Anemil

Definitie: stare patologig, datorad diminuirii semnificative (peste 2 deviastandard) a cantitii de
masi globulan totak si/sau de hemoglobinpe unitatea de volum, sub valorile normale pewmstasi sexul
respectiv; sitderea hemoglobinei se poate asocia ¢de®a hematocritului/sau a nr. de eritrocite/mmec.
Concentréa de Hb. este criteriul esgal de diagnostic, fiind unitatea fufenak a hematiei, iar determinarea
masei eritrocitare totale este incomiadlaborioad.Inconvenient: interpretarea cifrelor de Hb. trebuig s
faci si in fungie de condiile de hidratare ale subiectului investigat (pnoéenie, ionograri).

Clasificarea anemiilor
1. Clasificarea morfologica
» Anemii macrocitare:
v megaloblastice ( deficit de acid folic, deficit de B12);
v nemegaloblastice (afggni hepatice, hipotiroidie).
> Anemii normocitare:
v hemolitice;
v posthemoragice acute;
v aplastice.
> Anemii microcitare:
v feripriva;
v talasemie;
v piridoxin-responsi¥ etc.
2. Clasificarea pe criterii functionale
> Anemii aregenerative:
v prin stimulare medulai insuficientd (afegiuni renale cronice, endocrinopatii, infecronice
etc);
v prin ra@spuns medular insuficien{ anemii aplastice, anemii mieloftizice).
» Anemii regenerative:
v“cu eritropoiez eficienti (anemii hemolitice, anemie posthemoragcut)
v“cu eritropoiez ineficientz ( sindrom talasemic, deficit de vitamina Bgicid folic).
3. Clasificarea patogenia
» Anemii prin scaderea produdiei eritrocitare:
v tulburare a prolifeuirii si difereryierii celulelor stem
multipotente (anemie aplastjc
unipotente (anemia din IRC sau din endocrinopatii).
v'tulburare a proliferdrii si maturdrii celulelor difereryiate prin:
anomalie a sintezei de ADN ( deficit de vit. B12i seid folic, tulburare a metabolismului
purineisi pirirmidinei);
anomalie de sintéza hemoglobinei — anemii hipocrome prin : defi@tsintez a hemului
(anemia feripri#, anemia din porfirii) sau globinei (talasemii);
mecanism necunoscut sau multiplu — anemia sidesttl, anemia diseritropoietic
congenitad, anemia din bolile cronice inflamatorii, anemiitritionale, anemii mieloftizice.
> Anemii prin cresterea distructiei eritrocitare sau pierderi excesive:
v“anemii prin hiperhemoliz:
anomalii intrinseci -dle membrani (sferocitoa, eliptocitoz, acantocito, stomatocito),
de enzime eritrocitare (deficit de G6PD, piruvatkingz triozofosfatizomeras,
hemoglobinopatii (drepanocitoZz, hemoglobinoz C), hemoglobinurie paroxistici
nocturna;
anomalii extrinseci +munologice ( autoimune, izoimune, induse de droguagresiune
mecanici (anemie hemolitit microangiopatia, anemia din boli cardiacepgresiune
toxica (bacteriafi, chimici, animal), agresiune parazitati (paludism, bartonelas,
sechestare splenit (hipersplenism).



v“anemii posthemoragice.
ANEMIA FERIPRIV A

Definitie: stare patologit de tulburare a hemoglobinsintezei, consedwiderii capitalului global de Fe al
organismului, exprimét dpdv. hematologic prin anemie hipocdnHEM<27pg, CHEM< 30%)si/sau
microcitat (VEM<80 ).
Etiopatogenie: necesarul de Fe al organismului in cimpdd este de 0,5- 1mg/kg/gi este asigurat prin aport
exogen alimentar, cu exa@p sugarului in primele 4-6 luni de va care folosgte Fe din rezerve. Efici¢am
de absorfle a Fe este de 10-20%, deci aportul alimentar szceilnic este de 8-10 mg Fe elemental.
(eficienta de absotie a Fe din laptele uman este de 50%).
Capitalul de Fe la tere este de 250-300 mg, din care 175mg — Fe hen3®i50mg — Fe de rezénl5 mg
— Fe tisular, 0,5-0,7 mg Fe seric. Ponderea sarmagte de provenig¢h mater, fiind transportat activ
transplacentar, aprox. 0,5 mg/zi in primul trimeste sarci, ajungand la 3-4 mg/zi in ultimele 70-80 zile de
sarcirii. Ligatura tardig a cordonului ombilical suplimente@azu 40-50 mg capitalul de Fe.
Fe ferossi Fe heminic se absoarbe la nivelul intestinuludtsa (10%), fiind transferat, prin intermediul
apoferitinei celulei epiteliale intestinale sub rfér de Fe feric, spre polul vascular al celulei; dei,ai
transferina 1l transpattspre eritroblsti si spre depozite. O cantitate mirirde Fe se pierde zilnic (1-1,5 mg),
la care se adaa@ pierdere menstrualunaii de 35 ml sange (5-10 mg Fe).
Alimentaia lactas este §raci in Fe (1,5 mg/l in Lusi 1 mg/l in L.v.). fe din l.u., legat de o lactobldina
specifia de specie, se absoarbe intr-un mare procentnip te Fe din Lv., legat de o lactoglobalin
heterospecifiz se absoarbe doar giat. Rezervele de Fe ale nodsautului la termen se epuizédn primele
4-6 luni, sugarul #manand tributar aportului exogen de Fe alimentare(dificarea alimentgi). In lipsa
acestei suplimeati apare anemia “fiziologi€' a sugarului.
Mecanismele principale (factori de risc)ce stau la baza apgei anemiei feriprive a copilului, sunt:
& insuficienta rezervelor de Fe constituite prenatal:
prematuri, dismaturi;
gemeni;
hemoragii neonatale / transfuzii feto-fetale ssto-materne intrauterine — transfuzorul,
carena materti: multipare, sarcini prea apropiate, mame anemice;
ligatura precoce a cordonului ombilical.
© aportul exogen insuficient de Fe;
& malabsorba intestinai a Fe;
& pierderile crescute de Fe;
© necesar sporit de Fe.
Grupe de risc:
sugari: prematuri, dismaturi, gemeni, malntitrinfectgi, instituionaliza;.
copii mari: encefalopg, pica, menstre abundente, ge¥e accelerat staturo-ponderal
(pubertate).
Etiologie:
1. Rezerve mattiale insuficiente la natere;
2. Aport deficitar
alimentaie lacta# prelungit;
diversificare tardig;
alimentaie artificial (.v. — aport sazut < 1 mg/zi) ;
exces dedinoase;
dificultati de alimentée.
3. Deficit de absorltie
globala: aclorhidrie, gastrit atrofici, celiakie, mucovisciddz intolerana la dizaharide,
parazitoze intestinale, rezecintestinale, diarei trenante severe, factoriilmori n
alimentaie (fitati, fosfai, carbond) sau absega unor factori reduitori (acid ascorbic, acizi
biliari, HCI, fructoz).
Selectiva pentru Fe : Riley.
4. Tulbur ari de transport



a/hipotransferinemia congentdAblobandit (sdr. nefrotic);
disproteinemii.
5. Pierderi prln sangeriri repetate
hernia diafragmatic
parazitoze intestinale;
intolerana la proteina l.v.;
boala ulceroas ulcerul diverticulului Meckel;
epistaxis recidivant;
hematurie recidivagt
menstre abundente;
tulburari cronice de hemostaz
ulcerdgii rectale;
boala hemoragica nou-@scutului prost compensiat
medicamente: AINS, prednison, chelatori de Fe: anesite gastrice, KCI, antimitotice.
6. Necesﬂitl crescute de Fe
- prematuri, dismaturi;
gemeni;
mcc cianogene;
crestere accelerat
pubertate;
sarcira, lactaie.
7. Deturnarea Fe
infectii;
stiri inflamatorii cronice;
hemosideroz;
colagenoze;
neoplazii.
8. Pseudocarelpe
Fe prezent in cantitate suficientlar nu particip la eritropoiea.

