zelezem

Biochemie celkové 11.08.2022 22.08.2022 12,09,2022 1
10:30 TV 07:45 TV 06:58 TV 1
INT-M3 HTO-amb HTO-amb I
Hematologie celkové
Krevni obraz s diff. na 3200
krev.obraz + diff. + erytroblasty
Leukocyty 1081 4,00- 10,00 512 (*) | 467 (%)
Erytrocyty 10121 4,00- 5,80 439 (*) | 433] (*)
Hemaoglabin gl 135- 175 109 | == ) 114 | *[ )
Hematokrit 0,400- 0,500 0,371 = )| 0,382] *( )
MCY fl 52,0- 98,0 845 (*)  882] (*)
MCH pg 28,0- 34,0 245 == ) | 25,3 *( )
MCHC g/l 320- 380 94| 5 ) | 298| * )
RDW-CV 0,100- 0,152 0,201 ()7 0,215] ( )*
RDW-SD fl 37,00- 54,00 60,80 | ( )™= 69,30 ( )= ¢
Trombocyty 10+81 150- 400 o= ) | 81| )
. I




LECBA SIDEROPENICKE ANEMIE

Doplnéni erytrocytu — podani erymasy
Substituce zelezem — peroralni
- Intravenozni



ANEMIE Z NEDOSTATKU VITAMINU B12 A
KYSELINY LISTOVE

Nedostatecny privod VitB12 a kys.listove | Vegani, dietni chyby

Porucha vstrebavani Nedostatek vnitfniho faktoru

Protilatky proti vnitfnimu faktoru

Celiakie, Crohnova nemoc, resekce
stfeva, divertikly, parazité

Porucha transportu vitaminu B12 Nedostatek transkobalamin (pfenasec€
vitB12)

Zvysena spotieba gravidita
rust

Zvyseneé ztraty Jaterni choroby, dialyza




ANEMIE Z NEDOSTATKU VITAMINU B12 A
KYSELINY LISTOVE

Vznik megaloblastu = velka Cervena krvinka
se zkracenou dobou preziti

neefektivni hematopoeza — vznik Cervenych
Krvinek v kostni dreni



PERNICIOZNi ANEMIE

NejCastejsi typ megaloblastove anemie
Autoimunitni onemocneni

Tvorba protilatek proti parietalnim bunkam v

Zaludeéni sliznici, které produkuji VNITRNI
FAKTOR

Atroficka sliznice zaludku — riziko vzniku
karcinomu zaludku



V krevnim obraze — anémie, makrocytoza
(hemoglobin snizeny, MCV zvysene)
+ snizeny vitamin B12 a kyselina listova

Klinickeé projevy: unava, slabost,
neurologické poruchy (parestezie, poruchy
Citi)

Diferencialni dg: jaterni choroby,
alkoholismus, poruchy stitné zlazy,
myelodysplasticky sy




LECBA PERNICIOZNiI ANEMIE

Substituce vitaminu B12 a kyseliny listove

====) Vitamin B12 nutno podavat
parenteralne (i.m.)

7.den podavani vitB12 — ZVYSENI
RETIKULOCYTU = nastartovani krvetvorby

Proto nutno podavat soucasne i zelezo

Dlouhodobé podavani vit B12 a
kys.listove




ANEMIE PRI CHRONICKEM ONEMOCNENI

Anémie doprovazejici chronicke infekce
Casto u stardich nemocnych pacientd,
dominuje jiné onemocneni

Zprvu anémie normocytarni, normochromni,
poté prechazi do mikrocytarni, hypochromni
(= Jako anemie pri nedostatku zeleza)

Dg: hladina zeleza snizena, ale feritin
normalni (nebo zvyseny)



LECBA ANEMIE CHRONICKYCH CHOROB

Lecba zakladniho onemocneni
+ podpurna |éCba anémie
- transfuze erytrocytarni masy
- podavani erytropoetinu (pfi onemocneni
ledvin)
NejCastejSi choroby spojeneé s anemii:
- chronické zanety ledvin a mocovych cest, plicni

zanety, revmatoidni zanety, karcinomy, hepatopatie,
chronické onemocneni srdce



ZMENY POCTU BILYCH KRVINEK

Normalni hodnota bilych krvinek
4 — 10 x 109/
LEUKOPENIE LEUKOCYTOZA
pod 4 x 109/l - nad 10 x 109/l



Granulocyty: Agranu[nc!tyf '
Obsahuji rizné se barvici zrnka-granula | Neobsahuji zadna zrnka
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NEUTROPENIE

Pod 2x 1091 — lehka klinicky nezavazna
Pod 0,5 x10%/1 — klinicky zavazny stav

Utlum krvetvorby

nfiltrace kostni drené nadorem
Polekova (cytostatika), radioterapie
Autoimunitni

Th: vysetreni kostni drene



LEUKOCYTOZA = NAD 10X10°/L

NejGast&jsi pricina je ZANET

NEUTROFILIE
EOZINOFILIE — pfi alergickych stavu
LYMFOCYTOZA

MONOCYTOZA — pfi TBC, malarie,
nadorove onemocneéeni

- Nejcastsjsi je NEUTROFILIE



NEUTROFILIE

» ZvySeni neutrofilnich granulocytu

» Zmeny v rozpoctu — vyplaveni nezralych bunek
(myelocytd, tycek) RERERRRRRRIANNR

QQOcuO

Segmanmn'f

Myeloblast + Myelocyt + Metamyelocyt



Pricina neutrofilie:
- zanety, septicke stavy (bakterialni)
- po podavani léku (kortikoidy)
- nadoroveé procesy
Priciny lymfocytozy:
- iInfekCni virové onemocneni (EBV,
TBC)

nadorove onemocneni krvetvorby



ZMENY V POCTU KREVNICH DESTICEK

Normalni hodnota krevnich desticek
150 — 400 x 109/

TROMBOCYTOPENIE
TROMBOCYTOZA

pod 150 x 1091 - nad 400 x 109/l



TROMBOCYTOPENIE

Snizeny pocet desticek v periferni krvi pod
150 x109/1
Nad 50 x 10°%/1 bez omezeni lékarskych
vykonu
Pod 5- 10 x 10° /I zavazné krvaceni
PriCina:
1) selhani tvorby desticek
2) zvysSeny zanik
3) zadrzovani desticek (= sekvestrace)




