Aplastickda anémie

Aplastickd anémie (drenovy Gtlum) je stav vznikly v dasledku
poskozeni kmenové krvetvorné bunky, jez vede k jejimu zaniku.

Definice tézkého stupné aplastické anémie:

= pokles bunéc¢nosti diené pod 30 % pfi sou¢asném chybéni fibrézy;

= pritomnost alespon 2 kritérii cytopenie v obvodové krvi: pocet
retikulocytl < 0,1 %, pocet neutrofilnich segment( < 0,5x109/1,
pocet trombocytd < 20x109/1.11!
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Incidence v CR je kolem 0,2/100 000 za 1 rok. Obraz hypocelularni kostni dfené& s ¢etnymi
tukovymi oky

Etiopatogeneze

50-60% vsech aplastickych anémii je idiopatickych, kdy dochazi k poskozeni kmenové krvetvorné buriky
nejcastéji pri infekcich (hepatitidy, EB virus), ozareni, idiosynkratické reakci pri podani 1€kl (napf. chloramfenikol),
|éCbé cytostatiky. Uvazuje se ¢astecné o primém poskozeni kmenové bunky nékterym vysSe zminénym
mechanismem a také o spoluti¢asti imunitnino systému, zejména cytotoxickych T-lymfocytd. Onemocnéni ma tedy
charakter autoimunitni. Dren je hypocelularni z dlvodu budto poskozeni krvetvorné buriky, nebo
hematopoetického mikroprostredi.

Klinicky nalez
Kombinace priznakd krvacivych komplikaci, infekce a anémie.
Diagnostika

Musi byt splnéna vySe zminénd kritéria. Potvrzeni diagnézy se provadi pomoci vySetreni punktdtu kostni drené a
z trepanobioptického vzorku. Nalézdme hypoplastickou dien s tukovymi oky.

Diferencialni diagnostika

= Hypoplastickd forma myelodysplastického syndromu - zndmky dysplazie, pfitomnost aberaci v karyotypu nebo
zmnozeni poctu blastd.

= Paroxyzmalni no¢ni hemoglobinurie - pritomna intravaskularni hemolyza s hemoglobinurii a deficit inhibi¢nich
systém{ aktivovaného komplementu.

= Myelofibréza - drenova fibréza, zvétseni organl (hlavné sleziny).

= Lymfoproliferace (leukemie z vlasatych lymfocytl) - ve dreni lymfocyty s charakteristickou morfologii a
expresi typickych antigeng.

= Diseminovana forma tuberkuldzy, legioneléza nebo tézkd forma hypotyredzy - vzécné se také mohou projevit
dreflovou hypoplazii.

Terapie

= Imunosuprese: cyklosporin A, kortikosteroidy, antithymocytarni globulin.
= Alogenni transplantace: zvazujeme u mladych nemocnych s vhodnym pribuznym darcem.

Jiné formy onemocnéni

Cista aplazie ¢ervené krevni fady (kongenitalni forma se nazyvé Diamonddv-BlackfanCiv syndrom).

Onemocnéni se selektivnim Utlumem v erytropoéze. Vznika zrejmé diky defektni funkci nékterych ribozomalnich
podjednotek zajistujicich syntézu proteind pro erytropoézu.
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