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Zdakladni definice AIHA

- Zkrdcené prezivdani erytrocyti (< 100 dni)

- Pritomny autoprotildatky proti antigenim nha povrchu
erytrocytl



Klasifikace AIHA

Primarni - idiopaticke

Tepelné protilatky (warm AIHA)

Nemoc chladovych aglutinint s chladovymi protilatkami

Paroxysmalni chladova hemoglobinurie

Sekundarni

Autoimunni choroba

Imunologické deficity

Malignita

Léky

Infekce (viry, mykoplazmove, pozdni stadia lues)




Laboratorni charakteristika

Warm-reactive AIHA Cold agglutinin disease

Parametr (40-70%) (10-30%)

Paroxysmal cold
hemoglobinuria
(2-10%, déti 40%)

isotyp —protilatka IgG IgM

IgG

Optimalni tepelna Tepelna (22-37 °C) Chladové — titry nad 1000

V chladu navazani C1,

reaktivita a do 22-23 °C po zahfati hemolyza
Schopnost vazat Variabilni ano ano

komplement
+ DAT (Coombs) IgG, = C3 C3 C3, +1gG
Ery auto-antigen Rh, dalSi | nebo i P

Typ hemolyzy* Extravaskularni oboji

Intravaskularni




2 hlavni ndlezy:

- ikterus ktze a sklér

- anemicky syndrom ¢asto velmi zdvazny
(ndmahova dusnost, dnava, buseni srdce, kolapsové
stavy, ICHS, ICHDK,..)
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Klinicka data AIHA - warm

Medidn véku 53.6 +22.8 let
% Zen 50% (warm 60 %)
% pacientl s klinickymi potiZemi v dvodu ATHA 87%
Anemicky syndrom 75%
Tkterus a tmava moc 33%
ICHS 7%
Vendzni trombdza 20%
Medidn Hb g/L 64 +17 g/L
Medidn retikulocytl 285 + 175 x
103/microlL
MCV 108 + 14 fL
Pokles haptoglobin 93%
Elevace LDH 93%
Elevace bilirubinu (nekonjugovaného) 82%
Sférocyty 41%
(Imunni tfrombocytopenie) 5%




Schéma destrukce erytrocytu
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Intravaskularni hemolyza
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Extravaskuldrni hemolyza
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Elektronova mikroskopie - sinusy sleziny




Sférocyty v ndtéru




Kostni dren reaguje zvysenou produkci ¢ervené
rady (aktivovand erytropoeza a retikulocytdéza)




ATIHA s tepelnymi protildtkami

Parametr

Warm-reactive AIHA

isotyp —protilatka

IgG

Optimalni tepelna reaktivita

Schopnost vazat komplement

Tepelna (22-37 st °C)

Variabilni

+ DAT (Coombs) / (NAT + v 80%)

Ery auto-antigen

Typ hemolyzy*

Transfuze — obtizné provedeni sérologickych
testu, urgentni podani ery Hb < 50 g/L

1. linie IéCby

2. linie 1éCby

Deficitni stav

IgG, + C3 (panaglutininy)
Rh, dalSi

Extravaskularni

ABO shodné (cross match inkompatibilni)
0

Kortikoidy
MP 2mg/kg.d vstupné (70% odpovi, 50% relaps)

Splenektomie (rezistentni formy 50%)
Rituximab, CsA

Kyselina listova a B12

Lécba sekundarnich AIHA

Lécime zakladni onemocnéni (CLL,
Waldenstrémova m., solidni tumory, SLE, infekce,
leky)




Kortikoidy v 1é¢bé ATHA

+ Blok fagocytdrni funkce monocyto-makrofdgového
systému - okamzité po nasazeni

* Snhizeni protildtkové avidity brzy po nasazeni

* Po 2-4 tydnech dochazi k poklesu produkce protilatek

* Lécba je dlouhodoba, zlepseni obvykle po 3 tydnech
terapie u 80% pacient




Splenektomie v Ié¢bé ATHA

* Vyrazné snizeni destrukce ery
+ K okamzitému efektu dojde u 50% p.