1) SELHANI, SNIZENi TVORBY KREVNICH DESTICEK

|zolovane

Pri selhani krvetvorby myeloidni rady
- casteji sekundarni

- po lecbe myelotoxickymi latkami a
lonizujicim zarenim

- virove infekce

- infiltrace kostni drene nadorem



2) ZVYSENY ZANIK KREVNICH DESTICEK

Vetsinou imunologicky mechanismus vzniku

na krevni desticce jsou antigeny, ktere
reaguji s autoprotilatkou a ta desticku znici

IMUNNI TROMBOCYTOPENIE

ROMBOTICKA TROMBOCYTOPENICKA
PURPURA

POLEKOVE TROMBOCYTOPENIE
KONZUMPCNI TROMBOCYTOPENIE - DIC




IMUNNI TROMBOCYTOPENIE - ITP

Primarni — 80%
- neni pritomno vyvolavajici onemocneni
Sekundarni — 20%
- pricina: infekce, systemove onemocneni,
nadorové choroby

Akutni forma — détsky vék, prudky prubéh a spontanni
upravou

Chronicka forma — dospéli, plizivy poCatek, chronicky
prubéh, castéji Zeny, krvacivé projevy postupné,
krvaceni na kuzi i sliznicich




IMUNNi TROMBOCYTOPENIE

Dg: v KO snizeni trombocytu
- vyloucCeni trombocytopenie jiné etiologie

Th: imunosupresivni léCba - kortikoidy



KAZUISTIKA C.2
PANI R,

Pacientka prichazi do hematologické ambulance
pro doSetfeni trombofilnich stavu — 6/2021 plicni
embolie

OA: hypertenze, hypercholesterolemie, varixy
DKK, 2021 karcinom endometria — CHT, RT,
6/2021 PE s naslednou pneumonii

FA: statin, antihypertenzivum, neurontin
AA: neguje

PSA: v duchodu, predtim pracovala jako
ekonomka, zije s manzelem



KAZUISTIKA C.2
PANI R,

Vysetreny trombofilni stavy — zvyseny f VIl —
250% (stredne zvysene)

Jako sekundarni nalez — progredujici
trombocytopenie
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KAZUISTIKA C.2
PANI R,

Provedena sternalni punkce — zmnozeni
megakaryocytu, vylouceni ostatnich priciny
trombocytopenie

Anemie — zhodnocena v ramci — po
onkologickée lécbe v r. 2021

—> IMUNITNI TROMBOCYTOPENIE
Nasazena leCcba — glukokortikoid
Prednison 1mg/kg/den




KAZUISTIKA C.2

PANI R.,
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— Hematokrit 0,370- 0,470 0,361 (*) 0,378 (*)

—Mcy fl 82,0- 98,0 100,8] ( )* 102,7] ()*

_|mcH pg 28,0- 34,0 31,01 (%) 31,31 (*)
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— RDW-SD fl 37,00- 54,00 4560 (*) 46,50 | (*)
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— IPF nezralé trombocyty - 1- 6 g ( )** 4| (*)
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3) ZE ZVYSENYCH ZTRAT A ZADRZOVANI

U velkych polytraumat, krvaceni
Operace s pouzitim mimotelninho obehu

Zadrzovani desticek ve slezine pri
splenomegalii - nejvice pri portalni
hypertenzi



MYELOPROLIFERATIVNIi ONEMOCNENI

Skupina chorob, u které dochazi k transformaci
MYELOIDNI KMENOVE BUNKY

Nekontrolované mnozeni této transformovane bunky
Patologicke bunky cCasto potlaci normalni krvetvorbu
Rozdeleni:

- CHRONICKA MYELOIDNI LEUKEMIE

- POLYCYTEMIA VERA

- ESENCIALN|I TROMBOCYTEMIE

- PRIMARNI MYELOFIBROZA

- AKUTNI MYELOIDNI LEUKEMIE

- MYELODYSPLASTICKY SYNDROM
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CHRONICKA MYELOIDNI LEUKEMIE

Klonalni myeloproliferativni onemocneni
charakterizované pritomnosti Filadelfskeho
chromozomu Ph 1(9,22) — gen BCR-ABL

Median veku — 56 let
Faze: 1) chronicka faze
2) akcelerovana faze

3) blasticky zvrat = prechod do
akutni leukémie



CHRONICKA MYELOIDNI LEUKEMIE

Klinicky obraz:

- Nespecificke — teploty, hubnuti, slabost, nocCni
poceni, tvorba modrin, dusnost

- lymfadenopatie (= zvetseni uzlin)

- splenomegalie (= zvetsena slezina)
- 30 % pacientu nema zadné priznaky
V KO: leukocytoza

V dif. rozpocCtu: zmnozeni vSech rad
granulocytu, blasty, promyelocyty



POLYCYTEMIA VERA

Chronické myeloproliferativni onemocneni s
pritomnosti zmnozenych erytrocytu
zpusobenym jejich neregulovanou produkci

Pritomnost JAK2 V617F mutace
zvyseni masy cervenych krvinek —
polyglobulie

Vylouceni sekundarni polyglobulie — plicni
vysetreni, kardiologické vysetreni



POLYCYTEMIA VERA

Klinicky obraz:

- Nespecificke — slabost, unava, bolesti hlavy,
tinnitus

- tromboticke komplikace

- splenomegalie (= zvetsena slezina)

- casto nahodny nalez zvyseneho hematokritu a
erytrocyu

V KO: polyglobulie (zvysené mnozstvi
cervenych krvinek), vysoky hematokrit



ESENCIALNI TROMBOCYTEMIE

Chronické myeloproliferativni onemocneni
charakterizovano izolovanou trombocytozou

Pritomnost JAK2 V617F mutace v 50%
pripadu nebo pfitomnost MPL mutace

Casto nahodny zachyt asymptomatického
onemocheni



ESENCIALNI TROMBOCYTEMIE

Klinicky obraz:
- arterialni a zilni trombdzy u 20% pacientu
- mikrovaskularni symptomy — bolesti hlavy,

poruchy zraku, atypické bolesti na hrudi,
brnéni koncetin

- 30 % pacientu nema zadné priznaky
V KO: izolovana trombocytoza



PRIMARNI MYELOFIBROZA

Chronické myeloproliferativni onemocneni
charakterizovane postupnou fibrotizaci kostni
drené s utlumem drenoveé krvetvorby a
rozvojem krvetvorby mimo kostni dren

Pritomnost JAK2 V617F mutace v 50% pripadu
nebo pritomnost CALR mutace v 35% pripadu

Stadium: - Prefibrotické — spise
myeloproliferativni

- Fibroticke — fibroza drene, rozvoj
krvetvorby mimo kostni dren (slezina, jatra)




