Chorobné stavy ze zvySeného poctu erytrocytu

Clanek neobsahuje vie, co by mél.
o MUzZete se pridat k jeho autordm (https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Chorobn%
4 C3%A9 _stavy ze zZv%C3%BD%C5%A1en%C3%A%ho_po%C4%8Dtu_erytrocyt%C5%AF&
@ action=history) a jej.
O vhodnych zménéch se Ize poradit v diskusi.

Polycythaemia vera

Polycythaemia vera (PV, primarni polycytémie, Vaquezova choroba) je nemoc s vysokym poc¢tem erytrocytd +
vysokou koncentraci Hb — zvysSuje viskozitu krve + trombotizace arterii (priCinou smrti trombdéza koronarnich +
mozkovych tepen).

Patogeneze

= Klonalni proliferace pluripotentni kmenové hematopoetické bunky, ktera se diferencuje prevazné do
erytrocytarni rady;

= zvySenad citlivost progenitorti BFU-E na Ucinky erytropoetinu;

= moznost diferenciace v erytroidni prekurzory i bez erytropoetinu;

® dochdzi i k mirnému zmnozeni bb. dalSich rad.

Klinicky obraz

Bolest hlavy, zavraté aj.,

travici problémy, ¢astd VCHGD,

pruritus,

Casté krvacivé / naopak arterialni i vendzni trombotické prihody, v¢. obliterace koronarniho reciste,
dna,

brundtnost, cyandza,

splenomegalie (v pokrocilych stadiich az do panve).

Diagnostika a dif. dg.

= ZvySend hodnota Hb + HTK (50-70 %),
mdze byt maskovdana v pripadé, ze se zvysi i plazma;

mdze byt leukocytéza + mirny posun doleva,

¢asto také trombocytéza,

saturace krve kyslikem < 92 % mUze byt pri¢inou sekundarni polyglobulie,

nizké hodnoty ferritinu ¢astéjsi u primdrni polycytémie nez u sekundarni polyglobulie; koncentrace vit. B12 +

jeho vazebna kapacita zvysenad, konc. folatu snizena,

= u PV je koncentrace endogenniho EPO snizen3,

= z3sadni je histologické vys. kostni dfené (obraz PV odlisny od reaktivnich polyglobulii) + molekuldrné-
biologické vysetreni,

= dg. PV spociva hl. ve zjisténi obecnych znakl myeloproliferativhiho onemocnéni, pri rozpacich vylouéeni
sekundarni priciny (obtizné),

= Casto trombotické / krvacivé prihody (u pacientl se sekundarni polyglobulii malo).

Terapie

Lécebné venepunkce, erytrocytaferéza (drazsi, vyjimecné),

IFN-a,

hydroxyurea,

anagrelid + 1é¢ebné venepunkce u pacientd rezistentnich na IFN + hydroxyureu,
|éCba pruritu + hyperurikémie.

Progndza

= Priimérné preziti 15 let,
= pfi¢inou Gmrti: trombdza, akutni leukémie, jiné nddorové onemocnéni, krvaceni aj.!t2]
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Sekundarni polyglobulie

Sekundarni polyglobulie je vétSinou kompenzacni pfi chronické hypoxii (vede ke T EPO) - pobyt ve vysoké
nadmorské vysce, chronické plicni onemocnéni, P-L zkraty, methemoglobinémie.

Méné Casto je pricina T EPO nejasnd / projevem nékterého onemocnéni (nadory ledvin, myomatéza délohy,
polycystickd choroba ledvin aj.).

Klinicky obraz

= HI. pfiznaky zdkladniho plicniho / srde¢niho onemocnéni,
= pletoricky vzhled, cyanéza,
= bolesti hlavy, zdvraté, poruchy zraku.

Laboratorni vySetreni
= T erytrocyty, HTK > 48 %, saturace kyslikem < 92 %, T EPO (dif. dg. polycytaemia vera).
Terapie

= Th. zdkladniho onemocnéni, venepunkce (! viskozitu krve + omezi riziko komplikaci).l3!

Erytrocytoza

Neprava polyglobulie je zplisobena poklesem objemu plazmy, celkovy erytrocytarni objem normalni:

= stresova polycytémie mladych osob (+ hypertenze, obezita = Gaisbdckiv syndrom);
= relativni polyglobulie pti dehydrataci, pfi rozséhlych popéaleninach apod.[*!

Polycytémie u novorozenci

Polycytémie novorozence je definovdna jako centrdini zilni hematokrit > 0,65. Nicméné i pfi hematokritu >
0,70 ma jen maléa ¢ast novorozenct klinické zndmky hyperviskozity. Do klinického obrazu patfi letargie,
hypotonie, hyperbilirubinemie a hypoglykémie. Polycytémie se také mlze podilet na rozvoji kfe¢i, mozkové
mrtvice, renalni zilni trombdzy a nekrotizujici enterokolitidy.

Priciny polycytémie novorozence:

rdstova restrikce plodu (FGR, IUGR);

hypertenze matky;

diabetes matky;

chromosomalni vady: trisomie 21, 18, 13;

twin-to-twin transfuze;

oddalené preruseni pupecniku;

endokrinni poruchy: tyreotoxikéza, kongenitaIni adrenalni hyperplazie (CAH).

Lécba je kontroverzni a u novorozencl s mirnymi priznaky (napr. hrani¢ni glykémie, zhorsené periferni prokrveni)
pravdépodobné neni nutna. Lécba je indikovdna u novorozencd s hematokritem > 0,65 a priznaky s potencialné
zdvaznou progndzou (napfr. refrakterni hypoglykémie, neurologické priznaky). Provadi se parcidlni vyménnd
transfuze s roztokem krystaloid@ (napf. fyziologicky roztok) s cilovym hematokritem 0,55.[3!

£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Polycytémie (neonatologie).
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