Hematologia
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Morfologia krwi obwodowej:

HCT (Hematocrit) - Hematokryt (stosunek objetosci krwinek do objetosci
petnej krwi — Ht):

- Ki37-47%

- M:40-54 %

RBC (Red Blood Cells) - krwinki czerwone (erytrocyty):
- K:4,0-5,5min./ml
- M:4,5-6,0 min./ml

HGB (Hemoglobin) — Hemoglobina:
- K:12-16 g/l
- M:14 -18 g/dl

MCV (Mean Corpuscular Volume) — wskaznik sredniej objetosci krwinki
czerwoney:

- 80—-94 mMm3



MCH (Mean Corpuscular Hemoglobin lub Mean Cell Hemoglobin) — wskaznik
sredniej masy hemoglobiny w krwince czerwonej:

- 27-32pg

MCHC (Mean Corpuscular Hemoglobin Concentration) - wskaznik sredniego
stezenia hemoglobiny w objetosci krwinek czerwonych:

- 31-37%

RDW-CV (Red cell Distribution of Width - Coefficient of Variance) - Stopien
zroznicowania wielkosci krwinek — wskaznik anizocytozy krwinek
czerwonych:

- 115%-145 %

RDW — SD (Red cell Distribution of Width - Standard Deviation) - Stopien
zroznicowania wielkosci krwinek - odchylenie standardowe objetosci
krwinek:

- 3754

HDW (Haemoglobin Distribution Width) - Rozktad Objetosci Hemoglobiny,
wskaznik anizochromii:

- 2,2-3,2 g/l




WBC (White Blood Cells) - krwinki biate (leukocyty, LEU):
- 4 -8tys./mm3

PLT (Blood Platelet) - krwinki ptytkowe (trombocyty):
— 150 - 350 tys./ml

MPV (Mean Platelet Volume) - srednia objetosc¢ ptytek krwi:
- 9-13fl

PDW (Platelet Distribution) - wskaznik zréznicowania objetosci ptytek krwi:
- 6,1-11 fl

P-LCR (Platelet-Large Cell Ratio) - wskaznik zroznicowania objetosci ptytek
krwi (wskaznik ptytkowy duzych komorek o objetosci powyzej 15 fl):
- 6-24%



Rozmaz:
- BAND: 3-5%
- NEU: 50-70%
- EOS: 2-4%
- BAS: 0-1%
- MON: 2-8%

- LYM: 25-40%
- RET: 0,5-15%
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Krzepniecie

APTT (Activated Partial Thromboplastin Time — czas
czesciowej tromboplastyny po aktywacji) - czas K-K (czas
kaolinowo-kefalinowy). APTT jest miarg aktywnosci
osoczowych czynnikow krzepniecia Xll, X, IX i VIII, ktore
tworzg uktad wewnatrzpochodny aktywacji protrombiny.

- 37-46s

Czas krzepniecia
- dol-5min

Czas protrombinowy (PT) stuzy do oceniania
zewnatrzpochodnego uktadu krzepniecia. Jego wartosc jest
zalezna od stezenia w osoczu czynnikow krzepniecia: Il, V,
VII, X1 fibrynogenu.

- 12 — 16 sek.




Krzepniecie

Procentowy wskaznik czasu protrombinowego - Wskaznik Quicka jest
to wskaznik podajgcy czas, po jakim specjalnie przygotowana krew
krzepnie. Stosunek czasu protrombinowego prawidtowego do
czasu protrombinowego okreslonego w badanym przypadku.

- 70-100 %

INR - Miedzynarodowy wspotczynnik znormalizowany (International
Normalized Ratio) - wystandaryzowany wspotczynnik czasu
protrombinowego umozliwiajgcy porownywalnosc¢ wynikow
niezaleznie od uzytych odczynnikow.