PRIMARNI MYELOFIBROZA

Klinicky obraz —

1) prefibrotické stadium:

- arterialni a zilni trombdzy u 20% pacientu

- mikrovaskularni symptomy — bolesti hlavy, poruchy
zraku, atypickeé bolesti na hrudi, brneni koncetin

- mirna splenomegalie dle ultrazvuku

2) fibrotické stadium —krvaceni, anemicky syndrom,
rozvoj infektu, kachektizace, hepatosplenomegalie

V KO: prefibrotické stadium — jako ET — tz. zmnozeni
trombocytu - izolovana trombocytéza

Fibrotické stadium: cytopenie — anemie, leukopenie,
trombocytopenie



AKUTNI MYELOIDNI LEUKEMIE

Nadorové onemocneni krvetvorby
charakterizovane akumulaci nezralych
elementd — BLASTU - myeloidni linie v kostni

dreni

Transformace hematopoetické bunky
spojena s abnormalni krvetvorbou

Utlum normalni krvetvorby
Rozdeleni: 1) de novo vznikajici
2) sekundarni



AKUTNI MYELOIDNI LEUKEMIE

Klinicky obraz —infekce, anemicky syndrom,
Krvacive projevy, slabost, unava, hubnuti

V KO: leukocytoza, blasty, anemie,
trombocytopenie, neutropenie



MYELODYSPLASTICKY SYNDROM

Skupina onemocheni hematopoeticke
kmenové bunky spojenych s abnormailni
neefektivni krvetvorbou a cytopenii v
periferni Krvi

Neefektivni krvetvorba — akumulace
nezralych bunek (blastu) v periferni krvi

Mozna progrese do akutni myeloidni
leukemie



MYELODYSPLASTICKY SYNDROM

Klinicky obraz —infekce, anemicky syndrom,
Krvacive projevy, slabost, unava, hubnuti

V KO: leukocytoza, blasty, anemie
makrocytarni, trombocytopenie, neutropenie,
abnormalni segmentace neutrofilu



TERAPIE - OBECNY PREHLED

Individualni, zvazit moznosti pacienta

- vek, celkova kondice, pridruzené choroby

- spravna diagnosa + zarazeni diagnosy do
skorovacich systému jednotlivych chorob

Podpurna lécba
Specificka lecba



TERAPIE

Lecba cytopenie
transfuze erytrocytu, trombocytu
- Riziko pretizeni Zelezem (chelata€ni lécba)
Stimulace erytropoezy rustovymi faktory —
erytropoetin, G-CSF (stimuluje bilé krvinky)
Hydratace, korekce parametru vnitrniho
prostredi
Prevence infekci
Antibiotika, antimykotika, antivirotika



TERAPIE

Antiagregacni, antikoagulacni lecba
Cytoredukcni leCba — snizeni bunek v
periferni krvi (erytrocyty, trombocyty)

Alopurinol — ke snizeni kyseliny mocCove v
Krvi pri protinadorove lecbe



TERAPIE

Specificka leCba pro jednotlive choroby

Inhibitory mutaci, imunomodulacni leky,
iInterferony

Allogenni transplantace krvetvornych bunek

Kurativni |léCba, ale velmi vysoke riziko mortality
a morbidity



LYMFOPROLIFERATIVNI ONEMOCNENI

Nadory vychazejici z lymfocytu, nejcastéjSi skupina
hematologickych malignit

Nadorova bunka vychazi bud z :

- B lymfocytu

- T lymfocytl

Non-hodgkinské lymfomy — z B lymfocytu
- z Tlymfocytu

Hodgkintv lymfom

MnohocCetny myelom

Chronicka lymfocytarni leukemie



LYMFOMY - PREHLED

25 NOVYCH PRIPADU NA 100 TISIC OBYVATEL/ROK

Mnohogetny_ Ostatni
myelom 4%
12%

Hodgkintv
lymfom
8%



NON - HODGKINSKE LYMFOMY

Onemocneni postihujici lymfaticke uzliny
Primarneé nodularni — v lymfaticke uzline
Primarne extranodularni — mimo lymf. uzlinu

Diagnostika:
Nahodné zvetseni lymfaticke uzliny
Postizeni hrunich uzlin (kasel, dusnost), nitrobrisnich
uzlin (briSni dyskomfort,prujem, zacpa, nahla
prihoda brisni)
Abnormalni krevni obraz

Celkové priznaky: febrilie, no€ni poceni, ubytek na
vaze




VYSETRENI

Lymfatické organy — lymfatické uzliny (biopsie),
slezina a jatra (sonografické vysetreni)
Trepanobiopsie

PET/CT




LECBA

Chemoterapie + imunoterapie
R-CHOP (R —rituximab — antiCD20 protilatka)

Jen u B- lymfocytu s antigenem na membrane
CD20

Podpurna lécba
G-CSF - rustovy faktor granulocytu

EPO — erytropoetin stimuluje tvorbu Cervenych
Krvinek

Prevence infekci — ATB, antivirotika, antimykotika
Substituce erytrocytu a trombocytu



ODPOVED NA LECBU

Kompletni remise

Parcialni remise — ustup o 50%
Stabilni onemocnéni
Progredujici onemocneni

RELAPS X PROGRESE

Navrat onemocnéni z  zhorSeni stale existujiciho
kompletni remise onemocneni



NHL - PREHLED

DIFUZNI VELKOBUNECNY LYMFOM
FOLIKULARNI LYMFOM

LYMFOM Z PLASTOVYCH BUNEK
LYMFOM Z MALYCH LYMFOCYTU

EXTRANODALNI LYMFOM Z MARGINALNI
ZONY

ANAPLASTICKY VELKOBUNECNY
LYMFOM

KOZNI| T-LYMFOMY



NON-HOGKINSKE LYMFOMY

= Difuzni velkobunécny
lymfom 35%
® Folikularni lymfom 25%

® Lymfom z plastovych
bunék

® Lymfom z malych
lymfocytu

® Extranodalni lymfom

= Anaplasticky
velkobunécny lymfom
Ostatni



HODGKINUV LYMFOM

Lymfoproliferativni onemocneni s populaci
bunek R-S bunek, nebo hodgkinovych bunek

Klasicky HL
Nodularni HL s predominanci lymfocytu
Vyskyt — mezi 20.- 30. rokem a kolem 30 let






HODGKINUV LYMFOM

Klinicky obraz: lymfadenopatie —
mediastinalni, kréni, axilarni
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HODGKINUV LYMFOM