Carena de Fe se ingste de tulbuiri metabolicesi functionale celulare complexe, la nivelul diferitelor
organssi sisteme: hematologice, digestive, neuropsihiaediace, cutaneo-mucoase, imunoOlogicesoase.
Secvetialitatea anomaliilor hematologiceantrenate de deficitul de Fe:
- compensarea deficitului prin imobilizarea progrésawezervelor, cscidereaconsecutid
aferirinei serice;
epuizarea rezervelor agiderea Fe seric circulant;
afectarea sintezei intracitoplasmatice de hemogioln eritroblgti cu antrenarea unei
microcitoze;
deteriorarea progresiva hemoglobinosintezei, prin indisponibilitatea ke apartia
hipocromiei;
scurtarea duratei de viaa eritroblatilor altergi, cu sciderea regeneifirii medulare si
rasunet tardiv asupnar. de hematii.

Tablou clinic
Anemia feripria afecteaz, cel mai frecvent, grupa de véarsd luni-2 ani, debutul situdndu-se, cel mai
frecvent, in al doilea trimestru de tfigpentru sugarulascut la termeni Tn primul trimestru pentru prematuri.
Slmptomatologla se grupesin trei categorii:
prima, determinatdedezordinea primara, cauza anemiei feriprive;
a doua se coreleazu anemia (mai puin cu severitatea eji mai mult curitmul de
instalare a acesteia ( Tn anemia mstalare lenti, reagiile adaptative pot scuti bolnavul de
acuze subiective, In cea cinstalare rapida apar: paloare, oboséal iritabilitate,
instabilitate psinomotorie, palpita dispnee, uneori splenomegalie modgisdu sdr. febril
sau subfebril de etiologie nepreciat
simptome cauzate dkeficitul de Fe tisular:



& tulburiri de crestere (mai ales crgterea pondera);

& modificari cutaneo-mucoasedisplazie unghidl koilonichie (unghii in forra de lingus),
glosita atrofici, stomatii angula#, disfagie (sdr. Plummer Vinson) — consecitilositei
atrofice si anomaliilor esofagiene, tulbim gastrointestinale (gastiitatrofica insaita de
aclorhidrie histaminorefractar atrofia mucoasei duodeno-jejunale, cu malalsorpentru
xiloza, lipide, vit. A, hemoragii oculte).

& pica (pagofagie, geofagie, ingestie de prafiramida etc.) —corectabik la administrarea
medicamentodsde Fe.

& anomalii musculare: sciderea performgalor fizice, prin hipoxia anemicsi deficitul n
enzime cu cofnut in Fe.

© alterari comportamentale: iritabilitate, tulbuéri de atefie si memorie, saderea
performanelor scolare, spasmul hohotului de plans.

© manifestiri cardio-vasculare: tahicardie, hipertrofie miocardiccresterea volumului
plasmatic — prin hipoxig deficit tisular de Fe.

& deficit imunitar — prin sé&derea ponderii limfocitelor T, a capditit de fagocitoz si
pierderea intestiratle imunoglobuline.

© nanism, hepatosplenomegalie, depigmetrt cutanate —rare.

Examene paraclinice
© afectarea seriei r@gii, Tn urmitoarea ordine cronologic
microcitoza adaptativa (VEM<70p® sub 2 ani<73u® intre 2-5 ani<80u® peste 12 ani) ;
anemiasi hipocromia sunt absente.
sciderea concentrgéei de Hb, cu hipocromie concomitedt ( HEM< 27pg, CHEM<
30%); afectarea nr. De hematii lipse ;te.
sciderea nr. de hematii, alterarea morfologiei eritroctare (anulocite, hematii in “ semn
de tras latintd”); reticulocite - normal sau devieri minore n glsau minus ; woarm
granulocitopenigi trombocitoz in formele severe.
© maduva osoad se caracterizeazprin hiperplazie moderati, predominant eritroblastic cu apatia
eritroblastilor feriprivi (mici, cu contur neregulat, zdneit), diseritropoieza (cariorexis, multinuclearitate,
fragmentare nuclea)y. Hemosiderina lipsate din celulele reticularesideroblastii scad sub 10%.Colorgia
pentru Fe a frotiului medular este testul diagroséil mai fidel.
© Fe seric< 5(g/100ml;
© CTF t peste 50Qg/100ml;
& indicele de saturare a transferinei scade sub 13% (VN — 20-45%).
& Feritina serica — oglindi fidela a rezervei de Fe scade sub 10ng/m{VN — 30-142 ng/ml).
© exploriri digestive: aclorhidria, alterarea testului cu D-xilgznalabsorha vit. A.
© examen radiologic:ingrosarea corticalei oaselor lungilate.
& studii de ferokinetici cu *%Fe: clearance plasmatic crescut, turnover accelera gllasmatic, incorporare
si utilizare mai mare &Fe.

Forme clinice

1. Anemia feripriv a nutri tionald — cea mai frecveif debut dup 4+6 luni la sugarul #scut la termen,
dupa 1-3 luni la prematur, conse¢aaportului inadecvat de Fe; acelmecanism este incriminaitin
apariia clorozei tinerelor fete, la care se adapgerderile menstruale de fe.

2. Anemia prematurului — survine precoce, in primele 7-1fpt#imani de vig, cauzai de scurtarea
varstei gestgonale; nu este o anemie ferigriv

3. Anemia posthemoragi@ cronica — reversibii sub feroterapie in condie rezolvarii manifestrilor
hemoragice. Hemoragia digestithernie hiata, ulceraii gastroduodenale, diverticulit parazitoze
intestinale etc.), menoragia, epistaxisul repdtatoglobinuria parxisticnocturra etc, sunt cauzele
unei balare negative a Fe, ce inductial o stare sideroperiicapoi o anemie feriprivmanifess.

4. Anemia feripriv a din alergia la laptele de va# — controversdi; consecigi a enteropatiei exsudative
si hemoragice, induisde alergia la proteinele laptelui de &ac

5. Hemosideroza pulmonai — ra@, prima# sau secundar pneumopatie hemoptaicronic, stenoz
mitrald, distrofie constittionakh a tesutului elastic, LES, poliartefitnodoas, granulomatoz



Wegener, PTI, sdr. Goodpasture, artrita reumat@tt.) se definge prin hemoragie pulmorar
intraalveoladi recidivani. Determii 0 anemie hipocroi hiposideremig seve#i, consecutiy
sechestirii importante si ireversibile de Fe hemosiderinic in sectorul pohar, pe de alt parte,
tablou de insuficiefd respiratorie cronic progresid, secundar fibrozei pulmonare evolutive.
Biologic: anemie feriprig grawa+ prezega in spuf a hemosiderinei macrofagice. Examenul
radiologic pulmonar evidelmza imagine caracteristic de infiltraie pulmonai alveola#
microgranuli@ si fibroza perihilat, + adenopatie hildr Testele fungonale respiratorii relev o
insuficierta fungionaki restrictii. Explorarea cu®Fe evidegiazi acumularea pulmonara
radioactivititii, ca dovad a sechesirii pulmonare a acestuia. Anemia este progeesiu ameliorare
tranzitorie la feroterapigi transfuzii. Corticoterapiai medicgia imunosupresoare asiguameliotri
episodice, drd a influena notabil prognosticul sever al bolii.

