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Az anaemia tunet és nem
diagnozis!

Azaz: valaminek a kdvetkezménye és
nem 6nallé betegség.

Az okat keresni kell!



Anaemiak osztalyozasa

Anaemia okal

Csokkent termelés

Fokozott pusztulas
(haemolizisek)

Veérzes

Megvaltozott eloszlas

— terhesseg,

— seguestratio a megnagyobbodott
Iépben : hypersplenia

Anaemia formai MCV
alapjan

Microcyter

— Hem szintézis zavara

— Globin szintézis zavara
Macrocyter

— DNS szintézis zavara

— Fokozott erythropoezis

Normocyter
— Csontvelo1 betegseégel

— Masodlagos anaemidk



Vorosvertest képzés

Erythropoetin

GLYKOPROTEIN hormon
Lokalizacio: 7q21-g22
Termel6dés:

90% vese
10% ma3j

Célszerv: erythrocyta
sejtvonal - BFU,CFU:
tulélés, differencialédas,
proliferatio, érés.

Szabalyozas: vese hypoxia
— EPO szintézis —»vvs.
szam emelkedés (feedback)
Szintje akar 2-3
nagysagrenddel képes
novekedni!
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Erythropoetin (EPO)

e Termel&dését a szoveti hypoxia fokozza, ez fugg:

Korlevegd O, tenzidja (tengerszint feletti magassag)

Artérias vér O, tenzidja (cardiorespiratoricus funkciok)
Haemoglobin koncentracio

Haemoglobin O, affinitasa

Vese artérias vérataramlasa (polycystas vese, hydronephrosis)
Vese O, felhasznalasa

e Az endogén EPO termelést csokkentd tényezdk:

— veseparenchyma csokkenés:

e veseelégtelenség

— cytokin hatas (TNF-a, IL-2, IFN):

e Gyulladas,fert6zés, tumornovekedés

— peritubularis sejtek direkt karosodasa:

e kemoterapia (platina-szarmazékok)



Anaemia

(+ egyéb hematoldgiai eltérés?
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Anaemia
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Microcyter anaemiak

e HEM szintézis zavara HE  CH.CH.CO0M

— Primer vashiany HC=CH o CH.CH,C00H

— Vas mobilizacio zavara (Idiilt betegség, tu.)

— Protoporfirin szintézis zavara
(Sideroblaszos anaemia)

Polypeptide
chain

B chain.__

* GLOBIN szintézis zavara

— Thalassaemia

« chain”

Hemoglobin



Vashiany okai

» Elégtelen vasfelszivodas

- Tapanyagban kevés vas (idos, vegetarianus)
- Malabsorptio (gastrectomia, Crohn-betegség,
enteropathiak, teaivok)

» Fokozott igény

- Gyors novekedés (gyermekek, terhesség, sportolok)
» Fokozott/kronikus vérvesztés

- Gastrointestinalis vérzés (pepticus fekély, gastritis, hiatus
hernia, diverticulosis, daganat, gyulladasos bélbetegség)

- Nogyogyaszati ok (menorrhagia, metrorrhagia,

ndgyodgyaszati tumor)

- Herediter hemorrhagias teleangiectasia (M.Osler)




Vashianyos anaemia kezelése

» Kivalté ok megsziintetése

» Per 0s napi 200 mg elemi vas bevitele 3-6 honapon at

(Ferrograd folic/ Neoferrofolgamma/ Maltofer/ Sorbifer) + = gue

aszkorbinsav javitja a felszivodast!

» Parenteralis (i.v.) kezelés mérlegelendd ( de eldbb a
compliance vizsgalata !):

» Rapid vesztést per os utanpotlas titeme nem koveti (Osler kor)

14 )4 yr e @
» Felszivdodasi zavar =
> Dializis =

S
wo 4
sl
Voeven

Ferrlecit

sodium ferric gluconate

complex n Stcrose injection
62.5

FORINTRAVENOUS USEONLY
10X 5k Sighe Lo Vidh

sanofl aventis



Microcyter anaemiak

e HEM szintézis zavara e

___CH.CH,COOM

— {:H,

— Primer vashiany

— Vas mobilizaci0 zavara (Idilt betegség, Tu.)