Diagnostika: z lymfatickych uzlin —
histologickeé vysetreni + trepanobiopsie
Terapie: systémova lecba - chemoterapie, v
lokalizovanych stadiich ji doplhujeme
radioterapii

Prognoza dobra, az 95% lidi prezije 5 let u
casného stadia



CHRONICKA LYMFATICKA LEUKEMIE

Periferni lymfoproliferace z B-lymfocytu
Prubéh je mirny, Casto nevyzaduje léCbu
Klinicky obraz:

asymptomaticky — nahodny nalez

ZvétsSeni lymfatickych uzlin

Celkoveé priznaky — unava, teplota, hubnuti, nocni
poceni

Anémie, trombocytopeni

Terapie: sledovani



LEUKEMIE - PREHLED

Nadorove onemocneni krvetvorby
NejCastejsi nadory v detskem veku
Nezralé bunky (=blasty) se z kostni drene
vyplavuji do periferni krve

Leukemicka populace bunek postupnée
vytlacuje normalni krevni bunky

Leukemicke bunky jsou menecenné



LEUKEMIE

Klinické priznaky:

1) nedostatek Cervenych krvinek
Anemie___, anemicky syndrom

2) nedostatek bilych krvinek
infekce

3) nedostatek (Spatna funkce) krevnich desticek
Krvaceni, trombozy

4) hepatosplenomegalie, lymfadenopatie

5) celkové priznaky — unava, slabost, horecky,
bolesti kloubu, hubnuti



LEUKEMIE - DELENI

Akutni
Chronicka

Myeloidni
Lymfoidni

Akutni myeloidni leukémie je leukemii
detskéeho véeku

Chronicka lymfaticka leukémie je
onemochneni starych lidi



DAROVANI KRVETVORNYCH BUNEK, KOSTNI
DRENE
https://www.uhkt.cz/pacient/transplantace-

kostni-drene/informachni-text-pro-darce-
Krvetvornych-bunek

Krvetvorné bunky - stimulace rustovym
faktorem a naslednée odbér separaci z
periferni zily

Kostni dren — punkcni jehlou z panevnich
kosti odber krvetvornych bunek v celkove
anestezii
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TRANSPLANTACE KOSTNI DRENE A
KRVETVORNYCH BUNEK

Lecebna metoda, ktera nahradi poskozenou
Krvetvorbu v tele pacienta

Autologni — aplikace vlastnich krvetvor.
bunek

Allogenni — aplikace cizich krvetvor. bunek

Pred aplikaci krvetvornych bunek
cytostaticka lecba



KOMPLIKACE TRANSPLANTACE

Graft vs. Host diseases = reakce stepu proti
hostiteli
Zpusobena bunkami imunitniho systému (T-
lymf), které zustaly v darovane kostni dreni
T-lymfocyty pusobi na imunitni systém prijemce
oslabeneho imunosupresivni lecbou
Postihuje organy: kuze, jatra, GIT
AKUTNI (do 100 dni) X CHRONICKA



') 4 | J Zdraihttp://www.rdhmag.com/articles/print/volume-30/issue-11/columns/graft-versus-host/-
htm [cit. 2017-3-29]

Zdroj: http://emedicine. medscape.com/article/1050580-overview [cit. 2017-3-29]



MNOHOCETNY MYELOM

Nadorove onemocneni vychazejici z
plasmatickych bunek

V krvi patologicky PARAPROTEIN — produkt
plasmatickych bunek

Klinicky obraz: CRAB
C — CALCIUM - hyperkalcemie
R — RENAL - ledvinné postizeni
A — ANEMIE — normocytarni, normochromni
anémie
B — BONE — kostni postizeni




MNOHOCETNY MYELOM

Diagnostika:
Patologicka osteolyticka loziska — RTG, CT, PET-
CT
Paraprotein v Kkrvi
Volné lehke retezce v krvi
Bence-Jonesova bilkovina v moci
VySetreni kostni drené (plasmocyty),
cytogeneticke vysetreni
Anémie, hyperkalcemie, zhorseni renalnich
funkci, LDH, TK, B2MG, kyselina mocCova



MNOHOCETNY MYELOM

1) asymptomatické stadium
Doutnajici myelom

2) symptomatické stadium
MnohocCetny myelom
solitarni plasmocytom

Terapie — jen u symptomatickéeho stadia
mladsi pacienti — autologni transplantace KD
StarsSi pacienti — chemoterapie

+podpurna lécba



KAZUISTIKA C.3
PAN D.

NO: pacient prichazi na interni prijimovou ambulanci pro otoky, dusnost —
zhodnoceno v ramci méstnaveho selhani srdce

OA: Méstnavé selhani srdce — opakované recidivy, fluidothorax, ascites, dle
ECHO 3/2022 EF LK 20-25%, dilatace vSech srdec¢nich oddilt, tézka systolicka
dysfunkce obou komor, stfedné tézka az tézka mitralni a trikuspidalni
regurgitace, dilataCni kardiomypatie

Chronicka ischemicka choroba srdecni - stp. AKB RPLD,RIM,RIA-IMA 1/17
Uropathia obstr.pfi vypadlé kalicholitiaze do ureteru, JJ stent 1.dx.3.8.2021,
akutni oligurické selhani ledvin lll.st.,

Svétlobb ca renis, pT2NOMO RO ISUP 3, stp. LSK NE + adrenalectomia l.sin.
16.9.2020

Diabetes mellitus 2. typu na inzulinoterapii

Esencialni (primarni) hypertenze

Adenom prostaty

AA: neguje

FA: Furon, Verospiron, Rivodaron, Betaloc ZOK, Atorvastatin, Kalium chloratum,
Anopyrin, Zaldiar, inzulin



KAZUISTIKA C.3

PAN D.

