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ntata distruzione di RBC nel sangue periferico
nza di eritropoiesi inefficace a livellc _Ldollar_e_
a eritroide a livello midollare
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A iemie emolitiche sono
c._ ‘r‘rerlzzaTe da segni di:
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ACCELERATO CATABOLISMO
EMOGLO BINICO

2- AUMENTATA ERITROPOIESI
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. @Iobinemia (>2'mg/dl ambra, >50 rosso)
- Ric @bt valori di aptoglobina ed emopessina

=T moglobinuria ed emosideruria
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== Metemalbuminemia (se I'Hb rimane per pit di
~ " Unora ossidazione a metaHb con accumulo di
metemalbuminemia)
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~ sistema monocito-macrofagico
— (fegato, milza...)
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Intravascolare con immissione
in circolo di Hb libera » Hb
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Hb

i Filtrato

lomerulare
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Hb + aptoglobina eme+emopexina metemalbumina

1 riassorbimento
’ tubulare
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macrofago (del sistema
reticoloendoteliale)

protaporfiring
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bilirubina

amincacidi

urcbilinogeno {(urina) 4{3:

bilirubina {non coniugata)

bifirubina ;I'Ir:urc:natu
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stercobilinogenc (feci)

emaglobinemia
metaemalbuminemio
emoglobinuria

emosiderinuria
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joglobina urine
= emosiderina urine
:.'Géﬁmb_s' diretto
'"_‘LDH

_b|||rubina indiretta

schistociti

assente/bassa
++

++
negativo
aumentata
aumentata

sferociti

normale/lieve riduzione
assente

assente

positivo

aumentata

aumentata
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_L‘r) _Iasna eritroide midollare
; =rop0|esu extiramidollare

e rormita scheletriche
= i‘nlcoloa biliare
* Globuli rossi nucleati o con frammenti nucl.
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Sitemil clinicl e di l[aboeratorio

. Clinic
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sferocitosi _ target cells PR

g cellule falciformi
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2moglobinuria (emolisi intravascolare)

-~ Macroscopica

Hitrite
Urobil

Protein




~most colorazione di sedimento urinario ...
Blu di Prussia -
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Emosie colorazione di sedimento urinario
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1 Blu di Prussia w
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r— __gifelti di membrana
difetti enzimatici
difetto intrinseco porfirie
emoglobinopatie

lata distruzione < PNH
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agenti fisici o chimici
\_ difetto estrinseco< infezioni
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ipersplenismo




Allgagiiddgek

- gt iliiano dal immunizzazione da antigeni
Gl ndividui' diversi della stessa specie

- on reagiscono con gli antigeni di chi ha
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prodo’r’ro I'anticorpo
"~ MEN, reazioni emolitiche trasfusionali
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an’rlcorpl

< glscono con antigeni che sono
Cosituenti normali dell'individuo che ha
— rodo’r’ro gliranticorpi

= - -'; '\-—_
— __-._-I-II- -

= Anemle emolitiche autoimmuni, anemie
emolitiche da farmaci
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GIVAY
Seulisunoimmediatia distruzione intravascolare deil GR
sensibilizzati

SNis5an0 il C3bia temperatura < 37 °C, poi tornando a temp. 37 °C
NGRS iberano dal legame con gli anticorpi rimanendo adese le
Beazionit del complemento: segue una attivazione della cascata
B complementiare con danno diretto sulla membrana cellulare
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~  — facilitano il sequestro di cellule sensibilizzate con successiva
distruzione exfravascolare da parte del ERS

esponendo |'Fc i GR vengono fa?pcifafri dai macrofagi, processo
accelerato dalla concomitante fissazione del complemento




Eidlioaniicorpi caldi
DGiaiioanticorpi freddi
iisHie, da autoanticorpi caldi e freddi

-' 'f'armaci
= lhcidenza 1:80.000

= Tnfluenza genetica (tendenza allo sviluppo di
autoeanticorpi)

Inibizione dell'attivita dei T suppressor




;\r_r?' ieremolitiche autoimmuni® datanticorpi caldi
S lidiopatichies . .
s oecoraarie(meliniieprolieraiives==m. au‘roimm'fl-rﬁ)_
r\n»;; - emolmche autoimmuni da anticorpi freddi
= lopa’nche
= ,_econdar'le
= Acute transitorie (infezioni)

