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e _)JHJI)VJJJJ' comune

=MAStenial fizica sil psihica

- :)Jmt ome determinate de sindromul hipoxic:

" Cardiace (palpitatii, dureri precordiale anginoase,
: ?? |spnee de efort)

-—
e — Oy — -

*.-::--'; " — Neurop5|h|ce (tulburari de atentie si memorie,
= ameteli, insomnii, lipotimii, depresiuni si agitatie)
—_— Periferice (parestezii, pareze)

- e Semne comune
- Paloarea (alb ca varul, verzuie, galben pal, teroasa)



aSIptome si semne specifice fiecarel anemii:
= simp‘torr ellipseilde fier Ir) anEmiBMerphva —

( CLJ"EEJTJEOITJ.LJGC se, , digestive)

- megalla N anemiile hemolitice

- derr iulthemolitic in anemiile hemolitice

= tun lori abdominale in anemiile neoplazice

rJJLQ.I:J_P atii anamnestice utile pentru dg. etiologic:
== debut vechi sau recent

”‘," ~ AHC pozitive (anemii congenitale, polipoza familiala)
-~ - obiceiuri alimentare (vegetarieni, malnutritie)

— ~ - expunere la medicamente sau agenti chimici sau fizici

(agenti' hemolitici, aplazie medulara).
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S 0Obigatorii;
~ rley -wrbat 14-17"g% (15 g%)
emele 12,3-15,3 g% (13,5 g%)
LC: ‘barbat 42-50% (46%)

«~-->feme|e 36-45% (40%)

"‘ —— ——..

= Nr.H N barbat 4,5-6mil/mmc (5,21 mil/mmc)
_;.l.‘_’ ~  femeie 4-5mil/mmc (4,6mil/mmc)

- - Determinare indici eritrocitari

VEM=77-93 femto (Htx10/NrH)
HEM=30-32 picog (Hbx10/NrH)
CHEM= 32-34 g% (Hbx10/Ht)

e S——— ———
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SEXamenul frotitilui 'r;
icrocitare hipocrome _
sloggacitere formocrdrgle |
megalocitare megaloblastice
_ Dsier marea numarulur absolut de reticulocite
SN 25000-75000/microl (1,5+/-0,5%)
= —“*‘ RetlcuIOC|te crescut: anemle hlperregeneratlva

= Nr Reticulocite N: anemle normoregeneratlva
~ Nr. Reticulocite scazut: anemie hipo sau a-
‘*Tegeneratlva (de tip central): hipo/aplazie medulara, infiltratie
- medulara neoplazica
- Examenul MO absolut obligatoriu in anemiile de tip
central (medulograma) — vezi valori normale
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o Explorari'paraclinice specifice - —

gsideremia N: 80-120 mlcrog/dW
SGcPaCitatea tota|ail__g§§re d 00}

S

sbmieceg/dl .
- ‘rumrefme (leleresilinz)
Scilingl Serica

Byezistental osmotica globulara in solutii hipotone de

NaCI NG r{m‘ > = 0,4509%, Rmin = 0,35g% (apare hemoliza)

SUERS(eclZU ~m microsferocitoza si creste in talasemii si anemii

- —

‘ SJ‘]J'QI ve-
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== testul de autohemoliza a sangelui defibrinat incubat 24
f}f 8fore la 37 grade C creste in sferocitoza ereditara corectabil
~ prin "c]aos de glucoza
- - electroforeza Hb (talasemii)

- determinarea enzimelor eritrocitare
- testul HAM (HPN)

- testul Coombs (AHAI)




glESiiiCarea etio

ANEINIEPENIMECANISHIPEI
AEMIa POStEmMoragicaraclta
= AnlSlil emolitice (distrugere crescuta a hematiilor)

€ JJF ‘corpusculare (congenitale, castigate)

~ defecte de membrana (Sferocitoza ereditara,
elje Jg za~ered|tara HPN)

‘::E—v == ~ defecte enzimatice (piruvatkinaza, G-6 PD)

:;’.‘ - defecte ale globinei: calitative (siclemia) si
—'cantltatlve (talasemiile)

—

= | Cauze extracorpusculare:
Imunologice

agenti infectiosi, medicamente, fizici, chimici,
traumatici, hipersplenism



r\ﬂem IENprin.mecanism central (pr
ISUGCIENT -de hemat1 Jyel medu

BN deficitnutationeg SalPIEIGENIEER —
FIer="anemie ferpriva
\Vitamina B12 si acid folic — anemii megaloblastice
PAcid ascorbic — anemii sideroblastice

] | educerea precursorilor eritroizi:

~ Anemia aplastica

" Tnfiltratia maduvei osoase (leucemii, limfoame,

-
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~ _ Prin eritropoeza ineficienta:
el Anemia din bolile cronice, endocrine, IRC,
sindroame mielodisplazice
Obs. In unele cazuri mecanismele se intrica (IRC:
insuficienta medulara + pierdere de sange + hemoliza)
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~ Crescut Anemie de tip
periferic (hiperregenerativa)
(posthemoragica, hemolitica
Criza reticulocitara)

Ael anemil.
ja - tulotrzlfl il ,@x.ig_e.-li: tulburari njgovole G
' ice informatii ¢

FH, Indicil eritrocitari

rom anemic

-‘*

——

anamnestice.