-V KO NALEZEN PLASMOCYT

Leukocyty 105/ 4,00- 10,00 638 (*)
Erytrocyty 10~12/l 4,00- 580 | 4,84 (*)
Hemoglobin gl 135- 175 1W0a ] = )
Hematokrit 0,400- 0,500 0,365 *{ )
MCV fl 82,0- 98,0 754 *( )
MCH pg 28,0- 34,0 77,3 | ¥ )
MCHC gl 320- 380 296 | *( )
RDW-CV 0,100- 0,152 0,207] ( )°
RDW-5D fl 37,00- 54,00 5490 ( )*
Trombocyty 10~9/1 150- 400 24| (*)
e 8 AAn 4T AR v EAl FEd
- I

5_Igi gl 7,00- 16,00

S _Ig A gl 0,700- 4,000
S IgM g/l 0,400- 2,300

5 _Kappa volné Fetézce

magl 3,30- 19,40

=p"

- = - -

ELFO_albumin

0,600- 0,710

ELFO_alfa-1-globulin

0,014 0,029

ELFO_Alfa-2-globulin 1 0,070- 0,110
ELFO_Beta-globulin 1 0,080- 0,130
ELFO Gama-globulin 1 0,090- 0,180

5_susp.para. ve fr.gama

g/l 0,00- 0,00

ELFO_A/G kvodent

1

1,500- 2,443

R TSSHNE [N

14,31] (*)
3,157 (*)
0,556 | ()

1420,00 {T) 1

5_Lambda volné retézce

mgf 5,71- 26,30

pomer kappaflambda

0,260- 1,650

28,70 ()=

e

49,477 ()

— == ety

ool

0,983 | ¥4 °
0,051 ()*
0,117 ( )*
0,124 (*)
0,225 [ }*
g5 ( Jw
0,934 | == ~



KAZUISTIKA C.3
PAN D.

Provedena aspirace KD
Dg: mnohocetny myelom IgG kappa retezce

3/2022 zahajena chemoterapie + podpurna
leCba — antibiotika, antivirotika, antimykotika

Provedeno PET-CT — osteolyticke lozisko v
prave pazi



—| Leukacyty 1049 4,00~ 10,00 7,071 (*) | 8771 (*) | 1495] ( )= 9,02] (*)
— Erytrocyty 10121 4,00- 5,80 402 (%) 3,96 | = ) 32713 )| 311 7K )
— Hemaoglobin gfl 135- 175 a7 = ) 381 ) 331 ) 1= )
5/2022 —| Hematokrit 0,400~ 0,500 0,295 | ==( )| 0,281] ==( )| 0,274| ==( )| 0,268 | ==( )
— MCY fl 82,0- 98,0 734 fH ) B3| * ) 838 (*) aa 2| (*)
—{McH pg 28,0- 34,0 24,1 == ) 247 = ) 254 * ) 254 = )
—|MCHE gl 320- 380 329 (*) | 313] ) | 303] %) | 295] ¥ )
—|RDW-CV 0,100- 0,152 0,227] () 0,238] ()° 0,240] ( )% 0,250] ( )*
—|RDW-5D fi 37,00- 54,00 59,10 ( )*|66,50] ( )= 7260] ( )* 7550 ( )*
—| Trombocyty 109/ 150- 400 91] (*) | 280 (*) | 201] (*) | 209] (%)
A o Lo T T R BT ERa BT ] o 4 ral o 4A A4m | fxn ERa LT | o
ELFO_Albumin 1 0,600- 0,710 0,474 | == | 0,500 | == '
ELFO_Alfa-1-globulin 1 0,014- 0,029 0,058] ( ) 0,054] ()?
ELFO_Alfa-2-globulin 1 0,070- 0,110 0,175] ( )*| 0,172] ( )*
ELFO_Beta-globulin 1 0,080- 0,130 0,137] ( )*| 0,135] ( )*
ELFO_Gama-globulin 1 0,090- 0,160 0,156 (*)| 0,130] (*)
S_susp.para. ve fr.gama gfl 0,00- 0,00 5341 ( Jwr 395 ( D
ELFO_A/G kvodient 1 1,500- 2,443 0,901 | === | 1,037 | === '
5 IgG g/l 7,00- 16,00 ao1| (*) 882 (*)
5 IgA g/l 0,700- 4,000 1,875 (*)| 1,781 (*)
5 IgM g/l 0,400- 2,300 0619 (*) 0629 (*)
5_Kappa volné fetézce mgfl 3,30- 19,40 395,00 ( J»338,00) ( )»
5_Lambda volné fetézce mgfl 5,71- 26,30 1540 (*) | 1580 (*)
pomér kappa/lambda 0,260- 1,650 25649 (Y| 21,266 ()




SRAZENI KRVE = HEMOKOAGULACE

Soubor enzymatickych reakci, jejichz
vysledkem je premena tekute krve na
nerozpustny gel

Tvorba nerozpustné srazeniny — sit' z fibrinu,
do ktere se zachyti krevni destiCcky

Koaguke€ni faktory — v plazme v neaktivni
forme jejich aktivace pomoci enzymu

= koagulacni kaskada



KOAGULACNI KASKADA

_¥nitini cesta _Zevnicesta
.-'-'-.I-::Irl..'-l:n.ran'_|I parcialni ipd. Cas "-I:'EI_MH Frotrombinowvy Cas _jl:F'”
- == =aF X FXI,FIX*F Vil -~ «TF(FN
| *HMWK  PF 3 [PL), Ca™ P
Ealikremn % - g Ei].-.... "..II
Pridwajiss | Protrembinaza | Pidérapsn |

F X +FV FPL, Ca®

L
ITiabinGw s (T RE)|  (Fibrivogen)

Fibrinowé monomery —= MNerczpustny fibrin




KOAGULACNI KASKADA

Vnitrni cesta — spoustec: reakce na
abnormalni cévni stenu, nebo omezeni
prutoku krve

Zevni cesta — spoustec: poskozeni cevni
steny

|“_‘: }:"né cesta

VZNIK NEROZPUSTNE
FIBRINOVE SITE




SRAZENI KRVE

Vnitrni
cesta

- Problém uvnitf
cévy
-faktor 8, 9, 11, 12

- aPTT

Spolecna

cesta
-Aktivace trombinu,
ktery Stépi fibrinogen
na fibrin

-- trombinovy
cas

Zevni cesta
-Poskozeni cévy
-- faktor 3 (TF), 7

- Quick, INR




PORUCHY SRAZENI KRVE

1) Porucha primarni
hemostazy

trombocytopenie

Snizeni krevnich desticek
— ITP, TTP, polékova

trombocytopatie

Vrozeneé — vzacné
Ziskané — myeloprolif. ch.,
leky (ASA), nemoc. ledvin

Vaskulopatie — porucha
cévni stény

Nedostatek vitaminu C -
kurdéje

2) Porucha sekundarni
hemostazy

Vrozené poruchy
koagulace

Hemofilie,
vonWillebrandova
nemoc

Ziskané poruchy

DIC (diseminovana

koagulace intravaskularni
koagulace)
3) Hyperkoagulacni Vrozené trombofilie Leidenska m.,

stavy

protrombinova m., deficit
proteinu C, S, zvySeni f
VIl




TROMBOCYTOPENIE

Snizeny pocet desticek v periferni krvi pod
150 x10 9/I
Nad 50 bez omezeni lékarskych vykonu
Pod 10 zavazne krvaceni

