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1. Визначення поняття анемії


Анемі́я, також недокрі́в'я, малокрі́в'я (від дав.-гр. ἀναιμία — «відсутність крові») — захворювання, пов'язане зі зменшенням кількості червоних кров'яних тілець (еритроцитів) або нижча від нормальної кількість гемоглобіну в крові. Тим не менш, вона спричинює зниження рівня кисню, пов'язане із здатністю кожної молекули гемоглобіну, через деформацію або відсутність чисельного розвитку, як в деяких інших типів дефіциту гемоглобіну. Гемоглобін (знаходиться всередині еритроцитів) зазвичай переносить кисень з легень у тканини, анемія призводить до гіпоксії (недостатність кисню) в органах. Оскільки всі клітини людини потребують кисень для життя, різні ступені анемії можуть мати широкий діапазон клінічних наслідків [1].


Анемія є найпоширенішим захворюванням крові. Є кілька видів анемії, які спричинюють різні причини. Також може бути симптомом тої чи іншої хвороби. Анемія може бути класифікована в різних формах. Три основні класи анемії включають надмірну втрату крові (гостра кровотеча або хронічна за рахунок низьких обсягів втрат), надмірне руйнування клітин крові (гемоліз) або брак червоних кров'яних тілець (неефективне кровоутворення). Існують два основних підходи: «кінетичний» підхід, що включає в себе оцінку розвинення, руйнування і втрати, і «морфологічний» підхід, який групує анемії за розміром червоних клітин у крові. Морфологічний підхід використовує швидкий доступ і низьку вартість тестування у лабораторії.[1]. 


Всесвітня організація охорони здоров'я (ВООЗ) визначає анемію як рівень гемоглобіну менше 130 г/л і еритроцитів менш ніж 4,0 ·10 12/л у чоловіків і, відповідно, менше 120 г/л гемоглобіну і менше 3,5 · 10 12/л еритроцитів у жінок.


Близько 30% загальної чисельності населення світу страждає на анемію, а половина з них, близько 600 млн осіб, мають дефіцит заліза. Анемії особливо розповсюджені у країнах, що розвиваються, через недостатність харчування і поширеність паразитозів. 

Анемія відповідальна за близько 800 тис. смертей на рік у всьому світі. Африка і Азія несуть 71% глобального тягаря смертності, у той час як у Північній Америці лише 1,4 % загальної захворюваності і смертності пов'язано з дефіцитом заліза. 


Анемія, зазвичай, частіше зустрічається у жінок, особливо в репродуктивний період життя (у віці 17–49 років). Більше 12% жінок у цьому віці страждають на анемію, в той час як серед чоловіків це число менше 2 %.

Причин розвитку анемії багато, тому етіопатогенез анемій значно відрізняється. Його доцільно розглядати окремо для кожного різновиду анемій.


2. Класифікація анемій.


Анемії поділяються на наступні різновиди


1. Гостра постгеморагічна анемія


2. Залізодефіцитна анемія



3. Мегалобластичні анемії

     


3.1 В12-дефіцитна анемія

     


3.2 Фолієво-дефіцитна анемія



4. Гемолітичні анемії

     


4.1 Спадкові ферментопатії (ензимопатії)

     


4.2 Спадкові гемолітичні анемії, зумовлені порушенням синтезу гемоглобіну

     


4.3 Таласемія
     


4.4 Спадкові гемолітичні анемії, зумовлені порушенням структури ланцюгів гемоглобіну

    


4.5  Імунні гемолітичні анемії

     


4.6  Аутоімунні гемолітичні анемії (АІГА)

     


4.7 Набуті гемолітичні анемії з переважним внутрішньо-судинним гемолізом

     


4.8 Гемолітичні анемії,  пов’язані з механічним пошкодженням оболонки еритроцитів


5. Апластична  (гіпопластична) анемія

Класифікують анемії також за розміром еритроцитів, вмістом гемоглобіну та особливостями росту клітин і їх руйнування, за етіопатогенезом. За цими принципами розрізняють наступні різновиди анемій:  


1. Класифікація за особливостями росту клітин і їхнього руйнування:



- дефекти виробництва клітин кісткового мозку – «гіпопроліферація» (індекс виробництва ретикулоцитів < 2); 



- дефекти дозрівання еритроцитів – «неефективний еритропоез» (індекс виробництва ретикулоцитів < 2);

 

- зниження виживаності еритроцитів – «втрата крові і/або гемоліз» (індекс виробництва ретикулоцитів > 2.5).

Точний підрахунок ретикулоцитів є ключем до класифікації анемії за особливостями росту клітин і їхнього руйнування. Ретикулоцити – це еритроцити, які були недавно випущені у кров із кісткового мозку (1–2 дні). Вони можуть бути ідентифіковані фарбуванням барвником, який специфічний до рибосомальної РНК. Як правило, кількість ретикулоцитів становить від 1 до 2 % і відображає щоденну заміну 0,8–1,0 % загальної кількості циркулюючих еритроцитів. 