— Protoporfirin szintézis zavara
(Sideroblaszos anaemia)

* GLOBIN szintézis zavara

— Thalassaemiak




Kronikus betegséghez tarsulo anaemia (ACD)

Tartosan fennalld fertdzo, gyulladasos vagy daganatos
betegsegekhez tarsulo anaemiat idiilt betegseghez tarsult
anaemianak nevezziik

* Vasfelhasznalas zavara,nem valodi vashianyrol van szo6 (vas
terapiara az anaemia nem rendezodik)

» Elobb normocyter normokréom majd microcyter

* Hattérben: kron. gyulladas, tumor,autoimmun betegségek;
kronikus fert6zes; kronikus maj-/vesebetegseg; anyagcsere
betegségek (DM); €gés, AMI, mutét utan elhtizo6do gyogyulas;

* CRP, We utalhat az alapbetegség aktivitasara

« Hyporegenerativ ( reticulocyta alacsony)

« Alacsony szérum vas, magas ferritin, alacsony transferrin szint
jellemzi



Kronikus betegséghez tarsulo anaemia

Kronikus fertozéses allapotok Kronikus nem fertozéses
Pneumonia, tiidotalyog, tbc. gyulladasos betegségek
Subacut bacterialis endocarditis Rheumatoid arthritis
Kronikus kismedencei gyulladas, Rheumas 14z

hugyuti infekcid SLE
Osteomyelitis Sulyos trauma, €gés

Kroénikus gomba infekcid Vasculitis
AIDS
Malignus betegségek Egyéb

Szolid tumorok
Hodgkin kor, lymphoma
Leukaemia

Myeloma multiplex

Alkoholos majbetegség
Congestiv szivbetegseg



Kronikus betegséghez tarsulé anaemia (ACD)

«Pathogenesis

1. vvs élettartam csokken (70-80 napra), enyhe
extracorpuscularis haemolysis

2.Vasanyagcsere valtozasai:
*CsoOkkent vasfelszivodas o .
inflamma’tion, =

*TF|/—, sTFR—, Sat—/|: a szervezeten beliili mo
vastranszport csokken

*Macrophag aktivacio: vasfelhalmozodas a
macrophagokban (ferritint)

*RES sejtekbol csokken vasfelszabadulas
(reutilizacio 30%-ra |!)

*Hepcidin (m4jban termelddik): a

ferroportinhoz kétddve azt gatolja: csokken a —

GI vasfelszivodas és a RES sejtekbdl a vas )

mObiliZéléS Decreased iron Inappropriate Reduced
absorption em‘:-':;)ii:ti“ erythropoiesis

3.Erythropoesis|
*EPO| (abszolut/relativ) — cytokin hatas
*BFU¢ és CFU, gatlas — cytokin hatas (IL-1,
TNF-a)



Kronikus betegséghez tarsuld anaemia

e Daganatos alapbetegség esetén:
— Veérvesztés
— Csontveldi infiltracio (csontvel6i metastasis)

— Kemoterapia
*EPO termelés gatlasa (platina-szarmazékok)
eDirekt myelotoxicitas

— Sugarterapia
eDirekt myelotoxicitas



Vashaztartas-paraméterek
Idiilt betegséget kiséro anaemia

Ferritin N/
RES vas N/1
Vas: N/|
Transferrin sat.: N/|
Hgb., MCV, N/|
Sol. transf. rec.: N/|
TVK: N/|

(30-400 ng/ml)

(10-28 umol/l)

(20-50%)

(2.2-5.0 mg/1)
(53-96 umol/l)



Microcyter anaemiak

e HEM szintézis zavara

— Primer vashiany

— Vas mobilizacio zavara (1diilt betegség, Tu.)

