Anaemia a
csecsemo es
gyermekkorban

Dr. Renyi Imre
Semmelweis Egyetem
ll. Gyermekklinika



Anaemiak osztalyozasa

Microcytas hypochrom anaemiak (MCV 80
alatt)

1.Vashianyos anaemia

2.Thalassaemia

3.Infekciohoz tarsulé anaemia
4.Chronicus betegseghez tarsulo anaemia
5.Sideroblastos anaemia



Normocytas, normochrom
anaemia (MCV 80-95)

1.Aplasticus anaemia

2.Pur red cell anaemia

3.Malignus korkepekhez tarsulo anaemia

4.Akut vagy kronikus verzes okozta anaemia

5.Haemolyticus anaemia: membran defectus
enzim defectus
koros Hb (HbS)

Immun-haemolyticus
anaemiak



Macrocytas anaemiak

1.Megaloblastos anaemiak
a. B 12 vitamin hiany
b. folsav hiany
2.Nem megaloblastos anaemiak
a. myelodysplasia

b. chronicus majbetegseghez
tarsulo anaemia



Vashianyos anaemia

Okai:1.Krénikus vérvesztés
2.fokozott szlkseglet
3.felszivodasi zavar
4.hianyos étrend

Kezeles:ferri- €s ferrovas készitmenyek,
vitamin, polymaltoz kombinaciokkal.

Dozis: 6 mg/tskg elemi vas 2-3 reszletben,
6 oras adagolasi szuinetekkel.



B12 vitamin- és folsav-hiany
okozta anaemia
B12 vitamin Folsav
Napi szukseglet: 0,3-2,6 uyg 25-200 ug
Atlagos napi bevitel:7-30 200-250
Forrasa: allati eredetu etelek +maj,eleszto

FOzesre nem valtozik konnyen bomlo
Felszivodas: ileum, duodenum,
jejunum

Terapia: hidroxocobalamin folsav



Infekciokhoz tarsulo anaemia

Jellemzoi:megfelelo RES vasraktarak
ellenere csokkent vasszint,csokkent TVK,
emelkedett szerum-ferritin  szint, az
intestinalis vasfelszivodas, csOkkent
valasz EPO-ra.

Oka: A hepcidin antimikrobialis peptid
(HAMP) vas-ciklusra kifejtett negativ
hatasa.

A majsejtek |Il.tipusu akut fazis reakcio
reszekent, az interleukin 6-ra adott
valaszreakcio soran HAMP-ot termelnek.



Ujdonsagok a haematolégiaban

Dr. Kovacs Gabor
Semmelweis Egyetem, Il. sz. Gyermekgyogyaszati Klinika

Vasanyagcsere

A vasanyagcsere szabalyozasaban néhany fontos Uj informacio latott
napvilagot az elmult években. Leirasra kerult egy Uj szabalyozo6 fehérje, a
hepcidin. Ez egy 25 amindsavbdl allo és diszulfid hidakban kulonosen
gazdag fehérje, mely a majban termel6dik. Egy altalanos vasanyagcserét,
vastranszportot szabalyozé mechanizmus részeként szabalyozza a vas
plazmaba aramlasat. Gatolja a sejtek vas felszabaditasat és a vas
plazmaéba jutasat. A gatlé hatasat a ferroportin, mint a membranban
jelenlévd vastranszport fehérje gatlasan keresztul valositja meg. A hepcidin
szintézis megemelkedik vasterhelés esetén és csokken anemiaban vagy
hypoxiaban. Fokozott a szintézis még gyulladasos folyamatokban is.

Jelen tudasunk szerint a legtobb hemokromatézis forma hatterében a
hepcidin hianya, ill. szabalyozasanak zavara allhat.



A szervezet koros vasterhelésének csokkentésére mindezidaig csak
vénasan alkalmazhat6 fémkoté kelatok alltak rendelkezésre.
Leggyakrabban — Magyarorszagon is — hasznalt készitmény a
desferrioxamin. Ezen szerek hatranya, hogy csak tartés parenteralis
alkalmazas mellett (iv, vagy sc.) hatasosak.

Most megjelent a piacon az elsé oralis vaskotd keészitmeny, mely mar
Magyarorszagon is rendelkezésre all a gyakorlat szamara. Ez a
gyogyszer az Exjade (deferazirox). A gyogyszer javasolt minden olyan
esetben, amikor a desferrioxamin hatastalan volt, a kezelés nem
Kivitelezhetd. Alkalmas ezenkivul minden tartos vastulternelésnek kitett
felndtt és gyermek (1) kezelésére, pl. thalassemia, primer
haemochromatosis, malignus betegsegek kezelésében alkalmazott
politranszfuziok.




