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Dif. dg. hemolyzy

3 typy nalezu:
* Priznaky hemolyzy + pozitivni PAT

* Vysledek pozitivhiho PAT a s nebo bez
priznaku hemolyzy

 Hemolyza a negativni PAT
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Dif. dg. hemolyzy

* Priznaky hemolyzy + pozitivni PAT:
— HON (hemolytické onemocnéni novorozence)
— DIHA (polékoveé imunitni hemolyticka anémie)
— Akutni hemolyticka potransfuzni reakce
— Pozdni hemolyticka potransfuzni reakce

— AIHA (tepelna, chladova, paroxysmalni
chladova hemoglobinurie, smiseny typ
autoimunni hemolyticke anemie)

20.1.2015



« Vysledek pozitivhiho PAT a s nebo bez priznaku
hemolyzy:
— Podani imunnich globulinu
— Recentni transplantace hematopoetickych bunek
— Recentni transplantace solidniho organu
— SLE - systemovy lupus erythematodes
— InfekCni mononukledza

— Nekteré hematologicke choroby, zahrnujici
lymfoproliferativni onemocnéni
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« Hemolyza a negativni PAT:

— MAHA — mikroangiopaticka hemolyticka anémie (DIC —
diseminovana intravaskularni koagulace, TTP — tromboticka
trombocytopenicka purpura)

— Hypersplenismus

— Jaterni onemocnéni

— Hemoglobinopatie (srpkovita anémie, talasémie)

— Poruchy erytrocytarni membrany (sférocyt6za)

— Deficit erytrocytarnich enzymu (G-6-PD - glukoso-6
fosfatdehydrogenazy, pyruvat kinazy)

— InfekCni onemocnéni (infekce Clostridium difficile)

— Poskozeni erytrocytt (mechanické srdec¢ni chlopné, nespravné
pouziti krevnich ohfivacu)
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Kazuistika 1: Kojenec s dg. HON? AIHA?
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Vysetreni matky kojence, u ktereho
zjisten PAT 4+
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Imunohematologicke vysetreni

matka

« KS B RhD pozitivni

* Fenotyp: CCee K-Cw-

« Dalsi antigeny:
nevysetreny

« Senzibilizace erytrocytu:
PAT 1+

* Autoprotilatky:
NAT slabe pozitivni
* Panel negativni

20.1.2015

dité 2 més ¢

KS AB RhD pozitivni
Fenotyp: CCee K-Cw-
Dalsi antigeny: Jk(a+b+)

Senzibilizace erytrocytu:
PAT 4+

Autoprotilatky: NAT 3+

Panel pozitivhi v NAT
(nedostatek vzorku)
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Odeslano k vysyceni séra do UHKT

« PAT poazitivni, IgG 4+, titr IgG 1:300+; 1gG1 negq,
IgG3 1:100 (3+)

« Zaver:
Senzibilizace erytrocytu IgG /silné IgG3, ne
IgG1/.
V seru volné nespecificke tepelné autoprotilatky.
Po jejich vysyceni zadné skryte aloprotilatky
neprokazany.
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Kazuistika 1: anamnéza

* RA astma bronchiale matka matky, otec
ditete polyvalentni alergie; v rodine se
nevyskytuje hematologicke,
revmatologicke, autoimunni onemocneni

« OA: dite z |. fyziologické gravidity, PH
3080g, porod ve 40. tydnu s.c. z indikace
matky, nekrisen, poporodni adaptace
dobra, novorozenecky ikterus nemel,
fototerapie nebyla, neockovan

20.1.2015
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Kazuistika 1 pokraCovani

* EA: negativni - lehka ryma, v rodine infekce O
NO: matka si vecCer vSimla ikteru v obliCeji, skléry
anikterické, do rana zluta barva kuze celého
tela, bledost. Stolice tmavsi kasovita, bez krve,
bez hlenu.

Vysetren u PLDD, odeslan k prijeti do FNM

« Stav pri prijeti: 2 mesicni kojenec, afebrilni,
klidny, bez dusnosti, napadnée bledy, sklery se
nezdaji vyznamne iktericke, TF 165/min, puls
dobre hmatny, jatra +2 cm, slezina +1 cm
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Vysetreni

« KO:
— Hb 61 g/l
— Ery 2,10x1014/|
— Leuko 21,9x109/I
— Retikulocyty 4,77%
* Biochemie:
— Bilirubin 73,9 umol/L
— Laktat 4,70 mmol/L
— Fe 49,4 ymol/L

20.1.2015
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Vyvoj vysledku v krevnim obrazu
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Lecba

« Zahajena terapie kortikoidy 2x bolus MP
15 mg/kg, dale Prednison 2 mg /kg

* Pro vyraznou anemizaci (Hb 68 g/l)
podana 1 TU ERD 11., 13., 20.11.

