Hemoragické diatézy (patologie)

Hemoragické diatézy jsou krvacivé stavy,
charakterizované spontdnnimi krvacivymi projevy

nebo krvacenim, které je neimérné vyvolavajici
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1. Poruchy primarni hemostazy (reakce
cév v misté poranéni + cinnost krevnich
desticek):
= vaskulopatie - blize neurc¢end
onemocneéni cévni stény;
= trombocytopenie - snizend
koncentrace trombocytd;
= trombocytopatie - porucha funkce

trombocytd.
2. Poruchy sekunddarni hemostazy :
(hemokoagulace) - koagulopatie. Prehled krvécivych stavil

Poruchy primarni hemostazy

= Klinicky se projevuji tvorbou petechii, purpurou, krvdcenim z nosu, dasni, do GIT, hematurii.
= Kompresi Ize krvéceni zastavit.

Vaskulopatie
A. Vrozené

Teleangiectasia hereditaria haemorhagica (morbus Rendu-Osler-Weber)

AD onemocnéni, pri kterém se tvofi mikroaneurysmata kapildr a Zilek kize, sliznic i vnitfnich organt (plice, jatra,
mozek, slezina).

Marfantv syndrom
2 Podrobnéjsi informace naleznete na strénce Marfandv syndrom.

AD vrozena choroba pojiva, kterd je podminéna poruchou tvorby fibrilinu (soucast amorfni slozky mezibunécné
hmoty), nemocni se dozivaji primérné 30 let, postihuje vice organovych systému:

= kostra - vysoka, stihld postava, arachnodaktylie, hyperflexibilita kloubd, dolichocephalia s prominenci tubera
frontalia, pectus carinatum nebo excavatum, kyfoskoliéza;

= kardiovaskularni systém - disekujici aneurysma aorty, mdze byt nadbyteény cip mitralis;
= oCi - ectopia lentis (dislokace ¢ocky), myopia.

Ehlers-Danlostiv syndrom

Vrozena choroba pojiva, kterd je podminéna poruchou tvorby kolagenu, nejvice postizené jsou:

= klze - mimoradné elasticka, vytahuje se v dlouhé rasy, snadno zranitelnd, i drobna traumata vedou k Siroce
zejicim a 3patné se hojicim defektlm;

= klouby - hyperflexibilita (napr. palec se pfi dorsalni flexi m@ze dotknout predlokti);

= vnitfni orgdny - moznost ruptury stény tlustého streva, velkych tepen, snadno vznikaji kyly;

= oko - ruptura rohovky.
B. Ziskané
Avitaminéza C (skorbut, kurdéje)
2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Kurdéje.
Vitamin C je nezbytny pro syntézu hydroxyprolinu a hydroxylysinu, které jsou stavebnimi souc¢astmi kolagenu,
nedostatek vitaminu C vede ke krvacivym projeviim (hemoragicka gingivitida, podkozni a svalové hematomy) a k
porucham osifikace (Spatné hojeni zlomenin, u déti Mollerova-Barlowova nemoc)

Cushinguiv syndrom (hyperkortisolismus) a terapie glukokortikoidy
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2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Cushingdv syndrom.

Nadbytek glukokortikoid vede k Utlumu syntézy kolagenu.
Nékteré infekce

Nékterd infekéni agens svymi toxiny zvysSuji propustnost cévni stény (spala - scarlatina - Streptococcus pyogenes,
spalni¢ky - morbilli - paramyxoviry) nebo ji pfimo poskozuji (rickettsie - parazituji uvnitrf endotelii)

Henochova-Schonleinova purpura

& Podrobnéjsi informace naleznete na strance Henochova-Schénleinova purpura.

Imunopatologickd reakce lll. typu, kdy se imunokomplexy (prokézana pritomnost IgA) ukladaji ve sténach cév,
zvlasté v klzi a glomerulech (fokalni glomerulonefritida - hematurie), vyskytuje se prevazné u déti a dospivaijicich,
¢asto po prodélané infekci dychaciho aparatu.

Senilni purpura

Zvysena fragilita a ztrata elasticity cév ve stari.
Trombocytopenie
{2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Trombocytopenie.

Pokles koncentrace trombocytd (normaini hodnota je 150-300x 109/, priciny:

1. Nedostatecna tvorba - aplastické a hypoplastické syndromy, porucha megakaryocyto- a trombocytopoézy;
2. Nadmérnd destrukce nebo konsumpce - autoprotilatky proti trombocytdm, TTP, ITP, DIC, HUS, umélé
srde¢ni chlopné, Wiskottlv-Aldrichfv syndrom

3. Sekvestrace desticek ve sleziné - hypersplenismus pfi splenomegalii

Wiskott-AldrichGv syndrom
0 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Wiskottiv-Aldrichdv syndrom.