— e —

*perlferlc tip morfologic (macro, microcitara)

Normal sau scazut Anemie de tip central

(hipo sau aregenerativa) Obligatoriu ex MO

(insuficienta medulara cantitativa-aplazie
medulara, calitativa-feripriva,megaloblastica)
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sAnemia fe ] priva

~ Arienlie lpocroma CUl sinteza deficitara de Hb datorita scaderii totale
de flar dis ogelgisnl

IELAOIIST nul fierului (distributia fierului in organism):
= b: 2 g + mioglobina: 130 mg + enzime si citocromi 8 mg
}_1"* .—~AF|eruI de rezerva: barbat = 1 g, femeie = 0,5 g

’_J"C e de riezerva: Feritina si hemosiderina (derivat insolubil al feritinei) se
.,_;g'é‘sesc in. SRH (feritina N: barbat 50-250 microg/|, femeie 20-50 microg/I).

'—z,‘

—— Compartimentul de transport: fierul plasmatic legat de
transferina (siderofilina): conc. totala=3mg, conc. plasmatica=80-
120microg/dl, CTFF=300-360microg/d|

Necesar zilnic: 1mg/zi barbat, 2-3mg/zi femei
Pierderi zilnice: 1mg/zi barbat, 2-3mg/zi femei
Reutilizare 20mg/zi din hemoliza



auzelerdeficitului de

~ ADOfE JJ‘L:JJ”JJJJF = vr*r Sl

- Agdrdigeell 5 fata de neceS|tat| (prematurltate sarcina)
BPierderi pe diferite cai:

_)1.,' stlva la barbati (ulcer gastric si duodenal, varice
SOIEIYIE]] ]‘—‘_ ‘cancer de colon)

= Genltala la femei (menstruatii abundente, tumori
Ll e be nlgne Si maligne)

_«.—g;f; Malabsorbtle globala sau selectiva pentru fier (sindrom
Riley)

‘Obs. NICIODATA NU SE LASA O ANEMIE FERIPRIVA SA FIE
TRATATA DACA NU SE CUNOASTE CAUZA.
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Tablou clinic —
s :‘j]mn"'e‘”' 2 S ecomun ah
= Astenie fizica Si'psinica (Slntlromul gospod|

0Dos|te)
imptome determinate de sindromul Nipoxic
(r.Jchuv,m,JJJ neuropsmlce)

aloare cU nuanta deschisa, verzuie

Siiy ptome specifice date de carenta de fier
."~- Piele palida, uscata

- Par friabil, incarunteste repede

- Unghiile se rup usor, au striuri longitudinale
’(koﬂonlchle Se aplatizeaza si deprima ca o lingurita)

: - Stomatita angulara — ragade la comisurile labiale
- LLimba lacuita cu atrofia mucoasei si usturimi

- Disfagie sideropenica — Sindrom Plummer-Vinson
- Gastrita atrofica cu hiposecretie gastrica




Diagnosticul’paraclinic ..
imExamenul sangelui periferic
=Anemie microgita Fu IPOCIONTIE!

tratamemtuJ gl rJt—*r —
PEREXAITIE Ul MO

=AS ect NOrMO Sau hiperplazic pe seria eritroida cu

& Jelfeles i hemoglobina (eritroblasti feriprivi)

= C peC|f|c rezervele de fier medulare scazute

 — "-—

rmJ—w e 05|der|na)
=== Semne directe ale deficitului de fier

: = "Iv;-__’ - Sideremia scazuta
~ - CTFF si siderofilina crescuta

- Feritina scazuta
4. Explorare etiologica

- Endoscopie digestiva
- Examen ginecologic
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Anemiile sideroblastice

A

SR EIIEERGECTIUNI carac Prin supralncarcarea cu fler d

orgambrruu;r. incorporare defectoasaiin b lanivelul

orecursorilap grjifegesilel(@dsRilsfellalinelerlcchilglcelfole)t=

IEBNEEEOHta Uunor deficiente enzimatice).

> Taploul ',)r*_r}f?' i este de anemie hipocroma microcitara, dar

cantjtzjtgepieles fier din organism este crescuta atat la n|veIuI

rrudwe Ce At SI la nivel seric.

> Gl Jasificare:

= '-Anemla sideroblastica congenitala cu transmitere

—legata de cromozomul X care implica o gena ce controleaza

- sinteza acidului delta-aminolevulinic cu piridoxal-fosfatul. Se
corecteaza prin adaos de vitamina B6 (piridoxina) si impune
tratament cu chelatori de fier pentru hemocromatoza (fier

depus in ficat, pancreas, cord, piele)




SSAnemii sideroblastice dobandite
- Dupa boli'cronice: colage
* Dupa toxice: alcool, plumb; |273n|a2|da
_)J,JJ cHIITIGLEEIE culagentivalchilanti -
Anemia refractara cu sideroblasti inelari (ARST)
AYIEmadin intoxicatia cu Pb:
SliZErel gingival
~ )l erifabdominale (abdomen acut medical)
mne de polinevrita
= \nemie microcitara hipocroma cu punctatii bazofile

—

_-fif“-fé--PIumbemle Si coproporfirine serice si urinare crescute
1RSI — sindrom mielodisplazic - stare preleucemica
== - Hepatosplenomegalie

- Sideroblasti inelari 40-90% in MO

- Saturatia transferinei 90-100%

- Feritina serica crescuta

-ﬁ
.'
i —
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ZaAemiie megaloblastlce

-’

—

PN BGEIoblastoza presupune hematopoezaianormalaicul celule.
ERElENIIEHE, aSINCTONISI ae mdtlraue NUCIE0CItoplasmatic
(nuclel gplEe |~C|toplasma matura), determinata de deficitul
cla z1e]dl roljr* Si/Sau vitamina B12.