* Hospitalizace do 18.11., kdy propusten do
domaci pece, kontrolovan ve stacionari
KDHO. V prubéhu podany IVIG 0,99/kg
28.11. a2 9.12., od 29.11. redukovany
kortikoidy
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Vyvoj vysledku - anemizace
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Bilirubin
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Komplikace

* 11 bilirubin, potransfuzni hemolyticka
reakce s projevy zvraceni, zesileni
hemolyzy — hemoglobinurie, urobilinogen v
moci, turea, feritin, LD

. |Hb 66 g/l

« Lécba: bolus kortikoidu, Ié¢ba renalniho
selhani, nasazena lécba rituximabem

« KO 12.1. Hb 119, htc 0,328, ery 3,62,
MCV 90.6, leu 4,9, trombo 243, ret 0,90
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Kazuistika 2: 3,5 mes?

 RA: matka varixy DK, hypothyreosa, otec zdrav
nevlastni bratr ze strany matky zdrav

« OA: Z 2.tyziologicke gravidity, porod s.c. z
indikace matky PH 3600g/52 cm, nekfisena,
poporodni adaptace dobra, novorozenecky
Ikterus bez fototerapie (bilirubin max 276
umol/L), oCkovana 6.8.2014 Hexavakcina +
Prevenar, do 8/2014 nestonala

20.1.2015
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Kazuistika 2 pokraCcovani

 NO: V den 1.oCkovani ve veku 3,5 mes se zdala
OL bledsi, matka si bledeho vzhledu nebyla
vedoma. Za 6 dni po oCkovani napadne bleda,
nazloutla

 dalsi den prijata na DO (Hb 57 g/l, bilirubin
35/23 ymol/L)

« prelozena na vyssi pracoviste pro hemolytickou
anémii (Hb 47 g/l; retikulocyty 0,186; bilirubin
77/21), potreba transfuzi a 7 dni. Vysoky volny
Hb, nizky volny haptoglobin, ale klinicky bez
hemoglobinurie. InfekCni podklad nepotvrzen.
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Kazuistika 2
Imunohematologicke vysetreni

« Kompletni imunohematologicke vysetreni
prokazalo vysoky titr volnych tepelnych
autoprotilatek s vysokym hemolytickym

potencialem, nebyly zjisteny bifazicke

nemolyziny

« Lécba: bolus Solu-Medrol 3x80 mg, podana
transfuze. Prevedena na Prednison v davce 1,7
mg/kg/den. 7. den opét anemizace (Hb 61g/l),
aplikace IVIg 2g/kg, zvysen Prednison na 2
mg/kg/den
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* Po 14 dnech opet prijata s projevy hemolyzy,
13.9.2014 zaveden docCasny CZK (v. subclavia
dx), nutnost transfuzi 9.9., 12.9., 15.9.

* VVzhledem k refrakternosti na |éCbu prijata do
FNM k dalsimu vysetreni.

20.1.2015
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Vyvoj vysledku v krevnim obrazu
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* VylouCen ALPS (autoimunni
lymfoproliferativni syndrom), virologicky
screening nevysvetluje virovy podklad
AlHA.

* Pri akceleraci anemizace podavany ERD a
48 hodin, podany IVIG 2 x 1 g/kg, po 5
tydnech zahajena redukce kortikoidu.

* Po podani 2.IVIG stabilizace hemolyzy,
ambulantné sledovana.
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Komplikace

« 30.9. perakutni hemolyza, katetrova sepse,
Hb 38g/I.

« Akutne lecba ATB, MP 10 mg/kg a transfuze
ERD, extrakce CZK, 9.10. zaveden tunelizovany
1 lumin CZK, pfFi pokradujici anemizaci i po
zvladnuti infekce od 10.10.2014 zahajena lecCba
rituximab 375 mg/m? tyden, od 3. rituximab bez
notreby transfuzi. Kortikoidy vysazeny 22.10.,
oro hypokortikalismus substituce HC.

 Kontrolni PAT 2+
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Zaver
AlIHA v kojeneckem veku

Laa el

— Infekce

— Proliferace (ALPS)

2 kazuistiky ukazuji, ze lecba velmi obtizna,
remise navozena az lecbou anti-CD20
protilatkou (rituximab),

Je nutné dalSi sledovani pacientu (i vzhledem k
NU lé&by - neutropenie) po 1é&bé anti-CD20
Podékovani lékafum Kliniky détské
hematoonkologie FN Motol, dekuji za pozornost
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