6. Anemia nutritionala cu hiposideremiesi hipocupremie —apare la sugarul cu malnuiei seves,
asociaz anemie, retard psihomoterr staturo-ponderal importanmt, neutropenie. In gatoa ei este
evocali tulburarea sintezei de ceruloplast{sdr. Menkes); tratament: feroterapie + sulfaCde

Diagnostic pozitiv

& confirmarea diagnosticului de anemie: Hbi, £ Htl, nr. hematii | ;

& caraterizarea morfologici: hipocroma, microcitara;

& dovedirea naturii feriprive a dezordinii hematologice: Fe serici, CTF t, indice de saturare a
transferinei |, feritina serica |, readia Perls medulai negativa.

& proba terapeutici cu preparate de Fe —criza reticulocitat la 5-7 zile, normalizarea parametrilor
eritrocitari.

Diagnosticul diferential se impune cu alte anemii hipocrome:

© hemoglobinopatii ( sdr. talasemice, hemoglobinopatiile E, C, hemioiglaria parixisti@ nocturr);
® blocaj al sintezei hemuluiprin medicamente sau toxice;

© anemii sideroblastice congenitalgi dobandite;

& anemii hipocrome din dezordini cronice( infedii, boli de colagen, neoplazii etc.).

- Diferenierea anemiei feriprive de talasemie se face pea baieriilor morfologice: hipocromia f.
accentudt, microcitoza si anizocitoza mai importante, prezande eritrocite cu punata bazofile,
hiperreticulocitozai eritroblastoza, cai electroforeza patologica Hb pledeazpentru talasemie.

- Diferertierea a.f. de anemiile inflamatorii este difigitabloul hematologic fiind identic; sderea CTFsi
prezena excesii de Fe in macrofagele medulare permit difgezea.

- Anemiile sideroblastice — rare in pediatrie, pre&zun martor citologic specific — eritroblastul ineta Fe
plasmaticsi eritroblastic crescute.

- Atransferinemia congenital- anemie hipocrommicrocitat seved, cu debut neonatal, se difetza de
a.f. prin absega aproape complket Fe plasmatic in discordarcu hemosideroza tisukar

Elemente de diagnostic diferefial in anemiile hipocrome

Tip de anemie || Feritina Fe seric CTF CST %)
serica (ug/l) Jf (no/100ml) (ng/100ml) Sideroblasti (%)
-0

Normal 250 - 450
a. feripriva <10

Talasemie 1IN N/t
a. inflamatorii l
a. sideroblastice Inelar 1t

Atransferinemie l
congenitak




Tratament

Profilaxia anemiei feriprive are in vedere:

© alimentaia corect si tratamentul anemiei feriprive a gravidei;

& ligatura tardiv a cordonului ombilical (ckge cu 40-50 ml capitalul de Fe);

alimentaia corecl a sugarului, cu preferarea alimgiganaturale Tn primul trimestrgi diversificarea sa
precoce (mai ales la cei alimeftartificial), corect, cu preparate alimentare cu gant crescut de proteine
animalesi implicit de Fe;

© suplimentarea aportului de Fe prin preparate altare (cereale, |. praf) fortifiate cu Fe sau gmaparate
medicamentoase, asigurand o @aoe 1-2mg/kg corp/zi la grupele de sugari cu risgscut pentru anemia
feripriva (prematuri, gemeni, malnutiti sugari alimenta artificial, cu tulbuari digestive trenante sau cu
infectii repetate); se ewitadministrarea Fe la prematuri sub 2 luni, mai dfesipsa unei suplime#s
adecvate cu vit. E, din cauza riscului degliain unei anemii hemolitice prin picnocitéz

Tratamentul curativ
Mijloace terapeutice: masuri dietetice, medicamentoase, terapie transfation

Obiective:
coregia anemiei;
reconstituirea rezervelor de Fe;
inlaturarea cauzei sideropeniei.
Principii:

- feroterapia este indispensabil(singura eficieri), calea de elg®e fiziologica fiind ceaorala; necesarul
recomandat este 26 mg/kg corp/zi;tinand cont de toleraa defectuoasa preparatelor de Fe administrate
per os, cantitatea maxinpe doz se limitea# la 50-100 mg F&, iar doza pe 24h la 100-300mdqgza totaki

de Fese calculeazdupi formula: Ferezerva + deficit.Fe , unde Fe de rezeteste 27% din capitalul feric

rata.de.absorbtie
total (75ml/kg), rata de absamb este 10-25%, iar deficitul de Fe hemoglobinite ggodusul deficit de Hb
(g/dl)xGx3; durata feroterapiei estede 3-5 luni (min. in@ 6-8 siptamani duf corectarea constantelor
hematologice, pentru asigurarea reconstituirii megler matiale).
- tratamentul etiologic se impune pentru rezolvarea definitia afeciunii (corectarea geelilor alimentare,
tratamentul bolilor digestive, tlurarea cauzelor de sangerare prelangit
- transfuziile de masgi eritrocitar a se rezer¥ formelor severe (Hb< 4-5g/100ml), cu simptomat@og
hipoxici evidend.
Tratamentul dietetic al anemiei feriprive
- alimentatie naturali (desi cu coninut scizut de Ferata de absorltie a Fe din l.u. este 50%fata de 12%
din L.v.).
- evitarea introducerii prea precoce (sub 4-5 langlimentelor solide, cu efect nefavorabil aswgdyaorhiei
Fe.
- cand alimentga naturai nu e disponibd, alimentaia artificiala - cupreparate de |. praf fortifiate cu Fe.
- diversificarea cu preparate dearne (rati de utilizare a Fe de 20 de ori mai Butecat din vegetale),
cereale, pireuri de fructesi legume fortifiate cu Fe;
- evitarea excesului déditati, fosfati si siaruri de calciu, cu efect inhibant asupra absiebFe.
Preparate medicamentoase pentru combaterea anemigiiprive
1. pentru administrare orala: saruri feroase solubile (sulfat, gluconat, fumaratpartat, succinat), cu
un coninut de 20-30% Fe elementglo rati de utilizare a Fe cres@tse administredizintre mese,
pentru evitarea inhibei absorlyiei de ditre fitati sau fosfa. Efecte adverse:dureri epigastrice,
varsituri, diaree sau constipe; rar, intoxicéia cu Fe, manifestatprin: hematemez melen,
tahicardie, tahipnee, hipotensiune, convulsii, &onmiratament: Tntreruperea adminisir de Fe,
spilatura gastrié cu apa bicarbonatgtchelatori de Fe (desferioxam)nsuinerea fungilor vitale.