PricCina:
1) selhani tvorby destiCek
2) zvyseny zanik
3) zadrzovani desticek (= sekvestrace)



HEMOFILIE

Dedicné onemocnéeni, gonozomalne
recesivni

Porucha krevni srazlivosti ve smyslu
zZvVysene o
Naruser 7| N 1cni kaskady

A ¥ X X
1 2 3 4

XX XX XY Xy
© Stefajir.cz



HEMOFILIE




VON WILLEBRANDOVA NEMOC

NejCastejsi, dedicna choroba projevujici se
zvysenou krvacivosti
Mutace von Willebranduv faktoru (jeden z
faktoru koagulacni kaskady )

napomaha pri shlukovani krevnich desticek

Aktivace srazecich faktoru (je dulezity pro faktor
cislo VIII)



TROMBOFILNI STAV = HYPERKOAGULACGNI STAV

Nachylnost ke zvySené tvorbe trombu
(krevnich srazenin)

Vrozeny (primarni) trombofilni stav —
Leidenska mutace, protrombinova mutace,
snizeni proteinu C, S,
hypernomocysteinémie

Sekundarni trombofilni stav - operace,
Imobilita, tehotenstvi, Sestinedell,

hormonalni antikoncepce, maligni proces,
infekt

Sklon k tromboze stoupa s vekem




DISEMINOVANA INTRAVASKULARNI KOAGULACE

Ziskany stav — patologicky zvysena koagulacni
aktivita = tvorba trombu
— Postupné vycCerpani koagulacnich faktoru
= ZVySena krvacivost, tvorba mikrotrombu

Vznika sekundarne jako odpoved na tkanovy
inzult

Priciny vzniku : - sepse
- trauma — polytraumata,
popaleniny

- gynekologicko- porodnicke
komplikace



KAZUISTIKA
PANI H.

Prichazi na prijimovou gynekologickou ambulanci pro
kKrvaceni, 26. tyden tehotenstvi

OA: Leidenska mutace, uzkostné depresivni sy
FA: cipralex
AA: amoxicilin

Vstupne vysetrena na ambulanci, kde zjisteno
predcasne odlucovani placenty, ihned prevezena na
operacni sal, proveden SC, vybaven plod, rozvoj DIC



KAZUISTIKA
PANI H.

Na sale podano celkem 13 g FBG, 6 x ERD , 2x TU
Trombocytu, 1800 j Protromplexu, Ztrata krve pfi operaci
cca 1300 ml, 145 rousek stredné nasaklych. Ponechano
otevrena brisni dutina, v briSe ponechany rousky v male
panci. Jako dalsi komplikace cca ve 30 minute anestezie se
rozviji mydriaza zornic, ktera nereaguje na osvit. Kriticka
obéhova nestabilita preklad na ARO oddéleni



Leukocyty 10~g)1 4,00~ 10,00
Erytrocyty 10~121 3,80- 5,20
Hemodglobin gfl 120- 160
POCT Hemoaglobin ~ [HGE] gfl 120- 160
Hematokrit 0,370- 0,470
MCY fi 82,0- 98,0

MCH pg 28,0- 34,0
MCHC gl 320- 380
ROW/-CY 0,100- 0,152
ROW-SD fi 37,00- 54,00
Trombocyty 10-90 150- 400

Dimki!

A Onn. A7 00

19,59 ( )*
404] (*)
133] (*)

0,369 (*)
91,31 (*)
3291 (*)
3|00 (%)
0,122] (*)
40,601 (%)
1500 (*)

17 Ml

KDAG - interpretace

piettite s (T) Tpreﬁtesjmw

PT - INR {Quick INR) 0,00- 3,50 1,49 (=) | 1,231 (%)
PT - R {Quick - R) 0,80- 1,20 1,501 ()= 1,23] ()*
APTT -R 0,80- 1,20 164] ()= 283 ( )w
Fibrinogen gl 1,80- 4,20 mimo méficdmez 1,60 | = )
Antitrombin % 80,00-120,00 54,00 | = ) | 32,00 | == )
D-Dimery mgfl 0,00- 0,50 mimo meéfid mez | mimo meéfid mez

Ftannl - nel. test

19,11] ( )*
3,29 = )
0] = )
0,304] *( )
92,4| (*)
334 (*)
382 ()*
0,122] (*)
41,00 (%)
128 | ==( )

i Enl  §F#*Y%

21,91] ( )*
2,61]=%( )

83 HHH: :I

0,243 | =( )
854 (*)
3181 (%)
333 (*)
0,127 (%)
43,80 (*)

85 HHH: :I

il #*3y

pﬁeﬁtesjm1
1,53 (*)

1,55 { )=
mimo meéfic mez
1,40 | ==( )
18,00 | xxx

mimo mefid mez



21:11 TV 227 VW 23:35 TV 2337 TV 2345 ¥ 01:22 TV a:
ARO- odd ARO- odd ARO- odd ARO- odd ARO- odd ARO- odd | AF
PT - INR. (Quick INR) 0,00- 3,50 0,83 (*) 1,18 (*) 1,17 (*)
PT -R {Quick - R) 0,80- 1,20 0,89 (*) 1,19 (*) 1,18 (*)
APTT -R. 0,80- 1,20 2,59 ( )w 2,28 ( )wo 1,96 ()=
Fibrinogen g/l 1,80- 4,20 1,60 *=( ) 1,15] ==( ) 1,71 = )
Antitrombin % 80,00-120,00 74,00 = ) 53,00 | == ) 40,00 | = )
D-Dimery mgfl 0,00- 0,50 95,01 ( Ix 345 ( Jwo 451 ( Yo
Etamal  anl bect
0357 ¥ 0409 vV 05:00 T*V 0501 TV 05:24 v 06:58 TV 07:00 TV ‘UE:DU TV ‘
ARC- odd ARC- odd ARC- odd ARO- odd ARO- odd ARC- odd ARC- odd ARC- odd
PT - INR. {Quick INR) 0,00- 3,50 0,75] (*) 0,78 (*) 0,83] (*)
PT - R (Quick - R) 0,80- 1,20 0,75] *( ) 0,77] *( ) 0,82] (*)
APTT -R 0,80- 1,20 1,26 ()* 1,18] (=)
Fibrinogen gfl 1,80- 4,20 216 (%) 217 (*) 196 (*)
Antitrambin %o 80,00-120,00 100,001 (*) 92,00 (*) 80,00 (*)
D-Dimery mg/l 0,00- 0,50 95,16 | [ Jx 69,02 [ Jx 019 ( Jx