— Protoporfirin szintézis zavara (Sideroblaszos anaemia)

GLOBIN szintézis zavara

— Thalassaemia @ 208202 000
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Thalassemiak: klinikum

» Heterozygota

— minima: tiinetmentes
— minor: tiinetmentes, terhességi anaemia,

szovOodmények: bilirubin k6, csontrendellenességek,
labszarfekély, splenomegalia

- Homozygota

- intermedia: merseklet anemia, haemolysis, sargasag,
novekedesi retardacio
- maior: (Cooley, v. Jaksch), 1.¢v, sulyos anaemia,
szovodmenyek:
a) craniofacialis eltérések,
b) extramedullaris verképzés
c) haemosiderosis
d) infekcidk
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Macrocyter anaemia okal

« Megaloblasztos anaemia

(B12-hiany, spec. forma: anaemia
perniciosa,

folsav hiany)

« Alkohol

* Mjjbetegség
« Hypothyreosis

« QGyodgyszer (antikonvulziv, antiviralis
szer)

« Haemolyticus anaemia

 ldiopathias (kronikus tiidobetegség,
dohanvzas, terhesség)




Megaloblasztos vérképzés okai

e Bl2-vitaminhiany okai:

- Elégtelen taplalkozas, fokozott sziikseglet

- Felszivodasi zavar (kronikus pancreatitis,
enteropathiak), vakbelkacs sy., 1leum
rezekci10, Crohn betegseg, daganatos
infiltracio a vékonybélben

- Intrinsic faktor hiany (an. perniciosa,
gastrectomia)

» Folsav hiany okai:
Gyomor-vékonybel rezekcio, gluten enteropathia,
alkohol, majcirrhosis, kronikus dializis



B12 vitamin

B12 vitamin- Kobalamin

o El6fordulas: maj, hus,
tejtermékek

e |gény: 2-3 ug/nap

e Raktar: 2-5 mg (maj)

- 2-3 évre elegendé

e Veérszint: 197-866 pg/ml




B12 vitamin hiany

— Beviteli zavar

Szigoru vegetarianus €trend
Idoskori hidnyos taplalkozas

— Felszivodasi zavar

Crohn betegseg, Gastrectomia,
hemicolectomia

Kronikus pancreatitis

Enteropathia: glutén érzékenység, DM
Infiltrativ bélbetegség

Intrinsic faktor (autoimmmun) hianya
Teniasis, diphyllobatrium latum

- Fokozott 1igény

Terhess¢€g, szoptatas, serdiilok
Idiilt haemolysis

Epithelial cells
of terminal ileum




Folsavhiany

Elofordulas: zold leveles novények, ma;
Hore bomlik

Felszivodas: vékonybel felsd 2/3 részében
Igény: 50-300 ug

Raktar: 7,5 mg (ma))
— 3-4 honapra elegendo




A folsavhiany okai

Csokkent bevitel diéta, alkoholizmus, drog 3\
Fokozott sziikséglet terhesség, lactatio,
gyermekkor Nem izolalt
haemolysis, haemodialysis >
Felszivodasi zavar malabsorptios sy.(jejunum)
resectio, lymphoma
bakterialis talnovekedés J

Gyogyszer alkohol, anticonvulsiv, anti-TBC,
sulfasalazin, oralis antikoncipens

methotrexat



Folsavhiany - kezelés

* Folsav potlas (B12 vitaminnal kiegészitve)
* Alapbetegség kezelése

Kezelésre adott valasz
— 24-48 ora - javulo altalanos allapot
— 7-10 nap - verkép javul —

injekcid 1000 pg

| &

Megeloz0 kezeles ¥
— Terhesség > =f

— Hemodializis

— Hemolizis
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Haemolitikus anaemia

e Jellemzi a fokozott vvt. destrukcio

e OKkal:

O

- o b, €.

— Oroklott (vvt. membran, enzim elteresek, o Vb 0‘0
hgb. szintézis zavara) Y < 0
M 0o

: : » Y
— Szerzett (Immun-,nem immun eredetii) QG © Q}%
© 0o /o




Haemolitikus anemia laboratoriumi jellemzoi

e Indirekt szérum bilirubin emelkedés
 Fokozott UBG urités

« Magas LDH szint ' ' “ r
* (CsoOkkent haptoglobin szint | y

07:00  09:00 12:00  15:00 19:00

* Reticulocyta kepzeési index (RKI) fokozott

* Szerologial vizsgalatok (Coombs teszt-
Immunhaem.)

