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Vérsejtek képzése

* Elso generacid: magzati 19. naptdl: mesenchymalis eredeti szikhdlyagban —mesoblastos szakasz

* Masodik generacid: magzati hatodik hét: maj és részben a |ép — hepaikus szakasz

* Harmadik generacio: magzati 11-12. hétt6l: csontveld és a nyirokszervek, utolsé hénapok, sziiletés utan: csontvel6ben — medullaris vérsejtképzés
* Gyermekkor: centrdlis csoves csontok vel6iregében, bordak, csigolyak, lapos csontok (koponya, medence, lapocka, szegycsont)

* Visszahuzddik a cséves csontok proximalis végébe (20 % vvt, 80 % fvs)
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e Altalanos vérképparamétere
| k k =
Hb g/I Korasziilott ~ Korasziilott
1200-1400g <1200 g

1-7 nap 9-30 152-220 170 156 0,45-0,65 230-500 2-5

1-2 hét 5-20 150-210 153 148 0,4-0,6 220-500 0,1-1,0
2-4 hét 5-18 130-190 132 120 0,31-0,55 210-450 0,2-2,0
1-3 ho 6-17 100-140 96 82 0,29-0,42 200-400 0,4-4,8
3-6 ho 6-12 100-130 98 81 0,29-0,4 200-400 0,4-3,6
7-24 ho 5-11 105-135 110 90 0,3-0,4 200-400 0,5-3,5
3-6 év 4,5-11 110-140 0,32-0,43 200-400 0,6-3,0
7-12 év 4,5-11 120-145 0,35-0,47 180-400 0,7-2,5
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Gyermekkori anaemiak

* Anaemia: a keringd vorosvértestek mennyiségének és oxigén szallitd kapacitasanak csokkenése, melynek
mértékét a vorosvérsejt szam, a hematokrit és a hemoglobin értékek jellemzik.

» Fokozatosan kialakulé anaemia esetén a legtobb gyermek tiinetmentes marad 60 g/|—es Hgl értékig

e Restriktiv transzfuzios politika - kritikus allapotu, de stabil gyermeknél a transzfuzié indikacios szint
leengedése 70 g/l értékre nem rontotta a tulélést és csokkentette a vérfelhasznaldst

* Anaemia fizikalis vizsgalati tiinetei gyermekkorban:

Klinikai tiinetek:

Keringés Tachycardia, szivzorej, ritmuszavar, syncope,
sapadtsag
Neuroldgiai Aluszékonysag, fejfajas, szédulés, irritabillitas

Altalanos jelek Etetési zavar, elmaradt sulyfejl6dés, faradékonysag
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Anaemia igazolasa
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Anaemia i1gazolasa =

* Anamneézis, fizikalis vizsgalat
» Vérkép vizsgalatok: vkp, vvt index, reticulocyta szam, kvalitativ vérkép

* Serum vizsgalatok: Fe, TVK, transzferrin, O2-szaturacid; bilirubin (ind./dir.), maj-,
vesefunkcio

* Vizeletvizsgalat
e Széklet vizsgalat

e Speciadlis vizsgalatok: csontvel6 biopszia, Coombs-teszt, ellenanyagok,
haptoglobin, szérum és vvt B12- és folsavszint, vvt enzimvizsgalatok, genetikai
vizsgalatok

* Mikrobioldgiai vizsgalatok: virus szerologia
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A verképzés normalis fejlédése =
* In utero * 8-10. hét:
e Artérias O2 szaturacio 45 % e Atipusu Hgb emelkedik
* EPO termelés magas (ero seenzor a majban van, * F tipusu Hgb csokken
hypoxidra nem érzékeny)
* Vvs produkcio rapid (reticulocyta: * 8-12. het:
30-70 %) * Hgb mélyponton
° Megszuletéskor e EPO termelés megindul
* Artérids 02 szaturacié 95 % e >12. hét:
* EPO hidnyzik (ero szenzor avesebe kerii) * A vasraktarak kitirtilése megindul

* \/vs produkcio csokken (1/10)
* Reticulocyta csokken
* Hgb csokken
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tozasa az elsO 4 oraban
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FIGURE 2 £
Mean values are shown for hematocrit (N = 23 534) at delivery § 30
and during the first 4 hours after birth. Three groups of neonates &
are shown, according to gestational age (35-42 weeks, 29-34 2
weeks, and 22-28 weeks). 20
10
- 6= 22-28wk
—a- 20-34wk
o —o=235+wk
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Reference Ranges for Hematocrit and Blood Hemoglobin Concentration During
the Neonatal Period: Data From a Multihospital Health Care System
Jeffery Jopling, Erick Henry, Susan E. Wiedmeier and Robert D. Christensen
Pediatrics 2009;123;e333
DOI: 10.1542/peds.2008-2654
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Reference Ranges for Hematocrit and Blood Hemoglobin Concentration During
the Neonatal Period: Data From a Multihospital Health Care System
Jeffery Jopling, Erick Henry, Susan E. Wiedmeier and Robert D. Christensen

Pediatrics 2009;123,e333
%%

DOI: 10.1542/peds.2008-2654
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FIGURE 3