_ —  Croniche (m. linfoproliferative)
Anemle emolitiche autoimmuni da anticorpi misti
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—_— Idiopatiche
S — Secondarie (m. linfoproliferative - m. autoimmuni)
Anemie emolitiche autoimmuni indotte da farmaci
Farmaci che inducono la produzione di autoanticorpi
Farmaci che agiscono come apteni
Farmaci che agiscono mediante la formazione di immunocomplessi
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Prevaleniiementie da IgG raramente da IgA
SIGSTN egatioReoniatmivilaNnassina a Sy G
=N e fissano o fissano poco il Complemento

_‘3 SEUZIene fisiolegica non agglutinano le emazie

Elriigenere anti-antigeni del sistema Rh
e |opa‘r|ca
= —_4—- Secondaria
== [E5 edaltre malattie autoimmuni
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*'f _ — - CLL, linfomi
' Altre neoplasie
TInfezioni virali
Sindromi da immunodeficienza

Esordio insidioso nelle forme paraneoplastiche e nelle malattie
autoimmuni

Esordio acuto nelle malattie infettive
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Siin orirdellianemiainelazione alla I"ClplleCl d'esordio

Fzooed ()
oJou laddomminale
JI)J 2] megalua (82 %)
Epa _megaha (45 %)
~Lir foadenopa‘rla (34 %)
=. #’J‘ero (21 %)
IlHivello di Hb varia in relazione alla gravita.

Trendenza alla macrocitosi, anisocitosi con microsferociti, forme
immature in circolo

Aumento bilirubina, riduzione aptoglobina e ROE.
Test di Coombs diretto e indiretto
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T2pcoled

eCrGareeyeniiualesnalaigiaidibase

SMEEsiondere soloi in caso di assoluta necessita
DIiffcolaldiTipizzazione emazie del paziente per blocco

seisslipirantigeni da parte degli anticorpi

Diffcoltadi studio compatibilita per agglutinazione

& aClle emazie del donatore da parte degli anticorpi del
==—Sicrro dell paziente
= Emolisi in vivo anche di emazie compatibili
~ * Steroidi
* Ciclofosfamide

* Splenectomia se non responsivi alla ferapia
farmacologica




geevaieRiemenie ighi
— Le I%M Sillegano tra 0'e 4° C e si staccano a temperature

»Lf

— _,_sano iIfComplemento
— / 'ggluTinano le emazie in soluzione fisiologica
Sono infgenere anti I o anti |

"...- _—

— "‘*Idlopcmca (la maggior parte)

== Secondaria
- Infezioni: mycoplasma p., EBV, virus epatite, CMV
- CLL, linfomi

*  Emoglobinuria parossistica a frigore
Idiopatica
Secondaria a sifilide e infezioni virali
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SeUUEliianziani prevaleniiemente maschi
r—ru;‘)d diremelISINAN RO oA pErrIgerazioner delf pazientie

ACroCIanosi, livedoi reticularis, dolore da occlusione vasale,
cifiy: r'azlonl trofiche, anemial cronica raramente < 7. g/dL

EPellone e subittero
SW\eaesita epatosplenomegalia
SCsT di Coombs diretto positivo

&= Crioagglutinine presenti
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-Terapla
= Se necessario trasfondere sangue riscaldato lentamente
* Ciclofosfamide
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oombs diretto

negative positive
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di Coombs indiretto (I)
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Hormall
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IgG
g5 IqG

Fatient Serum Mormal Group O EBCs
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ies against RBCs are present in the lgs
ill agglutimation of the RBCs occur. Agglutination

b7
Iq
G

¥

Only if ant
patient saru







"-I—E.‘-

anemia emolitica indotta da farmaci

3 autoimmune




1 hapten formation

Il farmaco si lega
alla membrana del
8 GR e induce la
produzione di Ac
(IgG) che agiscono
contro il complesso
GR-farmaco. Il C
non € attivato.

Coombs diretto +
perlgGe —perC

Fagocitosi da parte
macrofagi splenici

2 immune complex

3 autoimmune

Il farmaco si lega
ad una proteina del
plasma e induce la
produzione di Ac
(IgM). L’IC si fissa
alla membrana del
GR, attivail C e
causa emolisi.
Spesso I'lC dopo la
attivazione del C si
stacca dal GR
Coombs diretto +
per C (- per IgM)

Il farmaco induce la
produzione di Ac
diretti contro
antigeni della
membrana del GR
(Rh). Inibisce T
suppressor

Il C non e

attivato

Coombs diretto e
indiretto + per IG
Lisi per sequestro
splenico




