LABORATORNI
LISTY ¢. 32/2019

Vazené kolegyné a kolegové,

Zari 2019

v dnesnim Cisle laboratornich listd Vam piinasime podrobnéjsi informace o autoimunitni hemolytické ané-
mii. PFijemné c¢teni.

AIHA — AUTOIMUNITNI HEMOLYTICKE ANEMIE

Jedna se o rudznorodou skupinu patologickych stavi, kterym je spolecny vyskyt autolognich protilatek
(autoprotilatek) proti antigenim na membrané erytrocytl a tim je pfipadné urychlen zanik erytrocytd, kdy
k destrukci erytrocytd mlze dochazet prostiednictvim fagocytézy nebo pfimou lyzou erytrocytové mem-
brany. Autoprotilatky jsou chladové (syndrom chladovych aglutinin(, CAS), které reaguji lépe pfi teploté
4 °C neZ pfi vy33ich, a tepelné (AIHA s tepelnymi protilatkami, WAIHA), které reaguji stejné silné ¢i silné&ji
pfi teploté 37 °C nezZ pri niz3ich.

Projevy téchto autoprotilatek mohou byt klinicky vyznamné, ale i nevyznamné podle intenzity hemolyzy
a rychlosti jejiho vzniku. U WAIHA je nemocny bledy, se Zlutym zabarvenim kize a sklér, mirnou az vyz-
namnou splenomegalii a s tmavou modi. Tento typ se vyskytuje u 70% nemocnych, a to u dospélych nej-
¢asté&ji s lymfoproliferativnim (maligni lymfomy) nebo autoimunitnim onemocnénim (revmatické onemoc-
néni) a u déti s infekci predevsim virovou. U CAS je typické cyanotické zabarveni akralnich ¢asti (nos, usni
boltce, konecky prstd) v chladu, Zloutenka, bledost, tmava moc pfipadné hepatosplenomegalie. Vyskytuje
se u nemocnych z 10% a nejcastéji u infekci zplsobenych Mycoplasmou pneumoniae a infekéni mono-
nukleozy, chiipky, HIV ¢i spalnicek.

Dal8imi typy autoimunitni hemolytické anémie jsou paroxyzmalni chladovd hemoglobinurie (PCH) nebo
léky indukovand imunitni hemolytickd anémie (DIHA). U PCH (neboli Donathlv-Landsteineriv syndrom)
jsou projevy vysoka horecka, bolesti zad a koncetin a tmava moc po expozici chladu. Pfipadné bolesti bri-
cha, nauzea, zvraceni, bolesti hlavy, chladova kopfivka, cyan6za a Raynauduv fenomén (druh vazoneurdzy
charakterizovany vyraznym zbélenim prstG rukou v chladu, které nasledné zmodraji a poté zCervenaji
a objevuje se jejich bolest). PCH se dfive vyskytovala jen u pacientl se syfilis, dnes se objevuje u déti cca
2 - 3 tydny po epizodé virové (spalnicky, pfiusnice, plané nestovice) nebo i bakterialni infekce. DIHA se
projevuje rizné zdvaznou hemolytickou anémii a midze ji zptsobit mnoho Lékd (nejcastéji cefalosporiny
druhé a tfeti generace ¢i nesteroidni antirevmatika).

Etiopatogeneze tohoto onemocnéni neni zcela objasnéna. Jedna se zfejmé o poruchu kooperace mezi
pomocnymi a tlumivymi lymfocyty T a B a tim dochazi k dysregulaci imunitniho dozoru, tj. porucha v roz-
pozndavani organismu vlastnich a cizich antigend a nedostatecnému potlacovani tvorby autoprotilatek
proti antigenim na erytrocytech. Tvoii se autoprotilatky tfidy IgG, IgM a vzacné i IgA.

AIHA se v laboratornich vysledcich projevuje jako normocytarni nebo lehce makrocytarni anémie s nizkym
hemoglobinem i hematokritem a anizocyt6zou erytrocytl. V krvi mohou byt pfitomny sférocyty a sklon k
penizkovaténi erytrocytu. Pfi prudkém rozvoji onemocnéni byva leukocytéza s neutrofilii a zvysen pocet
retikulocytd. Diky hemolyze dochézi ke zvyseni nekonjugovaného hemoglobinu, v mo¢i urobilinogenu,
zvy3ené hodnoté laktatdehydrogenazy a sniZeni haptoglobinu. Zakladni diagnostickou metodou je potvr-
zeni pfitomnosti imunitnich protiladtek navazanych na erytrocytech — pfimy antiglobulinovy test (PAT)
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a volnych protilatek proti erytrocytiim v séru pacienta — nepfimy antiglobulinovy test (NAT). Asiu 1 - 4%
pacientl s AIHA mGzZe byt PAT negativni a to z divodu nizké afinity autoprotilatek, kdy mohou byt proti-
latky odstranény jiz pfi promyvani erytrocyt( v preanalytické fazi testovani.

U tézké hemolyzy (hodnota hemoglobinu pod 60 g/l) probiha lécba nejprve intravenéznim podanim korti-
kosteroid( ve vysokych davkach a pfi dobré odpovédi s trvalym vzestupem hemoglobinu nad 80 g/l mozno
davky kortikosteroidl sniZovat, aZz po Uplné vysazeni pii opakované negativnim nalezu v antiglobulinovém
testu. U nemocnych s inicialnimi hodnotami hemoglobinu nad 60 g/l se zacina peroralni lécba kortikoidy,
kdy je davka rovnéz postupné sniZovana. Dale se nemocnym béhem imunosupresivni lé¢by podavaji pro-
fylakticky antibiotika a antimykotika. Pfi neGspéchu této terapie je dalsim moznym zpUsobem lécby kom-
binace imunosuprese s intravenéznim podavanim vysokych davek imunoglobulind ¢ s mechanickym
odstranénim cirkulujicich volnych protilatek plasmaferesou. A u rezistentnich forem je mozna splenekto-
mie. | po zvladnuti hemolyzy jsou nemocni dlouhodobé sledovani v pravidelnych kontrolach hematologem.
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