Hemolyza

Hemolyza je rozpad cervenych krvinek provédzeny uvolnénim krevniho barviva — hemoglobinu. Rozpad
erytrocytl mize byt:

m v cévéach (intravaskularni),
= mimo cévy (extravaskularni).

Fyziologicky jsou poskozené nebo prestarlé (normalini délka Zivota erytrocytu je asi 120 dn@!!) erytrocyty
vychytany makrofagy RES (retikuloendotelidlniho systému) jater, sleziny a kostni drené, jde tedy o hemolyzu
extravaskularni. Hemoglobin se zde rozpada na:

= globin - bilkovinné retézce (dva a a dva B), které jsou vyuzity k resyntéze hemoglobinu,

= biliverdin - linedrni tetrapyrrol zelené barvy, redukuje se na zluty bilirubin, ktery je ve vazbé na albuminy
prenesen do jater, kde je konjugovan s kyselinou glukuronovou a poté vylouc€en do zludi,

s Fe’* - véZe se na apoferitin za vzniku feritinu (bilkovina tvaru duté koule, v jejiz dutiné je uskladnéno Zelezo v
podobé Fe(OH)3 a FePQy,), pfi nadbytku Zeleza nad apoferitinem se Fe skladuje v podobé hemosiderinu
(komplex hydratovaného Fe;0s3 s proteiny, polysacharidy a lipidy) uvnitf makrofagtl (siderofagy).

v

Rozdéleni hemolyzy podle priciny

1. Osmoticka hemolyza mize nastavat jak v hypertonickém, tak hypotonickém roztoku. V hypertonickém
roztoku bunky odevzdavaji vodu do okoli a svrastuji se, coz mlze zplsobit defekty v buné¢né membrané. V
hypotonickém roztoku se naopak burika vodou plni, nabyva kulovitého tvaru a mlze prasknout (plazmoptyza).
2. Fyzikalni hemolyza spociva zpravidla v mechanickém poskozeni membrany. Mdzeme ji zpUsobit napfr.
trepanim, ale i extrémnimi zménami teplot nebo ultrazvukem.

3. Chemicka hemolyza je zaloZzena zejména na chemické reakci lipidd v membréané s urcitou latkou.
Poskozeni mize byt zplsobeno silnymi kyselinami nebo zdsadami, povrchové aktivnimi latkami, ¢i tukovymi
rozpoustédly.

4. Toxicka hemolyza nastava pri plsobeni nékterych bakteriadlnich toxin{. Dale mdze jit o reakci na
pritomnost zvitecich (hadich), nebo rostlinnych jed0.

5. Imunologicka hemolyza je typickd pfi podani inkompatibilni transflize. Zodpovédnost za tuto reakci mé
komplement.

Extravaskuldarni hemolyza

Mimo cévy se erytrocyty rychle rozpadaji. Z nich uvolnény hemoglobin
(nebo celé erytrocyty) je fagocytovan tkanovymi makrofagy a vznikajici
bilirubin difunduje do okoli a podminuje zbarveni okolnich tkani (/okalni
ikterus - typicky v podkoznim hematomu, modring). Ikterické zbarveni se
pozdéji vytraci a pretrvavéa zbarveni rezavé (hemosiderin - napf. v
mozkovych loziskych prokrvaceni). Dalsim pigmentem, ktery v tomto
procesu vznikd, je ceroid - lipopigment vznikajici polymeraci oxidacnich
produktd lipidd (lipidy uvolnéné z rozpadlych erytrocytd), smés ceroidu s
hemosiderinem se oznacuje jako hemofuscin. Nésledné dochéazi k
organizaci hematomu nespecifickou granulacni tkani - na periferii jsou
pritomny siderofagy a fibrin, podél kterého do hematomu vrista
granulacni tkan, kterd jim pronikd a z hematomu zbyde jen mala jizvicka.
Je-li hematom vétsi, pak mize centraini ¢ast zkapalnét drive nez byla
fibrinova vldkna nahrazena granulac¢ni tkéni, povrchova vrstva hematomu
nabyva vlastnosti polopropustné membrany, pres kterou se do hematomu
nasava tekutina a dochazi ke zvétSovani hematomu za vzniku
posthemoragické pseudocysty, popr. po odbarveni
posthemorhagického hygromu.