2. pentru administrare parenterali: fier-dextran, fier- sorbitex, fier polimaltozat, mmn Fe feric, lent
absorbabil de la locul inj@ei si utilizabil pentru hemoglobinsintéztimp de 3-4 #ptimani. Doza
totaki se calculeazdupm formula:

Hb.normala — Hb.actuala

10C

coniinutul in mg de Fe al unui gram de Kibl,5 este factorul de conge pentru asigurarea refacerii Fe de
rezend; practic, doza totaleste deficitul de Hb x G x 4. Aceastlozi se administreazragionat:

25mg/do3, sub 5 kg;

50mg, intre 5-10 kg;

100 mg,
administrarea se face profund i.m., in Z, schimbdediecare datlocul injegiei, ritmul fiind de o injege la
2-3 zile interval.
Indicatii (restranse):

- intolerana digestiv absolus;

deficit de absorfe a Fe;
afeqiuni digestive ce contraindiderapia per os: boala ulceraaRCUH;
inconsecvetasi indisciplina la tratament a pacientului;
deficit de fe deosebit de sever (Hb<5-6 g/dl) nectabil prin dozele tolerate per os.

xvol .sangex 3,4x15, unde volumul de sange este 80ml/kg corp, 3,4 este

Readii adverse:
- reactii generale: reagie anafilactid, adenosplenomegalie re@mnak, febi, hTA,

bradicardie, sdr. artralgig mialgic, cefalee, &saturi, sdr. urticarian;

reactii locale: durere loca, tromboflebit,, impregnaie pigmentat cutanai, fibrosarcom.

Continutul in Fe al diferitelor preparate medicamentoag

Medicament Forma de prezentare Substarta activa Concentratie de Fe
elemental

Glubifer Drajeuri 100mg Glutamat feros 21 -22%

Neoanemovit Sirop 3% Gluconat feros 10-12%

Ferronat Suspensie 3% Fumarat feros 30%

Ferro-gradumet Tablete 525mg Sulfat feros 20%

Ferrum Hausmann Sirop Complex de hidroxid 30%
feric — dextrini
Fier polimaltozat Fiole 100mg/2ml Hidroxid feric 30%
polimaltozat
Jectofer Fiole 650mg/2ml Fe-sorbitol — acid citric | 15%
- dextrina

Efectele hematologice ale tratamentului cu Fe:

normalizarea enzimelor intracelulare in primele-124 h;

raspunsul hematopoietic medular la 38 — 48 h;

declanarea crizei reticulocitare dagp — 7 zile (trat. p.o.);

cresterea progresiva concentngei de Hb cu 0,1 — 0,4 g/zi in primele 2 —ap&mani, ulterior mai lent;
normalizarea complgfa tabloului eritrocitar in 3 — Gigtamani de tratament;

reconstituirea depozitelor la 1 — 3 luni de lagrea terapiei méale.

YV V.V V V V



Evolutia si prognosticul anemiei feriprive sunt favorabile, cu cotiinlaturarii cauzei generatoare. Formele
usoare au tendia la autocorge prin craterea absotiei fierului si reconstituirea rezervelor, realizabin
condiiile unui aport adecvat de Heipsa raspunsului la tratamentul cu Fe ridigoroblema:

corectitudinii diagnosticului etiologic (asoaetu afeguni inflamatorii, boli hepatice sau renale etc.)
justeei prescripiei terapeutice ( doza, calea de administrare,tdyra

respectrii indicatiilor terapeutice;

- existenei unor boli asociate sau complitanerezolvate (sangerare, enteropatie exsutlagisau
hemoragi@, malabsorbe, carem asociad de acid folic).

Complicatii: tin de severitatea anemiei (insufici@ancardiagd) sau de severitatea cateinde Fe (infegi
recurente, dismenoree, gastroenteropatie exsédstivhemoragi).

ANEMII APLASTICE

Definitie: anemia aplastiéi este o stare patologictradus pe plan hematologic prirpancitopenie,
determinai de reducerea globai a tesutului hematopoietic fungional. Anemia hipoplastici este o
entitate nosologicinruditi, cu mecanism de producere identic, dar cu limitdatdburii medulare la seria
eritroblasti@, cea granulocitérsi megacariocitar fiind indemne — expresia hematolag&steanemia izolaé
(pure red cell aplasia). Aceste anemii fac pantecditegoria insuficigelor medulare, defiritca perturbarea
functionali a miduvei osoase in prodyi@ si/sau eliberarea celulelor sanguine mature.

Factori etiologici dovedii:

» agerti chimici: benzenulsi compuii sai, cloramfenicolul (antibiotic derivat benzenic)lf®namidele,
fenilbutazona, produse organice de arsemiwrsde aur etc.

» agerti infectiosi: virusuri hepatitice, mononucleoza infeasi, gripa, tbc cu mycobacterii tipige atipice,
bruceloza etc.

> radiatii ionizante.

» leucemia— n 1-5% din cazuri anemia aplastievolueaz spre leucemie, fie prin persistanstimulului
patologic ce declaeaz initial aplazia, apoi, progresiv, leucemia, fie prinbefarea de are celulele
leucemice a unor factori aplazian

» hemoglobinuria paroxistici nocturna —in 25% din cazuri declaeaz o anemie aplastic

» sdr. ereditare ( diskeratosis congenita, sdr. Schwamann — Diamond)sunt frecvent ingdge de anemie
aplasti@, respectiv hipoplastic

» sarcina —este frecvent incriminatin aparia anemiei aplastice (reversibibdat cu intreruperea acesteia,
prematui sau la termen).

» factori necunoscui — 50-63% sunt idiopatice.

Tablou clinic

Debut insidios cuastenie, fatigabilitate, paloare.in perioada de stare apar manifei¢ anemiei,
leucopeniesi trombocitopeniei, respectivpaloarea cu nuama galbuie, purpura cutaneo-mucoas simpk
sau hemoragic (petsii cutanate si gingivo-labiale, echimoze, epistaxis, hemoragi@stop-intestinal,
menoragie etc.}i infectiile, predominant bacteriene, cu diverse sedii. Examebigctiv nu evideniazi
adeno — hepato - splenomegalie.

Laborator

Hemograma:

- pancitopenie cu anemie sev&rnormocroni normocitai, uneori macrocitdr cu morfologie eritrocitdr
normab.

- reticulocitopenia — constarit, sub 20000/mmc.

- granulocitopenia;

- trombocitopenia — apare precoce, se ipspe de prelungirea timpului de sangerare, iretrdittitea
cheagului, teste de fragilitate capilgrozitive.

- punctatul medular — celularitate redus Fe medular excesiv;

- examenul bioptic medular —prezema si gradul de extensie a aplaziei medulgirafectarea arhitectonicii
medulare (leziuni stromale, afectare a microcingeila+ exsudate fibrinoase, plasmocite, infilirimfoide,
osteoporoza, formarea de reticalin



ANEMII HIPOPLASTICE

A. Anemii hipoplastice congenitale

Anemia hipoplastici congenitak Blackfan — Diamond

Etiologie —neprecizat, probabil determinatereditar, cu transmitere AR.

Patogenie -insuficientda a spunsului la eritropoietina celulelor progenitoare eritroide, probabil cange
agiunii unor inhibitori limfocitari, cu efect predite pe formarea coloniilor eritroide.

Clinic — debut dupa varsta de 6 luni (rar neonatal, exgiepal la varstgcola).

- simptomatologia anemiei malformatii congenitale diverse:fenotip turnerian, facies caracteristic
(hipertelorism, buze groase), anomalii digitalelig@otrifalangian), malform@ congenitale cardiace, renale,
osteocondrodistrofie etc.

Hematologic — anemienormocroni normocitas;
- reticulocitopenie marcai.