« Vvt. morfoldgia valtozasa (fragmentocytak,
c¢ltabla sejtek, sarlo sejtek)



Hemolitikus anaemia okai

OROKLETES

MEMBRAN EREDETU

— Orokletes sphaerocytosis
— Orokletes ellyptocytosis

ANYAGCSERE EREDETU
— G6PD hiany
— Piruvat kinaz hidny

HEMOGLOBIN EREDETU
— HbS

— HbC

— Instabil Hgb

SZERZETT

« IMMUN EREDETU
— Autoimmun
— Alloimmun

Gyogyszer indukalt

« VVT. FRAGMENTACIOS Sy.

Szivbillentyl, artérias graft
Mikroangiopathias
MARSCH (menetelési)
hemoglobinuria

Infekcidk

Kémiai ¢s fizikai tényezok
Szekunder

PNH g



Szerzett haemoliticus anaemia

Nem immun eredeti, un. vvt. fragmentacios sy.

— Mibillentyti, artérias graft

— Mikroangiopathias hemolizis:
. TTP/HUS
. DIC
. Preeclampsia

— Marsch (menetelési) hemoglobinuria
— Infekci6

. Malaria
. Clostridium

— Kémiai ¢s fizikai tényezok
. \Vegyszerek

. Egés / & ‘
— Szekunder: m4j 1ll. veseelégtelenség |

— PNH




Malaria parasites amid red blood cells NATIONAL
Photograph by Albert Bonniers Forlag GEOGRAPHIC




Transzfuz10s indikaciot befolyasolo
tenyezok

e Anaemia mertéke

« Kialakulas gyorsasaga
— Akut
— Kronikus

» Tarsbetegsegek



Mikor?

Transzfuzio indikacoi




oV o

Vorosveérsejt transztuzio indikacioja

_ Altalaban NEM indokolt

 Klinikai tiineteket * Hiany anaemiak
okozo anaemia kezelése — Fe hianyos
— Folsav — anaemiak
» 02 szallito kapacitas - Bl12 -

helyreallitasa verzésben

Spec. indikaciok:
Vorosvérsejt csere pl. sulyos
UHB-ben



Transzfuzios stratégia

r

Régi-liberalis Uj-restriktiv
e Transzfuzios kiiszob e Transzfuzios kiszob
« 100 g/l « 70-80 g/l
e Transzfuzios célérték:  Transzfuzios célérték:

. 100-120g/I . 70-90 (100) g/l



1 E vorosvérsejt koncentratum

transzfuzioja

~ 200 ml

varhato |

Varhato |

vvt, amelynek htk-ja 55-60%
htk emelkedés kb. 3 %
gb emelkedés kb. 10 g/l

1E vvt-¢!

| bevitt vas mennyisége kb. 250 mg



Alapelv

Transzfuzid adasakor mindig mérlegelni kell
annak szukségességeéet, hatékonysagat és
veszélyeit. Alapelv, hogy a megfelel6
vérkészitményt a megfelels beteg,
megfelel6 id6ben kapja meg és keruljuk el a
szukségtelen transzfuziot.

O -
B &




Transzfuzios stratégia

r

i-liberalis Uj-restriktiv

¢ Transzfuzios kuszob
— 70-80 g/l

¢ Transzfuzios céléertek:
— 70-90 g/




Transfusion Requirement in Critical Care

(TRICC vizsgalat, 1999)

Randomizalt kontrollalt vizsgalat: Canada 1994-1997

= Liberalis transzfuzio

¢ Betegszam; 420
o Indikéci()Z %

= Vegpont: 30. és 60. napon
mortalitas és szervi diszfunkcid

¢ Restriktiv transzfuzio

¢ Betegszam: 418
o Indikéci g%

¢ 8g% alatt, ha tunetes ( mellkasi
fajdalom, tachycardia, foly. resusc.
ellenére,szivelégtelenség,
orthosztatikus hypotonia)