Korasziilottek anaemiaja

Tunetek: 25% alatti Ht ertek,tartos tachypnoe,
tachycardia,ismetlodo apnoek,taplalasi
iIntolerancia, elegtelen sulygyarapodas,
emelkedett se-laktat szint.

Kezeles:transfusio: fvs-depletalt vvt conc.

1250 g-nal kisebb sulyu koraszulottek
profilactikus erythropoetin kezelese.

Do6zis:300-900 E recombinans erythropoetin
hetente 3 reszre osztva, parhuzamosan
alkalmazott 5-15 mg/tskg/nap vastherapiaval,

3,9-4,5 g/tskg /die proteinnel.




o-THALASSAEMIA SZINDROMAK

* meditterran, azsiai és negrid népcsoportot érinté
betegség,

* 16. kromoszoman 2-2 globin fokusz génjeinek
karosodasa,

 szabad alfa-globin lancok akkumulalodnak
(tetramer),

* stilyos szoveti hipoxiat okoz az intrauterin életben.



B-THALASSAEMIA SZINDROMAK

Oroklott hibas gének sokfélesége haemoglobin
a beta-globin lincanak csokkent képzodése révén
valtozatos klinikai tiinetekkel jaro korallapotot okoz.



THALASSAEMIA MAJOR

* sziiletés utan 3-6 honappal jelentkezik,

 Hgb A hianya miatt Hgb F és Hgb A2 emelkedett
* hepatosplenomegalia

» somatikus retardatio

Kezelés:

transfusio, folsav, desferrioxiamin,
C-vitamin, splenectomia,

csontvelo atiiltetés (16 évnél fiatalabb korban
HLA-1dentikus testvér-donorral).




KRONIKUS BETEGSEGEKHEZ TARSULO
ANAEMIAK

* rheumatoid arthritis

* SLE

* Crohn betegség

 kronikus gyulladasos allapotok

e végstadiumi vesebetegség



SIDEROBLASTOS ANAEMIA

Oka: a haem bioszintézisének osszetett zavara
és hyporegenerativ erythropoesis

Velesziiletett forma X kromoszomahoz kotott
oroklodésmenetet mutat

Szerzett forma: kemotherapia, chloramphenikol,
INH therapia, infectio kovetkezménye

Kezelés: transfusio, piridoxin




APLASTIKUS ANAEMIA

Velesziiletett:
Fanconi-anaemia
Blackfan-Diamond anaemia

Szerzett aplastikus anaemiik

Kezelés:

allogen csontvelé-transplantatio
anti-thymocyta ill. antilymphocyta-globuin
Cyclosporin A, gliikokortikoidok, androgenek
EPO G-CSF, GM-CSF



GLUKOZ-6 FOSZFAT
DEHIDROGENAZ-HIANY

200 millio6 embert érint a Foldon

* diabeteses ketoacidosis

 szulfonamidok, nitrofurantoin, chloramphenicol
K-vitamin antagonistak

* bab-fajok
hatasara haemolytikus anaemia jon létre



SARLOSEJTES ANAEMIA

A HbS oldhatatlan, alacsony O, tensional
kristalyokat képez.

A dezoxygenizalt HbS fibrillumokka polymerizalodik
—a vvt sarlo alakiva deformalodik —
—microcirkulaciéban elzarédasokat okoz —
—infarctusok - vascularis okklusiv krizisek,
—hemolytikus krizis jon

létre.

Kezelés: hydroxyurea? folsav, penicillin profilaxis




IMMUNHAEMOLYTIKUS ANAEMIA

Meleg tipusia AIHA: IgG, IgG komplement,
komplement tipusu antitestek fedik a vvt-ket.
pl. SLE.

Hideg tipusiit AIHA: az antitestek IgM tipusuak,
monoklonalis: lymphoproliferativ betegségek,
polyclonalis: mycoplasma okozta pneumonia,
mononucleosis infectiosa esetén.

Kezelés: nagydozisu kortikosteroid, splenectomia,
cyclophosphamid, cyclosporin A.



ANAEMIA ESETEN ELVEGZENDO
VIZSGALATOK

« quantitativ és qualitativ vérkép (vvt morfologia)
* retikulocytaszam meghatarozas
» SeFe, TVK, sat., ferritin és LDH
* B12 és folsavszint
* hemoglobin elektroforesis
» Csontvel6 vizsgalat:
aspiratio, biopsia
erythropoetin-szint meghatarozas



	Dia 1
	Dia 2
	Dia 3
	Dia 4
	Dia 5
	Dia 6
	Dia 7
	Dia 8
	Dia 9
	Dia 10
	Dia 11
	Dia 12
	Dia 13
	Dia 14
	Dia 15
	Dia 16
	Dia 17
	Dia 18
	Dia 19
	Dia 20