Examenul medular — eritroblastopenieseved, seria eritroblasticfiind reprezentdt aproape exclisiv, prin
proeritrobla sti. Hemosiderina medular —1n exces.
Persistenta caracterelor eritrocitare fetale:

Macrocitoza;

crestereaconcentréei deHbF;

prezema antigenului eritrocitar i.
Eritropoietina seric crescuf.
Tratament
- corticoterapia — de elegie — Prednison, 2mg/kg corp/zi, 1-3 #t, max. 2 luni; In caz desec, se poate
creste la 3-4 mg/kG corp/zi; ddpoktinerea unuiaspuns eritrocitar satiéfator se trece l&orticoterapie de
intretinere, prin sevraj progresiv (8dere cu 5-10 mgipt) pe o perioad lunga (luni, ani, in funge de
evoluie) doza da inttnere de0,1-1 mg/kg corp/zi,ce asigur valori aleHb de aprox. 9-10g/100mlin
absera raspunsului favorabil dup?2 luni de tratament, corticoterapia se sistiegaau se maime intr-o doz
minima, in asociere candrogenii.
- transfuziile de mas eritrocitar a deplachetizatsi deleucocitizat, congelat — rezervat formelor severe;
se asociazcu chelatori de Fedesferioxamina,in doz de 20-50 mg/Kg corp/zi,PEV sau subcutanat lent
(10-12 h). Programul transfuzional (dogaritmul administérilor) se face in furiie de concentta de Hb
dorita — 9 — 10 g/100mkinandu-se cont, obligatoriu, de tolefarlinici a anemiesi de prezeta semnelor de
hipoxie tisulai.
- splenectomia— masuia adjuvani in cazurile rare ingite de splenomegalig hipersplenism.
Prognostic —  posibilitate deegresie spontati (30%);

remisiune sub corticoterapie (56%);

decesprin: - complicaii infectioase;

- complicaiile hemosiderozei tisulare;
- evofie spre leucemie nelimfocitai.

B. Anemii hipoplastice dobandite

1. Anemia hipoplastica asociati cu timom —tumorile timice determiin supresie imunologica seriei
eritroblastice, perturband proliferarea maturarea precursorilor eritroiziarfi sa afecteze seria
granulocitai si trombocita#; indegirtarea tumorii sau terapia imunosupresoare cu foslamidi se
pot insei de Aspuns hematologic favorabil.

2. Anemia hipoplastici imunologica — din boli autoimune (LES, dermatomid®iteste indus de
agiunea unor imunoglobuline inhibitorii cu efect sifiegpe eritropoiea.

3. Hipoplazia eritroid a acuti tranzitorie — poate imbica dod aspecteeritroblastopenia acut Owren
(o criza aplastié, temporai sau prelungit, survenis in stiri hemolitice cronice din microsferocitoza
eredita#i, drepanocitoy, talasemii, anemii hemolitice dobandite de tipinman sau autoimun}i
respectiveritroblastopenia acut Gasser(hipoplazie acut tranzitorie ce apare la indivizamgitosi
dupi infeqii acute virale sau expunere la droguri).

4. Hipoplazia eritrocitar & cronici —anemie normo sau macrocitacu hipoplazie eritroi@l medula#
marca#i, fara atingerea seriilor granulocitarsi trombocitad si fara focare de eritropoiéz
extramedulat; este idiopati# sau determinat de factori varid: medicamente (fenilbutazan



sulfonamide, prep. de bismut), toxice (EDTA, benZBBT), infeqii (hepatita viras, mononucleoza
infectioast), neoplazii, IRC, boli hepatice cronice, mpc,draente transfuzionale iterative etc.

ANEMII APLASTICE

A. Anemia aplastici congenitak Fanconi
- rai, posibil congenitdl, cu transmitere AR; incidem crgte cu varsta mamedi cu rangul naterii;
consanguinitatea a fost frecvent semridmtiscendgn
Clinic
Debut insidios, intial prin anemie normocroni, normo sau macrocitgrneutropenie si trombocitopenie
usoara, mult timp nediagnosticat (debut mono-, bi- sau tricitopenic).
Simptomele pancitopeni@baloare, purpurai, infectii) + sdr. plurimalformativ:
» Anomalii cutanate: hiperpigmentai difuze, mai ales la nivelul plicilor, sau in pet
» Anomalii osoase:abseia policelui, police trifalangian, hipoplazie a ptmi metacarpian, aplazie de
radius, anomalii costale, vertebrale sau de bazin.
» Malformatii viscerale:
- testiculare (testiculi mici, ectopici);

urinare (agenezie rena] rinichi dublu, rinichi in potcoay megavezig, hidronefroz);

cardiace (DSA, PCA);

oculare (strabism);

auriculare (agenezie de conduct auditiv extern, surditate);

- microcefalie.

» Hipostatura — predominant prin afectarea lungimii trunchiului.
Paraclinic
> Pancitopeniecu eritrocite macrocitare (VEM> 100-126), granulocitopenie, trombocitopenie.
» Explorari enzimatice: cresterea G6PD, aldolazei eritrocitare,aderea hexokinazegi piruvatkinazei
eritrocitare.
» HDbF crescuti — 5 — 15%.
» Trombocitopenia seveli se insgeste de alte anomalii ale hemostazei (TS prelungdiractibilitatea
cheagului).
» Anomalii cromosomiale: rot&ii, anguldii, endoreduplicai, rupturi, lacune).
Tratament
» Androgenoterapie — de elefie — Oximetolon (3 — 6 mg/kg corp/zi p.o.)Testosteron enantat{(10 — 20
mg/kg corp/8pt i.m.) sauMetiltestosteron ( 1 — 2 mg/kg corp/zi p.o.), pericagrelungiti, intrerupd numai
in caz de gec dup 4 luni. In caz deaspuns favorabil, posologia de atac se reduce psygle o doz de
intrginere minind eficient,, administrai discontinuu, luni — ani. Bolnavii sensibili la aodeni &man
hormonodependein toati viata. Efectul favorabil se reflect prioritar pe seria rge, n timp ce
trombocitopoiezai granulocitopoieza sunt ameliorate in f. minasur.
» Tratamentul substitutiv — la fel ca la toate anemiile aplastice.
» Transplantul medular — pugin eficient.
Evolutie —deosebit de sevirdecesin 2 — 4 ani in 50% din cazuiomplicatii infectioase, hemoragice);
15% evolueaz spreleucemie mieloblastié, mielomonocitara sau neoplazii viscerale.

B. Anemii aplastice dobandite:

1. Anemia aplastici toxica — formele induse de citostatice sunt reversibilentaetruperea expunerii la
drog; cele determinate prin mecanism de idiosinerédoramfenicol) au pronostic f. sever (letal —
75%).

2. Anemia aplastici postinfedioasi —n special posthepatiticcu pronostic f. sever (90% deces).

3. Anemia aplastici idiopatica —cea mai frecveiit

Diagnostic pozitiv:
» pancitopenie;
> abserta hepatosplenomegaliei;



» maduva “ desertica“, cu lipsa focarelor de celule patologice.

Diagnostic diferertial

| PANCITOPENIE l
Splenomegalie + Splenomegalie -
medulograr medulograr
patologica normali Celule Hipocelula- Hipocelula-
anormale ritate pe ritate
seria rosie globala
»Leucemie »Limfom malign »Stare pr- »Anemie »Congenitai:
»boala Gaucher »histiocitoz X leucemia hipoplastié: - Fanconi
»boala Niemann »hipersplenism »metastaze: || - constityionak || - Estren Dameshel
- Pick »afegiune - neuro- - dobandit - Zinnser
granulomatoas blastom, »Dobandit:
splenia - rabdomio- - idiopatici
(sarcoidoz, thc) sarcom - secundar.
droguri, toxice-

chimice, infedi,
malnutriie,
hemoglobinurie
parox. noctura
etc.