TRICC vizsgalat (1999) eredmenye

A All Patients B Patients with APACHE Il Score <20 Patiants Younger than 55 Years
_ Bestrictive- Reastrictive-
100 100 __""—'—-1_|__| transfusion 100+ lrat'ls‘tusil:-n
— strate
o0 Restrictive- i S L -
transfusion a0+ a0+
= sirategy — — Liberal-
£ ol T & Liberal- # transfusian
= Liberal- = &0+ transfusion = B0 strategy
- transfusian 2 strategy o
= i strategy ’ = =
E 0 S 704 E 704
w i) {n
5 P=0.10 80 P=0.02 50 P=0.02
50 1 1 1 t 1 | &0 T T T T T 1 50
0 5 W 15 20 25 30 0 5 W 15 20 25 30 0 5 10 15 20 25 30
Days Days Days

¢ A restriktiv csoport:
e 54 %-kal kevesebb vérfelhasznalas
e 33 %-nal elkerilhet6 volt a transzfuzid

e alacsonyabb mortalitasi trend: statisztikailag szignifikans: a fiatalabb (<55
év) kevésbé sulyos betegek

o Kevesebb Uj szervi elégtelenség

A restriktiv transzfuziés stratégia egyenértékii vagy jobb, mint a liberalis

o Alkalmazhat6 a legtobb sebészeti (postop. transzfuzid), belgydgy., intenziv
oszt. betegnél kivéve: AMI, instabil angina, preoperativ transzfuzio



Klinikai vizsgalatok igénye a transzfuziologia
teruletén

= lnvaziv beavatkozasok szamanak
novekedése

= Donacios kedv csokkenése

= A kivant és az elérhetd verkéeszlet kozotti
kulonbség novekedeése

= A verkoltsegek folyamatos novekedeéese
= Transzfuzioval atviheto betegsegek

= Evidencian alapulo gyogyitasi szemilélet
er0sodése



American Association of Blood Banks (AABB)
iranyelv 2016 - vorosversejt transzfuzio

JAMA | Special Communication

Clinical Practice Guidelines From the AABB
Red Blood Cell Transfusion Thresholds and Storage

Jeffrey L. Carson, MD; Gordon Guyatt, MD; Nancy M. Heddle, MSc; Brenda J. Grossman, MD, MPH; Claudia S. Cohn, MD, PhD;
Mark K. Fung, MD, PhD; Terry Gernsheimer, MD; John B. Holcomb, MD; Lewis J. Kaplan, MD; Louis M. Katz, MD; Nikki Peterson, BA;
Glenn Ramsey, MD; Sunil V. Raoc, MD; John D. Roback, MD, PhD; Aryeh Shander, MD; Aaron A. R. Tobian, MD, PhD



AABB guideline 2016 hattere

¢ 31 Randomizalt kontrollalt tanulmany (10 orthopédiai, 6 ITO, 5
szivsebészet,5 Gl vérzés,2 ACS, 2 haematoldgia, 1 érsebészet)

¢ 12 587 beteg

¢ Szisztematikus review

¢ Cél : restriktiv ( hgb 7-8) vs liberalis (hgb 9-10 g/d| )6sszehasonlitasa)
¢ Eltéro6 bevalasztasi kritériumok, eltéré kimeneti végpontok

¢ Betegpopulacio: intenziv oszt.kezelt betegek, sebészeti,
belgyogyaszati

# Relative akut anaemia



AABB guideline 2016 fobb megallapitasok I.

¢ arestriktiv megkozelités szerint a 7-8 g/dl k6zo6tti haemoglobin
koncentracio kuszobérték a legtobb beteg esetén biztonsagosan
alkalmazhatd, javithatja a klinikai kimenetelt és csOkkenti a
szukseégtelen transzfuziok szamat

¢ minden beteg esetén egyedileg kell donteni a transzfuziordl,
figyelembe véve a klinikai szempontokat. Amennyiben a beteg
stabil, a transzfazié meg nem sziikseges 7-8 g/dl kozotti
haemoglobin értéknél vagy efelett



AABB guideline 2016 fobb megallapitasok II.