The reference ranges are shown for hematocrit (A and C) (N = 41 957 patients) and blood hemaoglobin (B and D) (N = 39 559 patients) during the 28 days after birth. Values were divided
into 2 groups (A/8 and (/D) on the basis of gestational age at delivery. Patients were excluded when their diagnosis included abruption, piacenta previa, or fetal anemia or when a blood
transfusion was given, Analysis was not possible for patients <29 weeks' gestation because virtually all of these had repeated phlebotomy and erythrocyte transfusions. A and B, Late
preterm and term infants (35-42 weeks’ gestation); C and D, preterm infants (2934 weeks' gestation).
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Gyerm Hgb koncentracio mé
Fizio

ypontja és ideje
0gias anemia
* Erett Gjsziilott

e 110 g/
. (6)-8-12 hét

 Koraszulott (1200-1800 g)
* 80-100 g/|
e 5-10 hét

* Kissulyu korasziilott (<1200 g)
* 65-90 g/|
* 1-6 hét
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Gyermekgyogyaszati Klinika Koraszulottek anaemi éJ d
(Anemia Of Prematurity)

e Csokkent EPO termelés

 Majban lévé els6dleges EPO termelés —hypoxiara €s aneamiara kevésbé reagal
e Avesében is jelen van a 30. gh-tdl

e Vérvetelekkel torténd vérvesztés p E D l AT R I C S
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* 2-4 ml/kg/hét OFFICIAL JOURNAL OF THE AMERICAN ACADEMY OF PEDIATRICS
e Csokkent vvt féléletido
¢ 60‘80 nap (45'50 nap eXtrém koré knél) Phlebotomy Overdraw in the Neonatal Intensive Care Nursery

James C. Lin, Ronald G. Strauss, Jeff C. Kulhavy, Karen J. Johnson, M. Bridget
Zimmerman, Gretchen A. Cress, Natalie W. Connolly and John A. Widness

o 7/
* \/as h lany Pediatrics 2000;106:¢19
DOI: 10.1542/peds.106.2.¢19

* Egyéb vitaminok, nyomelemek hianya
 B12, folsav




‘u.m * P <0.05 more blood drawn than the volume requested by lab
T P <0.05 less blood drawn than the volume requested by lab
00%
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Koraszulottek anaemiaja = f}
* 0-4. hét iartogén anaemia MEGELOZES!

e 1 mlvér =70 ml feln6tteknél

e 1 Astrup vizsgalat=0,2 ml vér

Nem mindig jar tiinetekkel (70 g/I)!

’ o e A
* 4-12. hét anaemia praematurorum I -

* Normocyter * Sulystagnalas
e Normochrom

° i I
Ret|CUIOCytOpaenla De a transzfuzio adasaval a tlinetek valtoznak

* Csontvel6 hypoplasia * Apnoe 48-72 éra alatt
e Alacsony Se EPO szint * Tachycardia atmenetileg fokozddik
’ ] ) . oy . o
* Relative telitett vasraktarak NI S VEHeie )
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Koraszulottek transzfuzioja

A csokkent szoveti oxigénszallitas kovetkeztében jelentkezé klinikai tiinetektdl fligg.
Mennyisége 20 ml/kg
EPO adasa rutinszerden nem ajanlott

A vérmintat lehetdseg szerint centralis helyr6l vegylk, alternativanak elfogadhato az
adekvatan bemelegitett periféria

Akut vérvesztés: * Nincs MV, Hgl < 70 g/l + 1 vagy tobb az alabbiakbdl
> 10 % vérvesztés tiinetekkel * 1 napon tul fennallé tachycardia (180/min) vagy
 >20 % vérvesztés tachypnoe (60/min)
Krdénikus vérvesztés:  Megduplazédott O2 igény 48 h alatt
* Gépilélegeztetésiigény + Hgl <120 * Se lactat 2,5 mmol/| felett vagy metabolikus

* Konvencionalis MAP > 6 vizecm, Fi0O2 > 0,4 acidozis (pH 7,2 alatt)

* Sulycsokkenés 10 g/kg/nap az elmult 4 napban

 Gépilélegeztetési igény + Hgl < 100 e 72 6ran bellli mitét esetén

* Konvenciondlis MAP < 6 vizem, Fi0O2 < 0,35-0,4 * Tiunetmentes, Hgl < 65 g/l + < 2 % reticulocyta
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transzfuzio indikacioi gyermekekné
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Vorosvértest cc.

Szlrt vvt cc. (fvs
mentesitett)

Sugarazott vvt
készitmény

Mosott készitmény

Thrombocyta
FFP

Doézis

10-20 ml/kg

1 E/5-10 tskg

5-10

Vérkészitmeények ind

Indikacio
Hb~65-70 g/I

*  ARDS megelGzés

*  Nem haemolyticus lazas reakcié
*  Primer HLA immunizacio

*  CMV fertbzés

*  Neonatoldgia

*  Malignitasok

*  Potencialis csv atliltetés

* Immundeficiencia

*  Egésztest besugdrzas

. lu. Transzfuzio, vércsere

*  Vérrokon donortdl szarmazd vérkészitmény
*  Koraszllott, ujszulott

*  Malignitasok

e Sdlyos transzfuzid utani reakcid

* Nem ABO azonos, de kompatibilis transzfuzio

* IgA hiany

*  Paroxizmalis nocturndlis haemoglobinuria (PNH)
*  Autoimmun haemolyticus anaemia

* lutranszfuzio

Thrombocytaszam <5-10 G/I

DIC, szerzett véralvadasi zavarok (pl. aszparaginaz kezelés)

kacioi

)
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Megjegyzés

Fvs tartalom <1,2 x10°

Célja a vvs cc. fvs tartalmanak immunoldgiailag
csekély mértékre csdkkentése, igy a fvs asszocialt
szovédmeények és virusatvitel megel6zése. Fvs
tartalom <1-(5)x106

Célja a beadott készitmény ly szamanak
csokkentése. Els6sorban CMV virusatvitel és a TA-
GVHD megel6zése szempontjabdl szamottevd.