* Obvykle je nutnd nizka davka kortikoidu, aby nedoslo k
navyseni produkce protilatek

+ Zapnuti RES v jatrech
+ Riziko zavaznych sepsi (3,2% p, mortalita 1,8%)



Nemoc chladovych aglutinint (CAD)

Parametr

Cold agglutinin disease

isotyp —protilatka

Optimalni tepelna reaktivita

IgM
Chladové — titry nad 1000 a do 22-23°C

Schopnost vazat komplement ©

+ DAT (Coombs) (- NAT pfi télesné > 23C° )

Ery auto-antigen

Ano (pfi T > 23°C protilatky disociuji, ale komplement
zUstane navazan na ery)

C3

| nebo i (vzacné anti-Pr €i anti-N)

Typ hemolyzy

Extravaskularni i intravaskularni

Vyskyt

StarSi pacienti nebo akutni po-infekéni u déti

Klinika u starSich pacientt

Po ochlazeni téla dojde k aglutinaci ery a objevi se
cyan6za,hemolyza, splenomegalie

Klinika u post-infek&nich stavu

Lécba

Déti, pfechodné formy a spontanné odezni

Predchazeni prochlazeni, podana krev podana pres
ohfivac (37°C )

Splenektomie a kortikoidy malo uc€inné
Plazmaferéza kratkodobé ucinna
Rituximab + kortikoid, Cyklofosfamid, CsA



Akrocyandza




Paroxysmadlni chladova hemoglobinurie (PCH)

Parametr

PCH pfi lues / akutni PCH poinfekéni / idiopaticka PCH

isotyp —protilatka

Optimalni tepelna reaktivita

Schopnost vazat komplement

+ DAT (Coombs)

Ery auto-antigen

IgG bifazické hemolyziny (Donath-Landsteiner)

V chladu navazani C1, po zahrati hemolyza

ano

C3, +IgG

P

Typ hemolyzy*

Intravaskularni

Klinika Dramaticky prabéh — po expozici chladu bolest v zadech, T
40°C a hemoglobinurie (hodiny).
Lécba Predchazeni prochlazeni, podana krev podana pres

ohfivag (37°C )

Plazmaferéza kratkodobé ucinna
(terciarni lues je vzacnou komplikaci — atb terapie)




Polékové hemolytické anémie (I)

penicilinovy (haptenovy) typ

stibofenovy (neoantigenni) typ

a - metyldopovy typ
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Polékové hemolytické anémie (II)

Mechanismus adsorpce neoantigenni Indukce autoPr
PAT + Ig6 +C3 + Ig6
NAT bez léku neg neg neg i poz
NAT s lékem poz poz neg i poz
Vazba protilatky | Pouze Iék neoantigen antigeny ery
Typicky prubéh |subakutni akutni Pozvolny chron.
Intenzita H Stredni-tézka |tézka mirnd
Priklad léku Penicilin Paracetamol Methyldopa
Ampicilin Chinidin L-Dopa
Cefalosporin Rifampicin Ibuprofen
Carbimazol Diclofenac
Melfalan Interferon




Coombs +
IV. Interni hematologicka klinika 2013-2014

+ Celkem 60 +TAD

- 27 CLL (11 klin vyzn)

+ Systémové onem pojiva AFsy 11

- Lymfomy 4, leukemie ost 2, MDS 4, ITP 2
+ aloT 2

« Ca3

+ Infekce 3 (HIV1x)

-+ Léky 2



2013-2014 : Coombs + 60 pripadi ze IV.IHK
27 CLL a 11 s autoimunitnimi chor (45%, 11%)

Primarni - idiopatické (8,3%) Bx
Tepelné proftilatky (warm ATHA) 2X
Nemoc chladovych aglutinini s chladovymi protilatkami 1x
Paroxysmalni chladovd hemoglobinurie Ox
Ewans sy (AIHA - ITP) 2X
Sekundérni (91,7%) b5x
Autoimunni choroba (SLE, AFsy, Imuno defekt a jiné) 11x
Malignita (CLL, jiné lymfoproliferace, CML, AML ,MDS) 40x
Léky (Dopegyt, Carbimazol) 2X
Infekce (G- sepse, HIV,..) 2X