¢ hospitalizalt, haemodinamikailag stabil, nem vérzo, intenziv
osztalyon kezelt belgyogyaszati vagy sebészeti betegnél a javasolt
transzfuzios kuszob a 7 g/dl alatti hb erték szemben a liberalis
kUszobértékkel (10 g/dl)

¢ orthopédia, szivsebészeti betegeknél ill azoknal akiknél egyuttal
cardiovascularis betegség is fennall, a 8g/dl hb kliszobérték
javasolt

¢ egy egység (1E~200 ml) vorosvérsejt koncentratum adasa célszeri
a haemodinamikailag stabil betegnél, majd a tunetek és a transzfuzio
utani hb érték alapjan ajanlott donteni a tovabbi transzfuzio
szukségessegerol



AABB guideline 2016 fobb megallapitasok lil.

Kivételek:

¢ tiinetes betegeknél a haemodinamikai instabilitas ill. a
myocardialis ischaemia javitasara transzfuzié adhaté 10g/dl alatt

¢ nincs elegendo evidencia akut koronaria szindrémaban, egyéni
dontés szukséges:

o transzfuzid szukséges ha a hb 8g/dl alatti
e megfontolandd6 8-10 g/dl kozaott

o 10g/dl feletti hb szint tartasa szukseéges lehet tinetes, akut ischaemias
betegnél

o stabil, tinetmentes coronariabetegnél a pontos transzfuzids kliszob nem
iIsmert

¢ traumalakut vérzés/massziv transzfuzié esetén nem a haemoglobin
kuszobértek a klinikai dontés alapja

¢ sulyos thrombocytopenias betegekben (onkohaematoldgiai betegek
fokozott vérzéses rizikdja) és kronikus transzfuzié dependens
anaemiaban a restriktiv ajanlas kevesseé alkalmazhato




Teruletek , ahol kevessé/nem alkalmazhato6 az
AABB2016 iranyelv

¢ Kronikus, transzfuzié dependens anaemia:

— a klinikai tunetek (hypoxia), az eletkor, az alapbetegség, a
beteg fizikai aktivitasa, életminGsége

— Hiany anaemiak esetén (vashiany, B12, folsav hiany):
altalaban nem indokolt a transzfuzio

¢ Akut vérvesztés:

— haemodinamikai paraméterek (pulzus, vérnyomas stb), a
verzes uteme,mérteke a verzes kontroll lenhetésegei

— Viszkoelasztikus tesztek ( TEG/ROTEM) altal vezérel
célzott hemoszubsztitucio




A 2016-os AABB iranyelv ajanlasa haemodinamikailag stabil, nem
vérzo betegek vvs transzfuziojara

Haemoglobin <6g/di transzflizié ajanlott

Haemoglobin: 6-7g/dl altalaban transzfuzi6 ajanlott

Haemoglobin 7-8 g/dl transzfuzid6  adhato:  orthopediai,
szivsebészeti beteg stabil

cardiovascularis betegséggel

Haemoglobin 8-10 g/dl altalaban transzfizié nem ajanlott, De!
bizonyos betegcsoportok kivételek:
tinetes anaemia, akut vérzés, acut
coronaria szindroma és ischaemia,
onkohaematologia betegek sulyos
thrombocytopenidval

Haemoglobin >10 g/dI transzfuzid altalaban nem indikalt

Carson JL, Guyatt G, Heddle NM. et al.: Clinical Practice Guidelines From the AABB, Red Blood Cell Transfusion Thresholds and Storage.
JAMA. 2016;316(19):2025-2035




Kulonleges betegcsoportok
Onko-haematologiai betegek




VVT transzfuziés guideline alkalmazas nehézségei
a haematologiai betegcsoportban

¢ A transzfuziot igéenyld anaemiak spektruma nagyon széles ( pl.
kemotherapia okozta anaemia, AIHA, MDS, Thalassaemia, HSCT)

¢ Sokkal inkabb személyre szabott mint standardizalt a gyakorlat az
alapbetegsegtdl, életkortdl, tarsbetegsegektdl fUggden