Séban reszuszpendalt készitmények. Célja: maradék
plazmafehérjék eltavolitasa. Egy mosasi [épés kb.
1/10részre csokkenti a maradék plazmafehérje-
tartalmat.

ITP-ben, DIC-ben lehetéleg NE!

Fehérjepdtlasra NE!

ml/tskg/nap .
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yermekkori anaemiak oszta

V0zasa =

MICROCYTER HYPOCHROM | NORMOCYTER NORMOCHROM MACROCYTER

MCV <75 fl MCV 75-90 fl MCV >90 fl
MCH >27 pg MCH > 27 pg

Vashiany Haemolytikus anaemiak Megaloblastos anaemia (B12, folsav hiany)
* Membranzavarok
* Enzimopathiak
* Haemoglobinopathiak (HbS)
* Immun haemolytikus anaemia
* Extrinsic tényez6k ( HUS, TTP, DIC)

Thalassaemia Kronikus gyulladas (IBD, collagén Majbetegség (alkohol)
vascularis betegségek)

Kronikus betegség Mailgnitas MDS

Sideroblastos anaemia Akut vérvesztés Aplasticus, hypoplasticus anaemia
Réz-hiany Csontvel6 elégtelenség Gesztacio

Olommeérgezés, aluminium  Krdénikus vesebetegség Hypothyreosis

meérgezés



SZEGEDI TUQUMQNYEGYETEM
Gyermekgyodgyaszati Klinika . .
Vashianyos anaemia 2

* A leggyakoribb gyermekkori anaemia (90 %)

* Vilagviszonylatban a populacio fele, e
harmada vashianyos - | s
* Szervezet vas igénye: | ‘“"“T(’;:
* eléregedett erythrocytak (20mg/die) + taplalékbal lFehE"S' )
felvett (1-2 mg/die) o fra "~ G
* 10 % szivodik fel a duodenumban, jejununban RES ‘ @'f_,,'m,n l
_ _ . . 7 ke <4 (Fe) 0 ’
10-20 mg bevitel szukséges — OQ
* Hem vas-10-25 %: husfélék, jobb felszivodas e erdsvirtestek
* Nem-hem vas — 75-90 %: tojas, zoldségek, 2 S
gyumolcsok

* Veszélyeztetett korcsoportok
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Tunetek, korisme

« Altalanos tiinetek

2 ~ | Y0+ Laboreltérések: | Hb, { Htk,
v ~0 ! | W . 0 IMCQV, I MCH, anisocytosis,
S "oaYVY =& S~ poikilocytosis, se-Fe {,, T
N S thrombocyta, TVK 1, trf-Sat {,
> O | / OV ferritin
, J.0O C (.;,} . * Diff.dg.: kronikus gyulladasos
nY O .. "y betegségek (se-Fe |, de a TVK
o BN & | ‘ Lo és a ferritin normal vagy 1")
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Vashianyos anaemia keze
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* Vaspotlas
 Per os ferro-folvas 3-5 mg/kg adagban étkezések kozott

» Koraszulottek: 2 mg/kg
* Maltofer 2,5 mg/csepp =2 kilonként egy csepp N —

* Csak anyatejes csecsem&kben is 4 hdnapos koron tul 1 mg/kg R S orer
e Tapszeres csecsemobk napi 10-12 mg

* |v. csak sulyos esetben vagy igazolt felszivodasi zavarban!
A Hb rendez6dése utan még 2-3 honapig!

Ferro vas ++ Ferri vas +++
Savak, C-vitamin Lugok, antacidok
Cukrok, aminosavak Precipitalo szerek
Varanddssag Fert6zések

Primer haemochromatosis Tea, desferroxamin
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dgpgqoﬁomau

Thalassaemia THg[‘A“‘gSng

hen atopoms S
Cooleys Anem|a

A globin lanc velesziletett rendellenességei, mely microcyter

= =2
= )

anaemiahoz, enyhe haemolysishez és kronikus szekunder

4% 3t

haemosiderosishoz vezetnek. -

f sgsa;odoup

* A-thalassaemia, B-thalassaemia

* B-thalassaemia: a globin lanc két 8 helyére y (HbF) vagy 6
(HbA2) lanc kerul.

* Thalassaemia major, intermedia, minor

Globin lanc a2p2 o2y2 0262
% 96-98 0,5-0,8 1,5-3,2
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Low nasal
bridge

Small head

Epicanthal

folds
~Small eye

openings
- Short nose

i - Thin upper
Smooth—" . lip

Thalassaemia major

» Szuletéskor manifesztalodo sulyos
hydrops foetalis

e KésObb icterus, novekedési
elmaradas, csontdeformitasok

e Szivelégtelenség, KIR-i tinetek,
majelvaltozasok, endokrin tinetek

* Splenomegalia =2 citopaenia,
fertGzések, vérzékenyseg

* Rendszeres transzfuzio
—>szekunder haemosiderosis

Gyermekintenziv
Dsztily
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Thalassaemia intermedia, minor

* Intermedia: idonkénti transzfuzio, fb6leg magas lazzal jaro
betegsegekben

* Minor: Elettartam nem kilonbozik az egészségesekétsl, egyetlen
tinet a microcyter, hypochrom anaemia és a vérképben lathatd
céltabla sejtek
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Sideroblastos anaemia