Acieju)] Uﬁt"* tervine in sinteza ADN

=Se g aseste In ficat, drojdie de bere, vegetale proaspete.
== =~ Necesar zilnic 100 microg

—— "'-Rezerve totale 5 mg (necesar pe 3-4 luni)

— Nivel seric normal 5-20 ng/ml

- Absorbtie jejun proximal si se activeaza in prezenta
vitaminei B12.

,'-.._—r- .-
-

—

i
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kinaiB12 (cobalamina)

=~ SUfe rjr 1ail produsele animale (ficat, carne rosie)

\Jacl*J - Microg/zi

SABS0KD tie la nivelul ileonului terminal

&= Rezerva hepatica 1000 gama-3-5 ani

— —u‘, orbtle necesar factor intrinsec (Castle) produs de
= cel 5] e1e ‘parietale gastrice si proteinele transportoare

f-n(i-r-aﬂscobalamma 1 si 2) de la ileon-ficat-MO



B e
@lasificarea anemiilor megaleblastice

ARG EHCIEE Vitamin
~ AJgE deficitar (malnu
SV 2leSenBLE -
ProdUcue Inadecvata de FI'(Addisons Biermer, gastrectomie,
clafect C)f]_)—‘ﬂ] c ’)7
ra'le ileonului terminal (rezectii, B Crohn)
» mnsum intestinal de vit B12 (botriocefaloza)

e | edlcamente care interfereaza cu absorbtia vitaminei B12
(PAS, iEhmma neomicina)

= =;_ eﬁut de transport si utilizare a cobalaminei (deficit congenital de
«—»* ran‘ScebaIamlna 15si2)

-8 AM T prln deficit de acid folic

= - Aport deficitar (alcoolici, sugari, prematuri)

- Necesitati crescute (sarcina, boli maligne, hemolize)

- Malabsorbtie (celiachie, sprue tropical)

- Metabolism deficitar (alcoolism, Metotrexat, deficite enzimatice)

wegetarieni)

——— S B
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Anemia pernicioasa — Addison Biermeny
MEHEPEOUERTETMURNaNRLRPrezenta IOl U
Sl UEOIIION ANt Fl si/sa nticelule parletale gastrlce

DabUt dydz) 2 O desciNENg ordm femeis

SIGIGHENEMIC: CU anemie bine suportata la valori mici ale Hb
-+ ozllozEre ¢ sublcter (galben ca ceara).

Sirr) PLOTER ~eC|f|ce

- BJ estlve Glosita Hunter — limba rosie dureroasa cu
afp?apllelor Si aspect lacuit caracteristic

= Gastrita atrofica cu anaciditate

——

,,Jef

.‘-f

e

istaminorefractara cu risc de polipoza si cancer gastric

2 “- Neurologice pe sistemul extrapiramidal (parestezii,
alterarea sensibilitatii vibratorii si @ cordoanelor posterioare Si
laterale cu mers ataxic si spastic)
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Dateiparnaciinice _—

sExamenul sangelui‘periferic: =P
AREMIE Sever:]‘rrjr*r@??r-”d cUpeticulogite scazute
[[elcopenie + trombocitopenie moderata

SEXame I‘ﬁ.ll MO obligatoriu pentru diagnostic

J“ aduva hiperplazica pe linie eritrocitara

smcronlsm de maturatie (nucleu tanar, citoplasma

-

- =

! "-
———
—

b

: ‘-;f; *'-: ; aduva albastra datorita bazofiliei

f.;-J-\Ite explorari

= EDS — gastrita atrofica

I

= — Ex secretie gastrica — anaciditate
~ histaminorefractara
Testul Schilling
Atc anti FI si anti celule parietale gastrice crescuti

i



AYIENa megaloblasti

pE—

Taploul clisliel nem|e| Blermer dar CuU absenta manifestarilor
naurolocjies

SE eJr—* :Jre unu cauzatoare.

- JJJOJ OIbglc identic cu al anemiei Biermer.

- p\guk f teéte scazut sub 3 ng/ml, iar vitamina B12 este in
| ﬁa': :e.normale Si testul Schilling negativ.

‘—'

: - - _“-
e — _——(‘ e
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sRANEmiile aplastice — aplazia medulara

=7 — - . el T —
PRDISIENIIENGEIUIEIor NEMAtOGPBELICE din RIGCUIrea acestora
SIRCEINIEREIPOASE e | —

o Bdologiss subsiEmisiodes (idrocetgdeitlicsloe ),
EIEMINORIZANLE, INSECticide, medicamente (cloramfenicol,
AIOSEEE) Miactoril imunologici, congenitali.

s ImENsuiicienta medulara cantitativa

J—\Jre e progreswa
| -f:-_' C ﬁa?é
= Tnfecti prln leucopenie
Sangerarl spontane prin trombocitopenie
aracllnlc.
= Pancitopenie severa

- EXMO obligator: punctie alba, biopsia medulara arata
frotiu hipocelular cu celule hematopoetice reduse si tesut
gras.

———
—

Q
v
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An#mﬁ Orin. mecanism perlqu
mAnemia posthe ragica acu

E'] ) JJ—“' Hemprasie ednternassau.externa. .
SEAbIou clinic:

- fmj— ‘simptome determinate de hipovolemie
(r)eraJ‘—\ ore): TA scazut, AV crescut, Soc hipovolemic

sanaise pierde mai mult de 2 | sange (40% din

wkr total) Peste 2500ml sange pierdut risc de
——=€ é’-

e 5.'

—
-_—

— - Faza tardiva — faza de constituire a anemiei
apare la 3-4 zile cu astenie fizica si psihica, paloare
tegumentara, sufluri sistolice la varf, TA stabila.

e Este obligatorie stabilirea cauzei sangerarii si
corectarea el.