- 0,9-1,15

Stezenie fibrynogenu
- 0,2-0,5g/dl



Elektrolity
Cl- 95 — 105 mmol/l
K* 3,5 -5 mmol/l
Na* 135 — 145 mmol/l
Mg2* 1,5 - 2,5 mmol/
HPO, 0,9 -1,6 mmol/
Ca 2,25 — 2,75 mmol/l

Ca?t 0,98 — 1,25 mmol/l



Biatko
B. catkowite 6,0 — 8,0 g/dl 60 — 80 g/l
Albuminy 4-5g/dl 579 - 725 mmol/l
Globuliny 2 — 3 g/l
Frakcje:
albuminy 50 — 60 %

a,-globuliny 4-8%
a,-globuliny 7 —-12 %
B3-globuliny 9-15%
v-globuliny 13-24%
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Leukocytoza (granulocytoza,

limfocytoza)

& liczba krwinek biatych > 10x10°
(10000/mm3)

¢ ma charakter odczynowy.

¢ W zakazeniach wzrasta przede wszystkim liczba
neutrocytow.

e Korzystny przebieg zakazenia przejawia sie spadkiem
granulocytozy okoto czwartego dnia.

e Zwieksza sie natomiast liczba monocytow.

e Okoto siddmego dnia monocytoza maleje, pojawia sie
natomiast niewielka eozynofilia | wzgledna limfocytoza.
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Granulocytoza
obojetnochtonna

& \W zakazeniach bakteryjnych
& Po krwotokach
& Po przetomach hemolitycznych

& Po znacznym wysitku fizycznym i
stresie psychicznym
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Eozynofilia

¢ Choroby uczuleniowe
& Choroby pasozytnicze
¢ Kolagenozy

& Ziarnica ztosliwa

& Ptonica

& \V poznej fazie zakazen jako objaw
zdrowienia



Bazofilia

& >1% krwinek biatych
¢ \Wystepuje rzadko

& Moze towarzyszycC znacznej lipidemii w
nerczycy | cukrzycy



Monocytoza

& Niektore zakazenia bakteryjne (kita,
gruzlica)

¢ Choroby wirusowe

& Choroby pierwotniakowe (zimnica)

¢ Choroba Hodgkina

¢ Kolagenozy

& Po splenektomii




Limfocytoza

& Zakazenia wirusowe

& Krztusiec (20 -30 tys./ mm3, 70-80%
limfocytow)

¢ Mononukleoza zakazna (zwiekszona

liczba pobudzonych limfocytow
przyjmujgcych postac limfomonocytow)
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Leukopenia

(granulocytopenia, limfopenia)

& moze wystepowac w postaci wrodzonej
lub nabyte].



Wrodzona niemowleca
agranulocytoza (choroba Kostmana)

¢ Charakteryzuje sie prawie catkowitym
brakiem dojrzatych granulocytow |
wystepujgcymi od urodzenia zakazeniami.

¢ Typowe sg bolesne owrzodzenia jamy ustne.
¢ Dziedziczy sie autosomalnie recesywnie.
¢ Rokowanie jest niepomysine.



Neutropenia rodzinna

¢ Moze wystepowac w postaci tagodne|
lub ztosliwe.

¢ Ta ostatnia jest zblizona klinicznie do
choroby Kostmana.

¢ Dziedziczy sie autosomalnie
dominujaco.



Cykliczna neutropenia

¢ Charakteryzuje sie wystepowaniem
nawracajgcych okresow spadku granulocytow
pojawiajacymi sie w okresach 2-6 tygodni i
trwajgcymi 4-5 dni.

¢ W tym czasie wystepujg bole stawow,
owrzodzenia btony sluzowej jamy ustnej,
zakazenia skory | drog oddechowych.

¢ Miedzy tymi okresami dziecko czuje sie dobrze.
¢ Rokowanie dobre.
¢ Z wiekiem choroba ustepuje.



—_— I I [ [
Neutropenie polekowe

¢ Rozwijajg sie na podtozu osobnicze] wrazliwosci
na niektore leki, zwtaszcza aminofenazon
(Pyramidonum) i jego pochodne.

& Czesto sg niezalezne od wielkosci dawki.

¢ Cofajg sie po odstawieniu leku lub przechodzg w
postac przewlektg, czasem nieodwracalng

¢ \W wyniku leczenia cytostatykami |
napromieniowaniem.



Immunogranulocytopenie

¢ \Wystepuje u noworodkow jako wynik
uczulenia matki na leukocyty ptodu.

& Stany takie mogg rowniez zdarzyc sie w
przebiegu tocznia uktadowego, RZS, w
chtoniakach ztosliwych.
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Przewlekta tagodna

granulocytopenia dziecieca
¢ Utrzymuje sie czasem przez cate
dziecinstwo.

