Onemocneéni krve



ZVLASTNOSTI HEMOPOEZY V
DETSKEM VEKU

V prvnich letech zivota se hemopoeticka (krvotvorna)
kostni dfen nachazi ve vsech kostech

Od 4. roku se postupné v dlouhych kostech méni na
tukovou dren a po puberté je hemopoéza
soustfedéna jen do plochych kosti (panev,
sternum), zeber a obratlt

Relativni polycytemie novorozence - vétSina
produkce erytropoetinu ve fetalnim obdobi vliivem
hypoxie

V prvnich tfech mésicich zivota fyziologicka anemie
kojencu



Prechodna leukocytoza u novorozence po
12 hodinach (23x109/1) jako reakce na stres
pfi porodu (NH do 11x109/1)

Prevaha granulocytlu po narozeni (tvofi az
75 % leukocytu)

5. den Zivota stejné zastoupeni granulocyt
a lymfocytu

Do 5. roku Zivota prevaha lymfocytu (tvofi
vice nez 60 % leukocytu)

Okolo 5. roku vyrovnany pocet lymfocytu a
granulocytu

Pozdéji postupny narust podilu
granulocytu, ktery dosahne okolo puberty
hodnotu dospelych




KLINICKE PRIZNAKY
HEMATOLOGICKYCH
CHOROB

Unava — pfi t&Zké nebo nahle vzniklé anemii,
jako leukemi

Bolesti hlavy — mirneé, doprovazeji anemi
Nechutenstvi, neprospivani — projev
sideropenie a anemie

Bolesti koncCetin — pri leukemii

Bolesti bricha — pri hemolytické krizi
(mikrotromby z bilkovin rozpadnutych Ery) a
hemoragickych stavu



Bledost — anemie
kterus — hemolyticka anemie

Projevy krvaceni — petechie, mensi
nematomy na kuzi a sliznicich
(trombocytopenie), velke hematomy, krvaceni
do kloubu, svalu (poruchy hemokoagulacnich
faktoru)

-Hepatosplenomegalie — extramedularni
nemopoeza, leukemie

_ymfadenopatie - leukemie
Opakovane bakterialni infekce — neutropenie

Somaticka stigmatizace — malformace radia a
palce (Fanconiho anemie)




ANEMIE

« Pokles Hb, Ht, Ery v objemu krve

Klinicky obraz: inava, nechutenstvi, Spatna nalada,
bolest1 hlavy, namahové dyspnoe a tachykardie,
bledost kuize a sliznic (lalucky, spojivky),
zpomaleni rustu a vyvoje

1. Ze zvysene ztraty Ery

a) posthemoragicke

b) hemolyticke

2. Z poruch tvorby Ery

a) pi1 nedostatku potifebnych stavebnich latek (Fe,
vitamin B,,, acidum follicum, vitaminy,
bilkoviny)

b) pi1 Utlmu tvorby v kostni dieni



Posthemoragicke anemie

Akutni
e Rychla ztrata krve — hypovolemicky Sok

* Terapie: zastaveni krvaceni, transfuze krve na
zvladnuti Soku a Upravu tézke anemie

Chronicka
* dlhodobé opakované krvaceni (do GIT)
* hypochromni mikrocytova anemie

* Terapie: odstranéni zdroje krvaceni, ferroterapie,
transfuze pi1 t€zk¢ anemii



Hemolyticke anemie

1. Vrozené — na podklad¢ poruch membrany Ery
(sferocytoza), hemoglobinu (srpkovita anemie) a
metabolizmu Ery (deficit gluk6zo-6-
fosfatdehydrogenazy)

2. Ziskané — autoimunitni, hemolyticka choroba
novorozencu, polékoveé, hemolyticko-uremicky sy.

Hereditarni sferocytoza

» Klinicky obraz: ikterus (dlouhotrvajici zloutenka
novorozencu), anemie, hemolyticke krize
(horeCka, inava, dyspnoe, bolesti biicha)

« Lécba: transfuze, splenektomie



Autoimunni anemie — protilatky proti Ery, 1eCi se
kortikoidy, imunosupresivy (znizuji tvorbu
protilatek)

Hemolyticka nemoc novorozencit — matka tvori
protilatky prot1 Ery plodu (Rh a ABO
inkompatibilita)

Hemolyticko-uremicky syndrom

* Klinicky obraz: po priymu, zvraceni nebo po
infekci dychacich cest nahle vzniknuty tézky stav

e anemie, trombocytopenie (krvaceni do kuze a
sliznic - purpura), selhani ledvin (uremie),
postihnuti CNS

* Lécba: selhani ledvin (peritonealni dialyza),
transfuze, 1¢Cba hypertenze — 25% mortalita



Sideropenicka anémie

* nejcastéjSi anémie v prvnich 2 letech Zivota:

A) nedostateCn¢ zasoby Fe v organizmu -
nedonosSené déti, donosSené dét1 matek se
sideropenii, vicepocCetne plody, déti z rychle po
sob¢ nasledujicich gravidit