Akcelerovana extravaskularni hemolyza provézi napr. hypersplenismus,
nékteré poruchy metabolismu erytrocytd, malarii atd. Hladina
nekonjugovaného bilirubinu pri ni mdze byt zvySena (nad 12 umol/l),
klinicky mUze byt patrny subikterus nebo ikterus. Vyskytuji se priznaky
hemolytické anémie - zvySené mnozstvi retikulocytll, hemoglobinurie,
anémie (hemoglobin pod 120 g/l), snizeny pocet erytrocytd v krevnim
obrazu, zvyseni aktivity laktdtdehydrogendzy. Hematom

Intravaskularni hemolyza

Rozpad krvinek v cévach mize mit pricinu v:

= samotnych erytrocytech (korpuskularni hemolyza),
= plsobeni vnéjsich Cinitell (extrakorpuskularni hemolyza).
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Hemoglobin uvolnény z rozpadajicich se erytrocytll se vaze na haptoglobin a vznika tak komplex, ktery neprojde
glomerularnim filtrem (funkci haptoglobinu tvoreného v jatrech je zabranit jednak poskozeni ledvin, jednak ztratdm
zeleza). Komplex je fagocytovan makrofagy - hemoglobin se rozpada, vznikda bilirubin a ferritin nebo hemosiderin.
Pri zvySené hemolyze se dostavuje ikterus a hemosiderédza. Pokud je uvolnéného hemoglobinu vice nez dokdaze
haptoglobin navazat (zejména pfi akutni hemolyze se konzumpcné snizuje koncentrace haptoglobinu v séru (norma
0,3-2 g/1)), vznikd hemoglobinemie a prebytec¢ny hemoglobin prochazi glomeruldrnim filtrem do rendlnich tubuld -
vznikd hemoglobinurie a hemosiderinurie (¢ast molekul hemoglobinu je vychytéana bunkami proximalniho tubulu a
preménéna na hemosiderin, ktery se pak postupné uvolfuje do moci) - precipitaci hemoglobinu pak vznika
poskozeni ledvin oznacované jako hemoglobinuricka nefréza (obdobné postizeni je u crush syndromu -
myoglobinurickd nefréza).

Diagnostika moznych p¥ricin hemolyzy
Coombsuv test

{2 Podrobnéjsi informace naleznete na stréance Coombsiiyv test.
je detekce protilatek proti povrchovym antigenim erytrocytl. Antiglobulinové sérum je pridédno k vymytym
erytrocytdm pacienta, aglutinace indikuje pritomnost imunoglobulinfi nebo sloZzek komplementu navéazanych na
erytrocyty;
= pFimy Coombsuv test (téZ pifimy antiglobulinovy test) - umoziuje detekci ¢ervenych krvinek
senzibilizovanych/obalenych imunoglobuliny a slozkami komplementu ,,in vivo*;

= nepfimy Coombstv test - umozriuje detekci antierytrocytarnich protildtek prfitomnych v pacientové séru ¢i
plazmé - vyznam ma u osob, kterym je opakované podavana transfuze nebo erytrocytarni koncentraty.

Testy osmotické rezistence

Pomoci téchto testll zkoumame odolnost krvinek vici nizkemu osmotickému tlaku prostredi (tzv. minimalni
osmoticka rezistence, tzv. maximalni osmoticka rezistence),

= normalni hodnoty jsou primérné 0,4 % NaCl u minimalni a 0,3 % NaCl u maximalni osmotické rezistence.
Enzymatické vysetfeni erytrocyti

Pri nedostatku glukdza-6-fosfatdehydrogendzy dochazi k nedostatecné tvorbé& NADPH a tim ke snizeni regenerace
glutathionu. Erytrocyty (zejména jejich membrdna) jsou pak nachylné poskozeni reaktivnimi formami kysliku.

Hamuv test

je diagnosticky (screeningovy) test pro paroxyzmalni no¢ni hemoglobinurii (PNH). Erytrocyty se inkubuji v séru
okyseleném na pH 6,2, kyselé prostredi aktivuje komplement a patologické erytrocyty podlehnou hemolyze.

Priitokova cytometrie

0 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Pritokova cytometrie.

Pri této metodé se stanovuji proteiny vazané na buné¢nou membranu, které se podileji na

= ochrané vidi lytickym Gc¢ink@m komplementu,
= 2 proteiny (MIRL a DAF) se oznacuji podle protildtek, které s nimi specificky reaguji, CD-55 a CD-59.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

= Hematogenni pigmenty
= Hemolytické anémie
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