DISEMINOVANA INTRAVASKULARNI KOAGULACE

Teraplie:
LécCba vyvolavajici priciny
Stabilizace obehu — TK, tep, zajisteni diurezy
LeCba koagulacni poruchy

Krevni destiCky(trombokoncentrat), Cerstva mrazena
plazma, fibrinogen, rekombinantni aktivovany f VII



TROMBEMBOLICKA NEMOC

Hluboka zilni tromboza a jeji komplikace
Tromboza nejcasteji postihuje zily dolnich
koncetin

Komplikace: plicni embolie, postflebiticky sy



HLUBOKA ZILNI TROMBOZA

Klin. obraz: bolest, otok, protepleni (nejvice
dolni koncetiny)

Dg: duplexni ultrasonografie

Lecba: antikoagulacni preparat
LMWH - s.c.
Warfarin — per os, nutna monitorace hladiny (Quick INR)
DOAK — novéjsi antikoagulacni léky — Xarelto, Pradaxa,
Eliquis
- Vyhoda oproti warfarinu — neni nutna monitorace hladiny



PLICNi EMBOLIE

Klinicky obraz: dusnost, bolest na hrudi, kasel, kolapsovy
stav

Dg: (?T angiografie, scintigrafie plic (ventilacne-perfuzni
scan

Lecba: antikoagulacni preparat

LMWH - s.c.
Warfarin — per os, nutna monitorace hladiny (Quick INR)

DOAK - novéjsi antikoagulacni Iéky — Xarelto, Pradaxa, Eliquis
- Vyhoda oproti warfarinu — neni nutna monitorace hladiny

+ podpurna |écba dle zavaznosti stavu

—> i 11} \
DOSETRUJEME PRICINU VZNIKU PE, HZT
- trombofilni stav? Onkologické onemocneni? Jine?



ANTIKOAGULACNI LECBA

L écba na snhizeni srazlivosti krve

Peroralni atikoagulancia
Warfarin — musime kontrolovat Quick INR
DOAK (NOAK)
— Pradaxa, Eliquis, Xarelto
- nemusime kontrolovat koagulaci

Nizkomolekularni heparin (LMWH) — Clexane,
Fraxiparine, Zibor

— pokud nemuzeme dat peroralni antikoagulancia
- U téhotnych zen vzdy LMWH




IMUNOHEMATOLOGIE

Co je to imunohematologie?

= zakladni kamen transfuzni mediciny a vsech
lekarskych oboru pouzivajici transfuzni lecbu

Co vysetruje imunohematologie?

- Antigeny a protilatky a s nimi souvisejici procesy
(aktivace komplementu, hemolyza)

ProC se tato vysetreni délaji?
- Aby se zabranilo nezadoucim ucinkum
transfuze

- aby se prokazaly protilatkami zpusobené
patologické stavy (AIHA, HON)




Protilatka = bilkovina nebo sacharid, ktera
vznika jako odpoved na negjaky imunitni
podnet a reaguje se specifickymi antigeny
Antigen = cizoroda latka, kterou rozpozna
Imunitni systém a reaguje na ni

PROTILATKA + ANTIGEN = KLIiC + ZAMEK




PROTILATKY

IMUNOGLOBULINY
2 lehké retezce kapa
lambda

2 tezke retezce IgA




light chain <

\\
disulphide bonds

heavy chain

> variable
region

> constant
region




AGLUTINACE = SHLUKOVANI KRVINEK

Reakce typu ANTIGEN — PROTILATKY

Probiha mezi bilkovinou plasmy a Cervenou
Krvinkou

COOMBSUV TEST

- UrCuje pritomnost protilatek proti Cervenym
kKrvinkam, které mohou zpusobit hemolyzu
(=rozpad cervenych krvinek)




COOMBSUV TEST

1) PRIMY (PAT = pfimy antiglobulinovy test)

- U pacienta k vylouceni hemolyzy

- na cervenych krvinkach jsou navazane protilatky, ktere -
Krvinky poskozuji

- autoimunitni onemocneéni

2) NEPRIMY (NAT = nepfimy antiglobulinovy test)
- u transfuzi, u téhotnych zen Rh- (hemolyticka nemoc
novorozence)

- UrCuje pritomnost protilatek v plasme proti Cervenym
krvinkam vlastnim, ale i cizim

- V plasme jsou protilatky, ktere mohou poskodit urcity typ
cervenych krvinek



_Hl"l test

= { ’(\
oy & Positive test result Legend

Antigens on the
red bloed cell’'s
surface

Y Human anti-RBC

.41% = % }, antibody
A Antihuman
k Qﬁrﬂ Y antibody

(Coombs reagent)

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.

iglobulin test

Positive test result

A >
Eﬁ’%%
R

Recipient's serum Donor's blood sample is Recipient's 1g's that target  Anti-human Ig's Agglutination of red blood
is obtained, added to the tube with the donor's red blood cells  {Coombs antibodies)  cells occurs, because
containing SEruIm. form antibody-antigen are added to the human Ig's are attached to

antibodies (Ig's). complexes, solution. red blood cells.



ABO SYSTEM

Krevni systém ABO je tvoren 4 krevnimi skupinami

Antigeny krevni skupiny - proteiny na membrané
cervenych krvinek

Protilatky v séru (aglutininy IgM, IgG) - namireny vzdy
proti antigenum ABO systému, které se nevyskytuji v krvi
jejich nositele

B 16%
AB 6%
O 33%



ABO SYSTEM -

POSLEDNI CUKERNY ZBYTEK JE ODPOVEDNY ZA TO, ZE MOLEKULA JE ROZPOZNANA JAKO JINY

ANTIGEN

RED BELOOD
CELLTYPE

ANTIBODIES
IN PLASMA

ANTIGENS
IN RED
BLOOD CELL

T 'TF
AN e I,,’,L
g Ry
=8 A
Anti-B Anti-A None Anti-A and Anti-B
A Antigen B Anitgen A and B Antigens None




RH SYSTEM

Krevni system - D, C, c, E, e

D pozitivhi - Rh+

D negativni — Rh-
NAT — Rh- tehotna zena — Rh+ plod

matciny protilatky prejdou pres placentu do
tela plodu a poskodi jeho krvinky






HEMOLYTICKE ONEMOCNENI PLODU
(NOVOROZENCE) = FETALNi ERYTHROBLASTOZA

Nitrodelozni poskozeni plodu materskymi protilatkami
Rh- matka a Rh+ otec = Rh+ dité