& Szpik kostny wykazuje zwykle
prawidtowy uktad komorkowy.

¢ Natomiast nieprawidtowe jest
dojrzewanie granulocytow.



Skazy krwotoczne
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Definicja:

¢ Krwawienia mogg byc:
e /byt dlugo trwajace.
e Zbyt silne,
e Bez odpowiedniego powodu.

& Skazy krwotoczne powstajg wskutek zaburzen:
e Naczyniowych - waskulopatie.
e Ptytek krwi - skazy krwotoczne ptytkowe.
e Przez czynniki osocza — koagulopatie.
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wystepowanie

& 2/3 wszystkich skaz krwotocznych
spowodowane jest zaburzeniami
ptytkowymi.

& Jesli do tego doliczy sie przypadki

mieszane (takze z udziatem ptytek), to
liczba ta przekroczy nawet 80%!



Podziat koagulopatil

¢ Koagulopatie z niedoborow:

e Wrodzone - Hemofilia i zespot von Willebranda stanowig
95%.

e Nabyte

e Wiekszosc wszystkich czynnikow krzepniecia i uktadu
fibrynolizy wytwarzana jest w watrobie

e witamina K, synteza czynnikow: I, VII, IXi X (tzw.
kompleks protrombiny) biatka C i S

e Witamina K spozywana jest z pokarmami (K1) albo
tworzona przez flore jelitowg (K2) i jest rozpuszczalna
w ttuszczach .



Podziat koagulopatil

e Przyczyny niedoboru czynnikow krzepniecia
uzaleznionych od witaminy K:

e Zaburzenia syntezy w watrobie: u noworodkow, w
uszkodzeniu watroby

e Niedobor witaminy K
« Zespot ztego wchfaniania.
» Uszkodzenie flory jelitowe) przez antybiotyki.

. Zottaczka zaporowa z zaburzeniami wchfaniania
ttuszczow wskutek niedoboru zofci.

e Leczenie lub zatrucie antagonistami witaminy K
(kumaryna)
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Podziat koagulopatil

¢ Immunokoagulopatie:

e [worzenie izoprzeciwciat przeciw
czynnikowi VIl lub IX jako nastepstwo
substytucji tych czynnikow (hemofilia z
powodu przeciwciat hamujgcych).

e Autoprzeciwciata przeciw czynnikom
Krzepniecia w chorobach
immunologicznych (np,. toczen
rumieniowaty)
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Podziat koagulopatil

& Koagulopatia ze zuzycia = hiperfibrynoliza

e miejscowa hiperfibrynoliza podczas operacji
na narzagdach bogatych w aktywatory, jak
macica, ptuca, stercz

e uogolniona hiperfibrynoliza:

e Z powodu genetycznie uwarunkowanego
niedoboru a, —antyplazminy

e Jako nastepstwo leczenia fibrynolitycznego
(streptokinaza, urokinaza)

e Odczynowa hiperfibrynoliza w zespole rozsianego
kKrzepniecia wewnatrznaczyniowego (DIC)




MALOPLYTKOWOSC
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ETIOLOGIA:

¢ WRODZONA :

e wystepuje bardzo rzadko
e matoptytkowosc AD :

e makrotrombocytopenia z gtuchotg (zesp. Epsteina,
Fetchnera)

makrotrombocytopenia srodziemnomorska :
matoptytkowo$é z brakiem koSci promieniowych
matoptytkowosCc amegakariocytowa :

zespot Wiskotta — Aldricha :

niedokrwistosc Fanconiego :
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ETIOLOGIA:

¢ NABYTA :

e spowodowana nadmiernym gromadzeniem sie PLT w
sledzionie (hipersplenizm) :
e norma puli sledzionowej wynosi ok. 1/3 catkowitej liczby PLT
e W war. patologicznych nawet 80 — 90% puli
e przewlekte biataczki
e marskos¢ watroby
e wrodzona niedokrwistos¢ hemolityczna
e niektore choroby tropikalne
e spowodowana utratg ptytek :
e krwotok
e krgzenie pozaustrojowe



spowodowana ¥ tworzenia plytek :

zakazenia
promieniowanie jonizujgce - rozyczka
noworodkow
\/ \/
niedobory pokarmowe uszkodzenie megakariocytow
-VIt. B1,
- kwas foliowy
leki trucizny choroby uktadu krwiotwoérczego
- cytostatyki - sole metali ciezkich - przewlekle biataczki
- pyramidon - prep. owadobodjcze - osteomieloskleroza
- butazolidin - alkohol - szpiczak mnogi