B) nedostatok Fe v potravé — kojenci

C) porucha vstrebavani Fe - malabsorpce



PostinfekCni anémie

* Druha nejCastéjsi anemie v détském veku

* V dusledku infekce nechutenstvi — snizeny prijem
Fe, infekce sama snizuje vyuziti Fe, muze
zpusobit utlum krvetvorby

* Lécba: vyléCeni zakladni choroby, v
rekonvalescenci vitaminy, bilkoviny, Fe, pobyt na
cerstvém vzduchu



Anémie z utlmu tvorby Ery

A) pr1 poskozeni kostni difené: vrozena familiarni
aplasticka anemia (Fanconiho anemie), ziskany
utlum kostni diené (po 1ecich, zareni, infekci,
nadorech)

B) deficit erytropoetinu: pi1 chronickém selhani
ledvin, pfi hypotyredze

Alimentarni methemoglobinemie kojencii

* Pi1 pouzivani vody s vysokym obsahom
dusic¢nani na pripravu uméle kojenecke vyzivy

 Strevni bakterie redukuji dusi¢nany na dusitany a

ty redukuji Hb s Fe*" na methemoglobin s Fe 3",
ktery neni schopny pfenaset O,




CHOROBY BILYCH
KRVINEK

Leukocytoza — neutrofilie: bakterialni a mykoticke
infekce; lymfocytdza: virove infekce, ALL;
cozinofilie: alergie, parazitarni choroby

Leukopénie — neutropenie: virova infekce,
chemikalie a I€ky, zareni, krevni choroby =
sniZzeni obranyschopnosti

e Agranulocytdza — chybéni granulocytu pri
normalnim nebo snizeném poctu Leu: horeCky,
ulcerace v DU, drobné nekrotické loziska v
organech, sepse

Lécba: chranéni pred infekcemi, 2, 3-kombinace
ATB. leukocvytarni koncentrat




Leukemie — nejCasté)Si zhoubne nadorove
onemocnéni v détském véku

* nadorove bunky se neregulovan¢ mnozi a hromadi
v kostni dfeni1, vyplavuji se do krve a infiltruji
organy

« prevladaji akutni leukémie, hlavné lymfoblastove,
chronicke jsou zridkave

* postihuji dét1 2 — 5 lete
Klinicky obraz: bledost, nechutenstvi, inava,
teploty, bolest1 v konCetinach, pozdéji zvétSene

LU, hepatosplenomegalie, sklon ke krvaceni do
ktuize a sliznic



Diagnoza: KO — anemie, Tc-pénia, Leu snizeng,
normalni nebo zvysene, atypicke bunky; dien —
zaplava blastu

Lécba: cytostatika, radioterapie CNS, transfuze,
ATB pi1 sekundarni infekci, transplantace KD



KRVACIVE CHOROBY

» Sklon k samovolnému krvaceni nebo prodlouzené
a siln¢ krvaceni po poranéni

Vaskulopatie — Schonleinova-Henochova purpura:
ziskana vaskulitida na imunitnim podkladu
(mikroorganizmy, potraviny, chemikalie a p.)

* Klinicky obraz: purpura symetricky na
predkolenich a zadeCku, bolesti bricha, bolestive
otoky kloubu, hematurie

* Lécba: klid na luzku, PNC, kortikoidy

* Prognoza: dobra, nebezpeci chronicke
glomerulonefritidy



Poruchy krevnich desticek — trombocytopenie a
trombocytopatie: akutni autoimunitni
trombocytopenicka purpura (ITP) — zkraceni
zivota Tc¢ na zaklad¢€ imunologickych mechanizmu
(viry, bakterie, chemikalie); nej€astéjsi Tc-pénie u
deti

 Klinicky obraz: po piekonani infekce dychacich
cest petechie, sufuze, krvaceni do vnitinich organu

* Diagnoza: Tc-pénie, protilatky proti Tc

o Lécba: klid na luzku, Tc koncentrat, transfuze,
kortikoidy, IVIG, splenektomie

Poruchy mechanizmu srazeni krve - hemoragicka
choroba novorozenciu: nedostatek nékterych
hemokoagulac¢nich faktort



Hemofilie: vrozen¢ onemocnéni s recesivnim typem
dédiCnosti, vazany na chromozom X (matky
prenaSecCky, onemocni chlapci)

* nedostatek faktoru VIII (antthemofilicky globulin,
faktor A) — hemofilie A, nebo faktoru IX
(antthemofilicky faktor B) — hemofilie B

« Klinicky obraz: t¢zko zastavitelne krvaceni (po
extrakci zubu), opakujici se krvaceni do kloubu
(nahl¢ bolestive zdureni, pozdéjr deformace a
omezeni hybnosti)

e Lécba: klid na Iuzku, studen¢ obklady, Cerstva
zmrazena plazma, kryoprotein, Cisty
antithemofilicky globulin

* Prevence: predchazeni urazum
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