GR onemocnéni, spocivajici v poruse membranového glykoproteinu na povrchu T-bunék (primarni imunodeficit) i
trombocytl (zvysend destrukce ve sleziné - trombocytopenie), onemocnéni je charakterizovano opakovanymi
infekcemi, krvécivosti a ekzémy.

Tromboticka trombocytopenicka purpura (TTP)
2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Tromboticka trombocytopenicka purpura.

= Krvécivost (purpura) z trombocytopenie (trombocytopenickd) zplsobené spotrebovanim desti¢ek pri tvorbé
tromb{ (tromboticka).

= Pri¢inou je zfejmé poskozeni endotelu s uvolnénim von Willebrandova faktoru plsobiciho shlukovani desti¢ek
se soucasné snizenou aktivitou proteazy, kterd von Willebrand@v faktor $tépi (bud autoprotildtky proti této
protedze nebo jeji vrozeny defekt) - vznikaji desti¢kové mikrotromby bez spotfebovani koagulac¢nich faktord -
dlsledkem je ischemizace (napf. neurologické priznaky a renalni selhani), krvacivost a mikroangiopaticka
hemolytickd anémie (rozbijeni erytrocytl o tromby).

Idiopaticka trombocytopenicka purpura (ITP)
{2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Idiopaticka trombocytopenicka purpura.

Tvorba autoprotildtek proti trombocytlim, které jsou pak fagocytovany ve sleziné (moznou terapii je splenektomie),
mUze se vyskytovat spole¢né se SLE. Protildtkami mohou byt:

1. komplexy virového antigenu s protivirovym IgG, které se vazou na trombocyty;
2. protivirové protildtky zkrizené reagujici s trombocyty;
3. autoprotilatky proti povrchovym proteinim membrany trombocytd.
= |ITP mUzZe tedy vznikat akutné po virové infekci (ad 1. a 2.) nebo mdze byt chronicka (ad 3.).
Diseminovana intravaskularni koagulace (DIC)

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Diseminovana intravaskularni koagulace.

Je zplsobena patologickym vyskytem tkanového faktoru v krvi (dochazi ke generalizovanému srazeni krve a tim ke
spotrebovani plasmatickych koagulaénich faktorl - konsumpcéni koagulopatie, jez je pricinou nasledné krvacivosti).

Moznosti pruniku tkanového faktoru do cévniho fFecdisté:

1. extravaskularni bunky - do krve se dostanou napt. béhem porodu, pfi traumatu, operacich, préniku
nadorovych bunék do cirkulace;
2. patologické krevni bunky - pri myelo- a lymfoproliferativnich onemocnénich;
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3. exprese v membrané aktivovanych endotelii a monocytl - aktivace endotoxinem, systémovym
zanétem:;
4. uvolnéni z hemolyzovanych erytrocytd.

Patogeneze:

= Tkanovy faktor aktivuje faktor VII (zevni cesta) a spusti se tim koagulacni kaskdda vedouci k vytvoreni
fibrinu - hemokoagulace se stavé generalizovanou s tvorbou mikrotromb0 v réiznych orgénech - ty
ucpavaji cévy a navic mechanicky poskozuji trombocyty - vysledkem je spotfebovani koagulacnich
faktort (koagulopatie) a trombocytopenie - tj. kombinovany defekt primarni a sekundarni hemostazy,
ktery vede ke vzniku krvacivosti.

= Dochdzi ke krvaceni z operacnich ran, vpich(, z dasni (a jinde v GIT), hematurie, epistaxe, tvofi se
hematomy, mdze dojit ke krvaceni do vnitfnich orgdnd v¢. mozku, mikrotromby a mikroemboly v periferii
mohou vést az k pregangren6znim zménam (akrocyanosa) a znamkam organovych poruch (jater, ledvin,
plic).

= Soucasné se zvysenou koagulaci je aktivovédna téz fibrinolyza, ktera se projevi zvySenim FDP (v¢. D-
dimeru) a poklesem fibrinogenu (klinickou zkusenostti je, Ze riziko krvaceni a jeho stupen zhruba
odpovidaji snizeni koncentrace fibrinogenu).

Hemolyticko-uremicky syndrom (HUS)
£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Hemolyticko-uremicky syndrom.

= Onemocnéni prevazné predskolniho détského véku charakterizované spojenim akutniho rendlniho selhdani s
oligurii a mikroangiopatickou hemolytickou anemii s trombocytopenii, mimo to byvé jesté hemolyticky ikterus.