2. Класифікація за розміром клітин: 



- нормоцитарна (середній об'єм клітин 80–100 фл);

 

- мікроцитарна (середній об'єм клітин < 80 фл);

 

- макроцитарна (середній об'єм клітин> 100 фл). 


3. Класифікація за вмістом гемоглобіну:

 

- нормохромна (кольоровий індекс 0,8–1,05),

 

- гіпохромна (кольоровий індекс < 0,8),

 

- гіперхромна (кольоровий індекс > 1,05). 


4. Класифікація за етіологією і патогенезом: 



- залізодефіцитна анемія; 



- анемія хронічних захворювань;

 

- В12 - фолієво-дефіцитна анемії;



- гемолітичні анемії; 



- анемія внаслідок гострої крововтрати; 



- апластична анемія. 


Клінічно значущими є наступні знахідки при мікроскопії мазків крові: 


-  сфероцити (спадковий сфероцитоз, аутоімунна гемолітична анемія); 


-  деформовані клітини (дефіцит глюкозо-6-фосфат дегідрогенази, пошкодження окиснювачами з числа ліків та інших хімічних речовин); 


-  серпоподібні клітини і клітини в формі човна (серпоподібно-клітинна анемія); 


-  клітини у формі мішені (гемоглобінопатії, спадковий ксероцитоз); 


-  стоматоцити (спадковий стоматоцитоз); 


-  акантоцити (акантоцитоз);

 
-  базофільна зернистість (отруєння свинцем, дефіцит піримідин 5'-нуклеотидази);

 
-  фрагменти еритроцитів (шистоцити) (мікроангіопатична гемолітична анемія, гемолітична анемія механічна).

3. Гостра постгеморагічна анемія

Гостра крововтрата має безпосередній вплив на об'єм крові і транспорт кисню до тканин. Раптові сильні кровотечі можуть викликати гіповолемічний шок, серцево-судинну недостатність та смерть.


3.1 Етіологія і патогенез гострої постгеморагічної анемії 

Втрата крові може бути зовнішньої (наприклад, після травми) або внутрішньою. Наприклад, кровотеча в шлунково-кишковому тракті, розрив позаматкової вагітності, субарахноїдальний крововилив тощо. Одноразова втрата менше 400 мл крові, зазвичай, не викликає ні клінічних проявів, ні значних порушень гомеостазу організму.  
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Малюнок 5.1 Нормоцити при гострій постгеморагічній анемії [11]

При раптовій втраті великої кількості крові (більше 400 мл) спостерігаються три клінічнопатофізіологічні стадії:

1. По-перше, домінантою є гіповолемія, яка становить загрозу для органів, особливо тих, які зазвичай мають високий рівень кровопостачання, наприклад мозок і нирки, тому втрата свідомості і гостра ниркова недостатність є основними загрозами. Важливо відзначити, що на даному етапі звичайний клінічний аналіз крові не покаже анемії, тому що концентрація гемоглобіну відносно зниженого об'єму крові не знижується. 


2. Далі,починають реагувати барорецептори і рецептори розтягування судин, які  викликають вивільнення вазопресину та інших вазоактивних пептидів, внаслідок чого переміщується рідина з позасудинного до внутрішньосудинного простору, призводячи до гемодилюції. Таким чином, гіповолемія поступово перетворюється на анемію. Ступінь анемії відображує обсяг крововтрати. Якщо після 3 діб гемоглобін становить, наприклад, 70 г/л, то це означає, що близько половини всієї крові була втрачена під час кровотечі.


3. За умови, що кровотеча не продовжується, відповідь кісткового мозку поступово зменшує виразність анемії. 

3.2 Клінічні прояви гострої крововтрати


Клінічні симптоми анемії внаслідок втрати крові будуть змінюватися в залежно від місця і об'єму крововтрати. Масивна крововтрата з шлунково-кишкового тракту або через зовнішню травму буде відразу розпізнана. Швидкість і величина крововтрати також можуть бути очевидними. Повільну внутрішню кровотечу важче діагностувати. Важливі особливості клінічної картини включають причину, місце, величину і тривалість крововтрати. 

Раптова втрата великого об'єму крові має безпосередній вплив на серцево-судинну систему пацієнта, що викликає зміни в клінічній картині в залежності від обсягу крововтрати (у перерахунку на 70 кг дорослого з обсягом крові 5 000 мл): 

Втрата 2 000 мл крові – пацієнт збуджений, спостерігається задишка; при огляді ознаки гіповолемічного шоку: падіння артеріального тиску лежачи, тахікардія, прохолодна, бліда та липка шкіра. 


Лабораторні показники також будуть змінюватися залежно від розміру і швидкості втрати крові. Проведення повного клінічного аналізу крові є обов'язковим. Відразу після гострої тяжкої кровотечі буде невелика зміна гематокриту, яка буде збільшуватися з часом. Без додаткового введення рідини цей процес займає більше 24 год. Якщо проводиться інфузія кровозамінника, зміна рівня гематокриту і гемоглобіну корелює як з об'ємом крові, що переливають,так і з об'ємом крововтрати. 