* Ismeretlen etiologiaju, ritkan el6forduld, a hemszintézis zavaraval és
ineffektiv erythropoesissel jaré anaemia.

e Jellemz6: MFe, TMerritin, microcyter hypochrom/normochrom

aneamia

X-hez kotott/AR MDS csoportba tartozo Toxikus anyagok (alkohol,
cink,6lom, gydgyszerek)

Piridoxin kezelésre Hematoldgiai betegségek

reagalhat (megaloblastos anaemia,
haemolyticus anaemia,
AML, MM)

Gyakori transzfuzidk Szolid tumorok

Krénikus gyulladasok (RA)
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Normocyter anaemiak

NORMOCYTER NORMOCHROM e VVT fokozott SZéteSése

MCV 75-90 fl . ,

MCH > 27 pg * Intravascularis haemolysis
Haemolytikus anaemiak e Extravascularis haemolysis (RES)
| Membranzavarok * Secunder haemosiderosis

* Enzimopathiak ,

* Haemoglobinopathiak (HbS) splenomegalia, epek()'

* Immun haemolytikus anaemia , . ] ]

* Extrinsic tényez6k (HUS, TTP, DIC) e Laboreltérések: ’l\lnd.SeBl.,

e Paroxysmalis nocturnali haemoglobinuria (PNH) ’l\reticulocyta szém, /]\ LDH,

J se-haptoglobin, { viz. ubg,
haemoglobinuria,
haemosiderinuria
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Membranzavarok

* Sphaerocytosis, elliptocytosis, stomatocytosis, xerocytosis

* A klinikai kép valtozd: anaemia, icterus, gyakori transzfuziok,
splenomegalia, epekd,

* Splenectomia (5-6 évesen), el6zetes vaccinalas a tokos

A I I = - - rF W 2% y | —
baktériumokkal szemben! Q. @0 "5 §700% B0 “a%bueS L0
.Q = 22 Oq - ¥ {, ' U ‘
¢ 2 .DQ _ oW ’q t«-, : G(a po
A s O‘ ' a9 g - Q( '-00 ’jQOoo ¢!
QO “QFo) _p® D00 g0 @ _ é¢

O o'® F00, ¢ DQCN o*i 9% %
00q 0830 g, V% .U oo © 900 KA

- © 0@ o9 o, «Ne

%ecQ,0 o ) 200 OAIL_ 0. ~0° ¢

Stomatocytosis Stomatocytosis Cryohydrocytosis ~ SE Asian Ovalocytosis Xerocytosis

(Stomatocytes) (Stomatocytes & (Stomatocytes & (Elliptocytes, some with a (Targets & a few

spherocytes) targets) transverse bar) poikilocytes)
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Enzimdefektusok

* Erinthetik a vvt anyagcseréjét és energiatermel§ folyamatait, a
sejtmembran stabilitasat és a Hb szintézist

* Hullamzo lefolyas icterussal és haemolyticus krizisekkel oxidaloszerek
hatasara (2-3 nappal)

 Sulyos neonatalis icterusban kékfény kezelés és vércsere alkalmazhato

* Mo-on szinte csak glukdz-6-foszfat-dehidrogenaz (G-6-PD) hiany
fordul el6 (ritkabban piruvatkinaz-hiany)

Favizmus
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Haemoglobinopathiak

* A Hb molekula 6rokl6d6é zavaraval jaré betegségcsoport (sarlosejtes
anaemia, thalassaemiak, Hb-C, HbS-C betegségek) illetve a Hb
mUikodési zavarai sorolhatok ide.

* Sarlésejtes anaemia:

Koros Hb-S okozza

Hypoxias és haemolyticus tinetek 4 honapos kortol kezd6dnek

Vasospasmus és kiserek occlusioja fordul el6

Hasi fajdalom, splenomegalia, stroke, |labszarfekély, cholecystitis,
osteomyelitis, tubulopathia

Kezelése tiineti: folsav, vaskotok adasa
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* Paroxysmalis nocturnalis haemoglobinuria (PNH)

* Génmutacio kovetkeztében felnbttkorra kialakulo betegség, mely az §ssejtek
és a progenitor sejtek membranzavaran alapul

A membranra kihelyezett proteinek hianya a glikozil-foszfatidil-inozitol
elégtelen horgonyzo képességére vezethetd vissza (PIGA gén, X-
kromoszoman)

e A fvs-ek és a thr-ak is érintettek

e Kimutatdasa aramlasi citometriaval torténik (CD59 és CD 55 hiany), ill. Ham-
teszttel (savas haemolysis teszt)

» Kezelése tiuneti, esetleg monoklonalis ellenanyag (eculizomab)
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Gyermekgyodgyaszati Klinika . . 7
Szerzett haemolyticus anaemiak

* Autoimmun haemolyticus anaemia (AIHA)
* Immunmedialt korképekben irregularis AT-ek képz6dnek, melyek elpusztitjak a sajat
vvt-ket.
* Oka:
* idiopathias
e autoimmun betegséghez kotott (pl. SLE)
* malignitas (lymphoma)
» gyogyszerekhez kotott (aspirin, kinin, cytostaticumok)
» fert6zésekhez kotott (Mycoplyasma, EBV, CMV)
* Meleg (IgG)/hideg-antitest (IgM) tipus
» Kezelése: kortikoszteroid, IVIG, immunszupresszio, splenectomia, (transzfuzid csak
életveszélyes anaemia esetén—ronthatja a haemolysist!!)
* Nem —immunmedialt haemolyticus anaemia:

* Gyodgyszerek, fert6zések (malaria, Clostridium, virusok), nehézfémek, égés, graftok,
microangiopathias haemolysisek (HUS/TTP, DIC)
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Macrocyter anaemiak

MACROCYTER u
MCV >90 fl

Megaloblastos anaemia (B12, folsav hiany)

Majbetegség (alkohol)

MDS

Aplasticus, hypoplasticus anaemia
Gesztacio

Hypothyreosis
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Megaloblastos anaemiak g

* Kérosan nagy csontvelG6i erythroid prekurzorok (megaloblastok)
megjelenése és a periférias verben valtozatos meretl es alaku vvt-k
(anisopoikilocytosis)

* Folsavhianyos anaemia
e Elégtelen bevitel (zoldségek, gyiimolcsok)
» Elégtelen felszivddas, malabsorbtio (vékonybél felsé szakasza)
 Megnovekedett igény (terhesek, gyerekek)
* Kezelés: folsav potlas

e B12-vitamin hidanyos anaemia (gyermekkorban ritka)
* Elégtelen bevitel (allati eredet( taplalék)
» Csokkent felszivddas (IF hiany, gastrectomia, ileum betegségei)
 Ordkletes forma
* Kezelés: im. B12 vitamin
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Methaemoglobinaemia

 Ritka Hb betegség, melyben a Hb ferri (+++) vasat tartalmaz. A MetHb
molekula nem alkalmas 02 megkotésére, 5% felett—=> hypoxia

 Orokletes forma:
e a citokrom b5 reduktaz enzim zavara
* csak erythrocytdkban/minden szovetben enzimzavar (HbM betegség)

* Szerzett forma:
* Nitritet, nitratot tartalmazo ivoviz fogyasztasakor
* Antibiotikumok (sulfonamidok)
* Anesztetikumok (benzocain)
* EMLA krém

* Kezelése: redukalé molekuldkkal — methylénkék (0,1 %) iv. 1-2 mg/kg adagban, C-
vitamin, cseretranszfuzio
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MCV

K
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Alacsony Norm
NS

A~

Magas
N
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Vashianyos anaemia
Thalassaemia

Megaloblastos anaemia (B12, folsav hiany)
Maijbetegség (alkohol)

{5

Kronikus betegségek MDS
Sideroblastos anaemia Aplasticus, hypoplasticus anaemia
Mérgezések Gasztacié
: /J\ /J\ Hypothyreosis
Magas Alacsony
N—
Kenet - I
Egyéb vizsgalatok Hemolyfc/ii[lzse:naemia
Vvt, Thr
Haemoglobinopathiak \I/
Enzymopathidk /J\ /J\ /J\
VVt membran defektusok
AIHA Alacsony Normal Magas
\(/ N—— N—
Aplazia Gyulladas
Malignitas

Csv depsesszid




SZEGE

sm Ujsztlottek, koraszulottek vorosvértest &
transzfuzioja

Dsxtily

e Az Ujszulottek, koraszilottek transzfuzidjahoz a kovetkez6 tulajdonsagokkal rendelkezé
vorosvérsejtkoncentratumot kell alkalmazni:
e ABO- és RhD-kompatibilis;
e az anya vérmintajaval is kompatibilis, valasztott;
» fehérvérsejt-mentesitett;
» osztott (kb. 50 ml).

* Irregularis antitesttel rendelkez6 anya koraszllott, ujszulott és négy honaposnal fiatalabb
csecsemaje az anya vérmintajaval is kompatibilis, valasztott vérkészitményekkel transzfundalhato,
az anyai ellenanyag ugyanis a szuletés utan kb. négy hodnapig perzisztalhat az Ujszulott
keringésében.

* Ha az ujszilott cseretranszfuzidoban részesilt, azzal azonos immunhematoldgiai kritériumoknak
megfeleld vérkészitményt kell adni.
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Vérminta korcsoportok szerint t

Eletkor Vérmennyiség (ml)

<4 ho 2ml nativ vér + 9 ml nativ anyai vér
>4 ho-3 év 3 ml nativ vér
3 év-10 év 6 ml nativ vér

>10 év 9 ml nativ + 6 ml EDTA-s vér
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Vércsoport, vérkeresés

[ e0soey  Goteoy @ ETERIIE] VB E

Véresoportra: lila kémesé <> >
Vérkeresésre:kicsiktol elég a lila §
Vérkeresésre: nagyobb gyermekektdl: lila és pires kémc‘io u2
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o ,Fecskendos transzfuzio”

e Ha (pl. ujszllottek transzfuzidjakor) fecskend6t hasznalnak, a standard
szlrBvel ellatott transzfuzids szerelék akkor sem hagyhato ki a rendszerbdl.

* Fecskend6 hasznalata esetén nagyobb a tévesztés kockazata, ezért kiemelt
figyelmet kell forditani a jelolésekre, valamint a vérkészitményt tartalmazo
zsak megbontasanak dokumentalasara.
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ranszfuzio kivitelezése gyermekkorban

 Periférian (22 G brantl) vagy CVC-n keresztil
* Megfeleld szlr6t tartalmazni (150-250 mikron)
e Koraszulott PICC line-ba NE (haemolysis)

e Azon a szaron semmi egyebet (kivéve fiziologias so)
* Sebesség 2,5 ml/kg/h ~ 4 6ra

,A verkeszitmenyhez tilos gyégyszert, infuziot vagy barmilyen egyéeb anyagot
hozzaadhni, és csak olyan venaba szabad bekétni, amely mas celra egyidejileg
nincs hasznalatban.”