ANEMIA PRECOCE A PREMATURULUI

Etiopatogenie: - nivelul Hb din sangele venos al cordonului atat la nasentul la termen, cat la prematur
estefoarte Tnalt (19-21g%). La tati nou-niscuii exista o scidere rapida in primele siptamani de viga:
din cauza satutei mari cu oxigen a sangelui la noasoutul cu funtie pulmonai buri, nivelul
eritropoietinei scade.Hb circulani scade cu 1% in fiecare zi, cu oaratire depindgi de viteza crgterii in
greutate. Cunviteza cregterii in greutate este mai mare la prematuri,apare cscidere exagerai a Hb. Pe
langa sciderea eritropoietinei (datatitelativei hiperoxii), exigt o crestere a volumului sanguin,paraled cu
greutatea care duce ladhemodilutie fiziologica.

Este oanemie normocroni. Prematurul are la 6-8ist. o concentrige de Hb de aprox. 8g% .

Vindecarea se produce candhaduva incepe & raspundi la nivelul séazut de oxigenare aesuturilor
(hipoxia anemici). Cresterea continél cu rapiditate, incat aceastrestere a concenttei de Hb este leat
Vindecarea este posibjldac exisé depozite corespunidtoare de Fe,dup 6-8 gipt. aceast anemie nu
necesii tratament cu Fe; cand se asogiez o infegie sau hemoragie, este indic&tansfuzia de sange.

ANEMII HEMOLITICE

Definitie: ansamblu complex deast patologice definite prin scurtarea duratei dadva eritrocitelor (<15-20
zile) fata de VN (100-120 zile). Caspuns la supravieirea scuit a hematiilor:
> activitatea m. ot;
> R.1 (>2%);
> Hiperplazia elementelor eritroide medulare duce !lanversarea raportului granulocito-
eritrocitar (VN=2:1 — 4:1).

MICROSFEROCITOZA EREDITAR A MINKOWSKI CHAUFFARD

Definitie: anomalie hemolitiz ereditasi, de severitate variakil caracterizdi prin eritrocite sferoidale, fragile
osmotic, care sunt sechestrate, In virtutea gegnédr, in pulpa reie a splinei; splenectomia amelioréaz
durata de vigh a eritrocitelor, cu remisiunea anemieisidd#efectul membranar eritrocitar pergist
Fenotipul S.E. poate fi mtenit AD (75%) sau AR (25%), f. rar apare ca ngietde novo.
Etiopatogenie: la eritrocitul normal , suprafga este formatdintr-undublu strat lipidic (col, FL) traversat
deproteinele membranare.Structura de dublu strat este stabilizatin intera¢iunile hidrofile dintre AG din
structura FLsi portiunea transmembrariara proteinelor.Rezisterta mecanié necesatr supraviguirii
fluxului turbulent la trecerea prin inrsi vasele marki deformabilitatea necesar meninerii integrititii la
trecerea prin capilarele inguste splenice suntstmase dublului strat lipidic printr-o fea de proteine ale
scheletului celularspectrina, ankirina, actina, palidina, prot.4, 2.
Eritrocitele din S.E. sunt mici, sferice, cu raport S/VI din cauza pierderii de col, Fki proteine
membranare, prin muia care afectea sinteza sau functia acestor proteine.La nivelul pulpei rgii a
splinei, microsferocitele sunt sechestratei distruse mecanic la nivelul capilarelor inguste @enice.
Cauza cea mai frecventle SE estalefectul primar de ankirina si spectrina, cu modificarea formei
hematiei, cresterea permeabilititii membranare pentru Na si necesitatea unei caritit 1 de ATP pentru a
scoate Na din celaki Tn final, hemolizi (in vitro, hemoliza in mediu hipoton este corectain adiugarea de
ATP).
Manifestari clinice:
Principalele manifesti clinice ale SE sunt:

& paloare;



& icter sclero-tegumentar, urigi scaune hipercrome
&  splenomegaliet hepatomegalie
* disociaie anemie-icter: exanemie acuti brutah fara icter, (icterul apare mai tardiv, dapcateva zile
necesare difuziunii bilirubinei if@suturi) saucter fara anemie(hemoliza cronig).
- hemoliza acufi: dureri abdominale, lombare, fabrcolaps, oligoanurie, splenomegalie modersdu
absent;
- hemoliza cronia: tulburiri de cratere (nanism anemic), modific de neurocraniu, facies, oase lungi,
retard pubertar, litiaza biliayr hepatosplenomegalia cst, progrésiv
La nou-nascut: se poate manifesta pricter sever,favorizatsi de imaturitatea enzimatichepatid; dg. este
dificil, datoriti HbF, care conférhematiei o rezistg osmoti@ scizuti (dg. va fi temporizat; orientativ,
splenomegalie/splenectomie la unul @drinti, sau microsferocitéz sau rezistedi osmotié sczuti a
hematiilor in mediul hipoton).
Forme clinice (n funaie de relgia existerd intre produga medula de hematiisi distrugia splenia a
acestorg
& F. usoara (20%) — eritropoieza compenseahemolizasi pacienii prezinti anemie woara,
sau suntasimptomatici, cu excega complicaiilor: aplazia medulara tranzitorie (infegii cu
parvovirus B19), eritropoieza ineficienti (deficit de acid folic, sarc#), splenomegalie
(hiperhemoliz orin infegii virale etc).
& F. tipica (70%) —hiperproduga eritrocitad compensedzdoar patial hemoliza, cLanemie
medie ce persisttoat viata, bine tolerdi;
- icter variabil ca intensitate cu urigi scaune hipercrome (hemadliz icter obstructiv prin litiaza
biliara);
- splenomegaliede consistet normad, progresiv accentuaitu varsta, de anme variabil +
hepatomegalie, adenomegalie;
- astenie, fatigabilitate;
- hiperpigmentatie cutanati;
- dezvoltarea excegia niduvei osoase hematoformatoare, agitea canalului medulai
deformiri osoase, facies particularfrunte boltiti, olimpiandi, fizionomie mongoloid, malare
proeminente, oase nazale slab dezvoltate, progmatigniu in turn;
- tulbur ari de dezvoltare somatié@ si maturare sexuak;
- litiaza biliar a si ulcerele de gambB, chiar sub 4-5 ani (mai rare ca in talasemii).
& F. seveh (10%) —anemie sevércu urini clare, prin aplazie malra;
- tulburdri de crateresi dezvoltare, cu anomalii ale scheletului;
- hemosideroz prin transfuzii repetatg hemolizi cronic.
Criza de deglobulizare:
& Exacerbarea hemolize(infectii virale) : alterarea $tii generale, accentuarea palorii, icterului
si hepatosplenomegaliei, cefalee, dureri abdomimaémse, felt, lombalgii, oligurie,
& Eritroblastopenia acuti tranzitorie Owren (infectii, efort fizic, traume psihice, menstre,
deficit de acid folic): stare dau general, feld, frison, dureri abdominale, colaps, corpaloarea
se accentuedazfara exacerbarea icterulgi splenomegalie, urini clare.