Тяжка крововтрата може супроводжуватися також іншими змінами в клінічному аналізі крові. Збільшується число рктикулоцитів до 10%. Вміст гранулоцитів може  збільшитися до 10,0 -15,0 · 10 9 /л або вище, і незрілі форми лейкоцитів можуть потрапляти до кровообігу. Ця ситуація відображає відповідь оргвнізму на гостру гіпоксію у вигляді вивільнення ретикулоцитів і гранулоцитів з пулу зберігання в кістковому мозку. За наявності гіповолемічного шоку і гіпоксії незрілі клітини, в тому числі метамієлоцити, мієлоцити і еритроцити з ядрами, також можуть з'явитися у судинному руслі. Підвищення кількості тромбоцитів може перевищувати 1 000 · 10 9 /л.

3.3 Лабораторна діагностика гострої постгеморагічной анемі\


Лабораторна діагностика гострої постгеморагічної анемі нескладна. Ця анемвя нормоцитарна і нормохромна, тобто, кольоровий показник, середній об'єм еритроцита, середній вміст гемоглобіну в еритроциті і середня концентрація гемоглобіну в еритроциті не виходять за межі норми. 

Кожного разу, коли має місце різке зниження гемоглобіну, кількості еритроцитів і гематокриту, що супроводжуються ретикулоцитозом, лейкоцитозом і тромбоцитозом незалежно від історії хвороби і попереднього діагнозу слід запідозрити виникнення такого грізного ускладненя, як значна крововтрата з розвитком гострої постгеморагічної анемії.


3.4 Принципи лікування гострої постгеморагічной анемі\


Перші кроки в стабілізації пацієнта з кровотечею є найважливішими при наданні медичної допомоги. 

Очевидні місця кровотечі слід визначити і контролювати. 

Наступним важливим кроком є створення надійного внутрішньовенного доступу і початок активного введення кровозамінюючої рідини. Вибір обсягу і типу кровозамінника залежить від характеру і тяжкості кровотечі, ознак гіповолемії і віку пацієнта. Розчини електролітів (лактат Рінгера і фізіологічний розчин) і колоїдні препарати (5 % розчин альбуміну, очищена фракція білків плазми) відразу ж можуть бути застосовані, у той час як введення еритроцитів, тромбоцитів і свіжозамороженої плазми проводиться у другу чергу. 
Залізо відіграє ключову роль у реакції екісткового мозку на втрату крові. Організм  дорослої людини, має 1 000 мг заліза в ретикулоендотеліальних депо і може швидко збільшити продукцію червоних кров'яних клітин у два-три рази. 

Однак такий рівень регенерації не може бути стійким, якщо втрата крові перевищує кількість запасів заліза. В такому випадку пацієнт повинен отримувати терапію препаратами заліза. 

Прогноз Прогноз значно варіює залежно від важкості кровотечі та ефективності термінового лікування.

Контрольні питання.
1. Визначення анемії.
2  Класифікація анемій.
3. Визначення гострої постгеморагічної анемії.
4. Етіопатогенез гострої постгеморагічної анемії.
5  Клінічні прояви гострої постгеморагічної анемії.
6  Лабораторна діагностика гострої постгеморагічної анемії.
7. Принципи лікування гострої постгеморагічної анемії.
Навчальні питання для підготовки до ліцензійного інтегрованого іспиту «Крок Б»

Правильна відповідь позначена *


При проведенні загального аналізу крові у пацієнтки  лаборант визначив, що показник 


концентрації гемоглобіну в крові 90 г/л. Яка  його норма у жінок?   


A
*120-140 г/л    


B
160-180 г/л  


C
60-80 г/л  


D
200-220 г/л  


E
40-50 г/л  



Визначивши показники червоної крові в ЗАК пацієнта, лаборантом встановлено, що КП - в межах норми. Яке його кількісне значення у даному випадку?  


A
*0,95  


B
1,4  


C
0,4  


D
0,78  


E
3,6  


Жінка перебуває на лікуванні у нефрологічному відділенні з діагнозом гострий 

гломерулонефрит. Який із показників при проведенні ЗАК зазнав найбільших змін?  

A
*ШОЕ  

B
Еритроцити  

C
Гемоглобін  

D
Колірний показник  

E
Тромбоцити  


Який показник кількості еритроцитів спостерігається у новонародженого, якщо при 

проведенні ЗАК лаборантом встановлено, що його кількісне значення відповідає нормі?  

A
*6,0•1012/л  

B
3,7•1012/л  

C
4,0•1012/л  

D
2,5•1012/л  

E
3,0•1012/л  

При підрахунку кількості ретикулоцитів отримано результат – 5‰ (0,5%). Оцініть даний 
показник?  

A
*Норма   

B
Ретикулоцитоз  

C
Ретикулоцитопенія  

D
Еритроцитоз  

E
Пойкілоцитоз


При суправітальному забарвленні мазка крові діамантовим крезиловим синім иявлено клітини розміром 9-11 мкм, зелено-жовтого кольору, в яких містяться гранули. Які це клітини?  

A
*Ретикулоцити  

B
Тромбоцити  

C
Лейкоцити  

D
Еритроцити  

E
Нейтрофіли  
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