»A verrel egylitt gyogyszer adasa tilos. Intravénas [ly'ekcié csak a beado szar
végén levo toldalek vagy Y-szar segitsegével adhato.
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,Fecskendos transzfuzio”
e Ha (pl. ujszllottek transzfuzidjakor) fecskend6t hasznalnak, a standard
szlrBvel ellatott transzfuzios szerelék akkor sem hagyhato ki a rendszerbdl.
* Fecskendd hasznalata esetén nagyobb a tévesztés kockazata, ezért kiemelt
figyelmet kell forditani a jelolésekre, valamint a vérkészitményt tartalmazé
zsak megbontasanak dokumentalasara.
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R 1 E~ 200 ml, 1 osztott ~ 50 m

* 1 E vagy 2x 50 ml?

* 50 ml keresett sz(rt, irradialt vvt. cc. 7050 Ft
1 E keresett szlrt irradialt vvt. cc. 20000 Ft

* 100 ml-ig 2x50 ml osztott készitményt kell rendelni, folotte 1 egységet!

Ddzis: 10-15-20 ml/kg (korasziilott fels6é tartomany, nagy gyerek max 2 E)
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Thrombocyta transztuzio

[T LU - Dozisa 1E/10 kg =5-10 mi/kg

Stabil beteg <20 G/l * Petechia, purpura nem indikaciok

Instabil beteg 30-50 G/I * ,Wet purpura” (nyh verzés, orrvérzes)
indikacio

|degsebészeti/szemészeti m(itét 100 * Profilaktikus naponta 1x

Nagy sebészeti m(itét 50 * Fvs mentesités és besugarazas a vvt-
nek megfeleld indikaciokban

Aktiv vérzés vagy beavatkozas >50 G/I

Endoszkdpia (terapias) 50 S,
e e Beadasi id6 30 perc

Endoszkdpia, biopszia 20 ) o ) ,
Sy 50 * Sulyos verzés eseten lassan, |o"umpaval

enelyezes adva hatékonyabb (6h-an bell)
LP (malignitas) 10-20 * Extrém sulyos esetben 4x4 E thr 4x6h
LP (nincs malignitas) 40-50 alatt
Csv-aspiracio, -biopszia 20
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Inkrement

* Transzfuzio utan 10 perc-1 h
* Alacsony =2 alloimmun mechanizmusra utal, valasztott thr donor sziikséges

e Transzfuzio utan 18-24 h
» Szepszis, DIC, vérzés...
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Friss fagyasztott plazma

Az FFP alkalmazasa ujszulottek és koraszilottek vérzése
esetén egyidejd K-vitamin adasa mellett indikalt. Az FFP
profilaktikus alkalmazasa tilos!

* Véralvadasi vizsgalattal is igazolt, nem K-vitamin hidnya
okozta coagulopathia esetén fellepé vérzés, mitét esetéen
gyari faktorkészitmeény adasa javasolt.

e DAzis 10-15 ml/kg




SZEGEDITUD -

semeiavins U sz (il Gttkori haemolytikus betegség (UHB)

Az anyai keringésbdl a placentan keresztlil a magzat valamely vorosvérsejt antigénje ellen iranyuld
antitest kerul at a gyermek keringésébe, és ott hemolizist, sulyos, akar végzetes anémiat okoz. A

magzati korban atkerllt anyai antitestek a sziletés utan kb. 4 hdénapig karosithatjak a gyermek
vorosversejtjeit.

Az anyai immunizaciot az alabbi tényezok valthatjak ki:
* korabbi terhesség alatti foetomaternalis transzfuzio;

* korabbi terhesség megsziinésekor (szilés, abortusz) az anyai keringésbe kerilt
magzati vorosversejtek;

e korabbi transzfuziok;
* az aktualis terhesség alatti foetomaternalis transzfuziok.

 Azimmunizalédashoz mar 0,1 ml magzati vér elegendo.
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Gyermekgydgyaszati Klinika
UHB

* Ha az anyai ellenanyag atjut a placentan, specificitdsa, mennyisége, immunglobulin-osztalyhoz tartozasa
szerint kilonbo6z6 mértékben karosithatja a magzati vorosvérsejteket. 2

* Enyhe anémia, hypoxian, icterus, hydrops foetus universalis
* A legsulyosabb magzati karosodassal akkor kell szamolni, ha az anyai antitestek specificitasa anti-D, anti-c vagy anti-Kell.

* Az anti-Kell mar a progenitorsejtek szintjén, a vérképzés helyén képes elpusztitani a magzati vorosvérsejteket, sulyos,

sargasag nélkuli anémiat okozva.

* Csoportositasa:
* Az ABO-inkompatibilitas:

e O vércsoportu anyak A vagy B vércsoportu gyermekein.
e El6fordulhat azonban A vércsoportu anya B, illetve AB, valamint B vércsoportu anya A, illetve AB vércsoportu

gyermek relacidjaban is.
Tobbnyire enyhe lefolyasu, ritkan szikséges az Ujszlulottnél vércsere. Az anyai anti-A-, anti-B-titer nem mutat

korrelaciot a magzati vorosvérsejt-karosodassal.
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> Anti-D okozta UHB:

0D > Egyéb antigének ellen termel&dé ellenanyag okozta UHB:
¢ anti-

e anti-D + C: * Rh-rendszerbeli
* anti-D + E; L
* anti-D+C+E. . —anti-E,

* —anti-C

— anti-ce, anti-Ce, anti-Cw, anti-Hr, anti-Rh29 stb.;

e Mas rendszerbeli antitestek:

 —Kell,
* —Duffya,
 —Kidda,

 —M, N, S, s; Diego-, Colton- stb. rendszerek;

* Autoantitestek (altalaban nem okoznak sulyos, vércserét igenyld
magzati karosodast).
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UHB klinikai diagndzisa

Hydrops foetalis universalils




SZEGEDI TUDOMANYEGYETEM
Gyermekgydgyaszati Klinika

UHB klinikai diagnozisa

Icterus neonatorum
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UHB klinikai diagndzisa

Gravis anaemia
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e A vércsoport szerologiai vizsgalatokat a szlilést kovetd 24, de legfeljebb 72
oran beliil el kell végezni!