- aplazja szpiku (wszystkie linie)
- hipoplazja szpiku (1 linia)



spowodowana T niszczeniem plytek :

adhezja PLT na sztucznych przetoczenie
Krwi
T zuzycie plytek zastawkach i protezach naczyniowych
konserwowanej
¢ (pozbawion
j PLT)
-DIC

- zespot hemolityczno - mocznicowy
- zakrzepowa plamica matoptytkowa

mechanizmy immunologiczne

/

pltytkowos¢ samoistna (ITP) nabyta

v

- nabyta niedokrwisto$¢
hemolityczna
-SLE
- po przetoczeniu krwi (po 5 —6 dniach)
- leki (chinina, digitoksyna, sulfonamidy
biseptol, cefalotyna)
- alloimmunologicza matoptytkowos¢ noworodkow
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OBRAZ KLINICZNY:

& objawy pojawiaja sie gdy liczba PLT Z <
60 tys/ml (o ile nie wspolistnieja
zaburzenia funkcji ptytek)

& gdy liczba ptytek < 20 tys/ml pojawiajg
sie krwawienia z bton sluzowych
(poziom krytyczny)
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OBRAZ KLINICZNY:

¢ krwawienie z bton sluzowych :
e dzigset
® NOSa
e ukltadu moczowego
e przewodu pokarmowego
e przedtuzone i obfite krwawienia miesieczne

& przedtuzone krwawienie z ran :

e PO usunieciu zeba krwawienie w trakcie zabiegu |
do 24 h po zabiegu

e krwawienia mozna zatrzymac uciskiem miejsca
Krwawigcego
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OBRAZ KLINICZNY:

& wybroczyny na skorze i btonach sluzowych :
bardzo drobne
nie znikajg po ucisku
mozna je porownac do sladu uderzenia szczotkg druciang
umiejscowione w czesciach ciat narazonych na ucisk i mikrouazy

e Jama ustna

e Mmiejsca ucisku czesci garderoby

e okolice w ktorych istnieje - cisnienie hydrostatyczne tj. podudzia
e sktonnosc¢ do siniaczenia

e na btonie sluzowej jamy ustnej mogg by¢ pecherzyki wypetnione
krwawg trescig

& Sledziona:

e moze byC¢ wyczuwalna, lub powiekszona zarowno w matopttkowosci
pierwotnej, jak i wtornej






e

\

2
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LECZENIE:

& glikokortykosteroidy

& usuniecie sledziony

& Immunoglobuliny

& leczenie Immunosupresyjne
& koncentraty ptytkowe
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HEMOFILIA A

& czestosc skaz osoczowych :
e hemofilla A1 B —-87,5%
e choroba von Willebranta — 8,5%
e wrodzony niedobor czynika VIl — 4%
e wrodzone niedobory pozostatych czynnikow — 3%

¢ hemofilia A wystepuje 7x czesciej niz B

¢ choroba wystepuje u mezczyzn, a kobiety sg
nosicielkami

¢ 1:10 tys. Mezczyzn
& niedobodr czynika krzepniecia V|
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OBRAZ KLINICZNY:

& wylewy do stawow :
e samoistne i po mikrourazach (np. opieranie sie na kolanach)
e gtdwnie stawy :
e kolanowy
e tokciowy
e skokowy
e rzadko staw ramienny, biodrowy, nadgarstka
e W okresie prodromalnym :
e odczucie niebolesnej sztywnosci, mrowienia, dretwienia
e trwa ok. 1 godziny
e wylewowi towarzyszy silny bol i obrzek stawu

e skutkiem powtarzajgcych sie wylewow sg znieksztatcenia i
usztywnienia zajetych stawow prowadzgce do trwatego kalectwa
(artropatia hemofiliowa)
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OBRAZ KLINICZNY:

¢ krwiaki i wylewy do miesni | tkanek miekkich :
e nNajczescie] miesnie :
e M. biodrowo — ledzwiowy

e Mm. uda

e mm. Podudzia (w 20% powiktane przykurczem sciegna
Achillesa)

& krwotoki po urazach | zabiegach :
e Np. po ekstrakcji zebow

e krwotok wystepuje dopiero kilka — kilkanascie godzin po
urazie
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OBRAZ KLINICZNY:

& krwotoki z bton sluzowych :
e przewodu pokarmowego
e drog moczowych
e Krwawienia z nosa
& Inne objawy :
e Wylewy srodczaszkowe
e przedtuzone krwawienie z pepowiny
e sktonnosc¢ do siniaczenia
e nie resorbujgcy sie krwiak podokostnowy




ZESPOL. SCHOENLEINA -
HENOCHA
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ETIOLOGIA:

& etiologia niejasna

& choroba nalezy do plamic alergicznych
(autoimmunologiczna)

& pod uwage bierze sie :
e alergeny pokarmowe
e alergeny bakteryjne
o leki
e Szczepienia
e jady owadow
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PATOGENEZA:

nieznany alergen

\ nadwrazliwos¢ » reakcja autoimmunologiczna

przeciwko antygenom w $cianie
naczyniowej

!

ztogi Ig w Scianie naczyn i1 skorze

v

zmiany zapalne $ciany naczyn

'

T ich przepuszczalnosci
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OBRAZ KLINICZNY:

czesto po przebytym zakazeniu gornych drog oddechowych
poczgtek choroby jest nagty
objawy brzuszne :
e silne bdle brzucha o charakterze kolki jelitowej
e smoliste stolce
e Mog3g sie pojawic fusowate wymioty
& Objawy stawowe :
e bOl stawow
e najczesciej stawy :
e skokowe
e kolanowe
e barkowe
e tokciowe
e nNadgarstkowe
e obrzekii bolesnos¢ dotyczg tkanek okotostawowych

B
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OBRAZ KLINICZNY:

& wybroczyny na skorze :

e wystepujg symetrycznie na :
e wyprostnych powierzchniach konczyn dolnych (najczesciej w
okolicy stawow skokowych i kolanowych)

e posladkach
e Wyprostnych powierzchniach konczyn gornych w okolicy tokci

e poczgtkowo ma charakter pokrzywki

e potem przybiera kolor czerwony, lub czerwonobrgzowy
(ksztatt i wymiary sg bardzo rozne)

e Wyjgtkowo pojawiajg sie pojawiajg sie pecherze |
owrzodzenia
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POWIKLANIA:

& obfite krwawienia z przewodu
pokarmowego

& wgtobiebie jelit
& zespot nerczycowy
& niewydolnosc nerek



NIEDOKRWISTOSC
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Definicja
& stan chorobowy, ktory cechuje W
stezenia hemoglobiny i (lub) erytrocytow

W porownaniu z normami przyjetymi dla
okreslonego wieku rozwojowego



s s | s [
PRZYCZYNY

NIEDOKRWISTOSCI :

¢ Niedokrwistosci spowodowane utratg krwi:
e Ostra utrata krwi
e przewlekta utrata krwi - gtownie

¢ Niedokrwistosci spowodowane zaburzeniami
wytwarzania krwinek czerwonych i hemoglobiny

e niedobor czynnikow niezbednych do prawidtowej
erytropoezy

e niedokrwistosci hipo- | aplastyczne
¢ Niedokrwistosci hemolityczne

e zespoty hemolityczne wrodzone
e zespoty hemolityczne nabyte




—_——— ——— | —— | ——— | ——
niedobor czynnikdw niezbednych
do prawidiowe] erytropoezy

& niedobor zelaza

& niedobor witaminy B12, kwasu foliowego |
Innych czynnikow warunkujgcych prawidtowg
synteze kwasow nukleinowych

& niedobdér witamin : B2, B6, PP, C, E

& niedobor pierwiastkow sladowych (miedzi,
kobaltu, magnezu)

& niedobor biatek i niektorych aminokwasow
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niedokrwistosci hipo- | aplastyczne