-
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Paraclimic —
=kaza initiala primele ore —

Trosslodeiioze) mldeldrzi el Ol or -

Leucocitozalla 2=6 ore prin' mobilizarea elementelor

i@ aintesuturi

S scazut treptat prin hemodilutie

BFaza tardiva la 3-4 zile

= ,_:‘-;Anem|e normocitara hormocroma initial care poate

J,,eya - lp“ocroma microcitara daca nu se corecteaza pierderea
—-e fier sau aC|d folic.

—
cmp—

= Reticulocitoza la 4-5 zile, maxima la 6-10 zile si
dlspare la 10-14 zile.

Ex MO nu este necesar (anemie de tip periferic) nu
arata decat hiperplazie eritroblastica.




ZzimAniemiile hemolitice
. e

e
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ASEIRRNITeRENdistIGEeXageate dehematinpnteionuls
sienIstlNnTspecial intSRH. Se'manifesta clinic ca anemie

=y T oo .
senEliataimedie a hematiilor scade sub 1/8 din cea normala
(sub 115 %) @)

JJJJJJ H

emnhemolltlce iIntracorpusculare — congenitale cel
,EFLLEE ¢ deficit de membrana, enzimatice, hemoglobinopatii

—'—-‘f-::’.—

== ;’T—-»-Anemu hemolitice extracorpusculare — cel mai des
ﬂ’obandlte AHAI, agenti infectiosi, toxici, fizici.
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upunide hema
drHemoliza acuta intravasculare
Urgjerite rrigeljez]t =
'*_;« hematiilorsefe ace brute silinicirculatie;apare o
MienerdeTemoglonis DErdtd Ce se elimina prin Urina
Ur) clgele ct resUl Inchis (nu e fixata de haptoglobina a carel
If] ,)Lm alarata hemoliza).
‘Hemoglobinemie + hemoglobinurie +
rief no_,ldm al ie + haptoglobina scazuta in plasma.
= - Dureri lombare intense, febra, frison, IRA, stare de
lsC{Ie (:Ieces
"“’,-:fj — 2. Hemoliza cronica extravasculara
== = - Distrugerea hematiilor lenta la nivelul SRH (splina,
ficat, MO)

= —

—

- Splenomegalie
- In sange BI, urobilinogen in urina,
hiperreticulocitoza, hiperplazia medulara a seriei rosii.



Diagnosticul anemiilor hemolitice

- -

tapasl= Diagnosticul Sindromului eoli-t'i‘c_‘_w —
. Smr)rorfeﬁj SEIMENErEIENIStel tETaC Ut noliza acuita) sat
croriie (nenmeliZ onlca)
SSPIE om_‘ alie specifica pentru formele cronice in special
intracorlgey Ll
r{.rgjer’g in sangele periferic
= orfologia sangelui — modificari de forma ale hematiilor pe frotiul

= ; g\ﬂxﬁa ?(pmchlloutoza policromatofilie) specifice diverselor entitati.

= f'BI crescut — hemoliza cronica

— — - Urina normal colorata in hemoliza cronica si inchisa la culoare in
2 " hemoliza acuta (hemoglobinurie + hemosiderinurie)

- Urobilinogen fecal crescut, LDH crescut, haptoglobina scazuta
- Durata de viata a hematiilor cu crom 51 scazuta




| el
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s

idpd 2 — Diagnosticu ipului si formeil anemiei
hEmpolitice 5

3 r\gj;gg- de hematii, aglutinare pe lame, test Coombs
poz]t]v = AHAL cu anticorpi la rece

= [Hematii in secera, test de siclizare pozitiv — Siclemie

' --—“Peich'lloutoza cu policromatofilie, electroforeza
ogloblnel anormala — talasemie.

— —

—_—
-



Anemii hemolitice intracorpusculare ...
Awarieminhemolitice prin defect , i —
MEembrana —_
Saicrosierocitoza eredite
ehialifard |
gEtiopatogenie — Boala ereditara cu transmitere
elseNIal dominant cu scaderea spectrinei din
gIEidIaa eritrocitara si alterarea elasticitatii si
EIeIMalitatii hematiei, care devin mici sferice rigide
ESSIESUnRt distruse in capilarele splenice.

e
e —

— - Tablou clinic
-~ 725% hemoliza compensata fara anemie

~ /5% sindrom hemolitic cronic cu anemie
moderata, icter, splenomegalie, litiaza biliara cu
bilirubinat de calciu, ulceratii cronice ale gambelor. La
copil- apare nanism si facies mongoloid datorita

deformarilor osoase secundare hiperplaziei medulare

a (boala Minkowsky -

-
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- EyUJll-’- ’miﬁ; .
fiZE NEMOIItIC € deglobullzare cu du_rata de_

Slaterizate deiGeTalcenmizlGiin ISeanESubiebsilitatis

auctertlur paloril; bIliFubInE!, reticulocitozer si'marirea
Eizele aplastice sunt mai rare dar mai dramatice cu
siielicieey~10zile cu febra 39-40 grade, dureri abdominale,
SIeEteValsaturi, scaderea hemoglobinei, Ht, Nr H.
= - Date de laborator
=  Microsferocite cu VEM scazut
~~ — Rezistenta globulara osmotica scazuta mult in solutii
hlpotone de NaCl

Testul de autohemoliza a sangelui defibrinat incubat

la 37 grade C timp de 24-48 ore este crescut fiind corectabil prin

adaos de glucoza.
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) EJJI)I‘Jr‘Jr")'/" aredite
=Boala rana caracterlzata prin faptul ca cel putin 25%
ARIEHTOEIe all aspect ovalar, eliptoidal (eliptocite).