Az anyai vérmintat akkor is biztositani kell, ha az ujszulott a szuleést
kdvetben masik intézetbe kerdl.

* Minden RhD-negativ terhesnél el kell végezni, akar van nala kimutatott
anti-D, akar nincs.

* El kell végezni a vizsgalatokat az RhD-pozitiv, egyéb antitesttel rendelkez6
szild6 nbéknél és gyerekeiknél, valamint minden olyan sziul6 nénél és
ujszulottjénél, ahol az anya nem vett részt immunhematoldgiai
terhesgondozason.




SZEGE
Gyerme

UHB megelBzése és kezelése

 immunhematolégiai terhesgondozas és a megfelelé6 anti-D-IgG-
profilaxis alkalmazasa

* intrauterin transzfuzidéval vagy szuletés utani cseretranszfuzidval
kezelés ha mar kialakult a haemolytikus betegseg

e ujszulottkorban fototerapia

e cseretranszfuzio
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Ujszulottkori vercsere

Mire jo:
* A vér alakos elemeinek és plazmajanak egyidejd cseréje.

* Hemolizist okozo szabad ellenanyagok és fedett, hemolizalo vorosvértestek
esetén mindkét alkoto elemet el kell tavolitani!

* Indikacio:
« Ujszulttkori immunhemolizis

* \Vorosvértestek eltavolitasa
* Plazmaban talalhatd kéros anyag eltavolitasa
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Vércsere

Gyakorlatban mikor?

* Egyértelmd és leggyakoribb indikacié az ujszul6tt alloimmun (anyai antitest medialt)
hemolizise

Mit kell ,cserélni”?
* Hemolizal6 antitesttel fedett vorosvértestek
* Anémia van -> vorosvértest potlas igény
* Plazmaban szabad ellenanyag
* Plazmaban magas indirekt bilirubinaemia -> Kern-icterus

Az indikaciot abszolutértékben meghatarozo tényez6 a bilirubinszint!
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Gyermekintenziv

Vercsere — hyperbilirubinaemia &

Konzervativ kezelés:

eEmelt dozisu folyadékbevitel per os vagy iv.

eFénykezelés indikaciodja:

1 napos korig klinikai icterus
1-2 napos korban Sebi >170 umol/I
2-3 napos korban Sebi >220 umol/I
3-4 napos korban Sebi >255 umol/I
4 napos kor folott Sebi >290 umol/I

_ G i e z | Iiii o7 . “..|.. z l
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Hyperbilirubinaemia rizikotaktorok

* Perinatalis asphyxia
* Acidosis
* Hypothermia
* Hypalbuminaemia
* Meningitis, sepsis
* Intraventricularis haemorrhagia
* Hemolysis
* Hypoglycaemia
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Vércsere — gyakorlati indikacio folallitas
» Sikertelen konzervativ kezelés esetén (6-12 dra).
e Ha a koldokzsinér sebi >80 umol/| és az
emelkedés >8 umol/I/h, akkor vércsere varhato,
konzervativ kezelés mellett fokozott figyelem és
el6késziilet szlikséges.
* Aktualis bilirubin szint kdvetése: <24 * * *
e Egészséges, érett Ujszilottek 24-48 250-300 >420 >340
indikacids 48-72 300-340 >500 >420
kollia: >72 >340 >500 >420
protokolija: >2hét  kivizsgalds Kivizsgalas Kivizsgalas

*Hemolysis esetén vércserét kell végezni 340 umol/l (20 mg%) folotti sebi-nél.

* A megengedett legnagyobb sebi

Ul6 : 4 200-220 umol/I
korasziil6ttekben barmely életkorban: Sl

200-240 umol/I
240-270 umol/I
270-340 umol/I
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Vercsere — gyakorlati indikacio folallitas 2. &

Baby's name Date of birth Baby's name Date of birth
Hospital number Time of birth Direct Antiglobulin Test 24 weeks gestation Haspital number Time of birth Direct Antiglobulin Test 28 weeks gestation
Shade for phototherapy Shade for phototherapy
Ml R R Mills
550 S\ng{\%
5
500
500
w450
= 450
< 400
s = 400
350 o
2 E 350
‘g 300 g Exchange transfusion
.E, Exchange transfusion - 300 ; “ ot
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Days from birth
National Institute for
Rabv's blood aroun Mather's blood aroun Health and ClinicalExcellence s
Baby's name Date of birth Baby's name Date of birth
Hospital number Time of birth Direct Antiglobulin Test 36  weeks gestation Hospital number Time of birth Direct Antiglobulin Test >=38 weeks gestation
Shade for phototherapy Shade for phototherapy
Muele ] B T B B e e L o o e e L e e B e e
5 s |
e e e e e e e e e
500 500 Exchange transfusion
T 450 T 450 —
£ s e
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National Institute for
Mother's blood group Health and ClinicalExcellence