TALASEMII
Definitie: stari patologice heterogene ereditare, transmise Adbaaterizate prin alterarea progacde Hb,
ca urmare a blacii partiale sau totale a sintezei unuia sau mai multqulapolipeptidice de globin
Clasificare: in fungie de lanul globinc afectat sunt a talasemii, B talasemii, é talasemii si anomalii
inrudite (persistaa ereditat de HbF, sdr. Lepore).
Forme clinice:
A. B talasemii, 3 talasemii:
& Forma majora de anemie Cooleyforma homozigat):
debut dup primele luni de vig, evoluie progresiv spre agravare;
spt. generale ale anemiilor hemolitice cronice dped si icter progresiv accentuate, hepato-
splenomegalie)



tulburiri nervoase (cefalee, tinitus, iritabilitate, ingwim lipotimii, convulsii),
manifestiri musculare (fatigabilitate, mialgii, atropfii mugdare);
cardiomegalie;
hipotrofie staturo-ponder@lretard pubertar;
aspect fenotipic particular (facies mongoloid, aramoluminos, pomg proemineni, nas scurt,
aplatlzat maxilar superior hipertrofiat, prognat)js
& Forma intermedia —tablou asennator, semnai simptome mai atenuate,
& Froma minora —anemiesi splenomegalie goare;
& Forma silentioasi — clinic asimptomatig, relevas doar in condii de suprasolicitare (efort,
sarciri).
B. a talasemii:
& Anasarca fetah (hidrops fetalis) cu Hb Bart’s, incompatibitu supravigiirea;
& Anemia hemolitica moderata prin hemoglobinozi H — a. hemolitié clasia;
& Forma minora — simptomatologie atenuat
& Forma silentioasi —clinic indemra.
Laborator
. B talasemia homozigai:
& Anemie sevedt cu mare hipocromie si microcitoza: Hb<5g/100ml, HEM< 20-15 pg,
CHEM<20%, VEM<7O—50p3; dezordini erotrocitare: anizo-poikilocitoz, anulocite, codocite,
hematii Tn rachét lacrima, pa#, cu punctdi bazofilesi corpi Jolly;
& Reticulocite moderat crescutgrar peste 50%kritroblastoza marcatia (300/100 leucocite);
& Leucocitozi cu deviere la stanga a FL;
& Trombocite VN, scad in hipersplenism;
& Medulograma: celularitate global crescyt hiperplazie marcat eritroblastié@, deviere la
stdnga a curbei de maturare eritrobldastsideroblati crescui; Fe medular excesiv
& Concentratia HbF crescut 10-20%, HbA, usor crescut;
& Rezisterta osmotici crescug;
& Fe seric normal/crescut; hiperbilirubinemie, cregterea urobilinogenului urinar, sciderea
haptoglobinei serice;
& Explorari izotopice cu Fe® — eritropoie ineficace, fixare rapid in m.o.si incorporare
globulat lentg;
& Explorare cu Cr>! —scurtarea duratei de iaa hematiei, cu sechestrare splénic
B talasemia heterozigai: anemie wgoa# (Hb =9-11 g/100ml), hipocromigi microcitoz marcai.
Concentréa HbF crescuitla 1-3%, HbA crescui la 3,5-15%.
. B talasemia sileioasi —anemia lipsgte, prezente dodripocromia si cresterea HbA,.
. a talasemii:
& Forma seveh de hidrops fetalis -Hb normale lipsesc, prezérdoar Hb Bart’s.
& Hemoglobinoza H —a. hemoliti@ cronici moderai (Hb= 7-10g/100ml), eritrocite hipocrome
Cu precipitate intraeritrocitare caracteristicectioforeza Hb preziatHbH (3,).
& Formele minoresi silentioase —-anemia lipsgte; caracteristic: hipocromig microcitoza.

Tratament

Obiectiv: coregia anemiei panla 10-12 g/100ml ( toleraa clinica burs, crestereasi pubertatea asigurate,
absorhia intestinad de Fe, progresia splenomegaliei incetjnit

Tratament transfuzional:cu ma# de eritrocite, preferabil tinere, #ate si congelate, deplachertizate,
deleucocitizate, conservate 2+7 zile. Administrari 4-8 gptamani (sub controlul sideremigi AbHbs).
Chelatori de fier:datorit riscului crescut de hemoside#o@atoriti aportului periodic de Fe transfuzional =
250mg Felunitate transfuziostpl Desferioxamimi: 25-30 mg/kgc/zi i.m. perioad indelungat sau
500mg/unitate transfuzioriglla fiecare transfuzie, iv sau sc lent (10-12 .ore)

Splenectomie — indigé: hipersplenism, compli¢g&amecanice, necesar transfuzional exagerat.
Suplimentare medicamentodsa: acidului folic, vit. B, Bs, E, datori# carenei lor relative, secundare
hiperconsumului.

Orientaregcolard, profesionali, asistemd psihologiai a bolnavuluisi a familiei.



Profilaxie: depistarea puitorilor tarei, chiar prenatal, cu sfat genetic adc
Evolutie, prognostic, complicaii
in B talasemie formahomozigot, prognosticul vital este sever.
Complicdiile ce pot 4 apaa sunt:
» Crize hemoliticesi aplastice;
Infectii trenante, predominant cu sediu sinusal;
Patologia ortodontaj
Hipersplenism;
Ulcere de gami
Pericardita recidivaatbenigra;
Colelitiaza;
Cardiomegalia, insuficiga cardiag, aritmii; Dublu determinism:
Diabetul zaharat; Talasemia+ terapia transfuzioaal
Insuficiena hepatig; (hemosideroza tisulay
» Insuficiente pluriendocriniene.
in formele heterozigote,sperara de viai este ptin afectas, fiind susceptibile, cu o pondere mai ide
aceleai complicgii.
a talasemia, exceptand forma homozigotmanifestat ca anasa#cfetah, inevitabil letas, este mai bine
tolerati, din cauza particulatti Hb H si Bart's de a precipita mai incet decat excesulaguri a din 8
talasemie;expresia hemolizei este mai ateriyfbrma heterozigatneafectand semnificativ longevitatea.

YV VYV VY VYV VVYVY

ANEMII HEMOLITICE DOBANDITE NEIMUNE

Definitie: anemii hemolitice de cauze diverse, extrinsecigekocitare, care aloneaz printr-un mecanism
nemediat imun asupra eritrocitului, structural imehe fragilizandu-ki distrugandu-I intravascular sau in SRE.
Declarsarea hemolizeise poate realiza prin:
» Agresiune mecanié — hemoglobinuria de mgranemia hemolitic microangiopatia;
> Agresiune chimici — hidroxid de As, sulfat de Cu, clorat de MakK, alaniri, nitrobenzen sau
substare biologice: venin dgarpe, insecte,gm|njen;
> Agresiune infegioasi — Clostridium Welchi, Haemophilus influenzae, E. liCdSalmonella,
Plasmodium malariae, bartonella etc.
Cauze de anemie hemolit& microangiopatica:
1. afediuni renale:
» sdr. hemolitic uremic;
» tromboza venei renale;
> IRC;
> Nefrita de iradiere;
> Rejet de transplant renal;
2. afegiuni cardiace:
» HTA malignai;
CoAO0;
Valvulopatii severe;
Endocardita bacteriani subacus;
Fistule arterio-venoase;
» Proteze valvulare.
3. boli infectioase:
> septicemie meningococit,
> infectie herpetici sistemici;
» infectii cu Clostridium perfringens.
4, afediuni hepatice:
> hepatopatii acutesi cronice severe;
> purpur a fulminans;
> purpur a trombocitopenicia trombotica;
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» hemangiom gigant;
> CID;
> Arsuri severe.