—IDETEC] ctull corpuscular este la nivelul spectrinei.
- c §1€tabloul Variaza de la purtator asimptomatic Ia
:lQ hemoliza severa.
_'Dlagnostlcul este similar cu cel din Microsferocitoza

r.eé*' aTra diferita fiind numai forma hematiilor.

-

—
—

—




SEHEMOYIonin rla-paﬁoEst-lca -now

Boala Mc chlafava-

~ Bozllal clogizlz, dor Jantitarerce] EiNstemmGaraCterizatar

Baloialea de eritrocite, leucocite si trombocite anormale cu
SRIliSOPIOEINa MEMbranara alterata care le face sensibile Ia
G BIIEERCOI] iementulw Seric pe cale alternativa, In lipsa
aUtozriiger |for CU producere de hemoliza mtravasculara
= ’.:‘ Iinlc.
== Hemoliza cronica cu anemie si icter si cu pusee de
éﬁ'en’iohza acuta intravasculara precipitate de efort fizic si emotii.
— Tromboze venoase — vene suprahepatice (Sd
- Budd-Chiari)
Hemoragii cutaneomucoase prin trombopenie
Infectii repetate prin leucopenie




='Date de laborator _
. Pancitopeniesanemie (microcitara hipocroma in,
aficiry) ela \-xr) —r SUCOPENIE T tFOMPOCItOPEN
¢ hiperplazie eritroida
rJ‘ nosiderinurie + hemoglobinurie
‘est specific — testul HAM — testul hemolizei cu
sef JFJCJM' Fserul normal acidifiat la pH: 6,5-7 hemolizeaza in
rrud cur: t nt ; eritrocitele bolnavului cu HPN, dar nu si pe cele
—TIGTITC Sle folosite ca martor. Prin incalzirea serului la 56 grade C
= s‘%~|ﬁé'ctlveaza complementul si liza nu se mai produce.
~ ~  Testul hemolizei la sucroza pozitiv
5 ' Nou evidentierea cu anticorpi monoclonali a
deficitului membranei eritrocitare.

- ~
~




B., AN Ju i hemolltlce coﬁg‘emtale pri _ﬁ'
—‘JJLJJJJ“' ,

Deficitulide( uw fat dehidrogenaza —

SELiOpatogenierdelicit legat de 0 gena localizata pe
somvzomulX astiel incat deficitul manifest apare aproape
,ACJ,J,.JV L] barbati. G 6PD enzima cheie a glicolizei eritrocitare.
XSS fiorme genetice (mutatii clasa I < 5%, clasa II <

IO% asa 1IT < 50%).

3 = linic manifestari corespunzatoare celor trei mutatii:

f’%’""’-—"- - Hemoliza acuta precipitata de infectii, medicamente
— —oxidante sau de fasolea fava (tip II, III).

- Mai rar hemolize severe cronice corespunzand
mutatiilor de tip I.

- Date biologice: Sindrom hemolitic cronic + specific
determinarea cantitativa a G 6PD.

-
=

—_

—"



iide Piruvat-Kinaza(PKk)
- JOJJJ J,ra- itara autesomal receswa
-'Date clinice
“Hemoliza cronica (anemie + icter variabil)
. Splenomegalie
Pz a'clmlc
_“;: ~ Hematii de aspect normal sau cu tepi (acantocite)
— Sindrom hemolitic cronic
-~ Specific determinarea activitatii Pk
- eritrocitare

—k
—
=
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GRAromalii ale emoglobinei

C1. He Ma*u I calil

Siclemia; (Drepanocitoze

SELIOpatogenie aparitiarhemoglobiner'S (alfa 2 beta 2'S) prin

RIBENIFEaraciduluilglutamic cu valina in pozitia 6 al moleculei de globina

screNnNonmaredusa duce la deformarea hematiilor luand aspectul in

SElelalsIrcugiditate crescuta. Anomalie genetica autosomala recesiva.
= 'Date clinice

~

— —

= .’-‘--"“HomOZIgotn au peste 90% HDS si manifestari severe.

_‘- p— .
. — O iy

S

-

—

_:’—; — Manifestari de tromboze — crize vasoocluzive

— e “(osteoarticulare, infarct pulmonar, infarct enteromezenteric, priapism,

f'*‘_; "~ infarct cerebral) aparute brusc in timpul crizelor de S|cl|zare (cresterea
~ numarului de hematii in secera).

. In perioada de acalmie apar semne de Hemoliza
extravasculara cronica si manifestari datorate hipervascozitatii (CPC,
litiaza biliara, impotenta, hemoragii oculare).



=Date de laborator

Sindrom: hemolitic cronic.
- Mo orfologic — Specific celule in secera, dar si

Do) rmlogrr zj-"@- In'semn de tras la tinta si corpi Howell-Jolly
— est specific — Electroforeza Hb care evidentiaza

‘




MEthiemoglobine —
=*Etiopatogenie s
J‘st'tH_'J g pEie CJI‘]J £l nelzl] gl el 1% mtﬁl
HEINISERIESESTE T | forma sal oxidata (Fe 3+) cu afinitate foarte
NEIEHIERLUIROXIGEN. Poate fi congenitala sau castigata dupa
exourere st LI'e' toxice care produc oxidarea directa a fierului
(riitritl, fa_r_‘e , Sulfamide).
) é cllnlce. Tipic intoxicatia cu nitriti la copiii de la