= Podkladem syndromu je poSkozeni endotelu v glomerulech, vas afferens a mensich arteriich. Etiologicky se
pritom uplatiuji toxiny nékterych bakterii (napr. verotoxin enterohemorhagické E. coli nebo shigatoxin
Shigella dysenteriae, dale endotoxin rady bakteridlnich kmend) a viry (napf. ze skupiny Coxsackie), na
poskozeny endotel nasedd tvorba fibrinu a shlukovéani desti¢ek - tvofi se hyalinni tromby ucpavajici kapilary
glomeruld a aferentni arterioly - dochazi k ischemickému poskozeni kliry (az nekréze, vétsinou je vSak
mirné;jsi - disperzni nekréza jednotlivych tubuld, dilatace a sniZzeni vystelky proximalnich tubul@), kterd ma za
nasledek urémii, hemolyza je extrakorpuskularni, rozbijenim erytrocytd o fibrinova vidkna v kapilarach
(podobné jako pri DIC).

Trombocytopatie
A. Vrozené

Poruchy adheze a agregace trombocyti

= Patfi sem poruchy povrchovych glykoproteinl gplb-IX (Bernard-Soulier@v syndrom) a gplla-gplilb
(Glanzmannova trombastenie) a snizeni hladiny von Willebrandova faktoru (von Willebrandova nemoc).

Poruchy sekrece trombocytu

= Patfi sem syndromy HefFmansky-Pudldk a Chediak-Higashi - defekt granul trombocytd.
B. Ziskané

Patfi sem predevsim ireverzibilni blokdda cyklooxygenazy trombocytl (syntéza TxA2, ktery je dilezity pfi agregaci
a sekreci trombocytl) kyselinou acetylsalicylovou.

Poruchy sekundarni hemostazy (koagulopatie)

= Klinické projevy se podobaji poruchdm primarni hemostazy (epistaxe, krvdceni z dédsni, do GIT, hematurie,
menorhea), chybi vSak petechie a purpury a vyskytuje se krvaceni do hlubokych tkani (klouby,
retroperitoneum, mozek) a Spatné hojeni ran.

= Komprese nevede k zdstavé krvaceni, vétSinou pokracuje v podobé dlouhodobého prosakovani krve.

A. Vrozené

= Casto jde o GR onemocnéni vazana na X-chromosom (postihuje pfedevdim muze, méné Zeny), postizen byva
jen jeden koagulacni faktor.

Hemofilie A

= Nedostatek faktoru VIII (syntetizovan v jatrech, obsazen také v granulech erytrocytd, cirkuluje volné v plazmé,
vaze se na von Willebrand@v faktor tvoreny v endoteliich a tim se stabilizuje), klinicky zavazny je az pfi
poklesu faktoru VIII pod 1 % normdlni koncentrace, pak dochdzi k nezastavitelnému krvéceni po traumatech a
operacich, typické je spontanni krvaceni do kloubd.

Hemofilie B

» Nedostatek faktoru IX.
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Hemofilie C

= Nedostatek faktoru XI.
2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Hemofilie.
Afibrinogenemie

=V plazmé neni pritomen zadny fibrinogen.
Dysfibrinogenemie

= Pfitomnost defektni formy fibrinogenu (snizena srazlivost krve, nékteré mutace vsak mohou naopak zpUsobit
zvySenou tendenci ke konverzi fibrinogenu na fibrin - vznik trombéz).

B. Ziskané
2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Ziskané koagulopatie.
= Byva postizeno vice koagulac¢nich faktord soucasné, hlavnimi pri¢inami jsou:
Jaterni insuficience
= Jatra jsou zdrojem koagulac¢nich faktor( tzv. protrombinového komplexu (které se vyznacuji karboxylaci
nékterych zbytkd kyseliny glutamové zavislou na vitaminu K) - faktory Il, VII, IX, X, proteiny C a S, dal$imi
proteiny vytvarenymi v jatrech jsou faktor I, V, XI, XII a XIlI; jatra jsou také mistem skladovani a metabolické
aktivace vitaminu K. Pokud je jejich onemocnéni provazeno splenomegalii, mlze neprimo zplsobovat
trombocytopenii, v jatrech je také inaktivovan plazmin (fibrinolytické cinidlo), pfi jejich onemocnéni byva
aktivovana fibrinolyza.

Nedostatek vitaminu K

= Vitamin K se Ucastni y-karboxylace zbytk( glutamové kyseliny faktort Il, VII, IX, X a proteind C a S v jatrech. y-
karboxylace je nezbytna pro jejich prilnavost k fosfolipidovym povrch@im. Pri¢inou nedostatku vitaminu K byva
jeho nedostatecna resorpce ve strevé.

Terapeutické podavani antikoagulancii
= Napfr. podavani Warfarinu, ktery blokuje ¢innosti vitaminu K.
[ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Antikoagulancia.

DIC - viz vySe.

Odkazy
Souvisejici clanky
= Hemoragické diatézy (pediatrie)

= Hemostdza ¢ Hemokoagulace
= Antitrombotika
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