ANEMII HEMOLITICE AUTOIMUNE

Definitie: boli in cursul érora se dezvaito reagie de hipersensibilizare umoiadi /sau celulat Tmpotriva
constituerilor organismului
Conditii declansante:
1. idiopatice;
2. secundare:

> boli infectioase virale: mononucleoz infegioasi, citomegalovirus, rujed] gripa, variceh,
mycoplasma pneumoniae, bacterien@pneumonie pneumocoais; spirochete (treponema pallidum) sau cu
protozoare ( plasmodium falciparum).

> Boli de colagen:LES, dermatomiozit

» Imunodeficiente:

> Hepatiti acutd sau cronici.

> Boli granulomatoase(sarcoido).

» Neoplazii.
In funaie decomportamentul termic, autoanticorpii pot fi:

> Anticorpi calzi, cu optim termic de aitine de 37 (tip IgG);

> Anticorpi calzi, cu optim termic de aitine de 20*tip IgM9.

Autoanticorpii, cu sau 4ra fixare de complement, lezeamembrana eritrocitay cu sensibilizarea hematiei
si sechestrarea sa precoce in SRE sau sferocitaneroolizi coloidosmotié intravasculat. In funaie de
severitatea distryei eritrocitaresi de capacitatea compensatorie meduts instaleaz o boaf hemolitici
compensditsau decompengatexprimad prin anemie de gravitate variabil

Tablou clinic: complexul simptomatologic dlemolizei acute/supraacutesau ahemolizei cronice:

» Hemoliza acuti — debut brutal, la 3-10 zile de la o infeie virald sau bacteriaf) cu paloare, icter,
febra, cianoz, dispnee, dureri abdominale, #rsaturi, oligurie, hemoglobinurie; splenomegalie
usoari, adeno+hepatomegalie absente.

» Hemoliza cronica — paloare, icter, splenomegaliet adeno-hepatomegaliepe acest fond pot apare
crize de agravarehemolitice sau aplastice.

Laborator- tabloul biologic al anemiei hemolitice, sferocitoza, eritrofagocitoza,fragmentarea

eritrocitar a; reticulocitozi+eritroblastoza, hiperplazie eritroblastici in miaduva o0soas,;

hiperbilirubinemie neconjugata + pigmenrti biliari crescuti in urina; haptoglobinemia sézuti;
fragilitatea osmotica si autohemoliza- normale.

Teste serologice:

» Pentruanticorpii completi: titrul aglutininelor si hemolizinelor crescute;
» Pentruanticorpii incompleti circulanti: testul Coombs indirect;
» Pentruanticorpii incompleti blocanti: testul Coombs direct.

Tratament: obiective- coregia anemieisi oprirea procesului hemolitic.

Mijloace:
> Transfuzia;

Plasmafereza,

Steroizii;

Imunosupresoarele;

D-penicilamina;

Splenectomia.

1. transfuzia de masgi eritrocitar d- in anemia sevey cu anoxie severtisulai si semne de insuficigh
circulatorie.

2. corticoterapia — tratament patogenicde combatere a procesului de autoagresiune piitiesea
anticorpogenezei cu IgG anormale,tewanticorpilor IgG de pe supraéaeritrocitelorsi interferena
cu receptorii macrofagici. Itial hemisuccinat de hidrocortizon, apoi Prednisdozi de atac 2-3
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mg/kgc/zi, cu reducere progresiyomg/sipt) dupg ameliorarea hematologic apoi intr¢inere 4-8
sipt, alternativ. Lipsaaspunsului la 21 zile = forincorticorezisterit, cu necesitatea folosirii altei
modalititi terapeutice.

3. splenectomie -dupi dovedirea cu eritrocite autologe marcaté’€ir a sediului splenic de sechestrare
a hematiilor.
4. tratamentul imunosupresor —indicaii limitate: forme rezistente la corticoterapiesplenectomie.

Azathioprina (2 mg/kgc/zi po),Chlorambucil (0,1 — 0,3 mg/kgc/zi po)Ciclofosfamida ( 0,5 — 2
mg/kgc/zi), - luni sau ani de zile.

D-penicilamina —in formele rezistente de béatu eficiena scizuti.

plasmafereza -forme cronicssi severe;

timectomia —de excepe, rezervat formelor refractare.

supliment de acid folic 1-5 mg/#pt. — de cate ori apare hipersegmentarea neutrifilelar sa
macrocitoza.

©O~NO O

Evolutia si prognosticul — favorabile Tn formele postinf@oase (autolimitare spontsin In formele
secundare (boli de colagen, neoplazii) prognostieydinde de evotia bolii de fond, prezentand, de obicei,
tendinta evoluti\a spre cronicizare.

Elemente de diagnostic diferefial in anemiile hipocrome

T|p de anemie Ferltlna Fe seric CTF CST %)
sericia (ug/l) (ug/lOOmI) (ng/100ml) W Slderoblagtl (%)

Normal 250 - 450
a. feripriva <1O

Talasemie /N N/t
a. inflamatorii l
a. sideroblastice Inelar 1t

Atransferinemie l
congenitah




Continutul in Fe al diferitelor preparate medicamentoa®

Medicament Forma de prezentare Substarta activa Concentratie de Fe
elemental

Glubifer Drajeuri 100mg Glutamat feros 21 -22%

Neoanemovit Sirop 3% Gluconat feros 10-12%

Ferronat Suspensie 3% Fumarat feros 30%

Ferro-gradumet Tablete 525mg Sulfat feros 20%

Ferrum Hausmann Sirop Complex de hidroxid 30%
feric — dextrina
Fier polimaltozat Fiole 200mg/2ml Hidroxid feric 30%
polimaltozat
Jectofer Fiole 650mg/2ml Fe-sorbitol — acid citric | 15%
- dextrina




Diagnosticul pe etape al anemiilor la copil

l

Hb 1, + Htl = Anemie

Anemie hipocroma
HEM<27pg, CHEM<30%

Anemie normocront
HEM 2 27pg, CHEM=230%

Fe seric < 70

l

Fe seric N& 70

l

l

R> 100000/ml

l

l

R< 20000/ml

l

Anemie hipocroma
hiposideremici

Anemie normo/

hipersideremica

Anemie regenerativi

Anemie aregenerativ

l

l l RI + medulograma
v
C.T.F. 1 C.T.F.1 s .
A hemalitica anlazie mega
| I lobla N
Invadare stozi
Coombs + Coombs - cu celule
patologice
A. feripriva -a.din -a. a. post- | | AHAI, a. hemolitice| a. hemolitice| | a. aplastig, | Leucemit a. a. din IRC,
infectii; sideroblastia hemo- izoimuna congenitale: | dobandite: toxica, cancer, b. Biermer, || endocrino-
- boli de congenitad ragici talasemie, toxica, radigii, Gaucher, deficit patii
colagen; sau dobéandit hemoglobino- septic posthepatiti | osteopetr de ac.
- reticuloze (intoxicatii cu patii, deficit infeqic;asi ca, timom, | oz, folic
Pb, tuberculo- de G6PD, mecanié ' b. Fanconi | osteofibro
statice); microsfero- ' za
- sindroame citozi
talasemice.