- Cianoza
————— Cefalee, vertij, tulburari de constienta pana la

- Date de laborator.
MetHb crescuta



C2. Hemoglobinopatii,cantitative. —

ialasemiile ’. -

-l L - ’-
PREU OPALOG ‘_eme ‘%

SNECIENTIal frECVEnte bolIE eel die Ga acter ate prin mutatii
l21 nivelul genelomes)te ojeflezhssiiencle] J'SEdderea sad
appliEEISIeZEl anumitor tipuri de lanturi globinici.
SINNERadult: 95,5-97,5% HbA (alfa 2 beta 2)

~ 1,5-3,5% HbA2 (alfa 2 delta 2)
& 1% HbF (alfa 2 gama 2)

.—;-ji"@?:  clinic
§= Ilfa Talasemiile (blocarea sintezei lanturilor alfa).

o
-.‘-—‘

= Forme: Alfa Talasemia 2 (purtator asimptomatic), Alfa
= Ta1asemia 1 (anemie microcitara hipocroma fara hemoliza),
boala HbH (beta 4, instabila cu hemoliza cronica), Hb Barts
(gama 4, fat mort in uter)

- Paraclinic: Hemoliza cronica + Anemie microcitara
hipocroma + Elecroforeza Hb.

- W -
(—

—— -
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Freeye t-e*la populatule ‘africane siidi

——

SEorme Illmce- —— | | —
Nl SEMIENTIE] O eN(EIENE0IEY) '
, alasemia intermedia (Rietti- Grep| Michelr)
3¢ té‘talasemla minima (Silvestroni-Bianco)
rlatere]e JC i sunt asimptomatici (formele minime).
JJ.JJ.J oley prezinta:
~ Anemie severa cu debut in primul an de viata.

__-:" — ‘4VIod|f|car| staturale (nanism, facies mongoloid, icter, infectii
f'j“,ﬁ}[é ..—- _'__ s

—
S ——
:'-’

= ‘___;;"‘; ~ Supraincarcare cu fier (hemocromatoza).

_-'—’”* — ParacI|n|C' Anemie microcitara hipocroma + Anizocitoza +
P0|ch|Ioc1toza (specific hematii in semn de tras la tinta sau in palarie de

- mexican) + Rezistenta globulara in solutii hipotone de NaCl crescuta (invers
ca la microsferocitoza).

SPECIFIC: Electroforeza hemoglobinei (HbF crescuta 20-90%).




Anemi M% extracorpusculare i

SR eI hen olitieg@seprinW

1151 L)1)
SRS UG EETIITIEE oles zillozinitiee) ol (fo)ras

cu 2 Jr“'r]: din exterior: medicamente, transfuzii

JrJrorrJ,),J_,Jr €) Sau autoanticorpi (directionati impotriva unor

gl yﬂe fitrocitare de suprafata: IgG, IgM, rar IgA).

Pf duc hemoliza acuta (intravasculara) sau cronica
@eé"ﬁz asculara SRH).

~~ Mecanism de producere prin reactii de tip II cu anticorpi
= dettlp citotoxic sau de tip III prin complexe imune circulante
_ fixatoare de complement.

- Testul Coombs este metoda de diagnostic specifica.
Testul direct evidentiaza atc si/sau fractiunile complementului
fixate pe eritrocitele bolnavului in vivo, pe cand cel indirect
evidentiaza anticorpii liberi.

N ap—

. [}
-

oT—
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ARAnemii hemolitice mduse de alloa

_J.?i'b—‘
HEemoliza postmmonala

d. Ihcompatik ea, de grup,sanguin ABO, _
SREZcle posttransttzionala |mediata Mmediata de
oeuEepInaturali de tip' IgM fixatori de complement.

=~ Agelfe Jemoliza brutala intravasculara la prima
drmmr: are cu stare de soc, CID, IRA (prin cilindrii
ririce)le) binici) si deces.

= 2. Incompatibilitatea de tip Rh

= - |3 cei Rh negativ prima administrare de sange Rh
~ poztiv. determina sensibilizare cu formarea atc anti Rh (IgG),
~ care la a doua administrare de sange Rh pozitiv sau la gravide
sensibilizate cu fat Rh pozitiv poate determina hemoliza acuta

intravasculara (CID, IRA chiar deces).

- Se administreaza gamaglobulina dupa nastere imediat
pentru a impiedica formarea anticorpilor (imunizare).




B odiahe olltlca -nascutu ui
SVclicrminataide incompatibilitatea feto-materna in care
aritrocitela feltitiigles '-- e de'la tata, care lipsesc la
rrzrnz. PesEl)tl :erltroatelor fetale’ la mama provoaca Imunizarea
fIces e cl| ,)rc ducerea de atc de tip IgG care vor strabate
EENLESIVOK ‘produce hemoliza la fat.
_~_} purit imunizarea Rh care apare la a doua sarcina
CUl f:_}r‘“ *p02|t|v care determina boala hemolitica precoce la
=MoL Nascut cu diverse forme de gravitate (moarte in uter sau
"‘forme-medll usoare, hepatomegalie, anemie, edeme, leziuni
n,eurologlce). Formele usoare sunt compatibile cu viata.
Imunizarea in sistemul ABO apare exclusiv la

mamele de grup 0 (anti A si anti B).

-



Anemii hemolitice autoimune (AHAI)..
DECHINIEISCAUErEa duratei de viata a er-itr@m

orir) zlUtek], |corp| de tﬁ:%lgM rar IgA dlrectlonatl
IoLEVENINORantigENEEESUprafiata sy =
AYIAYCU atc la cald (70%) in care temperatura optlma Ia
celre zre lgg emollza este de 37 grade C.
SEETIo kgle. idiopatice 55-60% si secundare 40-45% (boli
J'ro]r‘r}i" e("colagenoze hepatite autoimune, maligne:
JJLLJKG limfo si mieloproliferative, postmedicamentoase).