¢ Az egyes betegségcsoportokban ( bar mind anaemiaval jar) mas lehet
e atranszfuzio célja,
e a kuszobérték,
o az elérni kivant cél ertéek

pl. AIHA:

o Panantitest, alloimmun.veszélye

o Cél: alap szoOveti oxigén ellatas biztositasa a gyszer terapias hatasaig
o Transzfuzid csak sulyos hypoxias tunetek esetén

e Dozis: Csak 1 E



Spec. transzfuzios helyzetek a haematologiaban

Thalassaemia
o Gyerekek, transzfuzié dependens

o Fontos szempont a novekedés, fejloédés, és a szov.elkerllése, az ineffektiv erythropoesis
visszaszoritasa

o Magasabb kuszobértékek (9-10g/dl)
MDS

= |d6s betegek (>70év), tobb komorbiditas, cardiovascularis betegség-rosszul toleralja az
anaemiat

= Uj terapias lehetéségek —mérsékelt eldny, késleltetheti a transzfuziot , kron. tr.igény

= Magasabb kuszobérték

= Alloimmunizacios rata magas (15%) , Rh fenotipus azonos és K negativ készitmény javasolt
= Dozis: legkisebb effektiv dozis, amely a tineteket enyhiti

Ossejttranszplantacio
= tobbrendszeres eltérés, cytopenia, infekcidk
= Hosszu aplazia ( akar 30-40 nap!)
= Klin. vizsgalat : liberalis vs restriktiv transzfuzios stratégia
= Restriktiv elég



Kulonleges — transzfuziologiai- szempontok

¢ A haematologiai betegek veszélyeztetett recipiensek :
o szerzett immungyengeseg (alapbetegség, terapia)

o Terapia idotartama hosszu — politranszfundalt
betegek - alloimmunizacio veszeélye magas ( ~20%)

1

abszolut indokolt a mindséqi , specialis vérkeszitmeny



Politranszfundalt betegek- lehetséges veszelyek

¢ betegek 30-70%-a random thrombocyta transzfuzié kapcsan
néhany hét alatt refrakterré valnak (TRAP study 1997) -
alloimmunizacio

¢ Gyakori a nem haemolitikus lazas transzfuzids reakcio (NHLTR)

¢ CMV atvitel, reaktivacio kockazata

N— i
—~

fehérversejtek okozta mellekhatasok

~_=

Megelbzés: készitmények fehérvérsejt tartalmanak (1-2-3 log)
csokkentése sziiréssel




Kulonleges szempontok- bizonyos haematoldgiai
betegcsoportok

mindségi , specialis vérkészitmény =

valasztott + szlrt +irradidlt készitmény

|

o ABO, Rh
kompatibilis/azonos

o Laboratoriumi keresztproba
neg.

alloantitest esetén arra
nézve is negativ

fvs-tartalom: < 1,0 x 10° /E

lymphocyta proliferacio gatlas




A valasztott vér adasanak indikacioi a Transzfuzios
Szabalyzat alapjan

s Arecipiens ellenanyagsziirésének az eredménye pozitiv, akar allo-, akar
autoantitest okozza azt

% A DAT-reakcio pozitiv

¢ A recipiens anamnézisében korabbi vizsgalat soran Kimutatott antitest
szerepel

¢ A recipiens anamnézisében 3 honapon beliil immunizaciora utald adat
szerepel  (transzfuzid,  terhesség, mesterséges  immunizalas,
transzplantacio)

4

L)

» Hypothermiaban végzett mutétkor

» Csecsemok transzfuziodja esetén

Minden olyan esetben, amelyben fokozottan fennall az immunizalodas
veszélye (pl. MDS, thalassaemia, sarldsejtes anémia).

()

L)

()

L)

*




Szirt, fehervérsejt-mentesitett vérkészitmeények
indikacioja

¢ Nem haemolitikus lazas transzfuzios reakcio (NHLTR) megelozése

Ket egymast kovetd alkalommal fellepd NHLTR sejtkészitmény adasat kovetéen
(vorosversejt, thrombocyta vagy fehérveérsejt készitmények)

¢ Primer HLA immunizacio megelozése

Tartosan vvs, thrombocyta készitményre szoruld betegek

HLA antitest miatt valasztott thrombocyta készitményre szoruld betegek

¢ CMV atvitel megelozése

CMV  szeronegativ, szerv  vagy  Ossejt-
transzplantaciora var6 vagy transzplantalt betegek,
ha a szerv vagy 06ssejt donor is CMV szeronegativ