& wrodzona niedokrwistosc hipoplastyczna
& wrodzone niedokrwistosci aplastyczne
& nabyte niedokrwistosci aplastyczne i hipoplastyczne
e uwarunkowane dziataniem cz. fizycznych i chemicznych
e spowodowane wyparciem prawidtowej erytropoezy przez :
e rozrost komorek biataczkowych
e przerzuty nowotworowe
e plasmocytoma
e mieloskleroze
wywotane czynnikami zakaznymi
uwarunkowane zaburzeniami w wydzielaniu gruczotow dokrewnych
na podtozu immunologicznym
zaburzenia wytwarzania erytropoetyny

stany zwigzane z hipersplenizmem, lub b. powiekszong sledziong bez je;
nadczynnosci

e zespoty mielodysplastyczne
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zespoty hemolityczne
wrodzone

¢ defekt btony komorkowej erytrocytow :
e sferocytoza
e Owalocytoza
e akantocytoza
e stomatocytoza

¢ defekty enzymatyczne erytrocytow :
e niedobor dehydrogenazy glukoza — 6 — fosforanowe|
e niedobor kinazy pirogronianowej

& zaburzenia syntezy hemoglobiny :

e talasemie
e nieprawidtowe hemoglobiny







zespoty hemolityczne nabyte :

¢ na podtozu immunologicznym

& wywotane przez czynniKi :
e zakazne
e fizyczne
e chemiczne
& objawowe :
e choroby rozrostowe
e niewydolnosc nerek
e kolagenozy

¢ hemoglobinemia | hemoglobinuria



NIEDOKRWISTOSC Z

NIEDOBORU ZELAZA

& Jest to choroba ogolnoustrojowa
cechujgca sie cechujgca sie ¥ stezenia
HGB, oraz enzymow zawierajgcych
zelazo
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ETIOLOGIA:

¢ Niedostateczne zaopatrzenie w zelazo
e mniejsze zapasy Fe z zycia ptodowego :
e U wczesniakow i noworodkow z cigz mnogich
e U dzieci matek, ktore w okresie cigzy miaty niedokrwistosc
e niedostateczna podaz Fe w diecie :

e zaburzenia wchianiania Fe :
e Nawracajgca, lub przewlekta biegunka
e celiaklia
e zespoty trzewne
e nieprawidtowosci anatomiczne jelit



¢ Nadmierne straty zelaza

e straty krwi
e przewlekte krwawienia

e choroby pasozytnicze
& Zwiekszone zapotrzebowanie na zelazo

e okres szybkiego wzrostu u wczesniakow

e okres szybkiego wzrostu w okresie
dojrzewania
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OBRAZ KLINICZNY:

& objawy ogolne :
e zahamowanie przyrostu masy ciata i wzrostu u matych
dzieci
e brak taknienia
e bole | zawroty gtowy
e nadmierne zmeczenie i meczliwosc

& zaburzenia nastroju :

Zte samopoczucie
nadmierna sennosc
apatia, lub rozdraznienie
uposledzenie koncentracj

¢ zaburzenia ze strony uktadu krgzenia :
e uczucie bicia i kotatania serca (krgzenie hiperkinetyczne)
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& zaburzenia ze strony uktadu oddechowego :
e chrypka (zmiany troficzne nabtonka)
e nawracajgce zakazenia uktadu oddechowego

& zaburzenia ze strony przewodu pokarmowego

e wynikajg ze zmian troficznych nabtonka
e bol przy potykaniu
e Nawracajgce biegunki
e zaburzenia wchianiania

e dolegliwosci dyspeptyczne (N wydzielania kwasu solnego w
zotagdku)
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¢ skora i jej przydatki :
e bladosc skory I sluzéwek
e skora szorstka
e nadzerki w kagcikach ust

e paznokcie :
e szorstkie, kruche, tamliwe
e tyzeczkowaty ksztatt (koilonychia)

e wlosy :
e przerzedzone

e kruche, famliwe, szorstkie
e bez potysku
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& Jama ustna :
e bladosc sluzowek
e zanik brodawek jezykowych
¢ ukitad krazenia :
e objawy krgzenia hiperkinetycznego
e tachykardia
e szmery czynnosciowe nad polami zastawkowymi















Dziekuje