Jakmile se matcCin organismus setka s Rh-
pozitivnimi erytrocyty plodu (tj. nejCasteji pri porodu),
vytvori si tzv. anti-D-protilatky, které pak pri dalsim
téhotenstvi snadno pronikaji pres placentu do obehu
plodu, vazou se na erytrocyty plodu a zpusobuiji jejich
hemolyzu

==) HEMOLYTICKE ONEMOCNENI
NOVOROZENCE

LecCba = prevence - profylaktickemu podavani anti-D
imunoglobulint Rh-negativnim zenam




Umbilical

Placenta

artery/vein I
(infant)

V

Embryonic chorion
(isolates fetal blood
from maternal
blood pool)

Placental arteriole (maternal)

Placental venule (maternal)

Maternal blood pool

First exposure:
Birth of first Rh* infant

Infant blood
Rh* infant
erythrocyte

Embryonic
chorion

Rh™ maternal
blood

Maternal Rh
antibody

Second exposure:
Rh* fetus

Infant blood
Rh* infant
erythrocyte

Embryonic
chorion

Rh™ maternal
blood

Maternal Rh
antibody

(1) During birth, Rh*

fetal erythrocytes
leak into maternal
blood after breakage
of the embryonic
chorion, which
normally isolates
the fetal and
maternal blood.

Maternal B cells
are activated by
the Rh antigen
and produce large
amounts of
anti-Rh antibodies.

Rh antibody titer in
mother's blood is
elevated after first
exposure.

Rh antibodies are
small enough

to cross the
embryonic chorion
and attack the fetal
erythrocytes.




HEMOLYTICKE ONEMOCNENI NOVOROZENCE

PredcCasny zanik Cervenych krvinek a jejich
zvysena produkce v kostni dreni
Nekonjugovana hyperbilirubinémie

- Zloutenka, rozvoj jadroveho ikteru

Tézka anémie — v dusledku hemolyzy

u W N NG ¥

- hypoxie tkani, hypoproteinemie



KREVNI TRANSFUZE

Druhy: autologni — vlastni krev pacienta
alogenni — cizi krev

Indikace: 1) anémie — Hb pod 75 g/l nebo
anemicky syndrom

2) trombocytopenie — krvaceni nebo
trombocyty pod 5

3) koagulopatie - hemofilie
4) nektere imunodeficience



KREVNI PRODUKTY

Transfuzni pripravky (pripravované na mistni
transfuzni stanici)

Krevni derivaty (farmaceutické produkty z
Zpracovavane plazmy)



Transfuzni pripravky

Plna krev

Erymasa

Plasma — Cerstva mrazena plasma

Krevni desticky - Trombokoncentrat

Krevni derivaty

albumin

kryoprecipitat

Koncentraty sraZecich faktoru

Koncentrat fibrinogenu

imunoglobuliny




PREDTRANSFUZNI VYSETRENI

1) v laboratofri
ABO a RhD systémy darce/pfijemce
Pritomnost nepravidelnych protilatek prijemce
Velka kfizova zkouska
cervené krvinky darce X plasma prijemce

Skrinig na infekCni onemocnéni — HIV, zloutenka A, B, C,
malarie, treponema palidum, cytomegalovirus

2) u luzka pacienta
Kontrola krevni skupiny darce a prijemce
Kontrola dokumentace
Kontrola zakladnich zivotnich funkci pacienta (pfijemce)



Po 1 kapce Anti A do kazdého modrého
krouzku v horni i doIni poloviné karty.

Po 1 kapce Anti B do kazdého Zlutého
krouzku v horni i doini poloviné karty

V horni poloviné karty do Eervenych
kapek po 1 kapce piné krve prijemce.

V dolni poloviné karty do ¢ervenych
kapek po 1 kapce krve z krevni konzervy.

Michacimi ty¢inkami (pro celkoveé 4
rozdilné vzorky vyuZijte oba konce
2 ty€inek) se krouZivymi pohyby
promichajl kapky krve s kapkami

diagnostik.
DY VZOREK JE NEZBYTNE
PROMICHAT CISTYM KONCEM TYCINKY

www.ivtimuno.cz

URCENI KREVNICH SKUPIN

krevni
skupina

A
B

AB
0

ID:

VZOREK KRVE PRIJEMCE

vysledna
krevni
skupina

1

vysledna
Krevni
skupina




HEMOVIGILANCE

Systematické sledovani ucinnosti a
nezadoucich dusledku IéCby transfuznimi
pripravky ,

Sleduje SUKL

Zavazne nezadouci reakce

1) pri odbéru krve nebo jejich slozek

2) pri podavani transfuzniho pripravku
Zavazne nezadouci udalosti

- souvisi s odberem krve nebo jejich slozek, s
vysetrenim, skladovanim, distribuci, vydejem



POTRANSFUZNI REAKCE
= NEZADOUCI UCINKY PRO TRANSFUZI

Lehka
Stredne zavazna
Zavazna
Typy:
Akutni hemolyticka reakce
Febrilni nehemolyticka reakce
Alergicka reakce
Potransfuzni reakce z pretizeni objemu



POTRANSFUZNiI REAKCE

Akutni hemolyticka reakce
- intravaskularni rozpad erytrocytu

- do 24 hodin

- horecka, tresavka, nauzea, zvraceni, hypotenze,
tachykardie

Febrilni nehemolytické reakce

- do 2 hodin

— horecka, tresavka, zimnice

Alergicka reakce — vyrazka, laryngospazmus, sokovy stav
Potransfuzni reakce z pretizeni objemu

- tiha na hrudi, dusnost, az akutni srdecni selhani




HEMAFEREZY

LeécCebné eliminacni vykony
Cil: zredukovat obsah patogennich latek
(krevnich bunek) v krvi

Pomoci separatoru krevnich slozek na
centrifugacnim principu



HEMAFEREZY

1) deplecni vykony

Snizit obsah zmnozenych krevnich elementu v
Krevnhim obehu nemocneho
_euko/erytro/trombo — cytaferéeza

ndikace: leukémie/ polycytemie/ trombocytemie

2) vymenna plasmal/erytrocytafereza

Odstranéni plazmy nebo krevnich elementu z
Krevniho obeéhu nemocneho




MIKROSKOPICKE POZOROVANI VZORKU
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Kontakt - email: veronika.luksova@seznam.cz