CMV szeronegativ, Ossejtet vagy ¢lo szervet (pl,
vese) ad6 donorok

CMV szeronegativ, malignus betegség miatt nagy
dozisu kemoterapiaban részesiilé betegek

CMYV negativ splenectomizalt betegek
CMV negativ HIV fert6zott betegek

CMV negativ terhesek
CMV negativ anyatol sziiletett korasziildttek

CMV negativ anyatdl sziiletett 1jsziilottek
vércseréje

Magzat (intrauterin transzftzio), fiiggetleniil az
anya CMV szerostatuszatol

Intrauterin transzfzid



Feherveérsejt proliferacio gatlas - irradiacio

¢ Donor lymphocytak proliferaciojanak gatlasa
25-50 Gy

DNS karosodas a lymphocytakban, de a vvt,
thrombocyta ép marad

¢ TA-GVHD (transzfuzi6é asszocialt graft versus host betegség)
kialakulasanak meqgel6zése immunszupprimalt beteqgeknél

o Donor T limfocita proliferacio és a recipiens sejtekkel torténé
reakcio ( haplotipus azonos donor-recipiens)

o BOor, gastrointestinalis, maj, csontvel6 karosodasa 2-30napon
belll, terapia refrakter, fatalis szovédmeény !

¢ Az irradiacio a fehérvérsejt szamot NEM csGkkenti!!!




Irradialt készitmény indikacidja

¢ 1.-2.foku vérrokontol szarmazokeészitmeny
¢ * HLA kompatibilis készitmeny
¢ * Magzat — intrauterin transzfuzio

¢ ¢ Allogen SCT recipiens (kondicionalastol min. 6 honap + GVHD
esetén)

¢ ¢ Autolég SCT recipiens (kondicionalastol min. 3 honap, TBI: 6 honap)
¢ * Autolog/Allogen 6ssejt-donor (-7.nap-donacio)

¢ » M.Hodgkin

¢ * T sejtes immundefektus

¢ ¢ Purin analég: fludarabine, cladribine, deoxycoformycin kezelés

¢ * Alemtuzumab kezeles

¢ ¢ Aplasticus anaemia + ATG vagy alemtuzumab kezelés

British Journal of Haematology, 2010;152, 35-51



Osszefoglalas

A

f THANKS! ]ﬂ

A transzfuziés guideline-ok az elmult években jelentbsen
megszigorodtak.

Csokkent a transzfuzids kuszob mind a vorosversejt, mind a
thrombocyta transzfuzio terén.

A kuszobertekek mellett egyre nagyobb hangsulyt kap a klinikai
tinetek figyelembe vétele.

Csokkent a dozis,
o vorosversejt potlasnal az 1 E transzfuzio kerult elGtérbe,






RKI

RKI (Retikulocyta Képzési Index) — Retl kU|OCyta %

Htk.

45%

35%

25%

15%

erés1 1dO (nap)

Csontvelo Vér

Retikulocyta élettartama 4 nap

Erési idd

1 nap

1.5 nap

2 nap

2.5 nap



RKI (Retikulocyta Képzési Index) — RetikUIOcyta %
erési 1dO (nap)

RKT=1 normal reticulocyta kepzes nem anaemias allapotban
RKT>3  megfelelo reticulocyta valasz egy kizepes foku anaemias felnott eseteben

1 példa: Htk.: 45%, Ret.: 20%o
RKI=2% =2
1nap
2 pelda: Htk.: 25%, Ret.: 30%o
RKI=3% =1.5
2nap
« 3.P¢ldahtk 21%  ret. 80 %o
RKI=8% =3,2
2,5nap



PNH
paroxysmalis nocturnalis haemoglobinuria

N,

Szerzett membran defektus
P1G-A gén mutacioja kovetkeztében az un. GPI kot6 fehérje (CD59, CD35)
hianyzik
Vvt-k eérzékenyek komplement medialta lizisre
Klinikai kép: anaemia (haemolitikus),
Hemosiderurisa, sotét vizelet, vashiany

thrombosis (nagy vénakban)
fvsd, thrd

Diagnozis:
Aramlasi citometria
Th.: Vas potlas, Folsav, Soliris (ecolizumab)