National institute for

Baby's blood group Baby's blood group Mother's blood group Health and ClinicalExcellence
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Vércsere vérkeszitmeénye

* Cseretranszfuziohoz a kovetkez6 tulajdonsagokkal rendelkez6 vorosvérsejt-koncentratumot
kell alkalmazni:
* mennyisége az Ujsziilott teljes vérmennyiségének legalabb 2-2,5 szerese;

* az anya savdjaval vélasztott; Helyreallitott vér: O RhD-negativ, 6t napnal fiatalabb,
6t de legfeljebb hét naposnal nem idésebb; fehérvérsejt-mentesitett vorosvérsejt-koncentratum és
. altalaban AB vércsoport-tulajdonsagu, altaldban RhD-
j—

* fehérvérsejt-mentesitett;
* a bedllitott hematokrit értéke kb. 50%;

negativ friss fagyasztott plazma elegyitésével ugy, hogy
a végtermék hematokrit értéke 0,40 és 0,50 kozé
* lehetGseg szerint besugarazott. keruljon. Javasolt a készitményt sugarazni.

* Avérkészitményt beadas el6tt 37 °C-ra kell melegiteni.

e Az anya és az ujszulott RhD-inkompatibilitasa esetén ha az anya ellenanyagot termel, csakis az
anya savojaval kompatibilis RhD-negativ vorosvérsejt-készitményt lehet valasztani.

* Egyéb vércsoport-antigénnel szembeni immunizacid esetén is az anya savdjaval kompatibilis,
az immunizacidért felel6s antigént nem hordozdé vordsvérsejt-koncentratumot kell valasztani.
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Vércserére hasznalt
vérkeszitmeny

Az anya €s az ujsziildtt ABO-vércsoportjanak eltérése esetén (az

ABO-inkompatibilitas miatt sziikséges vércserehez) az alabbi vércso-
portu verkészitmeények koziil lehet valasztani:

AzZ ANYA | AzUJSZULOTT VERCSERERE
veércsoportja vércsoportja ALKAILMAS
VERKESZITMENY
VVS. FFP
0 A 0 Av. AB
B 0 Bv. AB
0 0 0
A B 0 Bv. AB
AB Av. 0 AB
0 0 0
B A 0 Av. AB
AB Bv.0 AB
A Av.0 Av. AB
B B Bv.0O Bv. AB




SZEGEDI TUDOMANYEGYETEM
Gyermekgydgyaszati Klinika

L
-+
Gyermekintenziv
Dsztily

A korabban alkalmazott kis mennyisegt RhD-pozitiv
vorosversejt-koncentratum adasa kontraindikalt, mert sem az
anya, sem az savojaval nem vegezhetd el a laboratoriumi
keresztproba (vervalasztas).
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Veércsere kivitelezése

» Koldokvéna/CVC biztositasa (periférias vénan és artérias kanilon is elvégezhets a beavatkozas).

» Avércsere el6tti rakban 1 g/ttkg albumin (20 ml/ttkg 5%-0s human albumin 2 éra alatt) adandd/adhaté
be.

e Az albumin t6bb indirekt bilirubint tud megkdotni, keringésben tartani.

* Az albumin infuzidé beadasa utan 0,5-1 6ran belll meg kell kezdeni a vércserét (tid66déma alakulhat
ki)!l!

» Vércserét steril korialmeények kozott, melegitett infuzids szerelékkel végezziik.
» Kifelé kezdlink kb. 2-5 ml/ttkg frakcidkban.

* A vérkészitmény szokdsos mennyisége 170-200 ml/kg, ami az Ujszulott keringé vérmennyiségének 90%-
os cseréjét jelenti. Egy Ora alatt leg-feljebb 400 ml vér cseréje végezhet6 el.

» Koraszlilott esetén az ajanlott mennyiség 120 ml/kg.

* A cseretranszfuzié utan monitorozni kell a bilirubinszintet, a szabad ellenanyagot és a DAT-pozitivitast.
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Ujszulottkori vercsere
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Ujszulottkori vercsere

ONE CATHETER
PUSH -PULL
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Vércsere alatti teenddk

* Minden beadott 50 ml vérkészitményhez 1 ml Calcimuscot adunk.

* Monitorizalas:
e Vitalis paraméterek rogzitése rendszeresen (L, P, RR, Sat02).
* A vércsere elOtt-kdzben-utan vérvétel:
* Sebi, dirbi, elektrolitok (iCa) minden esetben.
» Kezdeti Coombs pozitivitas esetén ezt is kontrollalni kell.
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Gyermekintenziv
Dsztily

Vércsere utani teenddk

e VVércsere utan kb. 8-12 éraval:
* Vérkép, szérum elektrolit, kalcium, bilirubin kontroll sziikséges.

* Ezek alapjan tovabbi kalcium- és elektrolit potlas mérlegelendd. A
vérképben észlelt thrombocytopenia spontan rendezédése varhato.

* |smételt vércsere csak ritka esetben, 24 6ran kivil javasolt.
* A bilirubinszintben mindig rebound emelkedés lathato, ez normalis.

» El6vigyazatossag, 1 %-os mortalitas!




SZEGE
Gyerme

Vércsere lehetseges szovodmeényei

* Fert6zés
 Thrombocytopaenia, alvadasi zavar
e GVHD
* NEC
* Portalis véna thrombodzis
 Elektrolit eltérések (hypoCa, hyperK)
* Ritmuszavarok
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KOszonodm a figyelmet!