= _iAtc IgG, IgA rar IgM care de obicei nu fixeaza

= '“:66” mplementul.

: = Tablou clinic: Hemoliza cronica extravasculara

(paloare, icter, splenomegalie) + Semnele bolii de baza.
AHAI + trombocitopenie imuna = Sd Evans

- Paraclinic: An. normocroma, normocitara + reticulocite
crescute + Specific TEST COOMBS pozitiv direct si indirect.

:

' :..»‘\s
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SSAHIATAGU anticorpi la rece‘(§0-30%) _—
BFIEmoliza este precipitata de expu g,

SEtiologie: idiopatice sau secundare (infectii cu
rricoplasing SEiLl ionomn claezz) inifeciies f‘:- yoltlimfonroliferative) ™
~tipurilde auteanticorpi (IgM, rar IgG) care
fixeaza corneldlglidi]®
=Sablou clinic:
= Hemoglobinuria paroxistica la frig (idiopatica
Sossectndara sifilisului tertiar) prezinta atc IgG bifazic Donath-
[EantEsteiner care se fixeaza la frig pe atg eritrocitare si fixeaza
féi"ﬁﬁlé‘mentul Sidau hemoliza la temperaturi crescute.
= Formele secundare virale
SINDROM HEMOLITIC CRONIC + SEMNELE BOLII DE BAZA
- Paraclinic: TEST COOMBS direct cu ser anticomplement
pozitiv la temperaturi ridicate, iar cu ser anti IgG negativ la

temperaturi ridicate si pozitiv la temperaturi scazute.
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sAlte tipuri de anemii hemolitice -
EXtacorpusculare ., .__!}-“—'

Anemn‘hemolitice deter | 1ate de agentl Infectiosi
(rneczrnisem.e ij-\rT e S treptocot Detanemolitic e £4]0) 1\
Ananll n:,u_n olitice determinate de medicamente (imun,
EPLENIC) T agE anti chimici (Pb) sau fizici (arsuri) (mecanism
toxc dJreré -

“=Ah Am emolltlce prin fragmentare eritrocitara

-fﬁ_ﬁ——* c l’c“e)

= - An. microangiopatica (Microangiopatia

- .——'—

e G e

- trombotica) care apare in caz de afectiuni caracterizate prin
depunere de trombi in microcirculatie sau in caz de afectare
primara a peretelui capilar (PTT, CID, interventii de protezari
valvulare). Specific pe frotiu apar fragmente eritrocitare
(schizocite)
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POREIRIILE -
- -
sereditare ale biosintezei hemului.

-

R —

SN irErimetabolice predor
SPBrTiTE erit tropoetice "
1, Porilil aﬂgu;o 2tica congenitala —boala Gunter

-~ Defldlt e Jaa mporflrlnogen 3'sintetaza cu rol in formarea hemului cu
ensIIererauteseomal recesiva, predominant la barbati.

- LJ_)L)J mlc'

I _tosen5|b|I|tatea pielii (necroze vindecate cu cicatrici Si
utanate).

'j,=;: —— '? Afectare oculara pana la cecitate.

— -Dinti galbeni, bruni care dau la lumina UV o fluorescenta rosie
—13urpur|e (erltrodontle)

- Splenomegalie si urini rosii maronii uneori negre care pateaza
lenjeria datorita eliminarilor de porfirine.

- Paraclinic: Anemie hemolitica + eritrocite fluorescente in lumina UV
prin exces de porfirina.

—]
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plgjuleite ‘ jf'

.‘-.’

—

i

——— S e —




-

- %-_:;

PAPIOLOporfiria eritropoetica ereditara
- J:‘EdI‘J'I]J.F ata de deficitul de ferochelataza ultima enzima a
cicluluj e J)orJrJn ;-'~

a f‘ slou clinic identic cu boala Gunter dar cu
,J_LJ epatlca Si cresterea protoporfirinei eritrocitare de

,’

e }e”{‘GO de ori.

__-’—
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Pofikile hepatice w
Bifitia acuta intermiténta

PONiliad ’ta inter - -

*——"

SDE] er_rrr“, determinatidesscaderes
1_)Jnr u J_ dU pPoriepIlinegen dezaminazer.

ablou tllnlc
Apare la femei adulte tinere.
mdrom abdominal: Abdomen acut medical.

= Tulburan neurologice: paralizie, areflexie
= 0OSlE ‘ﬁ’d noasa, atrofii musculare.

= {_.,_, - Tulburari psihice

— O
IR

-
P—

—<
"
-—
€

‘-—
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.;\
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= Tulburari urinare: urini inchise la culoare ca vinul
- rosu de la emisie sau dupa ce stau putin la lumina zilei.

= Paraclinic: cresterea precursorilor porfirinici si a
uroporfirinel in timpul crizei cu revenire la normal in
remisiune.

