Hereditarni sférocytoza

Hereditarni sférocytéza je genetické onemocnéni (AD, mize byt i
ziskané) podminéné defektem genu pro strukturdlni proteiny
cytoskeletu a membrany erytrocyta (spektrin, ankyrin, protein llI,
protein IV.1). Lipidova dvojvrstva je nedostatecné zakotvena ke
spektrinové vrstvé a pri prlchodu slezinnymi sinusy se jeji ¢asti oddéluji.
Zmensuje se povrch erytrocytu vzhledem k jeho vnitfnimu objemu, coz
vede ke zméné tvaru z bikonkdvniho v kulovity nebo elipsoidni. Snizuje
se deformabilita erytrocytl a odolnost k opakovanym prichod@m
kapildrami, zvlasté slezinnymi sinusy (splenektomie ma IéCebny efekt). Je
to jedna z nej¢astéjsich typl hemolytické anémie v severni Evropé.[!]

Incidence je uddvana v rozmezi 1:3000, ale pravdépodobné je vyssi v
dlsledku nerozpoznanych mirnych forem.

Klinicky obraz

Anémie (hemolyza v krizich, mezi nimi jen mirnd anémie);
splenomegalie;

zvyseny vyskyt retikulocytd v krvi;

hemolyticky ikterus, event. Zlu¢ové kameny;

v jatrech hemosideréza a fibréza;
hyperplazie kostni difené a osteopordza.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

= Anémie
= Hemolytické anémie korpuskularni

Zdroj

Hereditarni sférocytdza (natér)

v krevnim natéru malé sférocyty (chybi centralni projasnéni) s malo zménénym MCV;

m PASTOR, Jan. Langenbeck's medical web page [online]. [cit. 12.4.2010]. <http://langenbeck.webs.com>.
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Clanek neobsahuje vse, co by mél.

: Mlzete se pridat k jeho autoriim (https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Heredit%C
3%A1rn%C3%AD_sf%C3%A9rocyt%C3%B3za&action=history) a jej.

O vhodnych zménéch se Ize poradit v diskusi.
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