‘i



3 ——
Porfifiascutanata tardiva . |
S=0rma cronica d riethepaticalin care exista numai
IMIGECIAcE uroporfitinogen decarboxilaza localizat.numai lar
nivelul flczigtleiz s pr— |
=Tablou clinic:
'Semne cutanate cu hipersensibilitate la traume
rrinore, foi'r‘ sensibilitate, ingrosarea pielii.
-aAfectare hepatica.
J)Jrf_f a=secundara intoxicatiei cu Pb
=== “Forma cel mai frecvent neprofesionala prin consumul de
'Ltﬁ_c‘a'«ée cazan
> = Tablou clinic:
Colica saturnina
Anemie sideroblastica
Tulburari neuropsihice
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ieIdmat #aga@BJe

> D]’rnenﬁ]g}; (Gmsub're o’rdul costal)
o Mzlre J]n] (In'special cea anterioara)

o Ce Jn~ ~-nta
E=0=S ip a ata

_‘_

fb‘SﬁhSlblIltate
- Mobilitate respiratorie

a-spinﬁ

_‘u

n—




iejig&egahl@r

SSplenomedalii gigante: MMM, limfom
JerO_)L] 1c malarie cronica, boala Gaucher
NS J)J—q o) egalu medil: hepatita cronica, ciroza

ner«- ca L.GC, boala Hodgkin, sarcoidoza,
e I ]on:loza + cauzele de mai sus

np—
o

’-4—

= iS‘pIenomegaIu mici: anemii hemolitice, infectii

’“’i’ ‘virale, bacteriene, parazitare, colagenoze, alte

- boli mieloproliferative (policitemia vera si
trombocitemia ereditara)



INVES
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sollnlEl

g ——

ligati complementare N
iz

———

SRlinagistice: cografia

SNlieste de explorare a ficatului (boli hepatice
sUifSplEnomegalie)

Sest te de explorare hematologica (anemii

5:'_»/ Emolitice congenitale, sindrom mielo si limfo
,.qj'rollferatlv tumori splenice)

~ s Explorari specifice pentru boli infectioase,
colagenoze sau tezaurizmoze
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HIPETS m-isn%

SEVEfINESte o crestere a functiilor splinei in
ce r)rjvas distrugerea elementelor
ng;} . Acesta imbraca trei forme:
,,r eutopenla leucopenia si

‘ff nutopenla de origine splenica.

e S——— ———

“‘”"‘Jﬁhpersplemsmul poate insoti orice
- splenomegalie dar apare mai frecvent in

cele congestive
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Semiologia sistemului gan

ififatic B e

—

Jf‘"

i

S

SESURCIpE ganglionare superficiale accesibile
pelpaliitsi-adenopatii profunde care pot fi
Vizliglizate imagistic (ecografie, tomografie
GOIpUterizata).

= $ichnica examinarii sistemului ganglionar limfatic

_"-P

=‘z;‘.f_-se face simetric prin palpare in ordinea:

-
—

— gangllonu submentonieri, pre si retroauriculari,
- occipitali, laterocervicali, supraclaviculari,
subclaviculari, axilari, epitrohleeni, inghinali,

poplitei.
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 cxamenul fic el

ElEmEnte urmarite la ex
JpRRedenopatii™==.. =

[ — .
m—
— o I —— c———
- - - -

—

NIGclizarea

SRIDII IETIS unea N cm

fJ Js‘.l: S ﬁltatea

_ ,astlmtatea

f:l renta intre ei (blocuri ganglionare)

) Aderenta fata de planurile superficiale si
profunde

!n
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salivele adenopatiilor — = Ade
i) de'l‘ Sex

SraclUtE el geEmMmeEnI“pIegent '.‘ DCOC
s J@ ggl durerosi, fermi, rosii, calzi

cfeisle mnara ggl netezi, fermi, dimensiuni variabile,
/JJL 6 devin fluctuenti si fistulizeaza. Frecvent
Vicali si submandibulari

e batu sifilitice care apar in stadiile primar si
= clindar al bolii: ggl fermi, mobili, nedurerosi localizati
= jﬁ|t|al iInghinal, unul mai mare (closca Cu pui)

- ® Mononucleoza infectioasa: adenopatii laterocervicale si

~ occipitale, elastici, nedurerosi. Se asociaza cu angina
produsa de virusul Epstein-Barr (boala studentilor, boala
sarutulur)

—
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2., Nalaiglo)s tiiqa%»

' r\deno,):' ile dinthemopatile maligne: letucemii

SEUILERIIT foame maligne (boala Hodgkin),

Jeucem;: cronica, leucemia

et OCitara cronica

=SE/A(e epatu metastatice: dure, formeaza blocuri

= "«fc ngllonare aderente intre eIe si de planurile

’-superﬁCIaIe Si profunde, adesea dureroase. Sunt

‘localizate in locurile de drenaj limfatic ale

- cancerelor viscerale (ggl Troisier — cancerul

gastric, axila-san, inghinal-cancere digestive)

—-
—



AWEReEPatil din bolile Imunolo
iezZalrzmoze -

o Aggeil JJJEO ilor: dimensiuni reduse,
eJ:J e, mr ili'SI nedurerosi

0 Agzlf laiiee] agenoze vasculite, PR, boala
JJ.L_.EI‘ “Nleman Pick
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et ‘vaseleggmf-atlee.z"'

SHiimTangita; inflamal |a aselor limfatice
I)rcj)gjujd,u]_rl-\.. zlfllelee alrstFeptococ pIogent.
SPKNGE 0/ poarta de mtrare un traseu
Stibelitanat cald, rosu si dureros si statia
cJeir) Jhr ara de drena] CuU aspect de adenita
gl

= Cel ullta acuta difuza reprezinta inflamatia
== aselor limfatice si a tesuturilor din jur cu
=";‘.' “eritem, edem cu aspect inflamator (erizipel)

=" D|Iatat|a vaselor limfatice (limfangiectazii,
- limfangioame) congenitale.

® Obstructia vaselor limfatice determina
edemul limfatic de cauza neoplazica,
chirurgicala, radioterapie locala.




